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Prefacio 


A 20- ediqao de CURRENT Pediatria: diagnostico e tratamento (CPDT) apresenta informaqoes praticas, atualizadas, com boas referen- 
cias, sobre a assistencia a crianqas desde o nascimento, ao longo da infancia e na adolescencia. CPDT da enfase aos aspectos clinicos da 
assistencia pediatrica, cobrindo, tambem, prindpios basicos importantes. CPDT se constitui um guia para o diagnostico, a compreen- 
sao e o tratamento dos problemas medicos de todos os pacientes pediatricos, em um formato facil de usar e em linguagem acessivel. 


PUBLICO-ALVO 

Como todos os livros medicos da Lange, CPDT e uma fonte concisa, porem abrangente, de informaqoes atualizadas. Os estudantes 
encontrarao aqui uma introduqao a pediatria feita por autoridades na especialidade, e uma excelente fonte para referencias e revisoes. 
CPDT prove uma cobertura exceptional do curriculo de The Council on Medical Student Education in Pediatrics (COMSEP) (Con- 
selho sobre Educaqao de Estudantes de Medicina em Pediatria), usado em estagios pediatricos. Residentes de pediatria (e de outras 
especialidades) apreciarao as describes detalhadas das doenqas, assim como de procedimentos diagnosticos e terapeuticos. Pediatras, 
medicos de familia, enfermeiros e demais profissionais que trabalham com lactentes e crianqas encontrarao em CPDT uma referenda 
util sobre o manejo na medicina pediatrica. 


ESCOPO 

Quarenta e cinco capitulos cobrem uma ampla variedade de topicos, incluindo medicina neonatal, desenvolvimento e comportamento 
da crianqa, medicina de emergencia e de cuidados intensivos e diagnostico e tratamento de disturbios especificos de acordo com 
problemas principals, etiologias e sistemas organicos. Uma variedade de quadros e figuras proporciona o rapido acesso a informaqoes 
importantes, como procedimentos de cuidados intensivos na sala de parto, no consultorio, na sala de emergencia e na unidade de cui¬ 
dados intensivos; agentes anti-infecciosos; dosagens de farmacos; esquemas de imunizaqoes; diagnostico diferencial e testes de triagem 
do desenvolvimento. O capitulo final e um guia de valores normals de laboratorio bastante util. 


N0VI0A0ES DESTA EDICAO 

A 20- ediqao de CPDT foi revisada de modo abrangente por seus organizadores e autores. Novas referencias, bem como sites da 
web atualizados e uteis foram acrescentados, permitindo que o leitor consulte material original e va alem dos limites do livro-texto. 
Como organizadores e pediatras praticantes, tentamos garantir que cada capitulo refletisse as necessidades e realidades da pratica 
cotidiana. 

CAPITULOS COM REVISOES IMPORTANTES 

2. Desenvolvimento e comportamento da crianqa 

8. Pediatria ambulatorial e no consultorio 

9. Imunizaqoes 

13. Cuidados intensivos 

14. Pele 

18. Trato respiratorio e mediastino 

20. Trato gastrintestinal 

23. Disturbios neurologicos e musculares 

29. Doen 9 a neoplasica 

30. Manejo da dor e cuidados pediatricos paliativos e terminals 

31. Imunodeficiencia 
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39. Infecqao pelo virus da imunodeficiencia humana 

40. Infecqoes bacterianas e por espiroquetas 

41. Infecqoes parasitarias e fungicas 
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CAPITULO NOVO 

43. Medicina de viagem 


REVISOES DE CAPITULOS 

Os 16 capitulos extensamente revisados, com novos autores acrescentados em varios casos, refletem o material substancial- 
mente atualizado em cada uma de suas areas da medicina pediatrica. Os capitulos sobre Pele, Doenqa neoplasica e Imunode- 
ficiencia estao notavelmente atualizados, com as informaqoes mais recentes. Especialmente importantes sao as atualizaqoes dos 
capitulos sobre doenqas infecciosas, incluindo informaqoes sobre Staphylococcus resistente a meticilina, doenqas tropicais como 
dengue e malaria, e infecqoes virais respiratorias, inclusive influenza. Todos os quadros de laboratorio no Capitulo 45, Bioquimica e 
hematologia — valores de referenda, foram atualizadas. Todos os outros capitulos foram substancialmente revisados, e as referencias 
atualizadas. Dezoito autores novos contribuiram para essas revisoes. 
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0 recem-nascido 


Elizabeth H. Thilo, MD 
Adam A. Rosenberg, MD 




O periodo neonatal e definido como os primeiros 28 dias de 
vida. Na pratica, entretanto, bebes doentes, ou muito imaturos, 
podem necessitar de assistencia neonatal por muitos meses. Ha 
tres nlveis de cuidados neonatais. O Nivel I refere-se aos cui- 
dados basicos de recem-nascidos sadios, ressuscitaqao neonatal 
e estabilizaqao pre-transporte. O Nivel II e alusivo ao cuidado 
neonatal especializado de recem-nascidos prematures maiores 
que 1.500 g, ou com mais de 32 semanas de gestaqao. O Nivel III 
e a assistencia subespecializada de complexidade mais alta, va- 
riando de IIIA a HID, com base no tamanho e na idade gestacio- 
nal do recem-nascido e na disponibilidade de cirurgia geral, de 
cirurgia cardiaca e de oxigenaqao por membrana extracorporea. 
A assistencia Nivel III frequentemente esta disponivel em um 
centre perinatal, compreendendo cuidados criticos e transporte 
para a mae e o feto de alto risco, assim como para o neonato. 


ANAMNESE NEONATAL 


A historia do recem-nascido tem tres componentes principals: 
(1) historia clinica genetica materna e paterna, (2) historia obste- 
trica materna pregressa e (3) historia atual pre-parto e intraparto. 

A historia clinica materna inclui condiqoes clinicas cronicas, 
medicamentos utilizados durante a gravidez, habitos dieteticos 
incomuns, historia de tabagismo, exposiqao ocupacional a pro- 
dutos quimicos ou a infecqoes de risco potencial para o feto e 
qualquer historia social que possa aumentar o risco para pro- 
blemas parentais e maus-tratos da crianqa. Doenqas familiares e 
uma historia de anomalias congenitas com implicaqoes geneti- 
cas devem ser pesquisadas. A historia obstetrica pregressa inclui 
idade materna, historia gestacional, paridade, grupo sanguineo 
e desfechos das gestaqoes anteriores. A historia obstetrica atual 
compreende os resultados de procedimentos durante a presente 
gravidez, como ultrassonografia, amniocentese, testes de triagem 
(anticorpos contra rubeola, antigeno de superficie da hepatite B, 
triagem serica quadrupla para disturbios geneticos, HIV [virus 
da imunodeficiencia humana]) e testes antenatais de bem-estar 
fetal (p. ex., perils biofisicos, testes sem estresse, ou avaliaqao 
por Doppler de padroes de fluxo sanguineo fetal). Devem ser 
documentadas as complicaqoes maternas relacionadas com a 


gravidez, como infecqao do trato urinario, hipertensao induzida 
pela gravidez, eclampsia, diabetes gestacional, sangramento va¬ 
ginal e trabalho de parto prematuro. Eventos periparto significa- 
tivos incluem duraqao da ruptura de membranas, febre materna, 
sofrimento fetal, liquido amniotico tinto de meconio, tipo de 
parto (vaginal ou cesariano), anestesia e analgesia usadas, mo- 
tivo para o parto operatorio ou forceps, condiqao do lactente ao 
nascer, medidas de ressuscitaqao e indices de Apgar. 

AVALIACAO DO CRESCIMENTO E DA IDADE 
GESTACIONAL 

E importante saber a idade gestacional do neonato, porque corn- 
portamento normal e possiveis problemas medicos podem ser 
previstos com base nessa informaqao. A data da ultima menstrua- 
qao (DUM) e o melhor indicador da idade gestacional, se ela 
for conhecida e se as menstruaqoes forem regulares. A ultrasso¬ 
nografia fetal fornece informaqoes adicionais. As caracteristicas 
fisicas pos-natais e o desenvolvimento neurologico tambem sao 
pistas da idade gestacional. O Quadro 1 -1 lista os criterios fisi- 
cos e neurologicos de maturidade usados para estimar a idade 
gestacional pelo metodo de Ballard. A soma das notas atribuidas 
a cada sinal fisico e neuromuscular neonatal gera um escore cor- 
respondente a idade gestacional. 

O desaparecimento da capsula vascular anterior do crista- 
lino tambem e util na determinaqao da idade gestacional. Ate 
27-28 semanas de gestaqao, a capsula do cristalino e coberta 
por vasos; por volta de 34 semanas, este plexo vascular esta 
completamente atrofiado. O comprimento do pe, do calcanhar 
a ponta do pododactilo mais longo, tambem se correlaciona 
com a idade gestacional em lactentes com crescimento apro- 
priado. O pe mede 4,5 cm na 25- semana de gestaqao e aumenta 
0,25 cm/semana ate o termo. 

Se o exame fisico indicar uma idade gestacional dentro de uma 
faixa de duas semanas em relaqao aquela prevista pelas datas obs- 
tetricas, a idade gestacional e conforme o determinado pela data 
obstetrica. O peso ao nascer e a idade gestacional sao represen- 
tados graficamente em curvas padronizadas de crescimento (Fi¬ 
gure 11), para determinar se o peso ao nascer e apropriado para 
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Quadro 1-1 Nova escala de Ballard para avaliacao da maturidade fetal de lactentes recem-nascidos a 
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a Ver texto para uma descricao do exame clinico da idade gestacional. 

Reproduzido, com permissao, de Ballard JL et at: New Ballard Score, expanded to include extremely premature infants. J Pediatr 1991 ; 119:417. 
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Semana de gestagao Semana de gestagao 

▲ Figura 1-1 Curvas de crescimento intrauterino para peso, comprimento e perimetro cefalico para gestacoes nao gemelares no 
Colorado. (Reproduzida, com permissao, de Lubchenco LO et aL Intrauterine growth in length and head circumference as estimated 
from live births at gestational ages from 26 to 42 weeks. Pediatrics 1966; 37:403.) 


a idade gestacional (AIG), pequeno para a idade gestacional (PIG, 
tambem conhecido como retardo do crescimento intrauterino, 
ou RCIU), ou grande para a idade gestacional (GIG). O peso ao 
nascer para a idade gestacional, em neonatos normals, varia com 
a raga, a nutrigao materna, o acesso a assistencia obstetrica e por 
fatores ambientais, como altitude, fumo e uso de drogas ou alcool. 
Sempre que possivel, devem ser usados padroes de peso do re- 
cem-nascido e de idade gestacional com base em dados locais ou 
regionais. O peso ao nascer correlacionado a idade gestacional e 
uma ferramenta de triagem que deve ser suplementada por dados 
clinicos, quando se considera um diagnostico de RCIU ou de 
crescimento fetal excessivo. Tais dados incluem o exame fisico 
do lactente e outros fatores, como tamanho dos pais e peso ao 
nascer/idade gestacional dos irmaos. 

Uma distingao importante, particularmente em lactentes 
PIG, e se um disturbio do crescimento e simetrico (peso, com¬ 
primento e circunferencia occipitofrontal [COF] todos <10%) 


ou assimetrico (somente o peso <10%). O retardo de cresci¬ 
mento assimetrico implica um problema tardio na gravidez, 
tal como hipertensao induzida pela gravidez ou insuficiencia 
placentaria. O retardo do crescimento simetrico pressupoe um 
evento do inicio da gravidez: anormalidade cromossomica, uso 
de drogas ou de alcool ou infecgoes virais congenitas. Em geral, 
a perspectiva para crescimento e desenvolvimento normals e 
melhor para os lactentes com retardo do crescimento assime¬ 
trico, cujo crescimento cerebral intrauterino tenha sido pou- 
pado (Quadro 1-2). 

O fato de que lactentes PIG tem menos problemas (como sin- 
drome da distrigao respiratoria) do que lactentes AIG do mesmo 
peso ao nascer, mas idade gestacional mais baixa, tem levado ao 
conceito erroneo de que os infantes PIG tem maturagao acele- 
rada. Os lactentes PIG, quando comparados com lactentes AIG da 
mesma idade gestacional, na verdade, tem taxas de morbidade e 
mortalidade aumentadas. 
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mum 


Quadro 1-2 Causas de variacoes do tamanho neonatal em 
relacao a idade gestacional 

Lactentes grandes para a idade gestacional 
Recem-nascido de mae diabetica 
Lactentes peguenos para a idade gestacional 
Assimetricos 

Insuficiencia placentaria secundaria a hipertensao induzida pela 
gravidez, ou outra doenca vascular materna 
Idade materna > 35 a 

Ganho de peso insuficiente durante a gravidez 
Gestacao multipla 

Simetricos 

Abuso materno de substancias 
Narcoticos 
Cocaina 
Alcool 

Anormalidades cromossomicas 

Infeccao viral intrauterina (p. ex., citomegalovirus) 


O conhecimento do peso ao nascer em relagao a idade ges¬ 
tacional possibilita a previsao de alguns problemas neonatais. 
Os neonatos GIG tem risco de trauma durante o parto; os neo- 
natos GIG de maes diabeticas tambem estao em risco de hipo- 
glicemia, policitemia, anomalias congenitas, miocardiopatia, 
hiperbilirrubinemia e hipocalcemia. 

American Academy of Pediatrics Committee on Fetus and New¬ 
born: Levels of neonatal care. Pediatrics 2004;114:1341 [PMID: 
15520119], 

Leviton A et al.: The wealth of information conveyed by gestational 
age. J Pediatr 2005;146:123 [PMID: 15644836], 

Rosenberg A:TheIUGRnewborn.SeminPerinatol2008;32:219 [PMID: 
18482625], 


EXAME AO NASCIMENTO 

A extensao do exame fisico do recem-nascido depende das 
condigoes do RN e do contexto em que e realizado o exame. O 
exame na sala de parto consiste principalmente na observagao 
mais a ausculta do torax e na inspegao para anomalias congeni¬ 
tas e trauma durante o parto. Anomalias congenitas significati- 
vas ocorrem em 1,5% dos nascidos vivos e sao responsaveis por 
20-25% das mortes perinatais e neonatais. Visto que as criangas 
sofrem estresse fisico durante o parto, o exame na sala de parto 
nao deve ser extenso. O indice de Apgar (Quadro 1-3) deve ser 
registrado com um e cinco minutos de idade. Em lactentes gra- 
vemente deprimidos, um indice de Apgar aos dez minutos tam¬ 
bem deve ser registrado. Embora os indices de Apgar de um e de 
cinco minutos quase nao tenham valor preditivo para o desfecho 
no longo prazo, os escores seriados fornecem uma descrigao util 
da gravidade da depressao perinatal e da resposta aos esforgos 
de reanimagao. 

A cor da pele e um indicador de debito cardiaco, em razao do 
fluxo sanguineo normalmente alto para a pele. O estresse desen- 
cadeia uma resposta catecolarinergica que redireciona o debito 
cardiaco da pele para os orgaos internos, a fim de preservar o 
aporte de oxigenio a orgaos mais criticos. Assim, cianose e pa- 
lidez sao dois sinais de inadequagao da oxigenagao da pele e do 
debito cardiaco. 

O exame do sistema esqueletico na sala de parto serve para 
detectar anomalias congenitas obvias e identificar tocotrauma- 
tismos, particularmente em neonatos GIG, ou naqueles nascidos 
depois de um segundo estagio protraido do trabalho de parto, 
onde se pode encontrar uma fratura de clavicula ou de umero. 

Deve-se determinar o numero de vasos presentes no cordao 
umbilical. Normalmente, ha duas arterias e uma veia. Em 1% 
dos partos (5-6% dos partos gemelares), o cordao so tem uma 
arteria e uma veia. Esta menor anomalia aumenta discretamente 
o risco de defeitos associados. A placenta deve ser examinada no 
momento do parto. Placentas pequenas sao sempre associadas a 
neonatos pequenos. O exame da placenta inclui identificagao de 
membranas e vasos (particularmente em gestagoes multiplas), 


Quadro 1-3 Avaliacao do bebe ao nascimento — indice de Apgar 3 



Escore 


0 

1 

2 

Frequencia cardiaca 

Ausente 

lenta (< 100) 

> 100 

Esforco respiratorio 

Ausente 

lento, irregular 

Bom, chorando 

lonus muscular 

Flacido 

Alguma flexao das extremidades 

Movimentacao ativa 

Resposta a cateter na narina b 

Sem resposta 

Careta 

losse ou espirro 

Cor 

Azul ou palida 

Corpo rosado; extremidades azuladas 

Completamente rosado 


© 1958 American Medical Association. 

a Um minuto e 5 minutos depois do nascimento completo da crianca (nao considerando o cordao e a placenta), os seguintes sinais objetivos devem ser 

observados e registrados. 

b Testada depois da limpeza da orofaringe. 

Reproduzido, com permissao, de Apgar V et al.: Evaluation of the newborn infant — Second report. JAMA 1958;168:1985. 
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assim como de infartos ou coagulos (descolamento prematuro 
da placenta) na face materna da placenta. 

EXAME NO BERCARIO 

O proposito do exame do recem-nascido e identificar disturbios, 
ou anomalias, que possam ter impacto sobre o bem-estar do 
bebe, avaliando se existem quaisquer condiqoes agudas, ou di- 
ficuldades na transiqao da vida intrauterina para a extrauterina. 
O examinador deve ter as maos aquecidas e empregar uma abor- 
dagem delicada. Comeqar com a inspeqao, depois a ausculta do 
torax e, em seguida, a palpaqao do abdome. O exame dos olhos, 
das orelhas, da garganta e dos quadris deve ser feito por ultimo, 
pois estas manobras sao as que mais perturbam o neonato. A fre¬ 
quencia cardlaca deve variar de 120-160 bpm, e a frequencia res- 
piratoria, de 30-60 mpm. A tensao sangulnea sistolica no primeiro 
dia varia de 50-70 mmHg e aumenta de forma constante durante 
a primeira semana. A pressao arterial e influenciada de modo 
mais significativo por asfixia perinatal e ventilaqao mecanica do 
que pela idade gestacional. Uma frequencia cardlaca irregular, 
geralmente causada por extrasslstoles atriais, e comum, benigna 
e, normalmente, resolve-se nos primeiros dias de vida. 

Aproximadamente 15-20% dos neonatos sadios tem uma ano- 
malia menor (uma variante comum que nao teria impacto sobre 
o bem-estar do bebe; p. ex., linha simiesca unilateral, ou arteria 
umbilical unica). Aqueles que apresentam uma anomalia menor 
tem um risco de 3% de apresentar uma anomalia maior associada. 
Aproximadamente 0,8% dos recem-nascidos tem duas anomalias 
menores, e 0,5% tem tres ou mais, com um risco de 10 e 20%, res- 
pectivamente, tambem terem uma malformaqao importante. Ou- 
tras anomalias menores comuns, que nao requerem investigaqao 
especial em neonatos sadios, incluem fistulas pre-auriculares, um 
pertuito sacral isolado sem outra anormalidade cutanea em uma 
distancia de ate 2,5 cm em relaqao ao anus, uma dobra palmar trans¬ 
versal unica e tres ou menos manchas cor de cafe com leite, em um 
bebe branco, ou cinco ou menos, em um lactente afroamericano. 

Pele 

Observar a presenqa de equimoses, petequias (comuns na parte 
do corpo de apresentaqao no parto), coloraqao por meconio e 
ictericia. A icterlcia visivel nas primeiras 24 h nunca e normal 
e geralmente indica ou um processo hemolitico, ou hepatite 
congenita, qualquer um deles requerendo avaliaqao adicional. A 
cianose periferica comumente esta presente quando as extremi- 
dades estao frias, ou o neonato esta com policitemia. A cianose 
generalizada requer avaliaqao imediata. A palidez pode ser cau¬ 
sada por perda de sangue aguda ou cronica, ou por acidose. Em 
lactentes de pele escura, palidez e cianose devem ser avaliadas 
nos labios, na boca e nos leitos das unhas. A pletora sugere poli¬ 
citemia. Notar a presenqa de vernix caseosa (um material esbran- 
quiqado, gorduroso, cobrindo o corpo, que diminui a medida que 
o termo da gravidez se aproxima) e de lanugo (o cabelo fino que 
cobre a pele do neonato prematuro). Pele seca, com rachaduras e 
descamaqao das camadas superficiais, e comum em recem-nas¬ 
cidos pos-maduros. Edema pode ser generalizado (hidropsia) ou 
localizado (p. ex., no dorso dos pes, na sindrome de Turner). Ve- 
rificar sinais congenitos, como hemangiomas capilares (occiput 


inferior, palpebras e fronte) e manchas mongolicas (pigmenta- 
qao negro-azulada no dorso e nas nadegas). Ha muitas erupqoes 
cutaneas benignas, como milio, miliaria, eritema toxico e mela- 
nose pustulosa, que estao presentes no perlodo neonatal. Ver o 
Capltulo 14 para uma descriqao profunda destas condiqoes. 

Cabeca 

Pesquisar cefalematoma (um edema sobre um ou ambos os ossos 
parietais que e contido dentro de linhas de sutura) e caput succeda- 
neum (edema do couro cabeludo na parte de apresentaqao ao parto, 
o qual atravessa linhas de sutura). Hemorragias subgaleas (abaixo 
do couro cabeludo) sao incomuns, mas podem causar perda de 
sangue extensa para dentro deste grande espaqo potencial, com 
choque hipovolemico. Fraturas de cranio podem ser lineares ou 
deprimidas, podendo estar associadas a cefalematoma. Verificar a 
presenqa e o tamanho das fontanelas. A fontanela anterior varia de 
1 -4 cm em qualquer direqao; a fontanela posterior deve ter menos 
de 1 cm. Uma terceira fontanela e um defeito osseo ao longo da 
sutura sagital nos ossos parietais e pode ser vista em sindromes, 
como a trissomia do 21. As suturas podem ser livremente moveis, 
mas podem ser cavalgadas logo depois do nascimento. Craniossi- 
nostose, uma sutura prematuramente fusionada causando um for- 
mato craniano anormal, e mais facilmente diagnosticada poucos 
dias ou mais depois do nascimento. 

Face 

Facies peculiar pode estar associada a sindrome especifica. Equi¬ 
moses por tocotraumatismo (especialmente com a apresentaqao 
de face) e aplicaqao de forceps devem ser identificadas. A apre- 
sentaqao de face pode causar edema de partes moles em volta do 
nariz e da boca e deformaqao facial significante. A paralisia do 
nervo facial e mais obvia durante o choro; o lado nao afetado da 
boca se move normalmente, formando um sorriso assimetrico. 

Olhos 

Hemorragias subconjuntivais sao um resultado frequente de to¬ 
cotraumatismo. Menos comumente, uma laceraqao da cornea 
(apresentando-se como uma cornea turva) ou um hifema (um 
extravasamento de sangue na camara anterior do olho), podem 
ocorrer. Em tais casos, esta indicada uma avaliaqao oftalmologica. 
Os movimentos extraoculares devem ser avaliados. Movimentos 
descoordenados ocasionais do olho sao comuns; porem, movi¬ 
mentos irregulares persistentes sao anormais. A iris deve ser inspe- 
cionada em busca de anormalidades, como manchas de Brushfield 
(trissomia do 21) e colobomas. O reflexo vermelho retiniano deve 
estar presente e ser simetrico. Manchas escuras, reflexo vermelho 
embotado unilateral, reflexo ausente ou um reflexo branco reque¬ 
rem avaliaqao oftalmologica. A leucocoria pode ser causada por 
glaucoma (cornea turva), catarata ou tumor (retinoblastoma). 
Neonatos com suspeita ou confirmaqao de infecqao viral conge¬ 
nita devem ser submetidos a um exame fundoscopico, com pupi- 
las dilatadas, para pesquisa de coriorretinite. 

Nariz 

Examinar o nariz quanto ao tamanho e a forma. A compressao 
intrauterina pode causar deformidades. Visto que os lactentes 
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com menos de 1 mes sao respiradores nasais obrigatorios, qual- 
quer obstruqao nasal (p. ex., atresia ou estenose bilateral de 
coanas) pode causar sofrimento respiratorio. A atresia unilateral 
de coana pode ser diagnosticada pela oclusao de cada narina, 
embora a permeabilidade seja mais bem verificada segurando-se 
uma superflcie metalica fria (p. ex., uma tesoura resfriada) sob 
o nariz e observando-se a condensaqao sobre o metal a partir 
de ambas as narinas. Uma secreqao nasal purulenta ao nascer e 
sugestiva de slfilis congenita. 

Orelhas 

Orelhas malformadas ou mal posicionadas (com implantaqao 
baixa ou rotaqao posterior) frequentemente estao associadas a 
outras anomalias congenitas. As membranas timpanicas devem 
ser visualizadas. Fistulas e apendices pre-auriculares sao pequenas 
variantes comuns que podem estar associadas a perda de audiqao. 

Boca 

Perolas epiteliais (de Epstein) sao cistos de retenqao ao longo das 
margens da gengiva e na junqao dos palatos duro e mole. Dentes 
natais podem estar presentes e, algumas vezes, devem ser removi- 
dos para prevenir sua aspiraqao. Verificar a integridade e forma do 
palato. Uma mandlbula e lingua pequenas com fenda palatina sao 
vistas na slndrome de Pierre Robin e podem se apresentar como 
dificuldade respiratoria, pois a lingua obstrui a via respiratoria; 
nesses casos, a posiqao em decubito ventral pode ser benefica. 
Uma lingua proeminente pode ser vista na trissomia do 21 e na 
sindrome de Beckwith-Wiedemann. Secreqoes orais excessivas 
sugerem atresia esofagica ou um disturbio da deglutiqao. 

Pescoco 

Pele redundante no pescoqo, ou pescoqo alado, com uma linha pos¬ 
terior de implantaqao dos cabelos baixa, e vista na sindrome de Tur¬ 
ner. Tratos sinusais cervicais podem ser vistos como resquicios de 
fendas branquiais. Pesquisar a presenqa de massas: na linha media 
(tireoide), anterior ao esterocleidomastoideo (cistos de fenda bran- 
quial), dentro do esterocleidomastoideo (hematoma e torcicolo) e 
posterior ao esterocleidomastoideo (higroma cistico). 

Torax e pulmoes 

Pesquisar fratura de claviculas (crepitaqao, equimoses e dor a 
palpaqao). Um aumento do diametro anteroposterior (torax em 
barril) pode ser visto nas sindromes de aspiraqao. Verificar a en- 
trada de ar bilateralmente e a posiqao do mediastino e das bu- 
lhas cardiacas. Murmurio vesicular diminuldo, com dificuldade 
respiratoria e um deslocamento das bulhas cardiacas sugerem 
pneumotorax (hipertensivo), ou uma lesao expansiva espaqo 
(p. ex., hernia diafragmatica). O pneumomediastino causa aba- 
famento de bulhas cardiacas. Gemidos expiratorios e diminuiqao 
da entrada de ar sao observados na doenqa da membrana hialina. 
Estertores crepitantes nao tem significado clinico nesta idade. 

Coracao 

Sopros cardiacos sao comuns nas primeiras horas e, com maior 
frequencia, sao benignos; inversamente, a miocardiopatia 


congenita grave pode estar presente no recem-nascido sem 
sopro algum. As duas apresentaqoes mais comuns de miocardio¬ 
patia no recem-nascido sao (1) cianose e (2) insuficiencia car- 
dlaca congestiva com anormalidades de pulsos e da perfusao. 
No coraqao esquerdo hipoplasico e na estenose aortica critica, 
os pulsos estao totalmente diminuldos. Na coarctaqao da aorta e 
na interrupqao do arco aortico, os pulsos estao diminuldos nas 
extremidades inferiores. O exame do coraqao do recem-nascido 
e descrito em detalhes no Capltulo 19. 

Abdome 

Pesquisar dor a palpaqao, distensao e ruldos intestinais. Se poli-hi- 
dramnio estava presente, ou se sao observadas secreqoes orais ex¬ 
cessivas, introduzir uma sonda flexivel no estomago, a fim de afastar 
atresia esofagica. A maioria das massas abdominais no lactente 
recem-nascido esta associada a disturbios renais (p. ex., rim policis- 
tico ou displasico e hidronefrose). Quando o abdome esta relaxado, 
rins normals podem ser palpados, mas nao sao proeminentes. Um 
abdome acentuadamente escafoide associado a presenqa de sofri¬ 
mento respiratorio e sugestivo de hernia diafragmatica. A ausencia 
de musculatura abdominal (sindrome do abdome em ameixa seca 
[prune belly]) pode ocorrer em associaqao com anormalidades re¬ 
nais. O figado e o baqo sao superficiais no neonato e podem ser 
sentidos por meio de palpaqao superficial. Uma bexiga distendida 
pode ser vista, bem como palpada, acima da sinfise pubiana. 

Genitalia e anus 

A genitalia masculina e a feminina mostram caracteristicas de 
acordo com a idade gestacional (ver Quadro 1-1). No neonato 
feminino, durante os primeiros dias, um corrimento vaginal es- 
branquiqado, com ou sem sangue, e normal. Verificar a permea¬ 
bilidade e a localizaqao do anus. 

Esqueleto 

Verificar anomalias obvias, como ausencia de um osso, pes tortos, 
sindactilia ossea ou cutanea e polidactilia. Pesquisar luxaqao do 
quadril, tentando deslocar o femur posteriormente e depois abdu- 
zindo as pernas para recolocar o femur (ver Capltulo 24). Procu- 
rar fraturas de extremidades e paralisias (especialmente lesoes do 
plexo braquial). Buscar evidencias de deformidades espinais (p. ex., 
escoliose, cistos, fistulas, mielomeningocele). A artrogripose (con- 
traturas multiplas das articulaqoes) resulta de limitaqao cronica dos 
movimentos in utero, que pode ser consequencia de reduqao do li- 
quido amniotico ou de doenqa neuromuscular congenita. 

Exame neurologico 

Os recem-nascidos normals tem reflexos que facilitam a sobre- 
vivencia (p. ex., reflexos de busca e sucqao) e as capacidades sen- 
soriais (p. ex., audiqao e olfato), que lhes possibilitam reconhecer 
suas maes dentro de poucas semanas do nascimento. Embora 
a retina seja bem desenvolvida ao nascer, a acuidade visual e 
pobre (20/400) em razao de um cristalino relativamente imovel. 
A acuidade visual melhora rapidamente durante os primeiros 
seis meses, com fixaqao e acompanhamento, tornando-se bem 
desenvolvida aos dois meses de idade. 
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Observar o tonus em repouso do recem-nascido. Os recem- 
-nascidos normais a termo devem exibir flexao das extremidades 
superiores e inferiores e movimentos espontaneos simetricos. A 
extensao das extremidades deve resultar em recuo espontaneo a 
poshjao fletida. Avaliar o carater do choro; um choro de timbre 
agudo, com ou sem hipotonia, pode indicar doemja do sistema 
nervoso central (SNC), tal como hemorragia ou infec^ao, um 
disturbio neuromuscular congenito, ou doencpa sistemica. Verifi- 
car os seguintes reflexos neonatais: 

1. Reflexo de suc^ao: O recem-nascido suga em resposta a um ma- 
milo na boca; observado em torno das 14 semanas de gesta^ao. 

2. Reflexo de busca: A cabeija se volta para o lado de um esti- 
mulo facial; presente em torno de 28 semanas de gesta^ao. 

3. Resposta a tra<;ao: O neonato e puxado pelos bravos a uma 
posi^ao de sentado. Inicialmente, a cabeija cai para tras, de- 
pois, com flexao ativa, vem brevemente para a linha media, 
antes de cair para frente. 

4. Preensao palmar: Evidente com a coloca^ao do dedo do exa- 
minador na palma da mao do recem-nascido; desenvolve-se 
ao redor das 28 semanas de gesta<;ao e desaparece pela idade 
de 4 meses. 

5. Reflexos tendinosos profundos: Alguns poucos batimentos 
de clonus do tornozelo e um reflexo de Babinski em extensao 
podem ser normais. 

6. Reflexo de Moro (sobressalto): Segurar o neonato em posi- 
<pao supina com apoio da cabecpa. Deixar a cabeija cair 1-2 cm 
subitamente. Os bravos se abduzirao no ombro e se esten- 
derao no cotovelo, com extensao dos dedos. Uma aducpao 
com flexao se seguira. Este reflexo se desenvolve em torno 
das 28 semanas de gesta^ao (incompleto) e desaparece pela 
idade de 3 meses. 

7. Reflexo tonico do pesco^o: Girar a cabeija do neonato para 
um lado; o braijo e a perna daquele lado se estenderao en- 
quanto o braqo e a perna opostos fletirao (“posiqao de es- 
grima”). Este reflexo desaparece pela idade de 8 meses. 

Bishara N, Clericuzio CL: Common dysmorphic syndromes in the 
NICU. NeoReviews 2008;9:e29-e38. 


CUIDADO DO NEONATO SADIO 


A responsabilidade primaria do berqario Nivel I e o cuidado ao 
neonato sadio — promover o vinculo mae-filho, estabelecer a ali- 
mentaqao e ensinar o basico nos cuidados com o recem-nascido. 
A equipe deve monitorar o neonato para sinais e sintomas de 
doenqa, inclusive instabilidade da temperatura, mudanqas nos 
padroes de atividade, recusa alimentar, palidez, cianose, ictericia 
precoce ou excessiva, taquipneia, dificuldade respiratoria, re- 
tardo (alem de 24 h) da primeira evacuaqao ou micqao e vomitos 
biliosos. Varias medidas preventivas sao rotineiras no berqario 
de recem-nascidos normais. 

Unguento de eritromicina profilatico e aplicado aos olhos 
dentro de uma hora do nascimento, para prevenir oftalmia go- 
nococica. Vitamina K (1 mg) e administrada por via intramus¬ 
cular ou subcutanea dentro de quatro horas do nascimento, para 
prevenir a doen 9 a hemorragica do recem-nascido. 


Todos os neonatos devem receber a vacina da hepatite B. Tanto 
a vacina da hepatite B como a globulina imune da hepatite B 
(HBIG) sao administradas, se a mae for positiva para o antigeno 
de superficie da hepatite B (HBsAg). Se o estado materno quanto 
a HBsAg for desconhecido, a vacina deve ser dada, o sangue ma¬ 
terno deve ser testado para HBsAg e HBIG deve ser administrada 
ao neonato antes de 7 dias de idade, se o teste for positivo. 

O sangue do cordao e coletado de todos os neonatos ao nas- 
cer e usado para tipagem sanguinea e teste de Coombs, se a mae 
for tipo O ou Rh negativo. Nem todos os berqarios fazem o teste 
de Coombs para bebes nascidos de maes tipo O, pois ele nao e 
preditivo da gravidade da ictericia. 

Um teste rapido de glicose deve ser realizado em lactentes com 
risco de hipoglicemia (neonatos de maes diabeticas, prematu¬ 
res, PIG, GIG ou com sofrimento). Valores abaixo de 45 mg/dL 
devem ser confirmados por teste de glicemia em laboratorio e 
tratados. O hematocrito deve ser mensurado na idade de 3-6 h 
em neonatos com risco de, ou naqueles que tenham sintomas de, 
policitemia ou anemia. 

As triagens geneticas neonatais (para erros inatos do meta- 
bolismo, como fenilcetonuria [PKU], galactosemia, anemia fal- 
ciforme, hipotireoidismo e fibrose cistica) sao realizadas antes da 
alta, depois de 24-48 h de idade, se possivel. Em muitos Estados, e 
necessaria uma repetiqao do teste aos 8-14 dias de idade, porque o 
teste de PKU pode ser falso-negativo quando obtido antes de 48 h 
de idade. Nem todas as triagens estaduais obrigatorias incluem 
o mesmo painel de doenqas. A adiqao mais recente em alguns 
Estados e uma triagem para hiperplasia suprarrenal congenita.* 
Em neonatos com hospitalizaqao pos-parto prolongada, a triagem 
genetica deve ser realizada com uma semana de idade. Alem da 
triagem estadual obrigatoria, alguns centres oferecem triagem 
neonatal expandida por espectrometria de massas em tandem 
para pesquisar outros erros inatos, como defeitos de oxida^ao de 
acidos graxos, ou disturbios de aminoacidos e acidos organicos. 

Rotineiramente, os neonatos devem ser posicionados em 
decubito dorsal, para minimizar o risco da sindrome de morte 
subita de lactente (SMS). O decubito ventral e contraindicado, a 
menos que haja razoes clinicas que exijam essa posiqao. O com- 
partilhamento da cama com adultos e o decubito ventral estao 
associados a risco aumentado de SMS. 

ALIMENTACAO DO NEONATO SADIO 

Um neonato esta pronto para alimentaqao se estiver (1) alerta 
e vigoroso(a), (2) nao apresentar distensao abdominal, (3) tiver 
ruidos intestinais normais e (4) tiver um choro de fome normal. 
Estes sinais normalmente ocorrem dentro de seis horas apos o 
nascimento, mas o sofrimento fetal ou parto traumatico podem 
retardar este momento. Deve ser permitido que o recem-nascido 
a termo sadio se alimente a cada 2-5 h, por livre demanda. O pri- 
meiro aleitamento ao seio pode ocorrer na sala de parto. Para os 
neonatos alimentados com formula lactea, a primeira alimenta- 
9 ao geralmente ocorre por volta das tres horas de vida. O volume 
da alimenta 9 ao geralmente aumenta de 15-30 mL por mamada, 


*N. de T. Estas informa 9 oes se referem a Estados americanos. No Brasil, 
o Programa Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) contempla quatro 
doenqas: hipotireoidismo congenito, fenilcetonuria, anemia falciforme 
e fibrose cistica. 
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inicialmente, para 45-60 mL por mamada, no terceiro dia. Por 
volta do terceiro dia, o recem-nascido a termo medio toma cerca 
de 100 mL/kg/dia de leite. 

Uma grande variedade de formulas lacteas para recem-nasci- 
dos satisfaz as necessidades nutricionais da maioria dos neonatos. 
O leite materno e o padrao no qual as formulas se baseiam (ver 
Capitulo 10). Apesar das baixas concentrates de varias vitaminas 
e minerals no leite materno, a biodisponibilidade e alta. Todos os 
nutrientes necessarios, vitaminas, minerals e agua sao providos 
pelo leite humano para os primeiros seis meses de vida, exceto 
vitamina K (1 mg IM e administrado ao nascer), vitamina D 
(400 Ul/dia para todos os neonatos, comeqando pouco depois do 
nascimento) e vitamina B 12 (0,3-0,5 mg/dia, se a mae e uma vege- 
tariana estrita (vegan) e nao toma suplementaqao de B 12 ). Outras 
vantagens do leite materno incluem (1) fatores imunes, antimi- 
crobianos e anti-inflamatorios, como imunoglobulina A (IgA) e 
componentes celulares, proteicos e enzimaticos que diminuem a 
incidencia de infecqoes respiratorias superiores e gastrintestinais 
(GI); (2) possivel diminuiqao da frequencia e gravidade do eczema 
e da asma na infancia; (3) melhor vinculo mae-bebe; e (4) melhor 
resultado do desenvolvimento neurologico. 

Embora cerca de 70% das maes nos EUA comecem a amamen- 
tar, somente 33% continuam a faze-lo aos 6 meses. As praticas 
hospitalares que facilitam o inicio bem-sucedido do aleitamento 
materno incluem alojamento conjunto, amamentaqao por livre 
demanda e evitaqao de formula suplementar desnecessaria. A 
equipe do berqario deve estar treinada para reconhecer proble- 
mas associados a alimentaqao ao seio e propiciar ajuda e apoio 
para as maes no hospital. Um profissional experiente deve obser- 
var e assistir em varias alimentaqoes, para documentar uma boa 
pegada. A boa pegada e importante na prevenqao de problemas 
comuns, como mamilos doloridos, lactentes insatisfeitos, mamas 
ingurgitadas, baixo suprimento de leite e hiperbilirrubinemia. 

O Quadro 1-4 apresenta diretrizes que podem ser usadas pela 
mae lactante e pelo prestador de assistencia a saude para avalia- 
rem o sucesso do aleitamento materno. 

Kaye Cl, Committee on Genetics: Introduction to the newborn screen¬ 
ing fact sheets. Pediatrics 2006;118:1304. [PMID: 16960984], 

Kaye Cl, Committee on Genetics: Newborn screening fact sheets. Pe¬ 
diatrics 2006;118:e934 [PMID: 16950973], 

Kinney HC, Thach BT: The sudden infant death syndrome. N Engl J 
Med 2009;361:795 [PMID: 19692691], 

Ostrea EM et al.: Drugs that affect the fetus and newborn via the pla¬ 
centa or breast milk. Pediatr Clin North Am 2004;51:539 [PMID: 
15157585], 

Wagner CL,Greer FR, Section on Breastfeeding and Committee 
on Nutrition: Prevention of rickets and vitamin D deficiency 
in infants, children, and adolescents. Pediatrics 2008;122:1142. 
[PMID: 18977996], 

ALTA PRECOCE 00 LACTENTE RECEM-NASCIDO 

A alta as 24-36 h de idade e segura e apropriada para alguns re¬ 
cem-nascidos, se nao houver contraindicates (Quadro 1-5) e se 

*N. de T. Esta suplementa<;ao nao e necessaria em lactentes amamen- 
tados ao seio, quando a exposi^ao do bebe a luz solar e a dieta materna 
sao adequadas. 


for assegurada uma visita de acompanhamento dentro de 48 h. A 
maioria dos neonatos com disturbios cardlacos, respiratorios, ou 
infecciosos e identificada nas primeiras 12 h de vida. A exceqao 
pode ser o neonato tratado intraparto com profilaxia antibiotica 
para colonizaqao ou infecqao materna por estreptococos grupo B 
(EGB). Os Centers for Disease Control and Prevention (CDC) e 
a American Academy of Pediatrics (AAP) recomendam que tais 
recem-nascidos sejam observados no hospital por 48 h, em razao 
da possibilidade de “tratamento parcial” e inicio retardado de in- 
fecqao sintomatica. Antibioticos maternos durante o trabalho de 
parto nao mudam o tipo nem o tempo dos sintomas relacionados 
com infecqao por EGB em neonatos a termo. Assim, a observaqao 
no hospital alem de 24 h pode nao ser necessaria para o neonato 
a termo assintomatico que recebeu quimioprofilaxia intraparto. 
Outros problemas, como ictericia e dificuldades no aleitamento 
materno, tipicamente ocorrem depois de 48 h e podem, em geral, 
ser manejados em base ambulatorial. 

A AAP recomenda uma visita domiciliar de acompanhamento 
dentro de 48 h para todos os recem-nascidos com alta antes de 
72 h de idade. Neonatos que sao pequenos ou levemente prema- 
turos — especialmente se alimentados ao seio — estao em risco 
especial de ingestao inadequada. Recomendaqoes sugeridas para a 
anamnese e exame fisico de acompanhamento sao apresentadas 
no Quadro 1 -6.0 momenta ideal para a alta deve ser determinado 
em cada caso, com base em fatores clinicos, sociais e financeiros. 

CIRCUNCISAO 

A circuncisao e um procedimento eletivo a ser realizado so¬ 
mente em recem-nacidos sadios, estaveis. O procedimento tem 
beneficios clinicos, inclusive prevenqao de fimose, parafimose, 
balanopostite e infecqao do trato urinario. Beneficios mais tar- 
dios importantes da circuncisao incluem incidencia diminuida 
de cancer peniano, incidencia diminuida de doenqas sexual- 
mente transmitidas (inclusive E1IV) e diminuiqao da incidencia 
de cancer do colo do utero em parceiras sexuais. A maioria das 
decisoes parentais relativas a circuncisao e de natureza religiosa 
e social, e nao clinica. Os riscos da circuncisao incluem infecqao 
local, sangramento, remoqao excessiva de pele e lesao uretral. 
A incidencia combinada de complicates e menor que 1%. Anes- 
tesia local por bloqueio dorsal do nervo peniano, ou bloqueio em 
anel circunferencial, usando lidocaina a 1% sem epinefrina, ou 
creme anestesico topico, sao metodos seguros e efetivos que sem- 
pre devem ser usados. Tecnicas que possibilitam a visualizaqao 
da glande durante todo o procedimento (Plastibell e pinqa de 
Gomco) sao preferiveis a tecnicas cegas (pinqa de Mogen), pois 
amputaqao ocasional da glande ocorre com a ultima tecnica. A 
circuncisao e contraindicada em lactentes com anormalidades 
genitais (p. ex., hipospadia). Uma triagem da coagulaqao deve 
ser feita antes do procedimento, em lactentes com uma historia 
familiar de disturbios hemorragicos graves. 

TRIAGEM AUDITIVA 

A audiqao normal e critica para o desenvolvimento normal da 
linguagem. Uma perda auditiva bilateral significativa esta pre¬ 
sente em 1-3/1.000 neonatos sadios, e em 2-4/100 neonatos na 






Quadro 1-4 Diretrizes para uma alimentacao ao seio bem-sucedida 
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Quadro 1-5 Contraindicacoes a alta precoce do recem-nascido 

Contraindicacoes a alta precoce do recem-nascido 

1. Ictericia em £ 24 h 

2. Alto risco de infeccao (p. ex., corioamnionite materna); alta 
permitida depois de 24 h com uma transicao normal 

3. Adlcao a narcoticos ou abstinencia, conhecida ou suspeitada 

4. Defeitos flsicos requerendo avaliacao 

5. Defeitos orals (fendas, micrognatia). 

Contraindicacoes relativas a alta precoce do recem-nascido (neonatos 
com alto risco de dificuldades na alimentacao, ictericia excessiva) 

1. Prematuridade ou prematuridade limitrofe (gestacao < 38 semanas) 

2. Peso ao nascer < 2.700 g (6 lb) 

3. Neonato dificil de acordar para alimentacao; sem demanda 
alimentar regular no bercario 

4. Problemas cllnicos ou neurologicos que interfiram na alimentacao 
(sindrome de Down, hipotonia, problemas cardlacos) 

5. Gestacoes gemelares e multiplas 

6. Incompatibilidade de grupo sanguineo ABO ou ictericia grave em 
crianca anterior 

7. Mae cujo neonato anterior alimentado ao seio teve ganho de peso 
insuficiente 

8. Mae com cirurgia mamaria envolvendo areas periareolares 
(se tentando amamentar) 


populagao de unidade de cuidados intensivos. Os neonatos devem 
ser triados para perda auditiva por meio de respostas auditivas 
evocadas do tronco cerebral, ou emissoes otoacusticas evocadas, 
o mais cedo posslvel, porque ate 40% das perdas auditivas nao 
sao identificadas pela analise de risco isolada. Os prestadores de 
assistencia primaria e os pais devem ser avisados da possibilidade 
de perda auditiva, devendo ser oferecido o encaminhamento ime- 
diato dos casos suspeitos. Com o uso da triagem universal, a idade 
media em que a perda auditiva e confirmada caiu de 24-30 meses 
para 2-3 meses. Se o tratamento for iniciado aos 6 meses, o de- 
senvolvimento da linguagem e o social serao compativeis com o 
desenvolvimento fisico (ver Quadros 1-4 e 1-5). 

American Academy of Pediatrics Committee on Fetus and Newborn 
Policy Statement: Hospital stay for healthy term newborns. Pedia¬ 
trics 2004;113:1434 [PMID: 15121968], 

Flynn P et al.: Male circumcision for prevention of HIV and other 
sexually transmitted diseases. Pediatrics 2007;119:821 [PMID: 
17403855], 

US Preventive Services Task Force: Universal screening for hearing 
loss in newborns: US Preventive Services Task Force recommen¬ 
dation statement. Pediatrics 2008;122:143 [PMID: 18595997], 


PROBLEMAS COMUNS NO RECEM-NASCIDO 
A TERMO 


ICTERICIA NEONATAL 
Consideracoes gerais 

Sessenta e cinco por cento dos recem-nascidos desenvolvem ic¬ 
tericia visivel com um nivel de bilirrubina serica total (BT) acima 
de 6 mg/dL durante a primeira semana de vida. A bilirrubina, um 


potente oxidante e sequestrador ( scarenger ) de peroxilas, pode pro- 
teger o recem-nascido normal, que e deficiente em antioxidantes, 
como vitamina E, catalase e superoxido dismutase, da toxicidade 
do oxigenio nos primeiros dias de vida. Aproximadamente 8-10% 
dos recem-nascidos desenvolvem hiperbilirrubinemia excessiva 
(BT > 17 mg/dL), e 1-2% tem BT acima de 20 mg/dL. Niveis de BT 
extremamente altos e muito perigosos sao raros. Cerca de 1 em 700 
neonatos apresentam BT mais alta que 25 mg/dL, e 1 em 10.000 tem 
BT acima de 30 mg/dL. Esses niveis altos podem causar kernicterus, 
caracterizado por lesao dos ganglios da base e tronco cerebral. 

O kernicterus causado por hiperbilirrubinemia era comum em 
neonatos com isoimunizagao Rh ate a instituigao de exsanguineo- 
transfusao para os recem-nascidos afetados, e tratamento pos-parto 
com globulina imune Rho (D) em altos titulos para prevenir a sen- 
sibilizagao de maes Rh negativas. Por varias decadas depois da in- 
trodugao de exsanguineotransfusao e fototerapia, visando a manter 
a BT do neonato abaixo de 20 mg/dL, nao houve casos relatados 
de kernicterus nos EUA. Desde o inicio da decada de 1990, entre- 
tanto, tem havido um reaparecimento do kernicterus, com mais de 
120 casos relatados. Fatores comuns nos casos recentes sao alta do 
recem-nascido antes de 48 h (todos menos um), aleitamento ma- 
terno (100%), atraso na dosagem de BT, hemolise nao reconhecida, 
falta de acompanhamento apos alta precoce e falta de reconheci- 
mento dos sintomas iniciais de encefalopatia bilirrubinica. 

A bilirrubina e produzida pela fragmentagao do heme (pro- 
toporfirina do ferro) no sistema reticuloendotelial e na medula 
ossea. O heme e clivado pela hemeoxigenase a ferro, que e con- 
servado; monoxido de carbono, que e exalado; e biliverdina, 
que e convertida em bilirrubina pela bilirrubina redutase. Cada 
grama de hemoglobina gera 34 mg de bilirrubina (1 mg/dL 
= 17,2 mmol/L de bilirrubina). Esta bilirrubina nao conjugada 
liga-se a albumina e e carreada para o figado, onde e captada 
pelos hepatocitos. Na presenga da enzima uridildifosfoglucuro- 
nil transferase (UDPGT; glucuronil transferase), a bilirrubina e 
conjugada a uma ou duas moleculas de glucuronato. A bilirru¬ 
bina conjugada, entao, e excretada atraves da bile para o intestino. 
Na presenga de flora intestinal normal, a bilirrubina conjugada e 


Quadro 1-6 Diretrizes para avaliacao ambulatorial de 
acompanhamento precoce 

Historia 

Succao ritmica e degluticao audivel por pelo menos um total de 
10 minutos por mamada? 

0 neonato acorda e demanda alimentacao a cada 2-3 h (pelo menos 
8-10 mamadas por 24 h)? 

As mamas dao a sensacao de cheias antes das mamadas, e mais 
moles depois? 

Ha pelo menos seis fraldas notoriamente molhadas por 24 h? 

Ha fezes amarelas (nao mais meconio) — pelo menos 4 por 24 h? 

0 neonato ainda parece faminto depois da mamada (suga as maos 
frequentemente, reflexo da procura)? 

Avaliacao fisica 

Peso, sem roupas: nao deve estar mais de 8-10% abaixo do peso ao nascer 

Extensao e intensidade da ictericia 

Avaliacao da hidratacao, atividade, bem-estar geral 

Exame cardiovascular: sopros, pulsos braquiais e femorais, frequencia 
respiratoria 
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▲ Figura 1-2 Designacao de risco de recem-nascidos a termo e proximos do termo com base em seus valores de bilirrubina 
especi'ficos por hora. (Reproduzida, com permissao, de Bhutani VK et aL Predictive ability of a predischarge hour-specific serum 
bilirubin test for subsequent significant hyperbilirubinemia in healthy term and near-term newborns. Pediatrics 1999;103:6.) 


metabolizada em estercobilinas e excretada nas fezes. Ausencia 
de flora intestinal e motilidade GI lenta — ambas caracteristi- 
cas do recem-nascido — causam estase de bilirrubina conjugada 
no lumen intestinal, onde a (3-glucuronidase da mucosa remove 
as moleculas de glucuronato e deixa bilirrubina nao conjugada 
para ser reabsorvida (circulaqao entero-hepatica). 

O acumulo excessivo de bilirrubina no sangue depende tanto 
da velocidade de sua produqao quanto da velocidade de excreqao. 
A melhor forma de determinar a presenya deste acumulo e com- 
parar os valores de BT com valores de referenda especificos por 
hora, acima do percentil 95 2 para a idade em horas (Figura 1-2). 

1. Ictericia fisiologica 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Ictericia visivel com surgimento apos 24 h de idade. 

► Elevacao da bilirrubina total < 5 mg/dL (86 mmol/L) por dia. 

► 0 pico da bilirrubina ocorre aos 3-5 dias de idade, com uma 
bilirrubina total de nao mais de 15 mg/dL (258 mmol/L). 

► A ictericia visivel regride ao fim de uma semana no neo- 
nato a termo e duas semanas no neonato prematuro. 


Os fatores que contribuem para a ictericia fisiologica em neona- 
tos incluem atividade deficiente de UDPGT, massa de eritrocitos 
relativamente alta, ausencia de flora intestinal, motilidade intes¬ 
tinal lenta e circulayao entero-hepatica de bilirrubina aumen- 
tada nos primeiros dias de vida. A hiperbilirrubinemia fora dos 
limites representados na Figura 1-2 nao e fisiologica e requer 
avalia^o adicional. 

2. Hiperbilirrubinemia nao conjugada patologica 

A hiperbilirrubinemia nao conjugada patologica pode ser agru- 
pada em duas categorias principals: superproduqao de bilirru¬ 
bina ou conjugaqao reduzida de bilirrubina (Quadro 1-7). A BT 
e um reflexo do balanqo entre estes processos. A ictericia visivel, 
com uma BT maior que 5 mg/dL antes de 24 h de idade, e mais 
comumente resultado de hemolise significativa. 

A. Producao aumentada de bilirrubina 

A produqao aumentada de bilirrubina e causada por destruiyao 
excessiva de eritrocitos neonatais. A destruiqao pode ser me- 
diada por anticorpos maternos (teste de Coombs positivo), pode 
ser causada por membranas anormais dos eritrocitos (esferoci- 
tose) ou por enzimas anormais dos eritrocitos (deficiencia de 
glicose-6-fosfato desidrogenase [G6PD]), levando a reduyao 
da durayao de vida dos eritrocitos nao mediada por anticorpos. 
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Quadro 1-7 Causas de hiperbilirrubinemia nao conjugada 
patologica 


*N. de R.T. DAT, direct anti globulin test. 

Os anticorpos podem ser dirigidos contra os antigenos dos gru- 
pos sanguineos maiores (neonato tipo A ou tipo B de uma mae 
tipo O), ou os antigenos menores do sistema Rh (D, E, C, d, e, c, 
Kell, Duffy e outros). 

1. Hemolise mediada por anticorpos 
(teste de Coombs positivo) 

A. Incompatibilidade de grupo sanguineo ABO — Este 
achado pode acompanhar qualquer gravidez em uma mae tipo 
O. Geralmente, a hemolise e leve, mas e imposslvel predizer o 
grau de gravidade devido a variabilidade na quantidade de anti¬ 
corpos IgG anti-A ou anti-B que ocorrem naturalmente. Embora 
20% das gestaqoes sejam passlveis de incompatibilidade ABO 
(mae O, neonato A ou B), somente 33% dos neonatos em tais 
casos tern um teste de Coombs direto positivo, e apenas 20% 
destes desenvolvem ictericia que requer terapia. Visto que os an¬ 
ticorpos maternos podem persistir por varios meses depois do 
nascimento, o recem-nascido pode se tornar progressivamente 
mais anemico durante as primeiras semanas de vida, ate mesmo 
ao ponto de necessitar de transfusao. 

B. Isoimunizacjao Rh — Este processo hemolitico e menos 
comum, mais grave e mais previsivel que a incompatibilidade ABO. 


A gravidade aumenta a cada gestaqao imunizada em razao de uma 
resposta anamnestica de anticorpos IgG maternos. A maioria dos 
casos de doemja Rh pode ser prevenida pela administraqao de glo- 
bulina imune Rho (D) em titulos altos a mulheres Rh negativas 
depois de procedimentos invasivos realizados durante a gravidez, 
aborto espontaneo ou provocado, ou parto de um recem-nascido 
Rh positivo. Os neonatos afetados, com frequencia, sao anemicos 
ao nascer, e a hemolise rapidamente causa hiperbilirrubinemia e 
anemia mais grave. A forma mais grave de isoimunizaqao Rh — a 
eritroblastose fetal — e caracterizada por anemia potencialmente 
fatal, edema generalizado e insuficiencia cardiaca fetal ou neona¬ 
tal. Sem intervenqao pre-natal, ocorre a morte fetal ou neonatal. 
O pilar fundamental do tratamento pre-natal e a transfusao do 
feto com celulas Rh negativas, diretamente na veia umbilical ou na 
cavidade abdominal fetal. Nesses neonatos, a fototerapia em geral 
e iniciada logo apos o parto, com exsanguineotransfusao sendo 
frequentemente necessaria. A globulina imune intravenosa (IVIG; 
0,5-1 g/kg) administrada ao neonato assim que o diagnostico e 
estabelecido diminui a necessidade de exsanguineotransfusao. A 
hemolise continua ocorrendo ate que todos os anticorpos mater¬ 
nos desapareqam; portanto, esses neonatos requerem monitoraqao 
por 2-3 meses para anemia e observaqao de possivel recorrente 
grave o bastante para necessitar transfusao. 

2. Hemolise nao imune (teste de Coombs negativo) 

A. Esferocitose hereditaria — Esta condiqao e o mais 
comum dos defeitos da membrana eritrocitaria e causa hemolise 
por diminuiqao da capacidade de deformaqao da hemacia. Os 
neonatos afetados tem hiperbilirrubinemia grave o bastante para 
requerer exsanguineotransfusao. Esplenomegalia pode estar 
presente. O diagnostico e suspeitado pelo esfregaqo de sangue 
periferico e pela historia familiar. Ver o Capitulo 27 para uma 
discussao mais profunda. 

B. Deficiencia de G6PD — Esta condiqao e o defeito enzi- 
matico eritrocitario mais comum, causando hemolise, espe- 
cialmente em lactentes de descendencia africana, mediterranea, 
ou asiatica. O inicio da ictericia, frequentemente, e mais tardio 
que na doenqa hemolitica isoimune, por volta de uma semana 
de idade. O papel da deficiencia de G6PD na ictericia neonatal 
provavelmente e subestimado, pois 10-13% dos afroamericanos 
tem tal deficiencia. Embora o disturbio seja ligado ao X, mesmo 
os heterozigotos do sexo feminino apresentam risco aumentado 
de hiperbilirrubinemia. Na maioria dos casos, nenhum agente 
desencadeador da hemolise e encontrado no recem-nascido. Em 
vez disso, tem sido verificado que alguns neonatos que desen¬ 
volvem ictericia grave com deficiencia de G6PD tambem tem 
sindrome de Gilbert (ver adiante). Sua produqao aumentada de 
bilirrubina e ainda mais agravada por uma velocidade diminuida 
de conjugaqao da bilirrubina. Visto que a atividade enzimatica 
na G6PD e alta nos reticulocitos, os neonatos com um numero 
grande de reticulocitos podem ter testes enzimaticos falsamente 
normals. Um nivel baixo de G6PD sempre deve levantar suspei- 
tas. Repetir o teste em casos suspeitos com resultados inicial- 
mente normals e indicado aos 2-3 meses de idade. 

3. Producao aumentada de bilirrubina nao hemolitica — 

Hemorragia fechada, tal como cefalematoma, hemorragia intra- 
craniana, ou equimoses extensas na pele, pode levar a ictericia. 


Superproducao de bilirrubina 

1. Causas hemoliticas de aumento da producao de bilirrubina 
(contagem de reticulocitos elevada) 

a. Imunomediadas: teste de anticorpo direto (DAT" ou Coombs) 
positivo 

• Incompatibilidade de grupo sanguineo ABO, incompatibilidade 
Rh, incompatibilidade de antigenos de grupos sanguineos 
menores 

b. Nao imunes: teste de anticorpo direto (DAT ou Coombs) negativo 

• Formas anormais de eritrocitos: esferocitose, eliptocitose, 
picnocitose, estomatocitose 

• Anormalidades de enzimas dos eritrocitos: deficiencia de 
glicose-6-fosfato desidrogenase, deficiencia de piruvato-cinase, 
deficiencia de hexocinase, outros defeitos metabolicos 

c. Pacientes com sepse bacteriana ou viral 

2. Causas nao hemoliticas de aumento da producao de bilirrubina 
(contagem de reticulocitos normal) 

a. Hemorragia extravascular: cefalematoma, eguimoses extensas, 
hemorragia intracraniana 

b. Policitemia 

c. Aumento da circulacao entero-hepatica de bilirrubina: obstrucao 
intestinal, fleo funcional 

d. Ictericia associada ao aieitamento materno (ingesta inadequada 
de leite materno) 

Velocidade de conjugacao diminuida 

1. Sindrome de Crigler-Najjar (rara, grave) 

a. Deficiencia de glucuronil transferase tipo I, autossomico-recessiva 

b. Deficiencia de glucuronil transferase tipo II, autossomico- 
-dominante 

2. Sindrome de Gilbert (comum, mais leve) 

3. Hipotireoidismo? 
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A policitemia leva a icterlcia por aumento da massa de eritroci- 
tos, com numeros aumentados de celulas alcanqando a senescen- 
cia diariamente. A obstru^ao intestinal, funcional ou mecanica, 
leva a um aumento da circulaqao entero-hepatica de bilirrubina. 

B. Velocidade de conjugacao diminuida 

1. Deficiencia de UDPGT: smdrome de Crigler-Najjar tipo I 
(deficiencia compieta, autossomico-recessiva) e tipo II 
(deficiencia parcial, autossomico-dominante) — Estascon- 
diqoes raras resultam de mutaqoes no exon, ou regiao de codifi- 
caqao, do gene UDPGT, que causam ausencia compieta, ou quase 
compieta, de atividade da enzima. Ambas podem causar hiper- 
bilirrubinemia nao conjugada grave, encefalopatia bilirrublnica 
e morte, se nao tratadas. No tipo II, a enzima pode ser induzida 
com fenobarbital, que pode reduzir os nlveis de bilirrubina em 
30-80%. O transplante de flgado e curativo (ver Capltulo 21). 

2. Smdrome de Gilbert — Este e um disturbio comum, leve, 
autossomico-dominante, caracterizado por diminuiqao da ati¬ 
vidade hepatica de UDPGT, causada por polimorfismo genetico 
na regiao promotora do gene UDPGT. Aproximadamente 9% 
da populaqao e homozigotica, e 42% e heterozigotica para esta 
anormalidade, com uma frequencia do gene de 0,3. Os indi- 
vlduos afetados tendem a desenvolver hiperbilirrubinemia na 
presenqa de condiqoes que aumentam a carga de bilirrubina, 
inclusive deficiencia de G6PD. Eles tambem apresentam maior 
probabilidade de ter ictericia neonatal prolongada e ictericia por 
leite materno. 

C. Hiperbilirrubinemia causada por fatores 
desconhecidos ou multiplos 

1. Diferencas raciais — Os asiaticos (23%) apresentam maior 
probabilidade que os brancos (10-13%) ou os afroamericanos 
(4%) de apresentar um pico neonatal de BST maior que 12 mg/dL 
(206 mmol/L). £ provavel que estas diferenqas resultem de varia- 
qoes raciais na prevalencia de polimorfismos do gene UDPGT, 
ou na deficiencia de G6PD associada. 

2. Prematuridade — Os neonatos prematures tem, frequen- 
temente, aporte enterico insuficiente, maior demora na elimi- 
naqao de fezes e circulaqao entero-hepatica aumentada, assim 
como uma meia-vida mais curta do eritrocito. Os neonatos com 
35-36 semanas de gestaqao tem uma probabilidade 13 vezes 
maior que os a termo de serem reinternados por hiperbilirrubi¬ 
nemia. Mesmo os neonatos pre-termo limitrofes (37 semanas de 
gestaqao) tem probabilidade quatro vezes maior que os a termo 
de apresentar BT maior que 13 mg/dL (224 mmol/L). 

3. Aleitamento materno e ictericia 

A. IcterIcia do leite materno — e comum observar-se uma hi 
perbilirrubinemia nao conjugada durando ate 2-3 meses de idade 
em lactentes alimentados ao seio. Uma prevalencia aumentada do 
polimorfismo promotor da smdrome de Gilbert provavelmente 
esta envolvida. Hiperbilirrubinemia nao conjugada moderada por 
6-12 semanas, em um lactente alimentado ao seio que esta se de- 
senvolvendo bem, sem evidencia de hemolise, hipotireoidismo, ou 
outra doenqa, sugere fortemente este diagnostico. 


Quadro 1-8 Sinais de ingestao inadequada de leite materno 
Perda de > 8-10% do peso ao nascer 

Menos de seis fraldas notoriamente molhadas a cada 24 h, em torno do 
3 a -4 fi dias 

Menos de quatro evacuacoes por dia ou persistencia de meconio em 
tomo do 3M fl dias 

Amamentacao por menos de oito vezes por 24 h ou por menos de 
10 minutos em cada mamada 


B. ICTERICIA ASSOCIADA AO ALEITAMENTO MATERNO Esta COn- 

diqao comum tambem tem sido chamada ictericia “por falta de 
leite materno”. Os neonatos alimentados ao seio tem uma inciden- 
cia mais alta (9%) de niveis de bilirrubina serica nao conjugada 
maiores que 13 mg/dL (224 mmol/L) do que os alimentados com 
formulas lacteas (2%), bem como maior probabilidade de ter BT 
maior que 15 mg/dL (258 mmol/L) do que os lactentes alimenta¬ 
dos com formulas lacteas (2% vs. 0,3%). A patogenese provavel¬ 
mente e ingestao enterica insuficiente e circulaqao entero-hepatica 
aumentada. Nao ha aumento aparente da produqao de bilirrubina, 
conforme mensurado por exalaqao de monoxido de carbono. Em- 
bora raramente grave o bastante para causar encefalopatia bilir- 
rubinica, quase 100% dos lactentes com kernicterus relatados nos 
ultimos 20 anos eram alimentados exclusivamente ao seio, e em 
50%, o aleitamento ao seio foi o unico fator de risco conhecido. 
Ictericia excessiva deve ser considerada um sinal possivel de falha 
no estabelecimento de um suprimento de leite adequado e deve 
induzir a questionamentos especificos (Quadro 1-8). Se a ingestao 
for inadequada, o lactente deve receber formula suplementar, e 
a mae deve ser instruida a amamentar mais frequentemente e a 
usar bomba mamaria eletrica a cada duas horas, para aumentar 
a produqao de leite. Deve ser considerada consulta com um espe- 
cialista em lactaqao. Visto que a alta hospitalar de recem-nascidos 
normais ocorre antes que o suprimento de leite esteja estabelecido 
e antes do pico da ictericia, uma visita de seguimento dois dias 
depois da alta e recomendada pela AAP para avaliar a adequaqao 
da ingestao e a ictericia. 

3. Toxicidade da bilirrubina 

O anion de bilirrubina nao conjugada e o agente da neurotoxicidade 
da bilirrubina. O anion liga-se aos fosfolipideos (gangliosideos) da 
membrana plasmatica dos neuronios, causando lesao desta, o que 
entao possibilita que mais anion penetre no neuronio. O anion 
bilirrubina intracelular liga-se aos fosfolipideos de membrana das 
organelas subcelulares, causando prejuizo do metabolismo ener- 
getico e morte da celula. A barreira hematencefalica indubitavel- 
mente tem um papel em proteger o lactente do dano cerebral, mas 
sua integridade e dificil de ser mensurada clinicamente. A quan- 
tidade de albumina disponivel para carrear o anion bilirrubina 
nao conjugada e a presenqa de outros anions que podem deslocar 
a bilirrubina de sitios de captaqao da albumina tambem sao im- 
portantes. Nao se sabe se ha um nivel fixo de bilirrubina acima 
do qual a lesao cerebral sempre ocorra. O termo kernicterus des- 
creve o achado patologico de pigmentaqao dos ganglios da base e 
dos nucleos do tronco cerebral, assim como a smdrome clinica de 
lesao cerebral cronica causada pela hiperbilirrubinemia. O termo 
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Quadro 1-9 Sistema de escores DNIB 



1 Ponto (Inespecifico, Sutil) 

2 Pontos (Toxicidade Progressiva) 

3 Pontos (Toxicidade Avancada) 

Estado mental 

Sonolento, alimentacao inadequada 
(inapetencia) 

letargia + irritabilidade 

Semicoma, convulsoes, apneia 

Tonus muscular 

leve reducao 

Hipertonia ou hipotonia, dependendo 
do estado de alerta 

Acentuadamente aumentado 
(opistotono) ou diminuldo 



OU 

OU 



leve retrocolo 

Movimentos de pedalar 

Choro 

Inconsolavel 

Agudo 

Estridente 


DNIB, disfuncao neurologica induzida pela bilirrubina. 

Adaptado, com permissao, de Bhutani VK, Johnson LH, Keren R: Treating acute bilirubin encephalopathy — before it's too late. Contemp Pediatr 2005 ; 22:57. 


encefalopatia bilirrubmica aguda descreve os sinais e sintomas de 
lesao cerebral em evoluqao no recem-nascido. 

O risco de encefalopatia bilirrubmica e pequeno em neonatos 
a termo sadios, mesmo com niveis de bilirrubina de 25-30 mg/dL 
(430-516 mmol/L). O risco depende da duraqao da hiperbilir- 
rubinemia, da concentraqao da albumina serica, da presenqa de 
doenqas associadas, da presenqa de acidose e das concentrates 
de anions competidores, como sulfisoxazol e ceftriaxona. Os bebes 
prematures estao em risco maior que os a termo devido a maior 
frequencia de doenqas associadas afetando a integridade da bar- 
reira hematencefalica, niveis de albumina reduzidos e afinidade 
diminuida pelos sitios de captaqao da albumina. Por estas razoes, 
o “nivel de exsanguineotransfusao” (o nivel no qual se acredita que 
a encefalopatia bilirrubmica seja provavel) em lactentes prematu¬ 
res pode ser mais baixo que aquele do neonato a termo. 

A correlaqao entre nivel de BT e neurotoxicidade e fraca. 
Embora 65% dos casos de kernicterus recentemente relatados 
tivessem niveis de BT acima de 35 mg/dL, 15% tinham niveis 
abaixo de 30 mg/dL e 8% estavam abaixo de 25 mg/dL. A dosa- 
gem de bilirrubina nao conjugada, nao ligada, livre (Bf) pode ser 
um preditor mais significativo do risco de lesao cerebral, embora 
este teste ainda nao esteja disponivel clinicamente. Hoje em dia, 
o meio mais sensivel de avaliar a neurotoxicidade pode ser a res- 
posta auditiva evocada do tronco cerebral, que mostra efeitos 
previsiveis precoces da toxicidade bilirrubmica. 

4. Encefalopatia bilirrubmica aguda 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Letargia, alimentacao inadequada (inapetencia). 

► Irritabilidade, choio agudo. 

► Extensao posterior do pescoco ( retrocolo ) e tronco (opis- 
totono). 

► Apneia, convulsoes, coma (tardio). 


Os recem-nascidos com encefalopatia bilirrubmica aguda em 
evoluqao podem ser descritos como “sonolentos e inapetentes”. 


Embora tais sintomas sejam inespecificos, eles tambem sao os 
sinais mais precoces de encefalopatia bilirrubmica aguda, desen- 
cadeando, no bebe icterico, uma avaliaqao detalhada da historia 
do nascimento e pos-natal, historia de alimentaqoes e elimina¬ 
tes, uma avaliaqao urgente para sinais de disfunqao neurologica 
induzida pela bilirrubina (DNIB) e uma dosagem de BT e albu¬ 
mina. Um sistema de escores (Quadro 1-9) tem sido proposto 
para monitorar a gravidade e a progressao da encefalopatia bi¬ 
lirrubmica. Um escore de 4-6 indica encefalopatia progressiva, 
provavelmente reversivel com tratamento agressivo, ao passo 
que um escore de 7-9 representa lesao avanqada e possivelmente 
irreversivel. 

5. Encefalopatia bilirrubmica cronica 
(Kernicterus) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Disturbio extrapiramidal do movimento (paralisia cerebral 
coreoatetoide). 

► Anormalidade do olhar, especialmente limitacao do olhar 
para cima. 

► Disturbios auditivos (surdez, falha de respostas auditivas 
evocadas do tronco cerebral com emissoes otoacusticas evo- 
cadas normals, neuropatia auditiva, dissincronia auditiva). 

► Displasia do esmalte dos dentes deciduos. 


O kernicterus e uma lesao cerebral irreversivel caracterizada 
por paralisia cerebral coreoatetoide e deficit auditivo. A inteli- 
gencia provavelmente e normal, mas pode ser dificil de avaliar 
em razao de problemas associados de audiqao, comunicaqao 
e coordenaqao. O diagnostico e clinico, mas e reforqado se os 
testes audiologicos mostram neuropatia auditiva e dissincronia 
auditiva, em que o teste de emissao otoacustica e normal, mas 
a resposta auditiva do tronco cerebral esta ausente. Os bebes 
com tais achados geralmente apresentam acusia. Os RNA com 
kernicterus mais leve podem ter audiogramas normais, mas 
processamento auditivo anormal e problemas subsequentes 
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com compreensao da fala. A ressonancia magnetica (RM) do 
cerebro praticamente estabelece o diagnostico, se ela mostrar 
anormalidades isoladas do globo palido ou dos nucleos sub- 
talamicos, ou ambas. 

Avaliacao da hiperbilirrubinemia 

Visto que a maioria dos recem-nascidos tem alta com 24-48 h de 
idade, antes do pico da ictericia fisiologica, e antes que o supri- 
mento de kite materno esteja estabelecido, uma dosagem de BT, 
ou de bilirrubina transcutanea (BTc), pode ajudar a predizer que 
neonatos estao em risco de hiperbilirrubinemia grave. Em todos 
os bebes, uma avaliaqao de risco para hiperbilirrubinemia grave 
deve ser feita antes da alta (Quadro 1-10). Como recomendado 
pela AAP, e imperativo o acompanhamento dentro de 24-48 h 
para todos os neonatos com alta antes de 72 h de idade (depen- 
dendo do numero de fatores de risco presentes). Embora a icteri¬ 
cia normalmente seja visivel em um nivel de BT acima de 5 mg/dL 
(86 mmol/L), a estimativa visual do nivel de bilirrubina e im- 
precisa. A BT deve ser dosada e interpretada com base na idade 
do neonato em horas por ocasiao da coleta. Os recem-nascidos 
a termo com um nivel de BT maior que o percentil 95 2 para a 
idade em horas tem um risco de 40% de desenvolver hiperbi- 
lirrubinemia significativa (ver Figura 1-2). Niveis seriados de 
bilirrubina devem ser obtidos de um so laboratorio, quando for 
possivel, para tornar mais clara a interpretaqao das dosagens se- 
riadas. £ importante lembrar que estes nomogramas se aplicam 
apenas a neonatos limitrofes e a termo, de 36 semanas e mais. 

Os recem-nascidos com ictericia visivel no primeiro dia de 
vida, ou que desenvolvem ictericia excessiva, requerem avaliaqao 
adicional. A avaliaqao minima consiste no seguinte: 

• Historia de alimentaqao e eliminaqoes. 

• Peso ao nascer e percentual de mudanqa de peso desde o nas- 
cimento. 

• Exame para fontes de fragmentaqao excessiva de heme. 

• Avaliaqao de tipo sanguineo, teste de Coombs, hemograma 
completo (HC) com esfregaqo, albumina serica e BT. 

• Teste para G6PD, se a ictericia nao tiver outra explicaqao, e 
em neonatos afroamericanos com ictericia grave. 

• Nivel fracionado de bilirrubina em neonatos aparentemente 
doentes, aqueles com ictericia prolongada, fezes acolicas, he- 
patosplenomegalia ou urina escura. 

Tratamento da Hiperbilirrubinemia Indireta 

A. Fototerapia 

A fototerapia e o tratamento mais comum para hiperbilirrubine¬ 
mia indireta. Ela e relativamente nao invasiva e segura. A luz de 
comprimento de onda 425-475 nm (espectro azul-verde) e absor- 
vida pela bilirrubina nao conjugada na pele, convertendo-a em 
um estereoisomero hidrossoluvel que pode ser excretado na bile 
sem conjugaqao. A dose efetiva minima de luz e 10-14 (j,W/cm 2 
de irradiaqao. A fototerapia intensiva emprega irradiaqao de 
30 |xW/cm 2 ou mais alta. A irradiaqao pode ser aumentada atra- 
ves de aumento da area de superficie corporal exposta, ou por 
aproximaqao da fonte de luz ao neonato. Tubos fluorescentes 
azuis especiais rotulados F20 T12/BB ou TL52/20W sao os mais 


Quadro 1-10 Fatores afetando o risco de hiperbilirrubinemia 
grave em neonatos com 35 ou mais semanas de gestacao 
(em ordem aproximada de importancia) 


Fatores de risco maiores 

Nivel de B1 ou BTc na zona de alto risco (percentil > 95 fi ; ver 
Figura 1-2) antes da alta hospitalar 
Ictericia observada nas primeiras 24 h 
Incompatibilidade de grupo sanguineo com teste de Coombs direto 
positivo, outra doenca hemolitica conhecida (p. ex., deficiency de 
G6PD), ou ETC0 elevado 
Idade gestacional 35-36 semanas 
Irmao anterior precisou de fototerapia 
Cefalematoma ou eguimoses significativas 
Aleitamento materno exclusivo, particularmente com perda de peso 
excessiva 

Raca 3 asiatica oriental 

Fatores de risco menores 

Nivel de Bt ou Blc na zona de risco intermediary alto (percentil 
75-952) antes da alta hospitalar 
Idade gestacional de 37-38 semanas 
Ictericia observada antes da alta 
Irmao anterior com ictericia 
Neonato macrossomico de uma mae diabetica 
Risco diminuldo (estes fatores estao associados a risco diminuido de 
ictericia significativa, listados em ordem decrescente de importancia) 
Nivel de B1 ou Blc na zona de baixo risco (ver Figura 1-2) 

Idade gestacional > 41 semanas 
Alimentacao exdusiva com formula lactea 
Raca 3 negra 

Alta hospitalar depois de 72 h 


a Raca conforme definida pela descricao da mae. 

ETC0, end-tidal carbon monoxide (volume corrente final de monoxido de 
carbono); G6PD, glicose-6-fosfato desidrogenase; BTc, bilirrubina transcuta¬ 
nea; BT, bilirrubina sbrica total. 

comumente usados. Mantas de libras opticas sao uteis como ad- 
juntos, mas nao sao adequadas como terapia unica para neonatos 
a termo porque nao cobrem uma area de superficie suiiciente. 
A fototerapia intensiva deve diminuir a BT em 30-40% nas pri¬ 
meiras 24 h, de maneira mais significativa nas primeiras 4-6 h. 
Os olhos do recem-nascido devem ser protegidos para prevenir 
lesao da retina. A diarreia, que ocorre as vezes durante a fotote¬ 
rapia, pode ser tratada, se necessario, pela alimentaqao com uma 
formula que nao contenha lactose. 

A fototerapia e iniciada eletivamente quando a BT e em torno 
de 6 mg/dL (102 mmol/L) mais baixa que o nivel de exsanguineo¬ 
transfusao previsto para aquele neonato (p. ex., aos 16-19 mg/dL 
[272-323 mmol/L] para um recem-nascido a termo, para o qual 
uma exsanguineotransfusao seria considerada em uma BT de 
aproximadamente 22-25 mg/dL [374-425 mmol/L]). As diretri- 
zes da AAP para fototerapia e exsanguineotransfusao em lacten- 
tes de 35 ou mais semanas de gestaqao sao mostradas nas Figuras 
1-3 e 1-4. Os neonatos com hiperbilirrubinemia devem ser ali- 
mentados por via oral, se possivel, para diminuir a circulaqao 
entero-hepatica de bilirrubina. Uma formula de hidrolisado de 
caseina para suplementar o kite materno diminui a circulaqao 
entero-hepatica por inibiqao da atividade de (3-glucuronidase 
na mucosa. A IVIG (0,5-1,0 g/kg) na hemolise grave mediada 
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• Usar bilirrubina total. Nao subtrair bilirrubina de reagao direta da conjugada. 

• Fatores de risco = doenga hemolitica isoimune, deficienoia de G6PD, asfixia, letargia significativa, 
instabilidade da temperatura, sepse, acidose, ou albumina < 3,0 g/dL (se dosada). 

• Para neonatos em bom estado geral de 35-37 + 6 semanas, pode-se ajustar niveis de BT para 
intervenpao em torno da linha de risco medio. E uma oppao intervir em niveis mais baixos de BT 
para neonatos mais proximos de 35 semanas, e em niveis mais altos de BT para aqueles mais 
proximos de 37 + 6 semanas. 

• E uma oppao fornecer fototerapia convencional no hospital ou em casa em niveis de BT 2-3 mg/dL 
(35-50 mmol/L) abaixo daqueles mostrados, mas a fototerapia domiciliar nao deve ser usada em 
neonatos que apresentam qualquer urn dos fatores de risco. 


▲ Figura 1-3 Diretrizes para fototerapia em recem-nascidos de 35 ou mais semanas de gestacao hospitalizados. Estas di- 
retrizes baseiam-se em evidences limitadas, e os niveis mostrados sao aproximacoes. As diretrizes se referem ao uso de 
fototerapia intensiva (pelo menos 30 pW/cm 2 no espectro azul-verde), que deve ser usada quando a bilirrubina serica total 
(BT) exceder a linha indicada para cada categoria. Se a BT se aproximar do nivel de exsanguineotransfusao, os lados da in- 
cubadora ou berco devem ser revestidos com lamina de aluminio ou material branco. (Reproduzida, com permissao, de AAP 
Subcommittee on Hyperbilirubinemia: Management of hyperbilirubinemia in the newborn infant 35 or more weeks of gestation. 
Pediatrics 2004 ; 114:297.) 


por anticorpos interrompe o processo hemolftico. Embora tenha 
sido mostrado que a fototerapia diminui a necessidade de exsan¬ 
guineotransfusao, seus beneficios de longo prazo, se existem, em 
neonatos com ictericia menos grave sao desconhecidos. 

B. Exsanguineotransfusao 

Embora a maioria dos recem-nascidos com hiperbilirrubinemia 
indireta possa ser tratada com fototerapia, a hiperbilirrubine¬ 
mia indireta extrema e uma emergencia medica. Os lactentes 
devem ser internados imediatamente em uma unidade de cui- 
dados intensivos neonatais, onde a exsanguineotransfusao possa 
ser realizada antes que ocorra dano neurologico irreversivel. Fo¬ 
toterapia intensiva deve ser instituida imediatamente, durante 
o transporte para o hospital, se possivel. Quando a BT esta se 
aproximando do limiar potencialmente toxico, deve-se realizar 
uma dosagem de albumina serica. A administraqao de albumina 
(1 g/kg) ajudara na captaqao e na remoyao da bilirrubina durante 
a exsanguineotransfusao, assim como proporcionara alguma 


Quadro 1-11 Diretrizes adicionais para 
exsanguineotransfusao: efeitos da albumina 


Categoria de risco 

Razao bilirrubina/albumina 
considerando exsanguineotransfusao 
(BT [mg/dL]:albumina [g/dL]) 

Neonatos > 38 semanas 
e em bom estado geral 

8,0 

Neonatos com 35-38 semanas 
e em bom estado geral, ou 
> 38 semanas com risco mais 
alto (hemolise, deficiencia de 
G6PD, sepse, acidose) 

7,2 

Neonatos com 35-38 semanas 
com risco mais alto, como 
anterior 

6,8 


G6PD, gIicose-6-fosfato desidrogenase; BT, bilirrubina serica total. 
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Nascimento 24 h 48 h 72 h 96 h 5 dias 6 dias 7 dias 


513 


428 
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• As linhas tracejadas para as primeiras 24 horas indicam incerteza devido a urna ampla 
variedade de circunstancias clinicas e respostas variaveis a fototerapia. 

• Recomenda-se exsanguineotransfusao imediata se o neonato apresentar sinais de encefalopatia 
bilirrubmica aguda (hipertonia, arqueamento, retrocolo, opistotono, febre, choro com timbre agudo), 
ou se a BT estiver > 5 mg/dL (85 pmol/L) acima destas linhas. 

• Fatores de risco — doenpa hemolitica isoimune, deficiencia de G6PD, asfixia, letargia significativa, 
instabilidade da temperature, sepse, acidose. 

• Dosar albumina serica e calcular razao B/A (ver legenda). 

• Usar bilirrubina total. Nao subtrair leitura direta ou bilirrubina conjugada. 

• Se o neonato apresenta bom estado geral e tern 35-37 6/7 semanas (risco mediano), individualizar 
niveis de BT para troca com base na idade gestacional real. 

▲ Figura 1-4 Diretrizes para exsanguineotransfusao em neonatos de 35 ou mais semanas de gestacao. Essas diretrizes repre- 
sentam aproximacoes para as quais uma exsanguineotransfusao esta indicada, em neonatos tratados com fototerapia intensiva. 
Para lactentes reinternados, se o nivel da bilirrubina serica total (BT) estiver acima do rn'vel de exsanguineotransfusao, repetir 
a dosagem de BT a cada 2-3 h e considerar exsanguineotransfusao se a BT permanecer acima do nivel apos 6 h de fototerapia 
intensiva. A razao bilirrubina serica total/albumina (BT [mg/dL]/Alb [g/dL]; 8,0 para lactentes em risco mais baixo, 7,2 para 
risco medio e 6,8 para risco mais alto) pode ser usada em conjunto, mas nao em lugar do nivel de BT, como urn fator adicional 
na determinacao da necessidade de transfusao. Se a BT estiver no nivel de exsanguineotransfusao ou se aproximando desse 
valor, enviar sangue para tipagem e prova cruzada imediata. (Reproduzida, com permissao, de AAP Subcommittee on Hyperbiliru¬ 
binemia: Management of hyperbilirubinemia in the newborn infant 35 or more weeks of gestation. Pediatrics 2004;114:297.) 


neuroproteqao enquanto o procedimento esta sendo preparado. 
O Quadro 111 ilustra as razoes bilirrubina/albumina em que a 
exsanguineotransfusao deve ser considerada. 

A exsanguineotransfusao de duplo volume (aproximada- 
mente 160-200 mL/kg de peso corporal) e necessaria mais fre- 
quentemente em neonatos com hiperbilirrubinemia extrema 
secundaria a isoimunizaqao Rh, incompatibilidade ABO, ou 
esferocitose hereditaria. O procedimento diminui a bilirrubina 
serica agudamente em cerca de 50% e remove cerca de 80% das 
hemacias sensibilizadas ou anormais e dos anticorpos agres- 
sores, de modo que a hemolise em andamento e diminuida. A 
exsanguineotransfusao tambem esta indicada em qualquer re¬ 
cem-nascido com BT acima de 30 mg/dL, naqueles com sinais 
de encefalopatia, ou quando a fototerapia intensiva nao tiver bai- 
xado a BT em pelo menos 0,5 mg/dL/h depois de 4 h. A decisao 
de realizar a exsanguineotransfusao deve basear se na BT, e nao 
na fraqao indireta da bilirrubina. 


A exsanguineotransfusao e invasiva, apresenta riscos e in- 
frequentemente realizada. Ela deve ser feita, portanto, em um 
centro de referenda. A mortalidade e de 1 -5%, e e maior nos lac¬ 
tentes menores, mais imaturos e instaveis. Morte subita durante 
o procedimento pode ocorrer em qualquer recem-nascido. Ha 
um risco de 5-10% de complicaqoes graves, como enterocolite 
necrosante (ECN), infecqao, disturbios eletroliticos ou trombo- 
citopenia. A troca isovolemica (retirada por meio de uma linha 
arterial com infusao atraves de uma linha venosa) pode diminuir 
o risco de algumas complicates. 

C. Protoporfirinas 

As protoporfirinas ou mesoporfirinas de estanho e zinco (Sn-PP, 
Zn-PP, SN-MP, Zn-MP) sao inibidoras da hemeoxigenase, a en- 
zima que inicia o catabolismo do heme (protoporfirina de ferro). 
Estudos estao em andamento, envolvendo uma injeqao unica 
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destas substancias logo apos o nascimento para prevenir a for- 
maqao de bilirrubina. Embora os resultados sejam promissores, 
esses farmacos ainda nao estao aprovados para uso nos EUA. 
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binemia: Clinical practice guideline: Management of hyperbili¬ 
rubinemia in the newborn infant 35 or more weeks of gestation. 
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NeoReviews 2007;8:e282. 
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HIPOGLICEMIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Glicemia < 45 mg/dL. 

► Estao em risco neonatos GIG, PIG, prematuros e sob es- 
tresse. 

► Pode ser assintomatica. 

► Os neonatos podem apresentar letargia, dificuldades de ali- 
mentacao, irritabilidade ou convulsoes. 


Consideracoes gerais 

A concentraqao sanguinea de glicose no feto e aproximadamente 
15 mg/dL menor que a concentraqao de glicose materna. A gli¬ 
cemia diminui no perlodo pos-natal imediato. Concentrates 
abaixo de 45 mg/dL sao consideradas hipoglicemicas. Pelas 3 h 
de vida, a concentraqao de glicose em neonatos normals a termo 
se estabiliza entre 50 e 80 mg/dL. Os dois grupos de lactentes 
recem-nascidos a termo em alto risco para hipoglicemia sao os 
filhos de maes diabeticas (FMD) e os neonatos com RCIU. 

A. Filhos de maes diabeticas 

O FMD tern abundantes reservas de glicose sob a forma de gli- 
cogenio e gordura, mas desenvolve hipoglicemia em razao da 
hiperinsulinemia induzida pela hiperglicemia materna e fetal. 
O suprimento de energia aumentado para o feto a partir da cir¬ 
culate materna resulta em um neonato macrossomico. O bebe 


grande esta em risco aumentado de trauma durante o parto. Al- 
guns recem-nascidos apresentam miocardiopatia (hipertrofia as- 
simetrica do septo interventricular), que pode se apresentar com 
sopro, dificuldade respiratoria ou insuficiencia cardlaca. Oca- 
sionalmente, microcolon pode estar presente em FMDs, e causa 
sintomas de obstru^ao intestinal baixa semelhante a doenqa de 
Flirschsprung. Outros problemas neonatais incluem hipercoagu- 
labilidade e policitemia, uma combina^o que predispoe o neo¬ 
nato a tromboses de grandes veias (especialmente a veia renal). 
Os FMDs, com frequencia, sao um tanto imaturos para sua idade 
gestacional e estao em risco aumentado para doenqa da mem- 
brana hialina, hipocalcemia e hiperbilirrubinemia. Os neonatos 
de maes que eram diabeticas na concepqao tem uma inciden- 
cia maior de anomalias congenitas, provavelmente relacionadas 
com o controle da glicose no primeiro trimestre. 

B. Neonatos com retardo do crescimento 
intrauterino 

O recem-nascido com RCIU tem estoques de glicose sob a forma 
de glicogenio e gordura corporal reduzidos e tem tendencia a 
hipoglicemia. Alem disso, hiperglicemia acentuada e uma sin- 
drome transitoria semelhante a diabete melito desenvolvem-se 
ocasionalmente, em particular no neonato com RCIU muito 
prematuro. Estes problemas geralmente respondem ao ajuste na 
ingestao de glicose, embora, as vezes, a insulina seja necessaria 
transitoriamente. Alguns neonatos com RCIU tem hiperinsuli¬ 
nemia, que persiste por uma semana ou mais. 

C. Outras causas de hipoglicemia 

A hipoglicemia ocorre em disturbios com hiperplasia de celulas 
das ilhotas. Estes incluem a sindrome de Beckwith-Wiedemann, 
eritroblastose fetal, formas geneticas de hiperinsulinismo, erros 
inatos do metabolismo, como doenqa de deposito de glicogenio 
e galactosemia, e disturbios endocrinos, como pan-hipopituita- 
rismo com deficiencia do hormonio contrarregulador. Tambem 
ocorre hipoglicemia, provavelmente secundaria ao estresse, em 
neonatos com asfixia perinatal, hipoxia e sepse bacteriana e viral. 
Os neonatos prematuros estao em riso de hipoglicemia em razao 
de reservas reduzidas de glicogenio. 

Achados clmicos 

Os sinais de hipoglicemia no lactente recem-nascido podem 
ser inespecificos e sutis: letargia, mi alimentaqao, irritabilidade, 
tremores, agitaqao, apneia e convulsoes. A hipoglicemia devido 
ao aumento da insulina e a mais grave e mais resistente ao tra- 
tamento. Insuficiencia cardiaca pode ocorrer em casos graves, 
particularmente em FMDs com miocardiopatia. A hipoglicemia 
em estados de hiperinsulinemia pode se desenvolver dentro dos 
primeiros 30-60 minutos de vida. 

A glicemia pode ser mensurada a beira do leito por punqao 
do calcanhar, usando-se um glicosimetro. Todos os neonatos em 
risco devem ser triados, inclusive FMDs, recem-nascidos com 
RCIU, prematuros e qualquer bebe com sintomas sugestivos. 
Todos os valores baixos ou limitrofes devem ser confirmados 
por dosagem laboratorial da glicemia. £ importante manter a 
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vigilancia da glicemia, ate que o bebe tenha estado com alimen- 
taqao totalmente enterica, sem suplementaijao intravenosa, por 
24 h. A recalda de hipoglicemia dal em diante e improvavel. 

Lactentes com hipoglicemia requerendo infusoes de glicose IV 
por mais de cinco dias devem ser avaliados para disturbios menos 
comuns, inclusive erros inatos do metabolismo, estados hiperin- 
sulinemicos e deficiencias de hormonios contrarreguladores. 

Tratamento 

A terapia baseia-se no fornecimento de glicose enterica ou pa¬ 
renteral. As diretrizes do tratamento sao mostradas no Qua- 
dro 1-12. Nos estados de hiperinsulinemia, as administrates de 
glicose em bolo devem ser evitadas, devendo-se usar uma taxa 
de infusao de glicose (TIG) mais alta. Depois da correqao inicial 
com um bolo de soro glicosado a 10% (SG 10 %; 2 mL/kg), a TIG 
deve ser aumentada gradualmente conforme necessario, come- 
qando com uma velocidade de 6 mg/kg/min. Os bebes FMD e 
com RCIU e policitemia apresentam maior risco de hipoglice¬ 
mia sintomatica. Em tais neonatos, a hipoglicemia e a policite¬ 
mia devem ser tratadas com glicose IV e exsanguineotransfusao 
parcial, respectivamente. 


Quadro 1-12 Hipoglicemia: regimes terapeuticos sugeridos 


Teste de 
triagem 3 

Presenca de 
sintomas 

Acao 

20-45 mg/dl 

Nenhum sintoma 
de hipoglicemia 

Coletar sangue para 
glicemia b ; se o neonato 
estiver alerta e vigoroso, 
alimentar; acompanhar com 
monitoracao frequente da 
glicemia 


Se o neonato continua 
a apresentar glicemia 
< 40-45 mg/dl, ou e 
incapaz de se alimentar, 
administrar glicose 
intravenosa 6 mg/kg/min 
(SG 10 % 3,6 ml/kg/h) 

< 45 mg/dL 

Sintomas de 
hipoglicemia 
presentes 

Coletar sangue para glicemia 1 / 
aplicar SG 1Wl em bolo 
(2 ml/kg) seguido de uma 
infusao de 6 mg/kg/min 
(3,6 ml/kg/h) 

< 20 mg/dl Com ou sem 

sintomas de 
hipoglicemia 

Coletar sangue para glicemia b ; 
administrar SG 10 % em bolo 
seguido por uma infusao de 

6 mg/kg/min 



Se o acesso venoso nao pode 
ser obtido imediatamente, 
uma linha venosa umbilical 
deve ser utilizada 


a Determinacao rapida a beira do leito. 
b Confirmacao laboratorial. 


Prognostics 

O prognostico da hipoglicemia e bom, se a terapia for instituida 
rapidamente. Sequelas do SNC sao mais comuns em neonatos com 
convulsoes hipoglicemicas e naqueles com hipoglicemia persistente 
por hiperinsulinemia. A hipoglicemia tambem pode potencializar a 
lesao cerebral pos-depressao perinatal, devendo ser evitada. 

Boluyt N et al.: Neurodevelopment after neonatal hypoglycemia: A 
systematic review and design of an optimal future study. Pedia¬ 
trics 2006:117:2231 [PMID: 16740869], 

Burns CM et al.: Patterns of cerebral injury and neurodevelopmental 
outcomes after symptomatic neonatal hypoglycemia. Pediatrics 
2008;122:65 [PMID: 18595988], 

Dekelbab BH, Sperling MA: Hypoglycemia in newborns and infants. 

Adv Pediatr 2006;53:5 [PMID: 17089861], 

Garg M, Devaskar SU: Glucose metabolism in the late preterm infant. 

Clin Perinatol 2006;33:853 [PMID: 17148009], 

Nold JL, Georgieff MK: Infants of diabetic mothers. Pediatr Clin 
North Am 2004:51:619 [PMID: 15157588], 

Rozance PJ, Hay W: Hypoglycemia in newborn infants: Features as¬ 
sociated with adverse outcomes. Biol Neonate 2006;90:74 [PMID: 
16534190], 


SOFRIMENTO RESPIRATORIO NO RECEM-NASCIDO 
A TERMO 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Taquipneia, frequencia respiratoria > 60 movimentos 
min/(mpm). 

► Retracoes intercostais e esternais. 

► Gemidos expiratorios. 

► Cianose ao ar ambiente. 


Consideracoes gerais 

O sofrimento respiratorio e um dos complexos de sintomas mais 
comuns do recem-nascido. Ela pode resultar de causas cardior¬ 
respiratorias e nao cardiorrespiratorias (Quadro 1-13). Radio- 
grafia de torax, gasometria arterial e oximetria de pulso sao uteis 
na avaliag:ao da causa e da gravidade do sofrimento respiratorio. 
E importante considerar as causas nao cardiorrespiratorias (ver 
Quadro 1-13), porque a tendencia natural e enfocar o coraqao e 
os pulmoes. A maioria das causas nao cardiorrespiratorias pode 
ser afastada pela anamnese, pelo exame flsico e de poucos testes 
laboratoriais simples. As causas pulmonares mais comuns de so¬ 
frimento respiratorio no neonato a termo sao a taquipneia tran- 
sitoria, as sindromes de aspiraqao, a pneumonia congenita e os 
extravasamentos de ar. 

A. Taquipneia transitoria (retencao de liquido 
pulmonar fetal) 

Tipicamente, o sofrimento respiratorio esta presente ao nascer, 
em geral associado a necessidade leve a moderada de oxigenio 
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o recem-nascido 


Quadro 1-13 Causas de sofrimento respiratorio no recem- 
-nascido 


Nao cardiorrespiratorias 
Hipotermia ou hipertermia 
Hipoglicemia 
Policitemia 
Acidose melabolica 

Intoxicacoes por drogas ou abstinencia 
Lesao do SNC 
Asfixia 
Hemorragia 

Doenca neuromuscular 
Lesao do nervo frenico 
Displasia esgueletica 

Cardiovasculares 

Obstrucao da via de sai'da do ventriculo esguerdo 
Sindrome do coracao esquerdo hipoplasico 
Estenose aortica 

Coarctacao aortica, interrupcao do arco aortico 
Lesoes cianoticas 
Transposicao dos grandes vasos 
Drenagem venosa pulmonar anomala total 
Atresia tricuspide 

Obstrucao da via do ventriculo direito 

Pulmonares 

Obstrucao de vias respiratorias superiores 
Atresia de coanas 
Paralisia de pregas vocais 
Tireoide lingual 
Aspiracao de meconio 
Aspiracao de liquidos daros 
Taquipneia transitoria 
Pneumonia 
Hipoplasia pulmonar 
Doenca da membrana hialina 
Pneumotorax 
Derrames pleurais 
Lesoes com efeito de massa 
Enfisema lobar 

Malformacao adenomatoide fixa 


Reproduzido, com permissao, de Rosenberg AA: Neonatal adaptation. In 
Gabbe SG et al. (editores): Obstetrics: Normal and Problem Pregnancies. 
Churchill Livingstone, 1996. 

(0 2 a 25-50%). O neonato geralmente e a termo, ou pre-termo 
tardio, nao e asfixiado e nasceu apos um trabalho de parto curto 
ou de uma cesariana sem trabalho de parto. A patogenese do dis- 
turbio esta relacionada com o retardo da eliminagao de liquido 
do pulmao fetal atraves da circulagao e do sistema linfatico pul¬ 
monar. A radiografia de torax mostra estrias peri-hilares e li¬ 
quido nas fissuras interlobares. A resolugao ocorre, comumente, 
dentro de 12-24 h. 

B. Sindromes de aspiracao 

Tipicamente, o neonato e a termo ou prematura tardio, com sofri¬ 
mento fetal antes do parto, ou depressao durante o parto. Sangue 
ou meconio estao frequentemente presentes no liquido amniotico. 


O sofrimento respiratorio esta presente a partir do nascimento, em 
geral manifestado por um aspecto de torax em barril e murmurio 
vesicular rude. A pneumonite pode causar uma necessidade cres- 
cente de 0 2 , e pode requerer intubagao e ventilagao. A radiografia 
de torax mostra infiltrados irregulares grosseiros, hiperexpansao 
e, nos casos mais graves, consolidagao lobar. Em alguns casos, em 
razao de deficiencia secundaria de surfactante, a radiografia mos¬ 
tra um padrao de infiltrado homogeneo difuso. Os recem-nascidos 
que aspiram estao em risco de apresentar pneumotorax, devido a 
aeragao desigual com hiperdistensao segmentar, e de hipertensao 
pulmonar persistente (ver segao sobre Problemas Cardiacos no 
Lactente Recem-Nascido, adiante). 

A aspiragao de meconio ocorre mais comumente dentro do 
litero, quando o feto em sofrimento gaspeia. O manejo destes neo- 
natos na sala de parto e discutido na secgao sobre reanimagao. 

C. Pneumonia congenita 

Recem-nascidos de qualquer idade gestacional, com ou sem 
historia de ruptura prolongada das membranas, corioamnionite 
ou administragao materna de antibioticos, podem ser afetados. 
O sofrimento respiratorio pode comegar ao nascer, ou pode ser 
retardado por varias horas. A radiografia de torax pode ser pa- 
recida com aquela de liquido pulmonar retido, ou de doenga da 
membrana hialina. Raramente, pode haver um infiltrado lobar. 

Os pulmoes sao o sitio mais comum de infecgao no neo¬ 
nato. As infecgoes geralmente ascendent do trato genital antes 
ou durante o trabalho de parto, com a flora vaginal ou retal re- 
presentando os agentes mais provaveis (estreptococos grupo B 
e Escherichia coli ). Choque, ma perfusao, neutropenia absoluta 
(< 2.000/mL) e proteina C reativa elevada dao evidencias em 
favor de pneumonia. Coloragao de Gram do aspirado traqueal 
pode ser util. Visto que nenhum sinal ou achado laboratorial 
pode confirmar um diagnostico de pneumonia, todos os neo- 
natos com dificuldade respiratoria devem ter uma hemocultura 
colhida e receber terapia antibiotica de largo espectro (ampici- 
lina, 100 mg/kg em duas doses divididas, e gentamicina, 4 mg/kg 
a cada 24 h, ou 2,5 mg/kg a cada 12 h) ate que seja eliminado o 
diagnostico de infecgao bacteriana. 

D. Pneumotorax espontaneo 

O pneumotorax espontaneo ocorre em 1% de todos os partos. O 
risco e aumentado por manipulagoes, como ventilagao de pres- 
sao positiva (VPP) na sala de parto. A dificuldade respiratoria 
(primariamente taquipneia) esta presente desde o nascimento 
e, tipicamente, nao e grave. Os ruidos respiratorios podem estar 
diminuidos no lado afetado; as bulhas cardiacas podem ser des- 
locadas para o lado oposto e podem estar abafadas. A radiografia 
de torax mostra pneumotorax ou pneumomediastino. 

Geralmente, o tratamento consiste em suplementagao com 
0 2 e observagao cuidadosa. Respirar 0 2 a 100% por poucas 
horas pode acelerar a reabsorgao do gas extrapulmonar, pela 
criagao de um gradiente de difusao para o nitrogenio atraves da 
superficie do pulmao (tecnica de lavagem de nitrogenio). Isto 
so e efetivo se o neonato estiver respirando ar ambiente, ou uma 
pequena suplementagao de 0 2 no momento do pneumotorax; 
os efeitos de longo prazo do uso de 0 2 a 100% desta maneira 
sao desconhecidos. Drenagem por toracocentese com agulha, 





0 RECEM-NASCIDO 


ou toracostomia com cateter, ocasionalmente, e necessaria. Ha 
um risco levemente aumentado de anormalidades renais com 
o pneumotorax espontaneo. Assim, exame fisico cuidadoso dos 
rins e observaqao do debito urinario estao indicados. 

E. Outras causas pulmonares 

Outras causas pulmonares de dificuldade respiratoria sao raras. 
Atresia bilateral de coanas deve ser suspeitada se nao houver 
movimento de ar quando o neonato respira pelo nariz. Estes re¬ 
cent-nascidos tern boa coloraqao e frequencia cardlaca enquanto 
choram na sala de parto, mas se tornam cianoticos e bradicardi- 
cos quando retomam a respiraqao nasal normal. Outras causas 
de obstruqao das vias respiratorias superiores geralmente pro- 
duzem algum grau de estridor, ou movimento de ar insuficiente, 
apesar do esforqo respiratorio adequado. Derrame pleural e pro- 
vavel em neonatos hidropicos. As lesoes expansivas (com efeito 
de massa) causam um desvio do mediastino com murmurio ve¬ 
sicular assimetrico e sao aparentes nas radiografias de torax. 

Tratamento 

Qualquer que seja a causa, a dificuldade respiratoria neonatal 
e tratada com suplementaqao de oxigenio suficiente para man- 
ter uma Pa0 2 de 60-70 mmHg e uma saturaqao de oxigenio por 
oximetria de pulso (Sp0 2 ) de 92-96%. O oxigenio deve ser aque- 
cido, umidificado e administrado atraves de um misturador de 
ar. A concentraqao deve ser mensurada com um analisador de 
oxigenio calibrado. Um acesso arterial umbilical ou periferico 
deve ser inserido em lactentes precisando mais de 45% da fraqao 
de oxigenio inspirado (Fi0 2 ) pelas 4-6 h de vida, para possibilitar 
determinates frequentes de gasometria arterial. Monitoraqao 
nao invasiva com oximetria de pulso deve ser usada. 

Outro tratamento de suporte inclui soro glicosado IV. A 
menos que seja possivel afastar a possibilidade da infecqao, he- 
moculturas devem ser obtidas, e antibioticos de largo espectro 
iniciados. Expansao de volume (soro fisiologico) pode ser admi- 
nistrada em infusoes de 10 mL/kg durante 30 minutos se houver 
hipotensao, ma perfusao e acidose metabolica. Bicarbonato de 
sodio (1-2 mEq/kg) e administrado se houver acidose metabo¬ 
lica que nao responde ao oxigenio inicial, ventilaqao e volume. 
Outros testes especificos devem ser feitos conforme indicado 
pela historia e pelo exame fisico. Na maioria dos casos, uma ra- 
diografia do torax, gasometria arterial, hemograma e glicemia 
possibilitam o diagnostico. 

Intubaqao e ventilaqao devem ser efetuadas se houver in¬ 
suficiencia respiratoria (Pao 2 < 60 mmHg em Fi0 2 60-80%, 
Paco 2 > 60 mmHg ou apneia de repetiqao). As pressoes de pico 
devem ser adequadas para produzir expansao da parede toracica 
e murmurio vesicular audivel (normalmente 18-24 cmH 2 0). 
Pressao positiva expiratoria final (4-6 cmH 2 0) deve ser usada. 
Geralmente sao necessarias velocidades de ventilaqao de 
20-40 mpm. A meta e manter uma Pa0 2 de 60-70 mmHg e uma 
PaC0 2 de 45-55 mmHg. 

Prognostico 

A maioria dos problemas respiratorios do neonato a termo sao 
agudos e apresentam reduqao nos primeiros dias. Aspiraqao de 


meconio e pneumonia congenita tem uma taxa de letalidade de 
ate 10% e podem produzir morbidade pulmonar significativa 
no longo prazo. A mortalidade tem sido reduzida pelo uso de 
ventilaqao oscilatoria de alta frequencia e oxido nitrico inalado, 
para tratamento da hipertensao pulmonar. Apenas raramente a 
oxigenaqao por membrana extracorporea (ECMO) e necessaria 
como terapia de resgate. 

Aly H: Respiratory disorders in the newborn: Identification and diag¬ 
nosis. Pediatr Rev 2004;25:201 [PMID: 15173453], 

Flidel-Raman O, Shinwell ES: Respiratory distress in the term and 
near-term infant. NeoReviews 2005;6:e289. 

Hansen AK et al.: Elective caesarean section and respiratory mor¬ 
bidity in the term and near-term neonate. Acta Obstet Gynecol 
Scand2007;86:389 [PMID: 17486457], 

Ross MG:Meconium aspiration syndrome—more than intrapartum 
meconium. N Engl J Med 2005;353:946 [PMID: 16135842], 

TePas AB et al.: From liquid to air: Breathing after birth. J Pediatr 
2008;152:607 [PMID: 18410760], 


SOPROS CARDIACOS 

Sopros cardlacos sao comuns nos primeiros dias de vida e em 
geral nao significant problemas estruturais do coraqao. Se um 
sopro esta presente ao nascer, ele deve ser considerado um pro- 
blema valvar ate prova em contrario, porque os sopros transicio- 
nais benignos comuns (p. ex., persistencia do canal arterial) nao 
sao audlveis ate minutos a horas depois do nascimento. 

Se um neonato esta rosado, tem boa perfusao e nao tem di¬ 
ficuldade respiratoria, com pulsos palpaveis e simetricos (pulso 
braquial direito nao e mais forte que o pulso femoral), o sopro 
mais provavelmente e transicional. Os sopros transicionais sao 
suaves (grau 1-3/6), audiveis na porqao superior ou media do 
bordo esternal esquerdo, e geralmente mais altos durante as pri- 
meiras 24 h. Se o sopro persiste alem de 24 h de idade, pressao ar¬ 
terial no membro superior direito e nos membros inferiores deve 
ser mensurada. Se houver uma diferenqa de mais de 15 mmHg 
(membro superior > inferior), ou se os pulsos nas extremidades 
inferiores sao dificeis de palpar, um cardiologista deve avaliar 
o neonato para coarctaqao da aorta. Se nao houver diferenqa, o 
recem-nascido pode ter alta para casa, com acompanhamento 
em 2-3 dias para ausculta e avaliaqao de sinais de insuficiencia 
congestiva. Se sinais de insuficiencia congestiva ou cianose esti- 
verem presentes, o neonato deve ser encaminhado para avaliaqao 
imediata. Se o sopro persistir sem estes sinais, o neonato pode 
ser encaminhado para avaliaqao eletiva a idade de 2-4 semanas. 
Alguns centros recomendam agora triagem rotineira com oxi¬ 
metria de pulso no berqario, para identificar lactentes com car- 
diopatia congenita grave. Saturaqao de oxigenio ao nivel do mar 
menor que 95% deve ser avaliada por ecocardiograma. 

Frommelt MA: Differential diagnosis and approach to a heart mur¬ 
mur in term infants. Pediatr Clin North Am 2004;51:1023 [PMID: 
15331284], 

Mackie AS et al.: Can cardiologists distinguish innocent from patho¬ 
logic murmurs in neonates. J Pediatr 2009;154:150 [PMID: 
18692204], 
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TOCOTRAUMATISMO 

A maior parte do tocotraumatismo esta associada a dificuldades 
durante o parto (p. ex., feto macrossomico, posiqao de apresenta- 
(jao anormal ou sofrimento fetal requerendo extra^ao rapida). As 
lesoes mais comuns sao equimoses de partes moles, fraturas (cla- 
vlcula, umero ou femur) e paralisias dos plexos cervicais. Fratura 
de cranio, hemorragia intracraniana (primariamente subdural 
e subaracnoidea) e lesao da medula espinal cervical tambem 
podem ocorrer. 

As fraturas sao diagnosticadas, frequentemente, pelo obstetra, 
que pode sentir ou ouvir um estalido durante o parto. Fraturas cla- 
viculares podem causar diminuiijao de movimenta^ao espontanea 
do bra^o, com dor a palpa^ao e crepitaijao local. As fraturas umerais 
ou femorais normalmente causam dor a palpa^ao e edema sobre 
a diafise em uma fratura diafisaria e sempre causam limita^ao de 
movimentos. As fraturas epifisarias sao mais diflceis de diagnosticar 
radiograficamente, devido a natureza cartilaginosa da eplfise. De- 
pois de 8-10 dias, o calo e vislvel nas radiografias. Em todos os casos, 
o tratamento inclui manipulaifao cuidadosa, com imobiliza^ao por 
8-10 dias: o umero de encontro ao torax com o cotovelo flexionado; 
o femur com uma tala posterior de abaixo do joelho ate a nadega. 

As lesoes de plexo braquial podem resultar de tra^ao, quando 
a cabeqa e puxada em dire 9 ao oposta ao ombro durante o parto. 
A lesao das raizes C5-C6 e muito comum (paralisia de Erb-Du- 
chenne). O bracpo fica flacido, aduzido e em rotaijao interna, esten- 
dido e em pronaijao no cotovelo, e flexionado no punho (a assim 
chamada postura de gorjeta do garijom). A preensao esta presente. 
Se as raizes nervosas inferiores (C8-T1) estao lesionadas (paralisia 
de Klumpke), a mao fica flacida. Se todo o plexo estiver lesionado, 


o bracpo e a mao ficam flacidos, com deficit sensorial associado. O 
tratamento inicial para lesao do plexo braquial e conservador, por- 
que a fun 9 ao normalmente retorna ao longo de algumas semanas. 
Deve ser feito encaminhamento a um fisioterapeuta, de modo que 
os pais possam ser orientados sobre exercicios de amplitude de 
movimentos, imobiliza 9 ao e avalia 9 ao adicional, se necessario. O 
retorno da fumpao come 9 a no deltoide e biceps, com recupera 9 ao 
em tres meses, na maioria dos casos. 

Lesao da medula espinal pode ocorrer no nascimento, espe- 
cialmente em extra 9 oes pelvicas diflceis com hiperextensao do 
pescoqo, ou em rota 9 oes com forceps medio quando o corpo 
nao acompanha o giro da cabe 9 a. Os neonatos apresentam-se 
flacidos, tetraplegicos e sem esfor 90 respiratorio ao nascer. Os 
movimentos facials estao preservados. O prognostico de longo 
prazo para tais neonatos e ruim. 

A paralisia de nervo facial algumas vezes esta associada ao uso 
do forceps, porem, mais frequentemente, resulta de compressao 
intrauterina da cabe 9 a do bebe contra o sacro da mae. O neonato 
tem movimentos da boca e fechamento do olho assimetricos, com 
movimento facial reduzido no lado afetado. A maioria dos casos 
regride espontaneamente em poucos dias ou semanas. 

Flemorragia subgalea para dentro do grande espa 90 poten- 
cial sob o couro cabeludo (Figura 1-5) esta associada a partos 
vaginais diflceis e a tentativas repetidas de extra 9 ao a vacuo. Ela 
pode levar a choque hipovolemico e morte por perda de sangue e 
coagulopatia desencadeada por consumo de fatores da coagu- 
la 9 ao, bem como libera 9 ao de tromboplastina do cerebro le¬ 
sionado. Esta e uma emergencia, exigindo rapida repos^ao de 
sangue e de fatores da coagula 9 ao. 

Noetzel MJ: Perinatal trauma and cerebral palsy: Is there a link. Clin 
Perinatol 2006;33:355 [PMID: 16765729], 

Sutcliffe TL: Brachial plexus injury in the newborn. NeoReviews 
2007;8:e239. 

Uhring MR: Management of birth injuries. Clin Perinatol 
2005;32:19 [PMID: 15777819], 


NEONATOS DE MAES QUE ABUSAM DE DROGAS 

Estudos atuais estimam que ate 15% das mulheres usam alcool 
e 5-15% usam drogas ilicitas durante a gravidez, dependendo 
da popula 9 ao estudada e dos metodos de verifica 9 ao. As drogas 
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▲ Figura 1-5 Sitios de sangramento extracra- 
niano no recem-nascido. (Adaptada e reprodu- 
zida, com permissao, de Pape KE, Wigglesworth JS: 
Haemorrhage Ischemia and the Perinatal Brain. 
JB Lippincott, 1979.) 
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mais comumente usadas sao cigarro, alcool, maconha, cocaina 
e metanfetamina. Como as maes podem abusar de muitas subs- 
tancias e fornecer uma historia inconfiavel de tal uso, e diflcil 
apontar que substancia esta causando a morbidade observada 
no recem-nascido. A alta hospitalar precoce torna diflcil o re- 
conhecimento destes neonatos com base em achados flsicos e 
comportamento anormal. Exceto pelo alcool, uma sindrome 
especifica de defeitos congenitos nao tem sido definida para ne- 
nhuma substancia de abuso. 

1. Cocaina e metanfetamina 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Trlade de ausencia de cuidados pre-natais, parto prematura 
e descolamento prematura da placenta. 

► Posslvel RCIU. 

► Irritabilidade. 


A cocaina e a metanfetamina sao atualmente as drogas pesadas 
mais comuns usadas durante a gravidez, com frequencia em as- 
sociaqao com outras drogas, como cigarro, alcool e maconha. 
Estes estimulantes podem causar hipertensao materna, dimi- 
nuiqao do fluxo sanguineo uterino, hipoxemia fetal, contraqoes 
uterinas e descolamento prematuro da placenta. As taxas de 
natimortalidade, descolamento prematuro da placenta, RCIU 
assimetrico e parto prematuro estao aumentadas duas a quatro 
vezes em usuarias em comparaqao com as que nao usam. No ce- 
nario de alto risco de falta de assistencia pre-natal, descolamento 
prematuro da placenta e trabalho de parto prematuro, triagens 
toxicologicas urinarias devem ser feitas na mae e no neonato. 
O meconio deve ser enviado para triagem de drogas, pois ele 
aumenta o diagnostico ao indicar exposiqao cumulativa a drogas 
do primeiro trimestre em diante. Embora nenhum complexo de 
malformaqoes especifico, nem sindrome de abstinencia sejam 
descritos para o abuso de cocaina e metanfetamina, os lactentes 
podem mostrar irritabilidade e retardo do crescimento. 

As crianqas de maes que usam metanfetaminas estao em risco 
particularmente alto de negligencia e maus tratos. A avaliaqao do 
serviqo social e especialmente importante para se verificar o am- 
biente domestico em relaqao a tais riscos. O risco de SMSL e tres a 
sete vezes mais alto em lactentes filhos de usuarias do que naqueles 
de nao usuarias (0,5-1% de lactentes expostos). O risco pode ser 
diminuido por intervenqoes ambientais, como evitaqao de fumaqa 
de cigarro e posicionamento do lactente em decubito dorsal. 

2. Opiaceos 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► SNC — irritabilidade, hiperatividade, hipertonia, choro in- 
cessante de timbre agudo, tremores, convulsoes. 


► Gl — vomitos, diarreia, perda de peso, dificuldades de ali- 
mentacao, tome incessante, salivacao excessiva. 

► Metabolicos e respiratorios — congestao nasal, espirros, 
bocejos, sudorese, hipertermia. 

► RCIU frequentemente. 


Achados ch'nicos 

Os sinais de abstinencia de recem-nascidos de maes aditas a he- 
roina, ou de maes em programas de manutenqao com metadona, 
sao semelhantes. Os sintomas em lactentes nascidos de maes 
mantidas com metadona podem ser de inicio retardado, mais 
graves e mais prolongados do que aqueles vistos na adiqao a he- 
roina. Geralmente, os sintomas comeqam dentro de 1-3 dias de 
vida. O quadro clinico e tipico o bastante para sugerir um diag¬ 
nostico, mesmo que uma historia materna de abuso de narcotico 
nao tenha sido obtida. A confirmaqao deve ser feita com triagem 
toxicologica de urina e meconio. 

Tratamento 

Se ha suspeita de abuso ou abstinencia de opiaceos, o neonato 
nao deve receber alta precoce. O tratamento de suporte inclui 
envolver o bebe em um lenqol ou cobertor bem justo ( swaddling ) 
e prover um ambiente quieto, com baixa iluminaqao, minimi- 
zar procedimentos e perturbar o bebe o minimo possivel. Um 
tratamento especifico deve ser evitado, a menos que o lactente 
tenha sintomas graves ou perda de peso excessiva. Nenhum far- 
maco isolado tem sido identificado como idealmente efetivo. 
Doses ocasionais de fenobarbital, 5 mg/kg oralmente, podem 
ser usados para irritabilidade. Se diarreia e perda de peso forem 
proeminentes, ou se o controle adequado dos sintomas nao 
for obtido, sulfato de morfina oral, 0,1-0,5 mg/kg/dose a cada 
6-12 h, em titulagem para melhorar os sintomas, ou metadona 
(0,05-0,1 mg/kg a cada 6 h), sao mais beneficos que o fenobarbi¬ 
tal isoladamente. O tratamento pode ser reduzido gradualmente 
ao longo de varios dias a duas semanas, conforme tolerado. Tam- 
bem e importante rever os testes maternos para HIV, hepatite 
B e hepatite C, pois todos sao comuns em usuarios de drogas 
intravenosas. 

Prognostico 

Estes lactentes, frequentemente, tem deficiencias neurocompor- 
tamentais cronicas; entretanto, e diflcil distinguir os efeitos da 
exposiqao intrauterina a drogas daqueles do ambiente. Os lac¬ 
tentes de usuarias de opiaceos tem um risco aumentado quatro a 
cinco vezes de SMSL. 

3. Alcool 

O alcool e a unica droga recreativa de abuso que e claramente 
teratogenica, e a exposiqao pre-natal ao alcool e a causa preve- 
nivel mais comum de retardo mental. As estimativas de preva- 
lencia da sindrome alcoolica fetal (SAF) nos EUA variam de 
0,5-2 por 1.000 nascidos vivos, com ate 1 em 100 tendo efeitos 
menores (disturbios do espectro alcoolico fetal). Os efeitos do 
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Quadro 1-14 Aspectos observados na sfndrome alcoolica 
fetal no recem-nascido 


Craniofaciais 

Fendas palpebrais curtas 

Zona de transicao cutaneomucosa do labio superior fina 
Filtro achatado 
Crescimento 

Deficiencia de crescimento pre-natal e pos-natal (PIG, retardo do 
crescimento) 

Sistema nervoso central 

Microcefalia 

Agenesia parcial ou completa do corpo caloso 
Hipoplasia do nervo optico 
Hipotonia, ma alimentacao 


alcool sobre o feto e recem-nascido sao determinados pelo grau 
e tempo de exposigao ao etanol e pelo metabolismo materno, 
fetal e placentario deste, que e determinado geneticamente. Em- 
bora nao haja evidencia clara de que quantidades mlnimas de 
alcool sejam prejudiciais, nao ha dose segura estabelecida. O 
crescimento e desenvolvimento fetais sao afetados adversamente 
se a gestante continua a beber durante a gravidez, e os neona- 
tos podem experimentar, ocasionalmente, abstinencia similar 
aquela associada ao abuso materno de opiaceo. Aspectos clinicos 
da SAF que podem ser observados no periodo neonatal estao lis- 
tados no Quadro 1-14. Este diagnostico geralmente e mais facil 
de reconhecer em lactentes e criangas de mais idade. 

4. Tabagismo 

O tabagismo tem um efeito negativo sobre a velocidade de cres¬ 
cimento fetal. Quanto mais a mae fuma, tanto maior o grau de 
RCIU. Ha um aumento de duas vezes no baixo peso ao nascer, 
mesmo em fumantes leves (< 10 cigarros por dia). O fumo du¬ 
rante a gravidez tem sido associado a deficiencias discretas do 
desenvolvimento neurologico. A possibilidade de abuso de mul- 
tiplas drogas tambem se aplica a fumantes, e a interagao poten- 
cial de fatores multiplos sobre o crescimento e desenvolvimento 
fetais deve ser considerada. 

5. Embriopatia do tolueno 

A toxicidade de solventes pode ser intencional (cheirar tinta, laca 
ou cola) ou ambiental (industria de lavagem a seco). O solvente 
organico ativo nestes agentes e o tolueno. Aspectos atribuiveis 
a exposigao intrauterina ao tolueno sao prematuridade, RCIU, 
microcefalia, anormalidades craniofaciais similares aquelas as- 
sociadas a exposigao intrauterina ao alcool (ver Quadro 1-14), 
fontanela anterior grande, anormalidades no padrao do cabelo, 
hipoplasia de unhas e anomalias renais. Os efeitos de longo 
prazo incluem deficiencia de crescimento pos-natal e retardo do 
desenvolvimento. 

6. Maconha 

A maconha e a droga ilegal usada mais frequentemente. Ela nao 
parece ser teratogenica, e embora uma sindrome de abstinencia 


leve tenha sido descrita, os neonatos expostos a maconha in utero 
raramente requerem tratamento. Alguns problemas de longo 
prazo do desenvolvimento neurologico, particularmente distur- 
bios dos padroes de sono, tem sido notados. 

7. Outras drogas 

Drogas com efeitos potenciais sobre o recem-nascido caem em 
duas categorias. As primeiras sao farmacos aos quais o feto esta 
exposto em razao da terapia de condigoes maternas. A placenta 
humana e relativamente permeavel, particularmente a solutos li- 
pofilicos. Se possivel, a terapia medicamentosa materna deve ser 
adiada ate depois do primeiro trimestre, para evitar efeitos tera- 
togenicos. Farmacos com toxicidade fetal potencial incluem an- 
tineoplasicos, agentes antitireoidianos, varfarina, litio e inibidores 
da enzima conversora da angiotensina (p. ex., captopril e enala- 
pril). Os anticonvulsivantes, especialmente em dose alta ou terapia 
com multiplos farmacos, podem estar associados a anormalidades 
craniofaciais. O uso de inibidores seletivos de recaptagao da sero- 
tonina, benzodiazepinicos e medicamentos antipsicoticos parece 
ser geralmente seguro, e o risco deve ser pesado contra o risco de 
condigoes psiquiatricas nao tratadas na mae. 

Na segunda categoria estao os farmacos transmitidos ao lac- 
tente pelo leite materno. A maioria dos farmacos tornados pela 
mae atinge alguma concentragao no leite materno, embora eles 
nao representem, geralmente, um problema para o lactente. Se 
o farmaco que a mae precisa utilizar apresenta efeitos adversos 
para o bebe, ajustar o momento das mamadas para coincidir 
com as concentragoes mais baixas na mae pode ser util. A AAP 
(ver adiante) tem revisto contraindicagoes a farmacos para a mae 
que amamenta. 
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NASCIMENTOS MULTIPLOS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Gemeos monocorionicos 

• Sempre monozigoticos e do mesmo sexo. 

• Pode ser diamniotico e monoamniotico. 







• Risco para transfusao gemelo-gemelar e risco mais alto 
de anomalias congenitas, problemas do desenvolvi- 
mento neurologico e paralisia cerebral. 

► Gemeos dicorionicos 

• Dizigoticos ou monozigoticos; mesmo sexo ou sexo di- 
ferente. 

• Pode haver retardo do crescimento devido a implantacao 
anormal da placenta. 

• Nao ha risco da slndrome de transfusao gemelo-geme¬ 
lar; menos risco para anomalias e problemas do desen- 
volvimento neurologico que os gemeos monocorionicos. 


Historicamente, a gemiparidade ocorria em uma taxa de 1 em 
80 gestaqoes (1,25%). Esta incidencia e a de nascimentos multi¬ 
ples de ordem mais alta nos EUA tem aumentado em razao de 
tecnologias de reprodu<;ao assistida. Em 2005, gemeos ocorre- 
ram em 3,2% dos nascimentos vivos nos EUA, um aumento de 
70% desde 1980. 

Deve ser feita uma distinqao entre gemeos dizigoticos (frater- 
nos) e monozigoticos (identicos). A raqa, a paridade materna e a 
idade materna afetam a incidencia da gemiparidade dizigotica, 
mas nao da monozigotica. Farmacos usados para induzir ovu- 
laqao, como citrato de clomifeno e gonadotrofinas, aumentam a 
incidencia de gemiparidade dizigotica ou polizigotica. A gemipa¬ 
ridade monozigotica tambem parece ser mais comum na reprodu- 
qao assistida. A incidencia de malformaijoes tambem e aumentada 
em gemeos identicos e pode afetar somente um dos gemeos. Se 
um defeito e encontrado em um gemeo, o outro deve ser exami- 
nado cuidadosamente para graus menores do mesmo defeito. 

Ultrassonografia vaginal precoce e exame da placenta depois 
do nascimento podem ajudar a estabelecer o tipo da gemipari¬ 
dade. Duas membranas amnioticas e duas membranas corionicas 
sao encontradas em todos os gemeos dizigoticos e em um terqo 
dos monozigoticos, mesmo quando os discos placentarios pare- 
cem estar fusionados em um. Uma membrana corionica unica 
sempre indica gemeos monozigoticos. A rara situaqao monoco- 
rionica monoamniotica (1% dos gemeos) e especialmente peri- 
gosa, com um risco alto de emaranhamento pre-natal dos cordoes 
e morte de um ou de ambos os gemeos. Monitoramento cuida- 
doso do feto esta indicado, e parto prematuro pode ter indica^ao. 

Complicacoes de nascimentos multiplos 

A. Retardo do crescimento intrauterino 

Ha algum grau de RCIU na maioria das gestaqoes multiplas, 
especialmente depois de 32 semanas, embora em geral ele nao 
seja significativo, com duas exceqoes. Na primeira, na gravidez 
gemelar monocorionica, uma derivaqao arteriovenosa pode se 
desenvolver entre os gemeos (sindrome de transfusao gemelo- 
gemelar). O gemeo no lado venoso (receptor) torna-se pletorico 
e maior que o gemeo anemico menor (doador), o qual pode, em 
ultima instancia, morrer ou ter grave retardo do crescimento. A 
ocorrencia de poli-hidramnio no gemeo maior e oligo-hidram- 
nio no menor pode ser o primeiro sinal deste problema. Na se- 
gunda situaqao, a discordancia em tamanho (pesos ao nascer que 
sao bastante diferentes) tambem pode ocorrer quando placentas 
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separadas estao presentes e uma delas se desenvolver insatisfa- 
toriamente, em razao de um sitio de implantaijao inadequado. 
Neste exemplo, nao ocorre troca de sangue entre os fetos, mas as 
velocidades de crescimento dos dois gemeos sao diferentes. 


B. Parto prematuro 

A duraqao da gestaqao tende a ser inversamente relacionada com 
o numero de fetos. A idade media de parto para uma gestaqao 
unica e 38,8 semanas, para gemeos e 35,3 semanas, para trige- 
meos, 32,2 semanas, e para quadrigemeos, 29,9 semanas. A taxa 
de prematuridade em gestaqoes multiplas e 5-10 vezes aquela 
de gestaqoes unicas, com 50% dos gemeos e 90% dos trigemeos 
nascendo antes de 37 semanas. Ha uma incidencia aumentada de 
paralisia cerebral em nascimentos multiplos, mais com os neona- 
tos monocorionicos que com os dicorionicos. A prematuridade 
e a causa principal do aumento da mortalidade e da morbidade 
em gemeos, embora no caso de gemeos monocorionicos, o inter- 
cambio intravascular, atraves de anastomoses placentarias, par- 
ticularmente apos a morte de um dos gemeos, tambem possa 
aumentar o risco substancialmente. 


C. Complicacoes obstetricas 

Poli-hidramnio, hipertensao induzida pela gravidez, ruptura 
prematura das membranas e prolapso do cordao umbilical ocor- 
rem mais frequentemente em mulheres com fetos multiplos. A 
gravidez multipla deve sempre ser identificada no pre-natal com 
exames de ultrassom. Isso permite que o obstetra e o pediatra 
planejem o manejo juntos. Visto que as complicaqoes neonatais 
geralmente estao relacionadas com a prematuridade, o prolonga- 
mento da gravidez reduz muito a morbidade neonatal. 

Cleary-Goldman J, D’Alton ME: Growth abnormalities and multiple 
gestations. Semin Perinatol 2008;32:206 [PMID: 18482623], 

Habli M et al.: Twin-to-twin transfusion syndrome: A comprehensive 
update. Clin Perinatol 2009;36:391 [PMID: 19559327], 

Reddy UM et al.: Infertility, assisted reproductive technology, and 
adverse pregnancy outcomes: Executive summary of a National 
Institute of Child Health and Human Development workshop. 
Obstet Gynecol 2007;109:967 [PMID: 17400861], 


CUIDADOS INTENSIVOS NEONATAIS 


REANIMACAO PERINATAL 

A reanimaijao perinatal refere-se aos passos dados pelo obstetra 
para dar suporte a crian 9 a durante o trabalho de parto e o parto 
e as medidas de ressuscitaqao tomadas pelo pediatra depois do 
parto. O suporte intraparto inclui manutenqao da pressao sangui- 
nea materna, terapia materna com oxigenio, posicionamento da 
mae para melhorar a perfusao placentaria, reajuste de infusoes de 
ocitocina ou administraqao de um tocolitico, se apropriado, mini- 
mizaqao de trauma para a crianqa, obtenqao de todas as amostras 
necessarias de sangue do cordao e realizaqao do exame da placenta. 
O pediatra, ou neonatologista, focaliza o suporte de temperatura, 
a iniciaijao e manutenqao de ventilaqao efetiva, a manutenqao de 
perfusao e hidrataqao e a regula<;ao da glicose. 
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Numerosas condigoes associadas a gravidez, ao trabalho de 
parto e ao parto poem a crianga em risco de asfixia perinatal: 
(1) doengas maternas, como diabetes, hipertensao induzida pela 
gravidez, doengas cardiacas e renais e doenga vascular do co- 
lageno; (2) condigoes fetais, como prematuridade, nascimentos 
multiplos, retardo do crescimento e anomalias fetais; e (3) con¬ 
digoes do trabalho de parto e do parto, inclusive sofrimento fetal, 
com ou sem meconio no liquido amniotico, e administragao de 
anestesicos e analgesicos opiaceos. 

Fisiologia da asfixia perinatal 

A asfixia perinatal pode ser o resultado de (1) interrupgao aguda 
do fluxo sanguineo umbilical (p. ex., prolapso do cordao com 
compressao), (2) separagao prematura da placenta, (3) hipoten- 
sao ou hipoxia materna, (4) insuficiencia placentaria cronica e 
(5) falha em realizar a ressuscitagao apropriadamente. 

A resposta neonatal a asfixia segue um padrao previsivel 
(Figura 1-6). A resposta inicial a hipoxia e um aumento na fre¬ 
quencia respiratoria e uma elevagao da frequencia cardiaca e da 


<o 

c Apneia Ultimo Inicio das respiragoes 





▲ Figura 1-6 llustracao esquematica de alteracoes em ma¬ 
cacos rhesus durante asfixia e na ressuscitacao por ventilacao 
de pressao positiva. 0 risco de lesao cerebral permanente 
aumenta quanto mais e retardada a ressuscitacao efetiva. 

(Adaptada e reproduzida, com permissao, de Dawes GS: Fetal 
and Neonatal Physiology. Year Book, 1968.) 


pressao arterial. As respiragoes entao cessam (apneia primaria) 
enquanto a frequencia cardiaca e a pressao arterial comegam a 
cair. O periodo inicial de apneia dura 30-60 s. Entao, comegam 
as respiragoes tipo gasping (3-6 por minuto), ao passo que a fre¬ 
quencia cardiaca e a pressao arterial declinam gradualmente. 
Segue-se a apneia secundaria ou terminal, com maior declinio 
da frequencia cardiaca e da pressao arterial. Quanto mais longa 
a duragao da apneia secundaria, maior o risco de lesao organica 
hipoxica. Um aspecto chave da defesa contra a hipoxia e a perfu¬ 
sao reduzida de certos leitos teciduais (p. ex., pele, musculos, rins 
e trato GI), o que permite a manutengao da perfusao para orgaos 
vitais (i.e., coragao, cerebro e suprarrenais). 

A resposta a ressuscitagao tambem segue um padrao pre¬ 
visivel. Durante o periodo de apneia primaria, quase qualquer 
estimulo fisico faz com que o neonato inicie respiragoes. Os 
neonatos em apneia secundaria requerem VPP. O primeiro sinal 
de recuperagao e um aumento da frequencia cardiaca, seguido 
por uma elevagao da pressao arterial com melhora da perfusao. 
O tempo necessario para que ocorram respiragoes ritmicas, es- 
pontaneas, esta relacionado com a duragao da apneia secunda¬ 
ria. Como uma regra geral, para cada minuto depois do ultimo 
gaspeio sao necessarios dois minutos antes que a respiragao tipo 
gasping comece, e quatro minutos para respiragoes ritmicas. So 
depois de algum tempo mais tarde, os reflexos espinais e corneais 
retornam. O tonus muscular melhora gradualmente durante o 
curso de varias horas. 

Manejo na sala de parto 

Quando a possibilidade de asfixia e prevista, uma equipe de rea- 
nimagao de pelo menos duas pessoas deve estar presente, uma 
para lidar com as vias respiratorias, e a outra para monitorar os 
batimentos cardiacos e dar assistencia. O equipamento e os far- 
macos necessarios estao listados no Quadro 115. 

A. Passos no processo de reanimacao (Figura 1-7) 

1. Enxugue bem o neonato e coloque-o sob uma fonte de calor 
radiante. 

2. Posicione o RN de modo a abrir a via respiratoria. Aspire 
suavemente a boca, depois o nariz. 

3. Avalie rapidamente as condigoes do neonato. Os melho- 
res criterios sao o esforgo respiratorio da crianga (apneica, 
gaspeando, ou regular) e a frequencia cardiaca (> 100 ou 
<100 batimentos/min). Uma frequencia cardiaca deprimida 
— indicativa de depressao miocardica hipoxica — e o indi- 
cador isolado mais confiavel da necessidade de reanimagao. 

4. Os neonatos que estao respirando e tern frequencia cardiaca 
de mais de 100 batimentos/minuto geralmente nao requerem 
outra intervengao alem de suplementagao com oxigenio, se 
persistentemente cianoticos. Aqueles com frequencias cardia¬ 
cas de menos de 100 batimentos/minuto e apneia ou esforgos 
respiratorios irregulares devem ser estimulados vigorosa- 
mente. As costas do neonato devem ser esfregadas com uma 
toalha enquanto o oxigenio e fornecido perto da face. 

5. Se o neonato nao responder a estimulagao tatil dentro de 
poucos segundos, comegar ventilagao com bolsa e mascara, 
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Quadro 1-15 Equipamento para ressuscitacao neonatal 


Necessidades 

clinicas 

Equipamento 

Termorregulacao 

Fonte de calor radiante com plataforma, 
colchao coberto por lencois estereis aquecidos, 
aquecimento servo-controlado, termometro, 
sacos plasticos grandes (prematuros) 

Manejo de vias 
respiratorias 

Aspiracao: pera de aspiracao, aspiracao 
mecanica com cateteres estereis (6F, 8F, 10F), 
aspirador mecanico 


Ventilacao: bolsa (ambu) de ressuscitacao 
infantil manual conectada a manometro, 
ou com uma valva de liberacao de pressao, 
capaz de administrar oxigenio a 100%; 
mascaras apropriadas para neonatos a termo e 
prematuros, canulas orais, estetoscopio 


Intubacao: laringoscopio neonatal com laminas 

N fl 0 e N fi 1, canulas endotraqueais (2,5, 

3,0, 3,5 mm diametro externo com estilete): 
lampadas e baterias extras para laringoscopio; 
tesoura, esparadrapo, luvas, aparelho para 
deteccao de C0 2 de volume corrente final 

Descompressao 

gastrica 

Sonda nasogastrica: 8F com seringa de 20 mL 

Administracao 
de farmacos e 
reposicao de 
volume 

Bandeja de cateterismo umbilical esteril, 
cateteres umbilicais (3, 5F e 5F) expansores 
de volume, soro fisiologico, caixa de 
medicamentos 3 com ampolas e diluicoes 
neonatais apropriadas, seringas estereis, 
agulhas e compressas de alcool 

Transporte 

Incubadora de transporte aquecida com fonte 
de oxigenio 


a Epinefrina, 1:10.000; cloridrato de naloxona, 1 mg/mL; bicarbonato de 
sodio a 4,2% (5 mEq/10 mL) ; glicose a 10%. 

Modificado, com permissao, de Rosenberg AA: Neonatal adaptation. In 
Gabbe SG et al. (editors): Obstetrics: Normal and Problem Pregnancies. 
Churchill Livingstone, 1996. 


usando uma mascara flexivel que sele bem em volta da 
boca e do nariz. Para as insuflaqoes iniciais, pressoes de ate 
30-40 cmH 2 0 podem ser necessarias para superar as forqas 
ativas de tensao superficial nos pulmoes. A adequaqao da 
ventilaqao e avaliada observando-se a expansao do torax do 
neonato, acompanhada por uma melhora de frequencia car- 
diaca, perfusao e cor. Depois das primeiras respiraqoes, abai- 
xar a pressao de pico para 15-20 cmH 2 0. O movimento do 
torax deve parecer aquele de uma respiraqao suave, em vez 
de um suspiro profundo. A velocidade de insuflaqao deve ser 
de 40-60 respiraqoes/min. 

6. A maioria dos neonatos pode ser reanimada efetivamente 
com ambu e mascara. Se o recem-nascido nao responder 
a ventilaqao com bolsa e mascara, reposicionar a cabeqa 
(extensao leve), reaplicar a mascara para obter uma boa se- 
lagem, considerar aspiraqao de boca e orofaringe e tentar 


ventilar com a boca aberta. Se o neonato nao responder 
dentro de 30 s, a intubaqao e indicada. A falta de resposta 
a intubaqao e a ventilaqao pode resultar de (1) dificuldades 
mecanicas (Quadro 1 16), (2) asfixia profunda com depres- 
sao miocardica e (3) volume sanguineo circulante inade- 
quado. Afastar rapidamente as causas mecanicas listadas 
no Quadro 1-16. Verificar, para se assegurar de que a canula 
endotraqueal passa atraves das pregas vocais. Um detector 
de C0 2 colocado entre a canula endotraqueal e a ambu 
pode ser util como uma confirmaqao rapida de posiqao 
adequada da canula na via respiratoria. Deve-se suspeitar 
de oclusao da canula quando houver resistencia a insufla¬ 
qao e nenhum movimento da parede toracica. Poucos ne¬ 
onatos (aproximadamente 0,1%) precisam de compressoes 
cardiacas ou de farmacos durante a ressuscitaqao. Quase 
todos os recem-nascidos respondem a ventilaqao, se feita 
efetivamente. Embora as diretrizes atuais do Neonatal Res- 
suscitation Program (NRP) da AAP recomendem oxigenio 
a 100% para ressuscitaqao neonatal quando for necessaria 
VPP, ha evidencias de que isso pode aumentar o risco de 
lesao oxidativa pos-ressuscitaqao. A reanimaqao com ar am- 
biente ou concentraqoes mais baixas de oxigenio pode ser 
igualmente efetiva. No minimo, quando possivel, oxigenio 
misturado deve estar disponivel na sala de parto. O uso de 
concentraqoes mais baixas de oxigenio e apoiado ainda mais 
pela revisao de saturates de oxigenio apos o nascimento em 
recem-nascidos normals. A saturaqao de oxigenio se eleva 
lentamente e nao atinge 90% por 5 minutos. 

7. Se causas mecanicas sao afastadas e a frequencia cardiaca 
permanecer menor que 60 batimentos/minuto depois da in¬ 
tubaqao e VPP por 30 segundos, as compressoes cardiacas 
devem ser iniciadas. As compressoes toracicas devem ser sin- 
cronizadas com a ventilaqao em uma razao de 3:1 (90 com¬ 
pressoes e 30 respiraqoes/min). 

8. Se farmacos forem necessarios, o medicamento de escolha 
e epinefrina soluqao 1:10.000 (0,1-0,3 mL/kg) dada pela ca¬ 
nula endotraqueal, ou, preferivelmente, atraves de uma linha 
venosa umbilical. Se houver suspeita de perda de volume, 
10 mL/kg de soro fisiologico devem ser administrados atra¬ 
ves de uma linha venosa umbilical. 

B. Manutencao das medidas de ressuscitacao 
continuadas 

A adequaqao da manutenqao dos esforqos de ressuscitaqao con- 
tinuados deve ser reavaliada em neonatos que nao respondem 
as medidas iniciais. Na pratica atual, esforqos de ressuscitaqao 
sao feitos mesmo em natimortos aparentes (i.e., neonatos cuja 
contagem de Apgar em um minuto e 0-1). As tecnicas ressus- 
citadoras modernas tern levado a melhora da sobrevida em tais 
neonatos, com 60% dos sobreviventes mostrando desenvolvi- 
mento normal. Embora seja claro que a ressuscitaqao destes RNs 
deva ser realizada, a manutenqao do suporte subsequente de- 
pende da resposta a reanimaqao. Se a contagem de Apgar nao 
melhorar acentuadamente nos primeiros 10 minutos de vida, a 
taxa de mortalidade e a incidencia de deficits graves do desenvol- 
vimento entre os sobreviventes sao altas. 
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Tempo 


aprox 


mado 


30 s - 


A 



30 s - 


30 s - 


_Respirando, FC 

Avaliar respiracoes, 'l > 100 e roseo 
frequencia cardiaca 
e cor 


Cuidados de observacao 


Apneico 
ou FC < 100 


Respirando, FC 
> 100, mas cianotico 


Fornecer oxigenio 
suplementar 



Cianose 

persistente 


B 


Iniciar ventilagao de pressao positiva 


FC < 60 


Ventilagao 
efetiva, FC 
> 100 e 
rosado 


FC > 60 


Cuidados pos- 
-ressuscitagao 


C 



• Fornecer ventilagao de pressao positiva* 

• Fazer compressoes toracicas 


FC < 60 


Administrar epinefrina e/ou volume* 


*lntubagao endotraqueal pode ser considerada em varios passos. 



▲ Figura 1-7 Manejo na sala de 
parto. (Reproduzida, com permissao, 
de Kattwinkel J, et al.: Textbook of 
Neonatal Resuscitation, 5th Ed. Ame¬ 
rican Heart Association and American 
Academy of Pediatrics, 2006.) 


C. Consideracdes especiais 

1. Neonatos prematuros 

a. Minimizar a perda de calor melhora a sobrevivencia. Com- 
pressas pre-aquecidas devem estar disponiveis. A temperatura 
ambiente do centra obstetrico deve ser elevada a mais de 25°C 
(especialmente para lactentes pesando < 1.500 g). Uma cober- 
tura oclusiva da pele, tal como um saco plastico, com uma aber- 
tura para enfiar por sobre a cabega do neonato, deve ser usada 
para minimizar a perda de calor no recem-nascido de peso ex- 
tremamente baixo. 

b. Os pulmoes dos neonatos prematuros sao especialmente pre- 
dispostos a lesao por VPP, devido ao volutrauma. Por esta razao, 
se possivel, os esforgos respiratorios do recem-nascido devem 
ser apoiados com pressao positiva continua nas vias respiratorias 
(CPAP), em vez de VPP. Se a VPP for necessaria, deve ser usado 
um aparelho de ressuscitagao com pega em T, para possibilitar a 
regulagao precisa da oferta de pressao. 


Quadro 1-16 Causas mecanicas de falha na ressuscitacao 


Causa 

Exemplos 

Falha do equipamento 

Ambu funcionando mal, oxigenio 
desconectado ou nao fluindo 

Ma posicao da canula endotraqueal 

Esofago, bronquio fonte direito 

Canula endotraqueal obstruida 


Pressao de inflacao insuficiente 
para expandir os pulmoes 


Lesoes expansivas no torax 

Pneumotorax, derrames pleurais, 
hernia diafragmatica 

Hipoplasia pulmonar 

Prematuridade extrema, 
oligo-hidramnio 


Reproduzido, com permissao, de Rosenberg AA: Neonatal adaptation. In 
Gabbe SG et al. (editores): Obstetrics: Normal and Problem Pregnancies. 
Churchill Livingstone, 1996. 
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c. No neonato de idade gestacional extremamente baixa (< 27 se- 
manas), a intubaqao para administraqao de surfactante deve ser 
considerada. 

d. Os expansores de volume devem ser infundidos lentamente 
para minimizar mudanqas rapidas na pressao arterial. 

2. Depressao por narcoticos — No caso de administraqao de 
opiaceo a mae dentro de quatro horas do parto, instituir reani- 
maqao, como descrito antes. Quando o bebe esta estavel, com boa 
frequencia cardlaca, cor e perfusao, mas ainda tem esforqo respi- 
ratorio fraco, indica-se a administraqao de naloxona (0,1 mg/kg 
IM, SC, IV ou IT). A naloxona nao deve ser administrada em 
substituiqao a VPP; tampouco deve ser usada no neonato de uma 
mae adita a opiaceo, porque precipitara a abstinencia. 

3. Liquido amniotico tinto de meconio 

a. O obstetra realiza aspiraqao rotineira da boca e do nariz de- 
pois do nascimento. 

b. Se o neonato estiver ativo e respirando, sem necessidade de 
reanimaqao, a via respiratoria nao precisa ser inspecionada — so 
e necessaria aspiraqao adicional da boca e nasofaringe. 

c. A via respiratoria de qualquer neonato deprimido precisando 
de ventilaqao deve ser verificada e limpa (pela passagem de uma 
sonda de aspiraqao ate abaixo das pregas vocais) antes de se insti¬ 
tuir a VPP. Adaptadores especiais estao disponiveis para uso com 
reguladores de aspiraqao de parede, para permitir que a sucqao 
seja aplicada diretamente a sonda endotraqueal. 

d. Visto que a maioria dos casos graves de sindrome de aspira¬ 
qao de meconio com hipertensao pulmonar provavelmente se 
originem no litero, os esforqos de ressuscitaqao nao devem ser 
excessivamente retardados com tentativas de aspirar o meconio 
da via respiratoria. 

4. Precaucoes universais — No centro obstetrico, as precau- 
qoes universais sempre devem ser observadas. 

Tratamento do lactente asfixiado 

A asfixia e manifestada por disfunqao de multiplos orgaos, con¬ 
vulsoes, encefalopatia hipoxico-isquemica e acidose metabolica. 
O neonato com hipoxia perinatal significativa e isquemia esta 
em risco de disfunqao de multiplos orgaos vitais (Quadro 1-17). 
O orgao de maior preocupaqao e o cerebro. 

Os aspectos da encefalopatia hipoxico-isquemica sao nivel 
de consciencia diminuido, tonus inadequado, movimentos es- 
pontaneos diminuidos, respiraqao periodica ou apneia, e con¬ 
vulsoes. Sinais do tronco cerebral (disturbios oculomotores e 
pupilares, reflexo do engasgo ausente) tambem podem estar 
presentes. A gravidade e a duraqao dos sinais clinicos corre- 
lacionam-se com a intensidade da lesao. Outras avaliaqoes 
uteis para se analisar a gravidade no neonato a termo incluem 
o eletroencefalograma (EEG) e a RM, a qual, particularmente 
com imagem ponderada em difusao, e util na avaliaqao precoce 
de recem-nascidos com asfixia perinatal. Um EEG acentua- 
damente anormal com supressao de voltagem e alentecimento, 
evoluindo para um padrao de paroxismo-supressao, esta asso- 
ciado a sintomas clinicos graves. A RM pode mostrar defeitos 


Quadro 1-17 Sinais e sintomas causados por asfixia 

Encefalopatia hipoxico-isquemica, convulsoes 
Sofrimento respiratorio devido a aspiracao ou deficiency secundaria de 
surfactante, hemorragia pulmonar 
Hipertensao pulmonar persistente 
Hipotensao devido a disfunqao miocardica 
Insuficiencia transitoria da valva tricuspide 
Anuria ou oliguria devido a necrose tubular aguda 
Intolerancia a alimentacao; enterocolite necrosante 
Aminotransferases elevadas devido a lesao hepatica 
Insuficiencia suprarrenal devido a hemorragia 
Coagulacao intravascular disseminada 
Hipocalcemia 
Hipoglicemia 

Acidose metabolica persistente 
Hiperpotassemia 


de perfusao e areas de lesao isquemica na imagem ponderada 
em difusao. 

O manejo e direcionado a cuidados de suporte e ao tratamento 
de anormalidades especificas. Liquidos devem ser restritos inicial- 
mente a 60-80 mL/kg/dia; a oxigenaqao deve ser mantida com ven- 
tilaqao mecanica, se necessario; a pressao arterial deve ser mantida 
com expansao de volume criteriosa (se houver hipovolemia) e va- 
sopressores; e a glicose deve ficar na faixa normal de 45-100 mg/dL. 
Hipocalcemia, anormalidades da coagulaqao e acidose metabolica 
devem ser corrigidas, e convulsoes tratadas com fenobarbital IV 
(20 mg/kg como dose de carga, com uma dose total inicial nas 
24 h de 40 mg/kg). Outros anticonvulsivantes devem ser reser- 
vados para convulsoes refratarias. Tem sido demonstrado que a 
hipotermia, seja por resfriamento seletivo da cabeqa com hipo- 
termia sistemica discreta, seja por resfriamento total do corpo, 
iniciada dentro de 6 h apos o nascimento, melhora o resultado 
final no acompanhamento de 18 meses de lactentes com sintomas 
neurologicos moderados e um EEG de amplitude integrada anor¬ 
mal. Nao tem sido comprovada a eficacia deste procedimento nos 
casos mais graves de encefalopatia neonatal. 

Asfixia perinatal: resultado de longo prazo 

Registros de frequencia cardiaca fetal, pH do cordao e contagens 
de Apgar de um minuto sao previsores imprecisos do resultado 
final de longo prazo. Contagens de Apgar de 0-3 aos cinco minu- 
tos, em neonatos a termo, estao associadas a um risco de morte 
de 18-35% no primeiro ano de vida, e um risco de paralisia ce¬ 
rebral de 8% entre os sobreviventes. Os riscos de mortalidade e 
morbidade aumentam quanto mais prolongada for a depressao 
da contagem de Apgar. O melhor previsor isolado do resultado 
final e a gravidade clinica da encefalopatia hipoxico-isquemica 
(a sintomatologia grave incluindo coma implica um risco de 
obito de 75% e uma taxa de sequelas neurologicas de 100% entre 
os sobreviventes). A sequela principal da encefalopatia hipoxico- 
isquemica e a paralisia cerebral, com ou sem retardo mental e 
epilepsia. Outros aspectos prognosticos sao as convulsoes pro- 
longadas refratarias a terapia, EEG acentuadamente anormal e 
RM com evidencia de lesao isquemica importante. Outros as¬ 
pectos clinicos requeridos para apontar a hipoxia perinatal como 
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a causa da paralisia cerebral incluem a presen^a de sofrimento 
fetal previo ao nascimento, um pH arterial baixo do cordao de 
menos que 7,00, evidencias de disfun^ao de outros orgaos vitais 
e ausencia de malforma^ao cerebral congenita. 
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0 NEONATO PREMATURE) 

Os prematuros compreendem a maioria dos recem-nascidos de 
alto risco. O neonato pre-termo enfrenta uma variedade de des- 
vantagens fisiologicas: 

1. A capacidade de coordenar sucqao, deglutiqao e respiraqao 
nao e obtida ate 34-36 semanas de gestaqao. Portanto, as ali- 
menta^oes entericas devem ser fornecidas por sonda. Alem 
disso, os lactentes prematuros tem um reflexo de engasgo 
imaturo, o que aumenta o risco de aspira^ao de alimentos. 


2. A insuficiencia de depositos de gordura corporal causa dimi- 
nuiqao da capacidade de manter a temperatura do corpo. 

3. Imaturidade pulmonar/deficiencia de surfactante esta asso- 
ciada a imaturidade estrutural em neonatos mais jovens que 
26 semanas de gestaqao. Este problema e exacerbado pela 
combinaqao de pulmoes nao complacentes e uma parede to- 
racica extremamente complacente, causando mecanica res- 
piratoria ineficiente. 

4. O controle respiratorio imaturo leva a apneia e a bradicardia. 

5. A persistencia de patencia do canal arterial compromete a 
troca de gases pulmonar devido ao excesso de fluxo e edema 
pulmonar. 

6. Vascularizaqao e estrutura cerebrais imaturas predispoem a 
hemorragias subependimarias e intraventriculares, e leuco- 
malacia periventricular. 

7. A dificuldade de absorqao de substratos pelo trato GI com¬ 
promete o manejo nutricional. 

8. A funcpao renal imatura (incluindo tanto as funqoes de fil- 
traqao como as tubulares) complica o manejo de liquidos e 
eletrolitos. 

9. Susceptibilidade aumentada a infecqoes. 

10. A imaturidade de processos metabolicos predispoe a hipo- 
glicemia e a hipocalcemia. 

1. Assistencia na sala de parto 

Ver seqao anterior sobre Reanimaqao Perinatal. 

2. Assistencia no bercario 

A. Termorregulacao 

A manutenqao da temperatura corporea estavel e um contraba- 
lanqo entre produ^ao/conservaqao e perda de calor. A produ- 
qao de calor em resposta ao estresse do frio ocorre por meio de 
atividade muscular voluntaria, atividade muscular involuntaria 
(calafrios) e termogenese nao causada por calafrios. Os recem- 
-nascidos produzem calor principalmente por meio do ultimo 
destes tres mecanismos. Esta produqao metabolica de calor de- 
pende da quantidade de gordura marrom, que e muito limitada 
no neonato prematuro. A perda de calor para o ambiente pode 
ocorrer por meio de: (1) irradiaqao — transference de calor 
de um objeto mais quente para um mais frio, sem contato; (2) 
convecqao — transference de calor para o ambiente gasoso cir- 
cundante, influenciada pelo movimento e temperatura do ar; (3) 
conduqao — transference de calor para um objeto mais frio, 
por meio de contato direto; e (4) evaporaqao — resfriamento 
secundario a perda de agua pela pele. A perda de calor no recem- 
-nascido prematuro e acelerada devido a uma razao alta de area 
de superficie para massa corporal, reduzido isolamento pelo te- 
cido subcutaneo e perda de agua atraves da pele imatura. 

O ambiente termico do neonato prematuro deve ser regulado 
cuidadosamente. O lactente deve ser mantido aquecido em uma 
incubadora, onde ha aquecimento do ar e a perda de calor por 
convecqao e minimizada. O neonato tambem pode ser mantido 
aquecido em um berqo aberto, com uma fonte de calor radiante. 
Embora as perdas de calor por evapora^ao e convecqao sejam 
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por frio por calor 

Temperatura ambiental 


▲ Figura 1-8 Efeito da temperatura ambiental sobre 
consumo de oxigenio e temperatura corporal. (Adap- 
tada e reproduzida, com permissao, de Klaus MH, Fa- 
naroff AA, Martin R J: The physical environment. In: 
Klaus MH, Fanaroff AA [editors]: Care of the High-Risk 
Neonate, 5th ed. WB Saunders, 2001.) 


maiores com os aquecedores radiantes, este sistema permite 
melhor acesso para cuidados ao recem-nascido enfermo. Ideal- 
mente, o neonato deve ser mantido em um ambiente termico 
neutro (Figura 1-8). O ambiente termico neutro possibilita que o 
recem-nascido mantenha uma temperatura corporal central esta- 
vel, com um minimo de produqao de calor metabolico por meio 
do consumo de oxigenio. O ambiente termico neutro depende 
do tamanho do neonato, da idade da gestaqao e da idade pos- 
natal. O ambiente termico neutro (tanto na incubadora como 
no berqo aquecido) pode ser obtido pela manutenqao de uma 
temperatura da pete abdominal de 36,5°C. Geralmente, quando 
os lactentes atingem 1.700-1.800 g, eles sao capazes de manter a 
temperatura em um berqo aberto, desde que agasalhados. 

B. Monitoracao do neonato de alto risco 

No minimo, equipamentos para monitorar a frequencia car- 
diaca, respiratoria e pressao arterial devem estar disponiveis. A 
saturaqao de oxigenio pode ser avaliada continuamente pelo uso 
de oximetria de pulso, correlacionada com a pressao de oxige¬ 
nio arterial (Pa0 2 ) quando necessario. Po 2 e Pco 2 transcutaneos 
tambem podem ser usados para avaliar oxigenaqao e ventilaqao. 
Gasometria arterial, eletrolitos, glicose, calcio, bilirrubina e ou- 
tras dosagens quimicas devem ser mensurados em volumes pe- 
quenos de sangue. No cuidado inicial de um neonato prematuro 
doente, o modo mais eficiente de colher amostras de sangue para 
exames assim como de fornecer liquidos e monitorar a pressao 
sanguinea e por meio de um acesso arterial umbilical. Uma vez 
que o recem-nascido fique estavel e a necessidade de amostras 
sanguineas frequentes seja reduzida (comumente 4-7 dias), o 


acesso umbilical deve ser removido. Todos os acessos vasculares 
estao associados a morbidade por trombose ou embolia, infec- 
9 ao e sangramento. 

C. Terapia hidreletroli'tica 

As necessidades de liquidos em neonatos prematuros sao uma 
funqao de (1) perdas insensiveis (pele e trato respiratorio), (2) 
debito urinario, (3) perdas fecais (< 5% do total) e (4) outras 
perdas, como as nasogastricas. Na maioria das circunstancias, 
a necessidade de liquidos e determinada largamente por perdas 
insensiveis mais perdas urinarias. A maior contribuiqao a perda 
hidrica insensivel e a perda evaporativa pela pele. A velocidade 
da perda de agua e uma funqao da idade gestacional (peso corpo¬ 
ral, espessura da pele e maturidade), do ambiente (as perdas sao 
maiores sob fonte de calor radiante [berqo aquecido] do que em 
uma incubadora) e do uso de fototerapia. As perdas respiratorias 
sao minimas, quando se usa oxigenio umidificado. A contribui- 
9 ao renal a necessidade hidrica e influenciada pela capacidade li- 
mitada do neonato prematuro de concentrar a urina e conservar 
agua, ou de excretar uma carga liquida. 

As necessidades de eletrolitos sao minimas nas primeiras 
24-48 h, ate que haja uma excreqao urinaria significativa. As neces¬ 
sidades basais dai em diante sao as seguintes: sodio, 3 mEq/kg/dia; 
potassio, 2 mEq/kg/dia; cloreto, 2-3 mEq/kg/dia; e bicarbonato, 
2-3 mEq/kg/dia. No recem-nascido com menos de 30 semanas 
de gestaqao, as perdas de sodio e bicarbonato na urina frequente- 
mente sao elevadas, aumentando, assim, as necessidades do bebe. 

O manejo hidrico inicial depois do nascimento varia com o 
tamanho do neonato e a gestaqao. Os recem-nascidos com mais 
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de 1.200 g devem comeqar com 80-100 mL/kg/dia de SG 10 o/ o . 
Aqueles pesando menos devem comeqar com 100-120 mL/kg/ 
dia de SGi 0 o/ o ou SG 5% (os lactentes < 800 g e nascidos antes de 
26 semanas de gestagao frequentemente se tornam hiperglicemi- 
cos com SGio%). O item mais crltico no manejo de liquidos e a 
monitoragao. Monitorar peso corporal, debito urinario, ingestao 
de liquidos e eletrolitos, eletrolitos no soro e na urina e glicemia 
permite uma determinagao razoavelmente precisa das necessida- 
des de agua, glicose e eletrolitos do neonato. A nutrigao parente¬ 
ral deve ser obtida precocemente, de preferencia no primeiro dia, 
e mantida ate que uma ingestao enterica adequada seja obtida. 

D. Suporte nutritional 

A necessidade calorica media para o RN prematuro em crescimento 
e de 120 kcal/kg/dia. O ganho de peso desejado e 15-20 g/kg/dia 
para bebes com menos de 35 semanas, e 15 g/kg/dia, para aque¬ 
les com mais de 35 semanas; o crescimento linear e do perimetro 
cefalico deve ser de 1 cm/semana, em media. Os neonatos reque- 
rem, inicialmente, infusao de glicose IV para manter a glicemia 
na faixa de 60-100 mg/dL. Geralmente, sao necessarias infusoes 
de 5-7 mg/kg/minuto (aproximadamente 80-100 mL/kg/dia de 
SGio<j / o ). No neonato de muito baixo peso ao nascer, deve ser ini- 
ciado um suporte nutricional agressivo o mais cedo possivel apos 
o nascimento, com solugoes parenterais contendo 3 g/kg/dia de 
aminoacidos, administradas por acesso central ou periferico, via 
veia umbilical ou cateter percutaneo (Quadro 1-18). Alimentagoes 
troficas de volume pequeno com leite humano, ou formula para 
prematuros com 20 kcal/0,5 L, devem ser iniciadas por gavagem, 
com cerca de 10% ou menos das necessidades nutricionais do 
neonato (< 10 mL/kg/dia) assim que for possivel, geralmente den- 
tro dos primeiros poucos dias depois do nascimento. Apos varios 
dias de alimentagao trofica, o neonato pode receber um volume 
progressivamente maior de forma lenta, ate atingir as necessida¬ 
des caloricas totais ao longo de 5-7 dias. Mesmo alimentagoes em 


volume extremamente pequenos podem ampliar a prontidao do 
intestino para receber volumes alimentares maiores. Alimenta¬ 
goes intermitentes em bolo sao preferidas, porque estas parecem 
estimular a liberagao de hormonios relacionados com o intestino 
e podem acelerar a maturagao do trato GI, embora no recem-nas- 
cido de extremo baixo peso ao nascer (< 1.000 g) ou no neonato 
em pos-operatorio, alimentagoes por gotejamento continuo algu- 
mas vezes sejam mais bem toleradas. Um esquema de progressao 
mais rapida e usado para lactentes pesando mais de 1.500 g, e o 
esquema mais lento para aqueles pesando menos de 1.000 g. 

Em geral, o suporte nutricional de longo prazo para neo¬ 
natos de muito baixo peso ao nascer consiste em leite humano 
suplementado para aumentar proteina, densidade calorica e 
conteudo de minerals, ou formulas infantis modificadas para re- 
cem-nascidos prematuros. Nestas formulas, as concentragoes de 
proteina (aproximadamente 2 g/dL) e as concentragoes caloricas 
(aproximadamente 24 kcal/30 ml) sao relativamente altas. Alem 
disso, as formulas para prematuros contem alguns triglicerideos 
de cadeia media — que nao precisam de bile para absorgao — 
como fonte de energia. Calcio e fosforo aumentados sao forneci- 
dos para intensificar a mineralizagao ossea. As formulas lacteas, 
tanto para lactentes a termo como pre-termo, sao enriquecidas 
com acidos graxos poli-insaturados de cadeia longa, com o 
objetivo de contribuir para o desenvolvimento do cerebro e da 
retina. Deve-se oferecer ao neonato, gradualmente, alimentagoes 
de densidade calorica mais elevada, depois que um volume subs- 
tancial (100-120 mL/kg/dia) com 20 kcal/30 mL de leite humano 
ou formula seja tolerado. O sucesso das alimentagoes e avaliado 
pela passagem do alimento para fora do estomago em periodo 
adequado de tempo, sem emese nem grandes volumes residuais, 
um exame abdominal livre de distensao e um padrao normal de 
eliminaqoes fecais. 

Quando o lactente prematuro se aproxima do termo, a fonte 
nutricional para o bebe alimentado com mamadeira pode ser mu- 
dada para uma formula de transiqao (22 kcal/30 mL) ate a idade 


Quadro 1-18 Uso de solucoes de alimentacao parenteral 



Notos: 

1. Aumentar progressivamente a glicose na hiperalimentacao central conforme o tolerado por dia, contanto que a glicemia permaneca normal. 

2. Aumentar progressivamente os lipideos em 0,5-1,0 g/kg/dia, contanto que os triglicerideos estejam normais. 

3. A agua total deve ser 100-150 ml/kg/dia, dependendo das necessidades hidricas da crianca. 

Monitoracao: 

1. Glicemia duas ou tres vezes por dia durante alteracoes da concentracao de glicose, depois diariamente. 

2. Eletrolitos diariamente, depois duas vezes por semana quando a crianca estiver recebendo uma solucao estavel 

3. A cada 1-2 semanas: ureia e creatinina sericas; proteina total e albumina sericas; calcio, fosforo, magnesio e bilirrubina sericos e hemograma com con- 
tagem de plaquetas. 

4. Nivel de triglicerideos depois de 24 h em 2 g/kg/dia e 24 h em 3g/kg/dia, depois em semanas alternadas. 






0 RECEM-NASCIDO 


de 6-9 meses. Suplementacpao adicional com ferro (2-4 mg/kg/dia) 
e recomendada para lactentes prematuros, comeijando de duas 
semanas a dois meses de idade, dependendo da idade gestacional 
e do numero de transfusoes previas. Os lactentes que sao tratados 
com eritropoietina (epoetina alfa) para prevencpao ou tratamento 
de anemia da prematuridade requerem uma dosagem mais alta 
(4-6 mg/kg/dia). Sobrecarga de ferro e uma possibilidade em lac¬ 
tentes prematuros doentes que receberam multiplas transfusoes; 
tais crian^as devem ser avaliadas com niveis de ferritina serica 
antes de comecpar a suplementa^ao com ferro. 

Adamkin DH: Feeding problems in the late preterm infant. Clin Peri 
natol 2006;33:831 [PMID: 17148007], 

Ehrenkranz RA: Early, aggressive nutritional management for very 
low birth weight infants:What is the evidence? Semin Perinatol 
2007;31:48 [PMID: 17462488], 

Heiman H, Schanler RJ: Enteral nutrition for premature infants: The 
role of human milk. Semin Fetal Neonat Med 2007;12:26 [PMID: 
17185053], 

Rao R, Georgieff MK: Iron therapy for preterm infants. Clin Perinatol 
2009;36:27 [PMID: 19161863], 

Uhing MR, Das USG: Optimizing growth in the preterm infant. Clin 
Perinatol 2009;36:165 [PMID: 19161873], 

3. Apneia no neonato prematuro 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Pausa respiratoria de duracao suficiente para resultar em 
cianose ou bradicardia. 

► Mais comum em bebes nascidos antes de 34 semanas de 
gestacao; im'cio antes de duas semanas de idade. 

► As metilxantinas (p. ex. cafeina) representam tratamento 
efetivo. 


Consideracoes gerais 

A apneia e definida como uma pausa respiratoria durando mais 
de 20 s — ou pausa de qualquer duracao acompanhada por cia¬ 
nose e bradicardia. Pausas respiratorias mais curtas associadas 
a cianose ou bradicardia tambem sao qualificadas como apneia 
significativa, ao passo que respiracao periodica, que e comum 
em neonatos a termo e pre-termo, e definida como ciclos de ven- 
tila^ao regularmente interrompidos por pausas curtas, nao asso- 
ciados a bradicardia ou mudan^a de cor. Por definhjao, a apneia 
da prematuridade nao esta associada a um fator predisponente, 
sendo um diagnostico de exclusao. Uma variedade de processos 
pode precipitar apneia (Quadro 1-19), e eles devem ser conside- 
rados antes que seja estabelecido um diagnostico de apneia da 
prematuridade. 

A apneia da prematuridade e a causa mais frequente de ap¬ 
neia. A maioria dos casos de apneia da prematuridade consiste 
em apneia mista caracterizada por uma pausa respiratoria me- 
diada centralmente (tronco cerebral), precedida ou seguida por 


Quadro 1-19 Causas de apneia no neonato prematuro 


Instabilidade termica — tanto estresse por frio como por calor 
Resposta a insercao de uma sonda para alimentacao 
Refluxo gastresofagico 
Hipoxemia 

Doenca parenquimatosa pulmonar 
Persistencia do canal arterial 
Anemia? 

Infeccao 

Sepse (viral ou bacteriana) 

Enterocolite necrosante 
Causas metabolicas 
Hipoglicemia 
Hemorragia intracraniana 
Hidrocefalia pos-hemorragica 
Convulsoes 

Farmacos (p. ex., morfina) 

Apneia da prematuridade 


obstrucao da via respiratoria. Menos comum e a apneia pura- 
mente central ou puramente obstrutiva. A apneia da prematuri¬ 
dade e o resultado de imaturidade tanto dos centros reguladores 
centrais quanto dos mecanismos protetores que ajudam a man- 
ter a patencia da via respiratoria. 

Achados ch'nicos 

O inicio tipicamente ocorre dentro das duas primeiras semanas 
de vida. A frequencia das crises aumenta gradualmente com o 
tempo. Apneia patologica deve ser suspeitada se as crises tem 
inicio subito, sao incomumente frequentes, ou muito graves. 
Apneia ao nascer, ou no primeiro dia de vida, e incomum, mas 
pode ocorrer no neonato prematuro nao ventilado com sin- 
drome da distriijao respiratoria. No recem-nascido a termo, 
ou no prematuro tardio, a apresentaqrao ao nascimento sugere 
anormalidades neuromusculares de natureza aguda (asfixia, to- 
cotraumatismo, ou infeccao) ou cronica (p. ex., hipotonia conge¬ 
nita ou lesao estrutural do SNC). 

Todos os neonatos — independentemente da gravidade e fre¬ 
quencia da apneia — requerem uma avaliaqrao de minima tria- 
gem, inclusive uma analise geral de bem-estar (p. ex., tolerancia 
as alimentacpoes, temperatura estavel, exame fisico normal), uma 
verifica^ao da associaijao de crises a alimentacao, mensuracao de 
PaC >2 ou SaC> 2 , glicemia, hematocrito e uma revisao da historia 
de uso de farmacos. Neonatos com apneia grave de inicio subito 
necessitam de uma avaliacao mais extensa para causas primarias, 
especialmente infeccao. Outros testes especificos sao ditados por 
sinais relevantes, por exemplo, avaliacao para enterocolite necro¬ 
sante (ECN) em um neonato com apneia e distensao abdominal 
ou intolerancia alimentar. 

Tratamento 

Qualquer causa subjacente deve ser tratada. Se a apneia deve-se 
simplesmente a prematuridade, o tratamento sintomatico e di- 
tado pela frequencia e gravidade das crises apneicas. Crises fre¬ 
quentes o bastante para interferir em outros aspectos do cuidado 
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(p. ex., alimentaqao), ou graves o bastante para causar cianose ou 
bradicardia significativa necessitando de intervenqao ou ventila- 
qao por bolsa e mascara requerem tratamento. O citrato de ca- 
feina (20 mg/kg como dose de carga e depois 5-10 mg/kg/dia) e 
o medicamento de escolha. Os efeitos colaterais da cafeina geral- 
mente sao leves, e incluem taquicardia e intolerancia alimentar 
ocasional. A dose usada deve ser a menor dose necessaria para di- 
minuir a frequencia da apneia e eliminar as crises graves. O nlvel 
alvo do farmaco, se monitorado, geralmente e de 10-20 mcg/mL. 
A pressao positiva contlnua nasal nas vias respiratorias (CPAP), 
por tratar o componente obstrutivo da apneia, e efetiva em al- 
guns recem-nascidos. A intubaqao e ventilaqao podem eliminar 
crises apneicas, mas apresentam os riscos associados a intubaqao 
endotraqueal. Embora muitos neonatos prematuros sejam tra- 
tados clinicamente para possivel apneia associada a refluxo, ha 
poucas evidencias que apoiem esta intervenqao. 

Prognostics 

Na maioria dos recem-nascidos prematuros, as crises de apneia 
e bradicardia cessam por volta de 34-36 semanas de idade pos- 
menstrual. As crises que requerem intervenqao cessam antes dos 
episodios que resolvem espontaneamente. Em bebes nascidos 
com menos de 28 semanas de gestaqao, os episodios podem 
continuar alem do termo. Episodios de apneia e bradicardia no 
berqario nao sao preditores de SMSL, embora a incidencia desta 
sindrome seja levemente aumentada em neonatos prematuros. 
Assim, a monitoraqao domiciliar em neonatos que experimenta- 
ram apneia no berqario raramente e indicada. 

4. Doenca da membrana hialina 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Taquipneia, cianose e gemidos expiratorios. 

► Aeracao inadequada apesar do esforco respiratorio aumen- 
tado. 

► Radiografia de torax mostra hiperexpansao e broncogra- 
mas aereos. 


Consideracoes gerais 

A causa mais comum de sofrimento respiratorio no recem-nas- 
cido prematuro e a doenqa da membrana hialina. A incidencia 
aumenta de 5% dos lactentes nascidos com 35-36 semanas de 
gestaqao para mais de 50% dos que nascem com 26-28 semanas. 
Esta condiqao e causada por uma deficiencia de produqao de 
surfactante, bem como pela inativaqao do surfactante por extra- 
vasamento de proteina para dentro dos espaqos aereos. O surfac¬ 
tante diminui a tensao superficial no alveolo durante a expiraqao, 
permitindo que o alveolo permaneqa parcialmente expandido 
e mantenha uma capacidade residual funcional. A ausencia ou 
inativaqao do surfactante resulta em ma complacencia pulmonar 
e atelectasia. O neonato precisa despender muito esforqo para 



▲ Figura 1-9 Relacoes pressao-volume para insuflacao e de- 
flacao de pulmoes de coelhos com deficiencia de surfactante 
e tratadas com surfactante. (Reproduzida, com permissao, de 
Jobe AH: The developmental biology of the lung. In: Fanaroff 
AA, Martin RJ [editors]: Neonatol-Perinatol Medicine: Diseases 
of the Fetus and Infant, 6th ed. Mosby, 1997.) 

expandir os pulmoes em cada respiraqao, e sobrevem a insufici- 
encia respiratoria (Figura 1-9). 

Achados ch'nicos 

Os recem-nascidos com doenqa da membrana hialina mostram 
todos os sinais clinicos de sofrimento respiratorio. A ausculta, 
a entrada de ar esta diminuida apesar do vigoroso esforqo res¬ 
piratorio. A radiografia de torax demonstra atelectasia bilateral 
difusa, causando uma aparencia de vidro moido. As vias respira¬ 
torias principals sao delimitadas pelos alveolos com atelectasia, 
criando broncogramas aereos. Na crianqa nao intubada, obser- 
vam-se o abaulamento do diafragma e hipoinsuflaqao. 

Tratamento 

Suplementaqao com oxigenio, CPAP nasal, intubayao precoce 
para administraqao de surfactante e ventilaqao e inse^ao de 
acessos umbilicais arterial e venoso sao as intervenqoes iniciais 
necessarias. Um respirador que possa administrar ventilaqoes 
sincronizadas com os esforqos respiratorios do neonato (ven- 
tilaqao mandatoria intermitente sincronizada) e fornecer com 
precisao um volume corrente pre-estabelecido (5-6 mL/kg) deve 
ser usado. Respiradores de alta frequencia sao disponiveis para 
tratamento de resgate de bebes que estao evoluindo mal com a 
ventila 9 ao convencional, ou que tern problemas de escape de ar. 

A reposiqao com surfactante e usada tanto na sala de parto, 
como profilaxia para crianqas nascidas antes de 27 semanas de 
gestaqao, quanto na doenqa da membrana hialina estabelecida, 
como resgate, preferivelmente dentro de 2-4 h do nascimento. 
A terapia com surfactante diminui tanto a taxa de mortalidade 
em neonatos prematuros quanto as complicaqoes de escape de 
ar da doenqa. Durante o curso agudo, as regulagens do respi¬ 
rador e as necessidades de oxigenio sao bem mais baixas nos 
recem-nascidos tratados com surfactante que nos controles. A 
dose do beractanto derivado bovino (Survanta) e 4 mL/kg, a de 
extrato de surfactante de pulmao de bezerro (Infasurf) e 3 mL/kg 
e a do derivado porcino poractante (Curosurf) e 1,25-2,5 mL/kg, 
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administrado por via endotraqueal. A repetiqao da dose esta in- 
dicada em lactentes que permanecem no respirador com mais de 
30-40% de oxigenio. Um total de 2-3 doses, dadas com intervalo 
de 8-12 h, pode ser administrado. A medida que a doenqa evolui, 
as proteinas que inibem a fun^ao do surfactante extravasam para 
os espaqos aereos, tornando a reposiqao de surfactante menos 
efetiva. Em neonatos estaveis, um teste terapeutico com CPAP 
nasal a pressao de 5-6 cmH 2 0 pode ser tentado antes da intu- 
baqao e administraqao de surfactante. Para aqueles que preci- 
sam de ventilaqao mecanica, a extubaqao para CPAP nasal deve 
ser feita o mais cedo possivel, para minimizar lesao pulmonar e 
evoluqao para doenqa pulmonar cronica. A ventilaqao por pres¬ 
sao positiva intermitente nasal (NIPPV) e outra modalidade que 
pode ser tentada para suporte de ventilaqao do recem-nascido 
de muito baixo peso, com menos potencial de morbidade. A ad- 
ministraqao pre-natal de corticosteroides a mae e uma estrategia 
importante para acelerar a maturaqao pulmonar. Os recem-nas- 
cidos cujas maes receberam corticosteroides mais de 24 h antes 
do parto prematuro tem menos probabilidade de sindrome da 
distriqao respiratoria e uma taxa de mortalidade mais baixa. 

5. Doenca pulmonar cronica no 
recem-nascido prematuro 

Consideracoes gerais 

A doen 9 a pulmonar cronica, definida como sintomas respirato- 
rios, necessidade de oxigenio e anormalidades na radiografia de 
torax presente com 36 semanas pos-concepijao, ocorre em cerca 
de 20% dos prematuros ventilados por deficiencia de surfactante. 
A incidencia e mais alta nas idades gestacionais mais baixas e 
em neonatos expostos a corioamnionite antes do nascimento. 
O desenvolvimento de doenqa pulmonar cronica e uma fumjao 
de imaturidade dos pulmoes ao nascer, inflamaqao e exposiqao 
a altas concentrates de oxigenio com volutrauma pelo respira¬ 
dor. A terapia de reposiqao de surfactante, ou o CPAP nasal pre- 
coce, tem diminuido a gravidade da doenca pulmonar cronica. A 
taxa de mortalidade por doenqa pulmonar cronica e muito baixa, 
mas ainda ha morbidade significativa secundaria a sintomas de 
reatividade das vias respiratorias e reinternaqoes hospitalares 
durante os primeiros dois anos de vida por infecqao respiratoria 
recorrente. 

Tratamento 

Suplementaqao de oxigenio em longo prazo, ventilaqao mecanica 
e CPAP nasal sao as terapias primarias para a doenqa pulmonar 
cronica do prematuro. Diureticos (furosemida, 1-2 mg/kg/dia, 
ou hidroclorotiazida-espironolactona, 1-2 mg/kg/dia), (3 2 -adre- 
nergicos, corticosteroides inalados (fluticasona ou budesonida) 
e corticosteroides sistemicos (dexametasona, 0,2-0,5 mg/kg/ 
dia, ou hidrocortisona, 1-5 mg/kg/dia) sao usados como tera¬ 
pia adjuvante. O uso de corticosteroides sistemicos permanece 
controverso. Embora uma diminuiqao da inflamaqao pulmonar 
possa ajudar os lactentes a desmamar do suporte ventilatorio, ha 
dados associando o uso de dexametasona na primeira semana 
de vida a uma incidencia aumentada de paralisia cerebral. Este 
risco deve ser balanceado contra o risco mais alto de deficien¬ 


cia do desenvolvimento neurologico em lactentes com doenqa 
pulmonar cronica grave. Provavelmente ha um ponto na evolu- 
(jao destes neonatos em que o beneficio de usar corticosteroides 
sistemicos, pelo perlodo de tempo mais curto e na dose mais 
baixa possivel, supere o risco da ventilaijao mecanica continuada. 
Depois da alta hospitalar, alguns destes lactentes precisarao de 
oxigenio em casa. Isto pode ser monitorado por oximetria de 
pulso, com uma Sa0 2 de 94-96%. Alguns continuarao a manifes- 
tar sintomatologia pulmonar ate a adolescencia. 

AAP Committee on Fetus and Newborn: Hospital discharge of the 
high-risk neonate. Pediatrics 2008;122:1119 [PMID: 18977994], 
Bhandari A, Bhandari V: Pitfalls, problems, and progress in bron¬ 
chopulmonary dysplasia. Pediatrics 2009;123:1562 [PMID: 
19482769], 

Bhandari V et al.: Synchronized nasal intermittent positive pres¬ 
sure ventilation and neonatal outcomes. Pediatrics 2009; 124: 
517 [PMID: 19651577], 

Engle JA, AAP committee on fetus and newborn: Surfactant replace¬ 
ment therapy for respiratory distress in the preterm and term 
neonate. Pediatrics 2008;121:419 [PMID: 18245434], 

Finer NN et al.: Summary proceedings from the apnea-of prematurity 
group. Pediatrics 2006;117:S47 [PMID: 16777822], 

Jobe AH: Postnatal corticosteroids for bronchopulmonary dysplasia. 

Clin Perinatal 2009;36:177 [PMID: 19161874], 

Keszler M: State of the art in conventional mechanical ventilation. J 
Perinatol 2009;29:262 [PMID: 19242486], 

Rojas MA et al.: Very early surfactant without mandatory ventila¬ 
tion in premature infants treated with early continuous posi¬ 
tive airway pressure: A randomized controlled trial. Pediatrics 
2009;123:137 [PMID: 19117872], 

Silvestri JM: Indications for home apnea monitoring (or not). Clin 
Perinatol 2009;36:87 [PMID: 19161867], 

Warren JB, Anderson JM: Core concepts: Respiratory distress syn¬ 
drome. NeoReviews 2009;10:e351. 


6. Persistence do canal arterial 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Precordio hiperdinamico. 

► Pulsos amplos. 

► Hipotensao. 

► Presenca de um sopro cardi'aco sistolico em muitos casos. 


Consideracoes gerais 

A persistencia do canal arterial clinicamente significativa em geral 
se apresenta do 3 2 ao 7 2 dia, quando a dificuldade respiratoria da 
doemja da membrana hialina esta melhorando. A apresenta<;ao 
pode ser no l a ou 2 2 dia, especialmente em crianqas nascidas 
antes de 28 semanas de gestaqao, e naquelas que receberam tera¬ 
pia de reposiqao de surfactante. Os sinais incluem um precordio 
hiperdinamico, pulsos perifericos amplos e hiperdinamicos, com 
ou sem um sopro cardlaco sistolico. As apresentaqoes precoces 
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algumas vezes se manifestam por hipotensao sistemica, sem um 
sopro ou circulaijao hiperdinamica. Estes sinais frequentemente 
sao acompanhados de uma necessidade aumentada de suporte 
respiratorio e por acidose metabolica. A presenqa de persistencia 
do canal arterial e confirmada por ecocardiografia. 

Tratamento 

O tratamento da persistencia do canal arterial e por ligadura 
farmacologica ou cirurgica. Um ducto clinicamente significa¬ 
tive pode ser fechado com indometacina (0,2 mg/kg IV a cada 
12 h por tres doses) em cerca de dois ter<;os dos casos. Se o 
canal reabre ou deixa de fechar completamente, um segundo 
curso do farmaco pode ser usado. Se a indometacina falha no 
fechamento do ducto, ou se este reabre uma segunda vez, a liga¬ 
dura cirurgica pode ser considerada se o lactente permanecer 
sintomatico. Alem disso, no neonato de extremo baixo peso ao 
nascer (< 1.000 g), que esta em risco muito alto de desenvolver 
um ducto sintomatico, pode ser usada uma estrategia profila- 
tica com indometacina (0,1 mg/kg a cada 24 h por 3-5 dias), 
comeijando no primeiro dia de vida. O principal efeito colateral 
da indometacina e oliguria transitoria, que pode ser manejada 
por restri<;ao de liquidos ate que o debito urinario melhore. 
A indometacina nao deve ser usada se o neonato apresentar 
hiperpotassemia, se a creatinina estiver acima de 2 mg/dL, 
ou se a contagem de plaquetas for menor que 50.000/mL. Ha 
uma incidencia aumentada de perfura^ao intestinal se usada 
concomitantemente a hidrocortisona em recem-nascidos com 
extremo baixo peso ao nascer (9% vs. 2% para cada um dos 
medicamentos isoladamente). O ibuprofeno pode ser usado 
como uma alternativa a indometacina, com administraepao a 
cada 24 h como uma dose inicial de 10 mg/kg, e depois 5 mg/kg 
por duas doses. A oliguria e menos grave e menos frequente do 
que com a indometacina. 

Chorne N et al.: Patent ductus arteriosus and its treatment as risk 
factors for neonatal and neurodevelopmental disability. Pediatrics 
2007;119:1165 [PMID: 17545385], 

Clyman RI, Chorne N: Patent ductus arteriosus: Evidence for and 
against treatment. J Pediatr 2007;150:216 [PMID: 17307530], 

Gien J: Controversies in the management of patent ductus arteriosus. 
NeoReviews 2008;9:e477. 

Hermes-DeSantis ER, Clyman RI: Patent ductus arteriosus: 
Pathophysiology and management. J Perinatol 2006;26(Suppl 
1):S14 [PMID: 16625216], 


7. Enterocolite necrosante 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Intolerancia alimentar com reslduos gastricos ou vomitos. 

► Fezes sanguinolentas. 

► Distensao e dor a palpacao abdominal. 

► Pneumatose intestinal a radiografia do abdome. 


Consideracoes gerais 

A enterocolite necrosante (ECN) e a emergencia GI mais comum 
adquirida no periodo neonatal. £ mais comum em neonatos pre- 
maturos, com uma incidencia de 10% naqueles com menos de 
1.500 g. Em recem-nascidos a termo, ela ocorre em associaqao 
com policitemia, miocardiopatia congenita e asfixia perinatal. 
A patogenese da ECN e multifatorial. Acredita-se que isque- 
mia intestinal previa, infec^ao bacteriana ou viral e imaturi- 
dade imune do intestino desempenhem todas um papel. Em ate 
20% dos neonatos afetados, o unico fator de risco e prematuri- 
dade. Recem-nascidos com RCIU, com uma historia de fluxo 
diastolico final ausente ou reverso na arteria umbilical antes do 
parto apresentam anormalidades do fluxo esplancnico depois 
do parto e tem um risco aumentado de ECN. 

Achados ch'nicos 

O sinal de apresenta^ao mais comum e a distensao abdominal. 
Outros sinais incluem vomitos, residuo gastrico aumentado, 
fezes positivas para heme, dor a palpacao abdominal, instabili- 
dade da temperatura, apneia e bradicardia, debito urinario di- 
minuido e ma perfusao. Pode haver leucocitose com aumento da 
contagem de bastonetes, ou, quando a doen 9 a progride, neutro¬ 
penia absoluta. Trombocitopenia ocorre frequentemente, junto 
com hiperglicemia induzida pelo estresse e acidose metabolica. 
O diagnostico e confirmado pela presen^a de pneumatose intes¬ 
tinal (ar na parede do intestino) em uma radiografia simples do 
abdome. Ha um amplo espectro de apresenta^ao, e os casos mais 
leves podem exibir apenas distensao de al<;as intestinais com 
edema da parede intestinal. 

► Tratamento 

A. Clinico 

A ECN e tratada por descompressao nasogastrica do intestino, 
manuten^ao da oxigena^ao, ventila^ao mecanica se necessario, 
e liquidos IV para repor as perdas GI de terceiro espa^o. Devem 
ser administrados liquidos suficientes para restabelecer um 
debito urinario adequado. Outras medidas incluem antibioticos 
de largo espectro (habitualmente ampicilina, uma cefalosporina de 
terceira gera^ao ou um aminoglicosideo, e, possivelmente, co- 
bertura adicional para anaerobios), monitora^ao cuidadosa dos 
sinais vitais, exames fisicos seriados e estudos laboratoriais (ga- 
sometria arterial, leucograma, contagem de plaquetas e radio- 
grafias). Embora nao haja estrategias comprovadas para prevenir 
ECN, o uso de alimenta^ao trofica, leite humano e progressao 
cuidadosa do volume das alimenta^oes, assim como de agentes 
probioticos, pode fornecer alguma prote^ao. 

B. Cirurgico 

As indicates para cirurgia sao evidencia de perfuraqao (ar livre 
presente em uma radiografia em decubito lateral esquerdo ou 
transversal), alqa intestinal dilatada fixa em radiografias seriadas, 
celulite da parede abdominal ou deterioraijao clinica apesar de 
medidas de suporte otimizadas. Todos estes sinais sao indica¬ 
tives de intestino necrotico. Na sala de operates, o intestino 
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necrosado e removido e se cria enterostomia, embora, ocasional- 
mente, possa ser realizada uma anastomose termino-terminal. 
Em lactentes com extremo baixo peso ao nascer, o manejo cirur- 
gico inicial pode consistir simplesmente na colocaqao de drenos 
peritoneais. A reanastomose em lactentes com enterostomia e 
realizada depois que a doenqa regride e o bebe esta maior (geral- 
mente > 2 kg e depois de 4-6 semanas). 

Evolucao e prognostico 

Os lactentes tratados clinica ou cirurgicamente nao devem ser 
realimentados ate que haja resoluqao do quadro clinico (exame 
abdominal normal e resoluqao da pneumatose), geralmente de¬ 
pois de 7-10 dias. O suporte nutricional durante este tempo deve 
ser provido por nutriqao parenteral total. 

O obito ocorre em 10% dos casos. A cirurgia e necessaria em 
menos de 25% dos casos. O prognostico de longo prazo e deter- 
minado pela extensao do intestino removido. Os lactentes com 
intestino curto requerem suporte de longo prazo com nutriqao 
IV (ver Capitulo 20). Estenoses tardias — cerca de 3-6 semanas 
depois do diagnostico inicial — ocorrem em 8% dos pacientes, 
quer tratados de forma clinica, quer cirurgica, e geralmente re¬ 
querem tratamento operatorio. Os lactentes com ECN tratada 
cirurgicamente tern um risco aumentado de desfecho de desen- 
volvimento neurologico desfavoravel. 

Jesse N, Neu J: NEC: Relationship to innate immunity, clinical fea¬ 
tures, and strategies for prevention. NeoReviews 2006;7:el43. 

Lin HC et al.: Oral probiotics prevent necrotizing enterocolitis in very 
low birth weight preterm infants: a multicenter, randomized, con¬ 
trolled trial. Pediatrics 2008;122:693 [PMID: 18829790], 

Lin PW, Stoll BJ: Necrotizing enterocolitis. Lancet 2006;368: 
1271 [PMID: 17027734], 

Moss RL et al.: Laparotomy versus peritoneal drainage for necrotizing 
enterocolitis and perforation. N Engl J Med 2006;354:2225 [PMID: 
16723614], 

Srinivasan PS et al.: Necrotizing enterocolitis. Clin Perinatol 
2008;35:251 [PMID: 18280885], 

8. Anemia no RN prematura 
Consideracoes gerais 

No neonato prematuro, a concentraqao de hemoglobina alcanqa 
seu ponto mais baixo em cerca de 8-12 semanas e e 2-3 g/dL mais 
baixa que a do recem-nascido a termo. O nadir mais baixo em 
lactentes prematuros parece ser o resultado de diminuiqao da 
resposta de eritropoietina a massa de eritrocitos baixa. Os sin- 
tomas de anemia incluem dificuldades de alimentaqao, letargia, 
frequencia cardiaca aumentada, ganho de peso insuficiente e, 
talvez, respiraqao periodica. 

Tratamento 

A transfusao nao esta indicada no lactente assintomatico sim¬ 
plesmente com base em um hematocrito baixo. A maioria dos 
pacientes se torna sintomatica se o hematocrito cair abaixo de 
20%. Os lactentes em respiradores e com suplementaqao de oxi- 
genio sao mantidos, geralmente, com hematocritos acima de 


25-30%. Alternativamente, os lactentes podem ser tratados com 
eritropoietina (350 U/kg/dia por 7-10 dias para hematocritos 
< 28%). A meta terapeutica e minimizar as colheitas de sangue e 
usar diretrizes conservadoras para transfusao. 

Alter S, Ohlsson A: Late erythropoietin for preventing red blood cell 
transfusion in preterm and low birth weight infants. Cochrane 
Database Syst Rev 2006;(3):CD004868 [PMID: 16856064], 

Bishara N, Ohls RK: Current controversies in the management of 
the anemia of prematurity. Semin Perinatol 2008;33:29 [PMID: 
19167579], 

Von Kohorn I, Ehrenkranz RA: Anemia in the preterm infant: Eryth¬ 
ropoietin versus erythrocyte transfusion—it’s not that simple. 
Clin Perinatol 2009;36:111 [PMID: 19161869]. 

Widness JA: Pathophysiology of anemia during the neonatal period 
including anemia of prematurity. NeoReviews 2008;9:e520. 


9. Hemorragia intraventricular 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Grandes sangramentos causam hipotensao, acidose me- 
tabolica e alteracao do estado neurologico; sangramentos 
menores podem ser assintomaticos. 

► 0 exame de ultrassonografia craniana de rotina e essencial 
para o diagnostico em bebes nascidos antes de 32 sema¬ 
nas de gestacao. 


Consideracoes gerais 

A hemorragia periventricular/intraventricular ocorre quase ex- 
clusivamente em neonatos prematuros. A incidencia e de 20-30% 
em bebes nascidos antes de 31 semanas e pesando menos de 
1.500 g. A incidencia mais alta ocorre em neonatos da idade ges¬ 
tational mais baixa (< 26 semanas). O sangramento ocorre mais 
comumente na matriz germinal subependimaria (uma regiao de 
celulas indiferenciadas adjacentes ou revestindo os ventriculos 
laterais). A hemorragia pode se estender para dentro da cavidade 
ventricular. A patogenese proposta do sangramento e apresen- 
tada na Figura 1-10. O evento critico e isquemia com lesao por 
reperfusao dos capilares na matriz germinal, no periodo perina¬ 
tal imediato. A quantidade real do sangramento tambem e in- 
fluenciada por uma variedade de fatores que afetam o gradiente 
de pressao atraves da parede capilar lesionada. Este esquema pa- 
togenico aplica-se, tambem, a hemorragia intraparenquimatosa 
(infarto venoso em uma regiao tornada isquemica) e a leucoma- 
lacia periventricular (lesao isquemica da substantia branca em 
uma regiao terminal do suprimento arterial). Complicaqoes do 
SNC em lactentes prematuros sao mais frequentes em neonatos 
expostos antes do nascimento a infecqao intrauterina. 

Achados dinicos 

Ate 50% das hemorragias ocorrem antes de 24 h de idade, e prati- 
camente todas acontecem antes do quarto dia. A sindrome clinica 
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A Figura 1-10 Patogenese da hemorragia periventricular e intraventricular. 


varia desde deteriorate) rapida (coma, hipoventilaqao, postura 
descerebrada, pupilas fixas, fontanela anterior abaulada, hipoten- 
sao, acidose ou queda aguda do hematocrito) a uma piora mais 
gradual, com alteraqoes neurologicas mais sutis, e ate ausencia de 
quaisquer sinais fisiologicos ou neurologicos especificos. 

O diagnostico pode ser confirmado por ultrassonografia. Um 
exame ultrassonografico de rotina deve ser feito aos 10-14 dias em 
todos os lactentes nascidos antes de 29 semanas de gestaqao. As 
hemorragias sao classificadas em: grau I, hemorragia da matriz 
germinal somente; grau II, sangramento intraventricular sem au- 
mento do ventriculo; grau III, sangramento intraventricular com 
aumento do ventriculo; ou grau IV, qualquer hemorragia intra- 
parenquimatosa. A quantidade de sangramento e menor (grau I 
ou II) em 75% dos lactentes que sangram, e maior no restante. 
Exames de ultrassom de acompanhamento sao programados com 
base nos resultados do exame inicial. Os neonatos sem sangra¬ 
mento, ou com hemorragia na matriz germinal, requerem ape- 
nas um exame apos 4-6 semanas, para pesquisa de leucomalacia 
periventricular. Um lactente com presenqa de sangue no sistema 
ventricular esta em risco de ventriculomegalia pos-hemorragica. 
Geralmente, isto e o resultado de absorqao prejudicada de liquido 
cerebrospinal (LCS), mas tambem pode ocorrer secundariamente 
a fenomenos obstrutivos. Um exame de seguimento inicial deve 
ser feito 1-2 semanas depois da primeira ultrassonografia. Os 
neonatos com sangramento intraventricular e dilataqao ventricu¬ 
lar devem ser acompanhados a cada 7-10 dias, ate que o cresci- 
mento ventricular se estabilize ou diminua. 

► Tratamento 

Durante a hemorragia aguda, tratamento de suporte (restabe- 
lecimento da volemia e hematocrito, oxigenaqao e ventilaqao) 


deve ser ministrado para evitar isquemia cerebral adicional. A 
hidrocefalia pos-hemorragica progressiva e tratada inicialmente 
com uma derivaqao subgalea. Quando o lactente crescer o sufi- 
ciente, esta pode ser convertida em uma derivaqao ventriculo¬ 
peritoneal. 

Embora a incidencia e a gravidade do sangramento intracra- 
niano em neonatos prematuros tenham diminuido, estrategias 
para prevenir esta complicaqao ainda sao necessarias. Corticos- 
teroides maternos pre-natais parecem diminuir o risco de san¬ 
gramento intracraniano, e o fenobarbital pode ter um papel na 
mae que nao tenha sido preparada com esteroides e com tra- 
balho de parto antes de 28 semanas de gestaqao. A via do parto 
pode ser importante, pois os lactentes nascidos via cesariana tem 
uma taxa diminuida de sangramento intracraniano. As estrate¬ 
gias pos-natais sao menos efetivas. A administraqao precoce de 
indometacina pode ter algum beneficio em minimizar a hemor¬ 
ragia, especialmente em bebes do sexo masculino, com influen- 
cia obscura sobre o prognostico de longo prazo. 

Prognostic 

Hemorragias grau I e grau II nao resultant em obito. As hemor¬ 
ragias grau III e grau IV tem uma taxa de letalidade de 10-20%. 
Aumento ventricular pos-hemorragico e visto raramente nas 
hemorragias grau I, mas aparece em 54-87% das hemorragias 
graus II-IV. Muito poucos destes lactentes precisarao de uma de¬ 
rivaqao ventriculoperitoneal. As sequelas neurologicas de longo 
prazo sao vistas com uma frequencia levemente maior em neo¬ 
natos com hemorragias grau I e grau II que em prematuros sem 
sangramento. Nos lactentes com hemorragias grau III e grau IV, 
sequelas graves ocorrem em 20-25% dos casos, sequelas leves em 
35%, mas nenhuma sequela em 40% dos casos. Leucomalacia 































0 RECEM-NASCIDO 


periventricular extensa, grandes sangramentos parenquimato- 
sos e ventriculomegalia progressiva aumentam o risco de se- 
quelas neurologicas. E importante notar que os neonatos com 
baixo peso extremo ao nascer, sem achados ultrassonograficos 
importantes, tambem permanecem com risco aumentado tanto 
para paralisia cerebral quanto para retardos cognitivos. Relatos 
recentes, utilizando imagens de RM, demonstram que achados 
sutis na substantia cinzenta e na branca nao visualizados com 
ultrassom sao prevalentes em prematuros sobreviventes e sao 
preditivos de deficiencia do desenvolvimento neurologico. Isto e 
especialmente verdadeiro em lactentes nascidos pesando menos 
que 1.000 g e antes de 28 semanas de gestaqao. 

Aarnoudse-Moens CSH et al.: Meta-analysis of neurobehavioral out¬ 
comes in very preterm and/or very low birth weight children. Pe¬ 
diatrics 2009;124:717 [PMID: 19651588], 

Brouwer A et al.: Neurodevelopmental outcome of preterm infants 
with severe intraventricular hemorrhage and therapy for posthe¬ 
morrhagic ventricular dilation. Pediatrics 2008; 152:648 [PMID: 
18418767], 

Dyet LE et al.: Natural history of brain lesions in extremely preterm 
infants studied with serial magnetic imaging from birth and neu¬ 
rodevelopmental assessment. Pediatrics 2006;118:536 [PMID: 
16882805], 

Inder TE et al.: Abnormal cerebral structure is present at term in pre¬ 
mature infants. Pediatrics 2005;115:286 [PMID: 15687434], 

Laptook AR et al.: Adverse neurodevelopmental outcome among ex¬ 
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10. Retinopatia da prematuridade 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► 0 risco de retinopatia grave e maior na maioria dos neona¬ 
tos pre-termo. 

► 0 diagnostic depende de exames oculares de triagem em 
todos os lactentes prematuros em risco. 

► 0 exame avalia o estagio do desenvolvimento vascular 
anormal da retina, a extensao do descolamento retiniano e 
a distribuicao e o tamanho da retina comprometida. 


A retinopatia da prematuridade so ocorre na retina incompleta- 
mente vascularizada do prematuro. A incidencia de retinopatia 
em recem-nascidos pesando menos 1.250 g e 66%, mas apenas 
6% tern retinopatia bastante grave para justificar intervenqao. 
A incidencia e mais alta nos lactentes de idade gestacional mais 
baixa. A condiqao parece ser desencadeada por uma lesao ini¬ 
tial dos vasos retinianos em desenvolvimento e baixos niveis 


do fator de crescimento semelhante a insulina tipo I. Depois 
da lesao initial, pode seguir-se o desenvolvimento normal dos 
vasos, ou pode ocorrer vascularizaqao anormal devido ao initio 
rapido de efeitos excessivos do fator de crescimento endotelial 
vascular, com formaqao de crista retiniana. O processo pode 
regredir neste ponto, ou pode continuar, com crescimento de 
tecido fibrovascular para dentro do vitreo, associado a inflama- 
qao, formaqao de tecido cicatricial e dobras ou descolamento da 
retina. A doenqa e graduada por estagios de desenvolvimento 
vascular anormal e descolamento da retina (I-V), por zona do 
olho envolvida (1-3, com a zona 1 sendo a regiao posterior em 
volta da macula) e pela quantidade de retina comprometida, em 
“horas do relogio” (p. ex., um descolamento no quadrante supe¬ 
rior externo do olho esquerdo seria definido como afetando a 
retina esquerda das 12 as 3 h). 

O exame initial dos olhos deve ser realizado as 4-8 semanas 
de idade em RNA com um peso ao nascer menor que 1.500 g ou 
naqueles nascidos antes de 32 semanas de gestaqao, assim como 
em RNA pesando mais de 1.500 g com um curso clinico instavel. 
O exame inicial e feito as 31 semanas de idade pos-menstrual 
ou as quatro semanas de idade pos-natal — a que ocorrer mais 
cedo das duas. O exame e realizado as sete semanas de idade 
para um bebe nascido as 24 semanas e com quatro semanas 
para aqueles nascidos de 27-32 semanas. O acompanhamento 
ocorre em intervalos de 1-2 semanas, ate que a retina esteja to- 
talmente vascularizada. Terapia com laser e usada em lactentes 
com doenqa progressiva, em risco de descolamento da retina. 
Embora este tratamento nem sempre impeqa o descolamento re¬ 
tiniano, ele reduz a incidencia de resultados finais desfavoraveis 
em relaqao a acuidade visual e anatomia da retina. Ver tambem 
o Capitulo 15. 

American Academy of Pediatrics Section on Ophthalmology, 
American Academy of Ophthalmology and Association for Pe¬ 
diatric Ophthalmology and Strabismus: Screening examination 
of premature infants for retinopathy of prematurity. Pediatrics 
2006:117:572 [PMID: 16452383], 

Fleck BW,McIntosh N: Retinopathy of prematurity: Recent develop¬ 
ments. NeoReviews 2009;10:e20. 

11. Alta e seguimento clinico do RN 
prematuro 

A. Alta hospitalar 

Os criterios para alta do RN prematuro incluem manter a tem- 
peratura normal em berqo aberto, ingestao oral adequada, ganho 
de peso aceitavel e ausencia de crises de apneia e bradicardia 
requerendo intervenqao. Os lactentes que vao para casa em uso 
de oxigenio suplementar nao devem dessaturar abaixo de 80% 
no ar ambiente, ou devem demonstrar a capacidade de despertar 
em resposta a hipoxia. Fatores como suporte para a mae em casa 
e a estabilidade da situaqao da familia desempenham um papel 
sobre o momento da alta. Visitas de enfermagem no domicilio e 
acompanhamento medico precoce podem ser usados para apres- 
sar a alta. Adicionalmente, a AAP recomenda que os lactentes 
prematuros sejam submetidos a um periodo de observaqao em 
um assento de seguranqa de automovel, preferivelmente o seu 
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Resumo da Base de Dados Expandida Vermont Oxford Network 2007 
Mortalidade por Peso ao Nascer 

Todos os Lactentes Elegi'veis Nascidos em 2007 nos Centros Participantes da Base Expandida 
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▲ Figura 1-11 Taxas de mortalidade pre-hospitalar por subgrupos de 100 g de peso ao nascer, em 2007. (Reproduzida, com 
permissao, da Vermont Oxford Network, 2008.) 


proprio, antes da alta hospitalar, com posicionamento cuidadoso 
para simular a contenqao otima como ocorreria no carro, para 
ver se eles nao tem apneia obstrutiva ou dessaturaqao, por perlo- 
dos de ate 90-120 minutos. 

8. Acompanhamento ch'nico 

Com os avanqos dos cuidados obstetricos e maternos, a sobre¬ 
vivencia de recem-nascidos depois de 28 semanas de gestaqao, 
ou pesando tao pouco como 1.000 g ao nascimento, atualmente 
e maior que 90%. Setenta a 80% sobrevivem com 26-27 semanas 
de gestaqao e pesos ao nascer de 800-1.000 g. A sobrevivencia na 
idade gestacional de 25 semanas e peso ao nascer de 700-800 g 
e de 50-70%, com uma queda consideravel abaixo deste ntvel 
(Figura 111). 

Estas taxas altas de sobrevivencia vem com alguma morbi- 
dade. Sequelas neurologicas importantes, inclusive paralisia ce¬ 
rebral, retardo cognitivo e hidrocefalia, ocorrem em 10-25% dos 
sobreviventes com peso ao nascer menor que 1.500 g. A taxa des- 
sas sequelas tende a ser mais alta em neonatos com peso ao nas¬ 
cer menor. Os lactentes com pesos ao nascer de menos de 1.000 g 
tambem tem uma frequencia aumentada de incapacidades me- 
nores, inclusive problemas de aprendizado, comportamentais 
e psiquiatricos. Os fatores de risco para sequelas neurologicas 
incluem convulsoes, hemorragia intracraniana graus III ou IV, 
leucomalacia periventricular, dilataqao ventricular, anormalida- 
des da substantia branca a RM, RCIU grave, crescimento inicial 
inadequado do encefalo, necessidade de ventilaqao mecanica, 
doenqa pulmonar cronica, ECN e classe socioeconomica baixa. 


Febre materna e corioamnionite estao associadas a um risco 
aumentado de paralisia cerebral. Outras morbidades incluem 
doenqa pulmonar cronica e doenqa reativa das vias respiratorias, 
resultando em gravidade aumentada das infecqoes respiratorias 
e reinternaqoes hospitalares nos primeiros dois anos; retinopatia 
da prematuridade com perda de acuidade visual e estrabismo 
associados; perda de audiqao e retardo do crescimento. Todos 
estes topicos requerem acompanhamento ambulatorial multidis- 
ciplinar cuidadoso. Os lactentes com doemja pulmonar residual 
sao candidates a injeqoes mensais de palivizumabe (Synagis) du¬ 
rante seu primeiro inverno apos a alta hospitalar, para prevenir 
a infecqao com virus sincicial respiratorio. As imunizaqoes de 
rotina devem ser administradas na idade cronologica apropriada 
e nao devem ser corrigidas por idade para a prematuridade. 

Bull MJ, Engle WA, Committee on Injury, Violence and Poison pre¬ 
vention, and the Committee on Fetus and Newborn: Safe trans¬ 
portation of preterm and low birth weight infants at hospital 
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fluences neurodevelopment and growth outcomes of extremely 
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Hack M et al.: Chronic conditions, functional limitations, and spe¬ 
cial healthcare needs of school-aged children born with extremely 
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0 RECEM-NASCIDO PREMATURO TARDIO 

A taxa de nascimentos pre-termo nos EUA aumentou em mais de 
30% nos ultimos 30 anos, de modo que os recem-nascidos pre¬ 
matures compreendem 12,8% de todos os nascimentos. Os nas¬ 
cimentos prematures tardios, aqueles de 34-36 semanas + 6 dias 
de gestaqao (Figura 1-12), foram os que mais aumentaram e agora 
sao responsaveis por mais de 70% de todos os nascimentos pre- 
-termo. Os nascimentos com menos de 34 semanas de gestaqao 
aumentaram em 10% desde 1990, ao passo que os nascimentos 
prematures tardios cresceram 25%. Isto em parte ocorreu devido a 
modificaqoes na pratica obstetrica, com um aumento das induqoes 
de trabalho de parto (de 9,5%, em 1990, para 22,5%, hoje) e das 
operaqoes cesarianas (31% de todos os nascimentos, atualmente), 
assim como uma elevaqao dos nascimentos multiplos e uma de- 
manda crescente por operaqao cesariana “a pedido materno”. 

Em comparaqao com os neonatos a termo, os prematu¬ 
res tardios tem uma prevalencia mais alta de problemas neo- 
natais agudos, inclusive dificuldade respiratoria, instabilidade 
da temperatura, hipoglicemia, kernicterus , apneia, convulsoes, 
disturbios alimentares e reinternaqao apos alta hospitalar. Os 
problemas respiratorios sao causados por taquipneia transito- 
ria ou deficiencia de surfactante, ou ambos, e podem progredir 
para insuficiencia respiratoria, exigindo ventilaqao mecanica, 


hipertensao pulmonar persistente e ate mesmo suporte de 
ECMO. Os disturbios alimentares sao causados por coordena- 
qao imatura da sucqao e da deglutiqao, que podem interferir na 
alimentaqao por mamadeira e causar falha no estabelecimento 
bem-sucedido da amamentaqao ao seio, pondo o lactente em 
risco de perda de peso excessiva e desidrataqao. Estes neonatos 
tem uma probabilidade quase cinco vezes maior de precisar de 
suplementaqao com liquidos IV, ou de alimentaqoes por gava- 
gem. De forma relacionada tanto aos disturbios alimentares 
quanto a imaturidade, os recem-nascidos prematuros tardios 
tem um risco pelo menos quatro vezes maior de desenvolver 
um nivel de BT acima de 20 mg/dL, quando comparados com 
bebes nascidos apos 40 semanas completas. Em consequencia, 
a gestaqao pre-termo tardia e um fator de risco importante para 
hiperbilirrubinemia excessiva e kernicterus. Reinternaqoes por 
ictericia, infecqao comprovada ou suspeita, dificuldades alimen¬ 
tares e retardo do crescimento sao muito mais comuns que em 
recem-nascidos a termo. O desenvolvimento no longo prazo 
tambem pode ser afetado adversamente, com alguns grandes es- 
tudos com base populacional mostrando uma incidencia mais 
elevada de paralisia cerebral, retardo do desenvolvimento e dis¬ 
turbios emocionais em comparaqao com lactentes a termo. 

Os prematuros tardios, mesmo que de tamanho similar aos 
seus congeneres a termo, devem ser considerados pre-termo, em 
vez de quase a termo, e precisam de monitora^o cuidadosa no 
hospital para possiveis complicaqoes. Embora eles possam se ali- 
mentar razoavelmente bem pelos primeiros dois dias, com fre- 
quencia eles deixam de aumentar o volume das mamadas e se 
tornam mais sonolentos e menos interessados na alimentaqao, 
a medida que perdem peso e ficam ictericos, especialmente se 
menores de 36 semanas. A alta de tais recem-nascidos deve ser 
retardada ate que eles tenham demonstrado ingesta confiavel e 
apropriada, apesar da perda de peso e ictericia serem esperadas, e 
da ausencia de outros problemas como hipotermia, hipoglicemia 
ou apneia. Se amamentados, o uso de uma bomba mamaria para 
assegurar o esvaziamento da mama e suprimento de kite ade- 
quado tambem deve ser instituido, juntamente com suplementa- 
9 ao da alimentaqao do lactente ao seio com kite ordenhado, por 
mamadeira ou sonda orogastrica. E melhor garantir alimentaqao 
adequada e comportamentos maduros por uns poucos dias a mais 
no hospital que ter uma reinternaqao por “letargia e alimentaqao 
inadequada, possivel sepse” apos uma alta precoce. Depois da alta 
do berqario, esta indicado acompanhamento ambulatorial cuida- 
doso, geralmente dentro de 48-72 h, para assegurar a manutenqao 
da ingesta adequada e ganho de peso continuados. 
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▲ Figura 1-12 Definicoes de lactente prema¬ 
tura tardio e de termo precoce. (Reproduzida, 
com permissao, de Engle WA, Kominiarek MA: 
Late preterm infants, early term infants, and ti¬ 
ming of elective deliveries. Clin Perinatol 2008; 
35:325.) 
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PROBLEMAS CARDIACOS NO RECEM-NASCIDO 


CARDIOPATIAS ESTRUTURAIS 
1. Apresentacao com cianose 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CHARACTERISTICS 


► Cianose, inicialmente sem dificuldade respiratoria asso- 
ciada. 

► Incapacidade de aumentar Pao 2 com oxigenio suplementar. 

► Radiografia do torax com trama pulmonar diminuida su- 
gere obstrucao cardiaca direita, ao passo que trama pulmo¬ 
nar aumentada sugere transposicao dos grandes vasos ou 
obstrucao venosa pulmonar. 


Consideracoes gerais 

As causas de miocardiopatia cianotica no recem-nascido incluem 
transposicao dos grandes vasos, drenagem venosa anomala pul¬ 
monar total (DVAPT), truncus arteriosus (alguns tipos), atresia 
tricuspide e atresia pulmonar, ou estenose pulmonar critica. 

Achados clinicos 

Os neonatos com estes disturbios apresentam-se com cianose 
precoce. O achado caracteristico de muitas destas lesoes e a cia¬ 
nose sem dificuldade respiratoria associada. Na maioria destes 
lactentes, a taquipneia se desenvolve com o decorrer do tempo, 
ou em razao do aumento do fluxo sanguineo pulmonar, ou se¬ 
cundaria a acidose metabolica pela hipoxemia progressiva. Ma- 
nobras diagnosticas auxiliam a comparar a gasometria arterial 
ou saturaijao de oxigenio no ar ambiente aquela em Fio 2 de 
100%. A ausencia de aumento de Pao 2 ou Sao 2 sugere cardiopa- 
tia cianotica. Nota: uma Pao 2 , se factivel, e a dosagem preferida. 
A saturaqao da hemoglobina no recem-nascido pode ser enga- 
nosamente alta, apesar de Pao 2 patologicamente baixa, devido 
ao desvio para a esquerda da curva de dissociaqao da oxiemoglo- 
bina que ocorre com a hemoglobina fetal. Outros exames liteis 
sao radiografia de torax, eletrocardiograma e ecocardiograma. 


A transposiqao dos grandes vasos e a forma mais comum de 
miocardiopatia cianotica com apresentaqao neonatal. O exame 
geralmente revela um sopro sistolico e B 2 unica. A radiografia 
de torax mostra volume cardiaco aumentado e um mediastino 
estreito, com circulaijao pulmonar normal ou aumentada. Ha 
pouca mudanqa em Pao 2 ou Sao 2 com a suplementaqao de oxi¬ 
genio. A DNAPT, na qual o retorno venoso para o coraqao esta 
obstruido, apresenta-se precocemente com cianose grave e ta¬ 
quipneia, resultando em edema pulmonar. A radiografia de torax 
tipicamente mostra um coraqao de tamanho pequeno a normal 
com edema pulmonar acentuado. Os lactentes com obstruqao do 
coraqao direito (atresia pulmonar e tricuspide, estenose pulmo¬ 
nar critica e algumas formas de truncus arteriosus ) apresentam 
circulaqao pulmonar diminuida nas radiografias do torax e, de- 
pendendo da gravidade da hipoxia, podem desenvolver acidose 
metabolica. Aquelas lesoes com um coraqao direito rudimentar 
terao predominancia do lado esquerdo no eletrocardiograma. 
Embora a tetralogia de Fallot seja a forma mais comum de 
miocardiopatia cianotica, a obstruqao na valva pulmonar, fre- 
quentemente, nao e grave o bastante para resultar em cianose 
no periodo neonatal. Em todos os casos, o diagnostico pode ser 
confirmado por ecocardiografia. 

2. Apresentacao acianotica 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► A maioria dos recem-nascidos com miocardiopatia aciano- 
tica tern obstrucao do fluxo de saida do lado esquerdo. 

► Pulsos diminuidos assimetricamente (coarctacao) ou pulsos 
diminuidos globalmente (atresia aortica). 

► Acidose metabolica. 

► Radiografia de torax mostrando cardiomegalia e edema 
pulmonar. 


Consideracoes gerais 

Os recem-nascidos que se apresentam com cardiopatia acia¬ 
notica grave geralmente tern insuficiencia cardiaca congestiva 
secundaria a obstruqao da via de saida do ventriculo esquerdo 
(VSVE). Os lactentes com lesoes com desvio da esquerda para a 
direita (p. ex., comunicaqao interventricular) podem ter sopros 
no periodo neonatal, mas os sintomas clinicos nao ocorrem ate 
que a resistencia vascular pulmonar caia o suficiente para causar 
desvio significativo e insuficiencia cardiaca congestiva subse- 
quente (comumente as 3-4 semanas de idade). 

Achados clinicos 

Os neonatos com obstruqao da VSVE geralmente passam bem 
durante o primeiro dia, ou ate que o canal arterial — a fonte de 
todo ou parte do fluxo sistemico — comece a fechar. Quando 
isto ocorre, taquipneia, taquicardia, insuficiencia cardiaca con¬ 
gestiva e acidose metabolica se desenvolvem. Ao exame, todos 
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estes lactentes tem anormalidades dos pulsos. Na atresia aortica 
(sindrome do cora^ao esquerdo hipoplasico) e estenose aor¬ 
tica, os pulsos estao globalmente diminuidos, ao passo que, na 
coarctaijao aortica, pulsos amimeticos (diminuidos ou ausentes 
nas extremidades inferiores) sao observados. As radiografias de 
torax nestes lactentes mostram um aumento do volume do cora- 
<pao e edema pulmonar. O diagnostico e confirmado por meio de 
ecocardiografia. 

3. Tratamento de lesoes cianoticas 
e acianoticas 

A estabiliza^ao inicial inclui terapia de suporte conforme o ne- 
cessario (p. ex., glicose IV, oxigenio, ventilaijao para insuficiencia 
respiratoria e suporte vasopressor). A terapia especifica inclui in- 
fusoes de prostaglandina Ei (0,025-0,1 mcg/kg/min) para man- 
ter aberto o ducto. Em algumas lesoes cianoticas (p. ex., atresia 
pulmonar, atresia tricuspide e estenose-pulmonar critica), em 
que o fluxo sanguineo pulmonar e ducto dependente, isto me- 
lhora o fluxo para os pulmoes e a Pao 2 , ao permitir o desvio de 
sangue atraves do ducto para a arteria pulmonar. Na obstru^ao 
da via, o fluxo sanguineo sistemico e ducto-dependente; as pros- 
taglandinas melhoram a perfusao sistemica e resolvem a aci- 
dose. O manejo especifico ulterior — inclusive procedimentos 
paliativos cirurgicos e de cateterismo cardiaco — e discutido no 
Capitulo 19. O desfecho do desenvolvimento neurologico com 
miocardiopatia congenita depende da lesao, da gravidade da 
apresentaijao neonatal e das complicates relacionadas com a 
cirurgia paliativa e corretiva. 

HIPERTENSAO PULMONAR PERSISTENTE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Inicio dos sintomas no primeiro dia de vida. 

► Hipoxia com resposta inadequada a altas concentracoes de 
oxigenio inspirado. 

► Shunt da direita para a esquerda atraves do forame oval, 
canal arterial ou ambos. 

► Associada mais frequentemente a doenca do parenquima 
pulmonar. 


Consideracoes gerais 

A hipertensao pulmonar persistente do recem-nascido (HPPRN) 
ocorre quando nao ha a diminui^ao normal da resistencia vas¬ 
cular pulmonar depois do nascimento. A maioria dos neonatos 
afetados sao a termo ou pos-maturos, e muitos experimentaram 
asfixia perinatal. Outras associates clinicas incluem hipoter- 
mia, sindrome de aspiraqao de meconio, doemja da membrana 
hialina, policitemia, sepse neonatal, hipoxia intrauterina cronica 
e hipoplasia pulmonar. 


Ha tres mecanismos fisiopatologicos subjacentes da HPPRN: 
(1) vasoconstri^ao devido a hipoxia perinatal relacionada 
com um evento agudo tal como sepse ou asfixia; (2) aumento 
pre-natal do desenvolvimento dos musculos lisos vasculares pul- 
monares, frequentemente associado a sindrome de aspira^ao de 
meconio; e (3) diminui^ao da area de secijao transversal do leito 
vascular dos pulmoes associada a hipoplasia pulmonar (p. ex., 
hernia diafragmatica). 

Achados ch'nicos 

Clinicamente, a sindrome e caracterizada por initio no pri¬ 
meiro dia de vida, geralmente desde o nascimento. O sofrimento 
respiratorio e proeminente, e a Pao 2 em geral responde mal a 
altas concentrates de oxigenio inspirado. Muitos neonatos 
tem depressao miocardica com hipotensao sistemica associada. 
O ecocardiograma revela shunt da direita para a esquerda no 
nivel do canal arterial, forame oval ou ambos. A radiografia de 
torax geralmente mostra infiltrados pulmonares relacionados 
com a doen 9 a pulmonar associada (p. ex., aspira^ao de meconio 
e doenca da membrana hialina). Se a maior parte do shunt da 
direita para a esquerda e no nivel do ducto, serao observadas 
diferen^as em Pao 2 e Sao 2 pre- e pos-ducto. 

Tratamento 

A terapia para HPPRN envolve o tratamento de outros proble- 
mas pos-asfixia, como convulsoes, insuficiencia renal, hipogli- 
cemia e infecijao. O tratamento especifico e direcionado tanto 
para o aumento da pressao arterial sistemica quanto para a di- 
minuiqao da pressao arterial pulmonar, para reverter o shunt 
da direita para a esquerda atraves das vias de circulaijao fetal. 
A terapia de primeira linha inclui oxigenio e ventilaijao (para 
reduzir a resistencia vascular pulmonar) e infusoes de cristaloi- 
des (10 mL/kg, ate 30 mL/kg) para melhorar a pressao sistemica. 
Idealmente, a pressao sistolica deve ser maior que 50 mmHg. 
Com a fumjao cardiaca comprometida, vasopressores sistemicos 
podem ser usados como terapia de segunda linha (p. ex., do- 
pamina, 5-20 mcg/kg/min; dobutamina, 5-20 mcg/kg/min; ou 
ambos). A acidose metabolica deve ser corrigida, porque ela exa- 
cerba a vasoconstri^ao pulmonar. Em alguns casos, uma alcalose 
respiratoria leve pode melhorar a oxigenaijao. A vasodilataijao 
pulmonar pode ser aumentada usando-se oxido nitrico inalado, 
que e identico, ou muito semelhante, ao fator relaxante endo- 
geno derivado do endotelio, em doses de 5-20 ppm. A ventila^ao 
oscilatoria de alta frequencia tem se provado efetiva em mui¬ 
tos destes recem-nascidos, particularmente aqueles com doenca 
pulmonar grave associada. Em casos raros nos quais ha falha na 
terapia convencional (oxigena^ao insuficiente apesar de suporte 
maximo), a oxigenaqao por membrana extracorporea (ECMO) e 
usada. Os pulmoes ficam essencialmente em repouso durante a 
ECMO, e com a resoluqao da hipertensao pulmonar, os lactentes 
sao desmamados da ECMO de volta para a terapia de ventila<;ao. 
Aproximadamente 10-15% dos sobreviventes de HPPRN tem 
sequelas neurologicas significativas, como paralisia cerebral ou 
retardos cognitivos. Outras sequelas, como doenqa pulmonar 
cronica, perda auditiva neurossensorial e disturbios alimentares, 
tambem tem sido relatadas. 
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ARRITMIAS 

Uma frequencia cardiaca irregular, comumente associada a ex- 
trassistoles atriais e, menos comumente, a extrassistoles ven- 
triculares prematuras, e comum nos primeiros dias de vida em 
recem-nascidos sadios. Estas arritmias sao benignas. Bradiar- 
ritmias clinicamente significativas sao vistas em associatpao a 
bloqueio congenito. O BAV pode ser visto em um coratpao estru- 
turalmente normal (associado a lupus materno), ou com anor- 
malidades cardiacas estruturais. Na ausencia de hidropsia fetal, a 
bradiarritmia frequentemente e bem tolerada. Marca-passo car- 
diaco pode ser necessario, se houver sintomas de debito cardiaco 
inadequado. 

Ao ECG, as taquiarritmias podem apresentar complexo 
QRS largo (taquicardia ventricular), ou estreito (taquicardia 
supraventricular). A taquicardia supraventricular e a taquiar- 
ritmia neonatal mais comum e pode ser um sinal de doenqa 
cardiaca estrutural, miocardite, aumento do atrio esquerdo e 
presenqa de vias de condutpao aberrantes. O tratamento agudo 
e aplica^ao de gelo a face, e, se nao houver sucesso, adenosina 
IV (50-200 mcg/kg). Se nao houver resposta, a dose pode ser 
aumentada para 300 mcg/kg. A terapia de longo prazo e com 
digoxina ou propranolol. A digoxina nao deve ser usada na sin- 
drome de Wolff-Parkinson-White. A cardioversao raramente 
e necessaria para taquicardia supraventricular, mas e aguda- 
mente necessaria na taquicardia ventricular hemodinamica- 
mente instavel. 

Kothari DS, Skinner JR: Neonatal tachycardias: An update. Arch Dis 
Child Fetal Neonatal Ed 2006;91:F136 [PMID: 16492952], 

Silberbach M, Hannan D: Presentation of congenital heart disease in 
the neonate and young infant. Pediatr Rev 2007;28:123 [PMID: 
17400823], 

Steinhorn RH, Farrow KN: Pulmonary hypertension in the neonate. 
NeoReviews 2007;8:el4. 


CONDICOES CIRURGICAS GASTRINTESTINAIS 
E ABDOMINAIS NO RECEM-NASCIDO 


ATRESIA ESOFAGICA E FISTULA 
TRAQUEOESOFAGICA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CHARACTERISTICS 


► Poli-hidramnio. 

► Salivacao e secrecoes excessivas; sufocacao com tentativa 
de alimentacao. 

► Impossivel a progressao de uma sonda orogastrica ate o 
estomago. 


Consideracoes gerais 

A atresia esofagica e caracterizada por uma bolsa esofagica em 
fundo cego, com ou sem uma conexao fistulosa entre o esofago 
proximal ou distal (ou ambos) e a via respiratoria. Em 85% dos 
neonatos, a fistula e entre o esofago distal e a via respiratoria. 
Poli-hidramnio e comum em razao de obstruqao GI alta. A inci- 
dencia e de aproximadamente 1 em 3.000 nascimentos. 


Achados ch'nicos 

Os neonatos apresentam, nas primeiras horas de vida, secrecoes 
copiosas, sufocacao, cianose e dificuldade respiratoria. O diag¬ 
nostic e confirmado com radiografia de torax, apos a coloca^ao 
cuidadosa de uma sonda nasogastrica (NG) ate o ponto onde se 
encontra resistencia. A sonda sera vista radiograficamente na 
bolsa em fundo cego. Se uma fistula traqueoesofagica estiver 
presente no esofago distal, havera a presen 9 a de gas no intestino. 
Na atresia de esofago sem fistula traqueoesofagica, nao ha gas 
no intestino. 


Tratamento 

A sonda NG na bolsa proximal deve ser colocada em aspira- 
9 ao intermitente, para drenar secrecoes e prevenir aspirat^ao. 
A cabeceira do ber<;o deve ser elevada para prevenir o refluxo 
de conteudo gastrico atraves da fistula distal para os pul- 
moes. Glicose e liquidos IV devem ser fornecidos, e oxigenio 
administrado, conforme necessario. O tratamento definitivo 
e cirurgico, e a tecnica usada depende da distancia entre os 
segmentos de esofago. Se a distancia nao for demasiadamente 
grande, a fistula pode ser ligada, e as extremidades do esofago, 
anastomosadas. Se as extremidades do esofago nao puderem 
ser aproximadas, a cirurgia inicial e a ligadura da fistula e uma 
gastrostomia para alimentacao. Um ecocardiograma deve ser 
feito antes da cirurgia para afastar a presen^a de arco aortico 
a direita (neste caso, uma toracotomia do lado esquerdo seria 
preferivel). 


Prognostic 

O prognostico e determinado primariamente pela presen^a ou 
ausencia de anomalias associadas, particularmente cardiacas, e 
pelo baixo peso ao nascer. A mortalidade e mais alta quando o 
recem-nascido pesa menos que 2.000 g e tern miocardiopatia 
grave associada. Anomalias vertebrais, anais, cardiacas, renais 
e dos membros sao as mais comumente observadas (associaqao 
VACTERL). A avalia^ao para anomalias associadas deve ser ini- 
ciada logo. 

Okamoto T et al.: Esophageal atresia: Prognostic classification revisi¬ 
ted. Surgery 2009;145:675 [PMID: 19486772], 
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OBSTRUCAO INTESTINAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Os neonatos com obstrucao intestinal alta apresentam vo- 
mitos pouco depois do nascimento. 

► 0 vomito bilioso sugere ma rotacao intestinal com volvulo 
do intestino medio, ate prova em contrario. 

► A obstrucao intestinal baixa e caracterizada por distensao 
abdominal e inicio tardio dos vomitos, frequentemente 
com retardo ou ausencia de evacuacoes. 


Consideracoes gerais 

Uma historia de poli-hidramnio e comum, e o ltquido, se co- 
rado pela bile, pode ser facilmente confundido com liquido 
tinto de meconio. Quanto mais alta for a localizagao da obs- 
trugao intestinal, mais cedo o neonato desenvolvera vomitos 
e menos proeminente sera a distensao abdominal. O oposto 
e verdadeiro para obstrugoes intestinais mais baixas. A maio- 
ria das obstrugoes e por atresias intestinais, que, acredita-se, 
sao causadas por um evento isquemico durante o desenvolvi- 
mento. Aproximadamente 30% dos casos de atresia duodenal 
estao associados a sindrome de Down. O ileo meconial e uma 
obstrugao do intestino delgado distal, causada pelo meconio 
viscoso produzido no utero por criangas com insuficiencia 
pancreatica secundaria a fibrose cistica. A doenga de Hirschs¬ 
prung e causada por uma falha na migragao neuronial para o 


plexo mienterico do intestino distal. O intestino distal carece 
de celulas ganglionares, causando uma ausencia de peristal- 
tismo naquela regiao com uma obstrugao funcional. 

A ma rotagao com volvulo do intestino medio e uma emer- 
gencia cirurgica que aparece nos primeiros dias a semanas como 
vomitos biliosos, sem distensao ou dor a palpagao. Se a ma rota¬ 
gao nao for tratada prontamente, a torgao do intestino em torno 
da arteria mesenterica superior levara a necrose do intestino 
delgado. Por esta razao, vomitos biliosos no neonato sempre de¬ 
mandant atengao e avaliagao imediata. 

Achados clmicos 

O diagnostico das obstrugoes intestinais depende de radiografias 
simples do abdome, com estudo seriado do trato GI alto (sus- 
peita de obstruqao alta) ou enema opaco (suspeita de obstruqao 
baixa), para definir a area da obstrut^ao. O Quadro 1-20 resume 
os achados esperados. 

Os neonatos com ileo meconial presumivelmente sao por- 
tadores de fibrose cistica. Os lactentes com doenqa de Hirschs¬ 
prung pancolonica, sindrome de pseudo-obstruqao do colon ou 
disgenesia ou atresia colonica tambem podem se apresentar com 
meconio impactado no ileo distal. O diagnostico definitivo de 
fibrose cistica e estabelecido pelo teste de cloro no suor (concen- 
traqoes de Na + e Cl - > 60 mEq/L), ou por testes geneticos. Apro¬ 
ximadamente 10-20% dos neonatos com fibrose cistica tem ileo 
meconial. Os recem-nascidos com fibrose cistica e ileo meconial 
geralmente tem um tripsinogenio imunorreativo normal na tria- 
gem neonatal, em razao da insuficiencia pancreatica exocrina 
grave intrauterina. 

A perfuraqao intestinal intrauterina resulta em perito- 
nite meconial, com calcificaqoes abdominais residuais. Muitas 


Quadro 1-20 A obstrucao intestinal 


Sitio da obstrucao 

Achados clinicos 

Radiografias simples 

Estudo contrastado 

Atresia duodenal 

Sindrome de Down (30-50%); 
vomitos precoces, algumas vezes 
biliosos 

"Bolha dupla" (estomago e 
duodeno proximal dilatados, 
nenhum ar distal) 

Nao e necessario 

Ma rotacao e volvulo 

Vomitos biliosos com inicio em 
gualguer momento durante as 
primeiras semanas 

Estomago e duodeno proximal 
dilatados; escassez de ar no sentido 
distal (pode haver padrao gasoso 
normal) 

0 estudo TGI superior contrastado 
mostra juncao duodenojejunal 
deslocada com deformidade em 
"saca-rolhas" da torcao intestinal 

Atresia jejunoileal, Ileo meconial 

Conteudo gastrico bilioso > 25 ml 
ao nascer; distensao progressiva e 
vomitos biliosos 

Multiples alcas intestinais dilatadas; 
calcificacoes intra-abdominais se 
ocorreu perfuracao intrauterina 
(peritonite meconial) 

Enema contrastado baritado ou 
osmotico mostra microcolon; o 
refluxo de contraste para o ileo 
distal pode demonstrar e aliviar a 
obstrucao por meconio (sucesso em 
cerca de 50% dos casos) 

Sindrome da rolha de meconio; 
doenca de Hirschsprung 

Distensao, retardo das evacuacoes 
(> 24 h) 

Distensao intestinal difusa 

Enema contrastado baritado ou 
osmotico delineia e alivia a rolha; 
pode mostrar zona de transicao 
na doenca de Hirschsprung; o 
esvaziamento retardado (> 24 h) 
sugere doenca de Hirschsprung 


TGI, trato gastrintestinal. 
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perfuraijoes estao completamente cicatrizadas ao nascimento. Se 
o neonato nao tem sinais de obstrucpao, nenhuma avaliatpao ime- 
diata e necessaria. Um teste de suor para afastar fibrose cistica 
deve ser feito posteriormente. 

A obstru^o intestinal baixa pode se apresentar com retardo 
das evacuates (> 24 h em neonatos a termo e anormal) e dis¬ 
tensao leve. Achados radiograficos de distensao gasosa devem 
indicar o enema contrastado para diagnosticar (e tratar) a sin- 
drome da rolha de meconio. Se nenhuma rolha for encontrada, 
o diagnostico pode ser sindrome do colon esquerdo pequeno 
(ocorrendo em FHD), ou doen^a de Hirschsprung. A biopsia 
retal sera necessaria para diferenciar estes dois diagnosticos. O 
anus imperfurado geralmente e aparente ao exame fisico, embora 
uma fistula retovaginal com um anus de aparencia discretamente 
anormal possa, as vezes, fazer com que ele seja confundido com 
o normal. O anus imperfurado alto em neonatos do sexo mascu- 
lino pode estar associado a fistula retouretral ou retovesical, com 
“perolas” de meconio vistas ao longo da rafe mediana da bolsa 
escrotal e meconio sendo eliminado por via uretral. 

Tratamento 

Aspiraijao NG para descomprimir o intestino, glicose IV, repo- 
si(;ao de liquidos e eletrolitos, e suporte respiratorio, quando 
necessario, devem ser instituidos. Normalmente, os antibioti- 
cos sao indicados devido a distensao abdominal e possibilidade 
de transloca^ao. O tratamento definitivo para estas condicpoes 
(com excetpao da sindrome da rolha de meconio, sindrome do 
colon esquerdo hipoplasico e alguns casos de ileo meconial) e 
cirurgico. 

Prognostico 

Ate 10% dos neonatos com sindrome da rolha de meconio sao 
diagnosticados subsequentemente como tendo fibrose cistica ou 
doencpa de Hirschsprung. Por este motivo, e apropriado obter 
um teste de cloro no suor e biopsia retal em todos estes lactentes 
antes da alta, especialmente no recem-nascido com sindrome 
da rolha de meconio que permanece sintomatico apos o enema 
contrastado. 

Na atresia duodenal associada a sindrome de Down, o prog¬ 
nostico depende de anomalias associadas (p. ex., defeitos car- 
diacos) e da gravidade da dilatado duodenal pre-estenose e 
subsequente disturbio da motilidade do duodeno. Afora isso, 
estas condi^oes geralmente tem um prognostico excelente de- 
pois do reparo cirurgico. 

DEFEITOS DA PAREDE ABDOMINAL 
1. Onfalocele 

A onfalocele e uma herniaijao revestida por membrana de con- 
teudos abdominais para dentro da base do cordao umbilical; a 
incidencia e de 2 por 10.000 nascimentos vivos (0,02%). Mais de 
50% dos casos ou apresentam um cariotipo anormal ou uma sin- 
drome associada. A onfalocele pode conter figado e baijo, assim 
como intestino. O prognostico varia com o tamanho da lesao, 


com a presemja de hipoplasia pulmonar e insuficiencia respira- 
toria, e com a existencia de anormalidades associadas. 

No parto, a onfalocele e coberta com uma compressa esteril 
molhada com solutpao salina aquecida para prevenir a perda 
de liquido. Faz-se a descompressao NG, e liquidos IV, glicose 
e antibioticos sao administrados. Se o conteudo da onfalocele 
couber na cavidade abdominal e puder ser coberto com pele, 
musculo, ou ambos, o fechamento cirurgico primario e reali- 
zado. Caso contrario, e feito o fechamento em estagios, com 
coloca^ao de um retalho de Gore-Tex sobre o conteudo ex- 
posto, e cobertura gradual do retalho com pele ao longo de dias 
a semanas. Deixa-se uma grande hernia ventral, que e reparada 
no futuro. 

2. Gastrosquise 

Na gastrosquise, o intestino descoberto sai atraves de um pe¬ 
queno defeito da parede umbilical, a direita do cordao umbi¬ 
lical. Nao ha membrana ou saco, nem figado ou ba<;o fora do 
abdome. A gastrosquise esta associada a atresia intestinal em 
aproximadamente 10-20% dos neonatos e com RCIU. Pensa-se 
que a eviscera^ao esteja relacionada com involu^ao anormal da 
veia umbilical direita, ou com um acidente vascular envolvendo 
a arteria onfalomesenterica, embora a causa exata seja desconhe- 
cida. A prevalencia de gastrosquise aumentou em todo o mundo 
durante os ultimos 20 anos, de 0,03% para 0,1%. Fatores ambien- 
tais, inclusive o uso de drogas ilicitas, como metanfetamina e co- 
caina, e inibidores da ciclo-oxigenase, como acido acetilsalicilico 
e ibuprofeno, podem estar envolvidos. 

Inicialmente, a terapia envolve a coloca^ao do intestino do 
neonato dentro de um saco intestinal de silastic para diminuir 
perdas hidreletroliticas, bem como conservar o calor. Liquidos 
IV, antibioticos e suojao gastrica intermitente sao necessarios. 
O recem-nascido e colocado em decubito lateral direito, para 
preservar a perfusao intestinal. A terapia subsequente envolve 
a recoloca^ao do intestino para dentro da cavidade abdominal. 
Isto e feito como um so procedimento primario, se a quantidade 
de intestino a ser recolocado for pequena. Se a quantidade de 
intestino for grande, ou se o intestino estiver muito dilatado, 
fechamento gradual com coloca^ao de um silo de silastic e re- 
ducpao gradativa do intestino para dentro da cavidade abdomi¬ 
nal pouco desenvolvida ao longo de varios dias e o metodo de 
tratamento preferido. No pos-operatorio, as perdas liquidas para 
o terceiro espaijo podem ser extensas; a terapia hidreletrolitica, 
portanto, precisa ser monitorada cuidadosamente. A motilidade 
intestinal, especialmente a duodenal, pode demorar a retornar 
se o intestino estava dilatado, espessado, aderido e coberto com 
uma “casca” de fibrina, no parto. Nutriijao intravenosa prolon- 
gada frequentemente e necessaria, mas o resultado final no longo 
prazo e muito bom. 


Islam S: Clinical care outcomes in abdominal wall defects. Curr Opin 
Pediatr 2008;20:305 [PMID: 18475100], 

Marven S, Owen A: Contemporary postnatal surgical management 
strategies for congenital abdominal wall defects. Seminars in Pe¬ 
diatric Surgery 2008;17:222 [PMID: 19019291], 
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HERNIA DIAFRAGMATICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Sofrimento respiratorio desde o nascimento. 

► Murmurio vesicular diminui'do; abdome piano ou esca- 
foide. 

► Alcas intestinais presentes no torax com desvio do medias- 
tino para o lado oposto, na radiografia de torax. 


Esta malformaqao congenita consiste em hernia^o de orgaos 
abdominais para dentro do hemitorax (habitualmente do lado 
esquerdo), atraves de um defeito posterolateral do diafragma. 
A incidencia geral e de 1 em 2.500 nascimentos. Geralmente, e 
diagnosticada no pre-natal por ultrassom, e, se assim for, o parto 
deve ocorrer em um centro perinatal. Se nao diagnosticada, 
ela deve ser suspeitada em qualquer lactente com dificuldade 
respiratoria grave, murmurio vesicular diminuido e abdome 
escafoide. A rapidez e a gravidade da apresentaqao dependem 
de varios fatores: o grau de hipoplasia pulmonar resultante da 
compressao dos pulmoes pelo conteudo abdominal intratoracico 
intrautero; o grau de hipertensao pulmonar associada; e ano- 
malias associadas, especialmente anormalidades cromossomicas 
e defeitos cardiacos congenitos. Os neonatos afetados tendem 
a desenvolver pneumotorax durante as tentativas de ventilaijao 
dos pulmoes hipoplasicos. 

O tratamento inclui intubaqao, ventilaqao mecanica e des- 
compressao do trato GI com uma sonda NG. Uma infusao IV 
de glicose e liquidos deve ser iniciada. Uma radiografia de torax 
confirma o diagnostico. A cirurgia para reduzir o conteudo ab¬ 
dominal de dentro do torax e fechar o defeito diafragmatico e 
retardada ate que o recem-nascido esteja estabilizado, bem como 
a hipertensao pulmonar e a complacencia tenham melhorado, 
geralmente depois de 24-48 h. Tanto no pre- como no pos-ope- 
ratorio, a hipertensao pulmonar pode requerer terapia com ven- 
tilaqao oscilatoria de alta frequencia, oxido nitrico inalado, ou 
ECMO. A taxa de sobrevivencia para neonatos com esta condi- 
qao esta melhorando e atualmente se aproxima de 80-90%, com 
a sobrevida dependente do grau de hipoplasia pulmonar e da 
presen 9 a de miocardiopatia congenita, ou de anormalidades cro¬ 
mossomicas. O uso de um regime menos agressivo de ventila^o, 
com hipercarbia permissiva, e recomendado, a fim de evitar ba¬ 
rotrauma e agravamento de lesao pulmonar. Muitos destes neo¬ 
natos continuam com problemas de refluxo gastresofagico grave 
e estao em risco de apresentar problemas do desenvolvimento 
neurologico, comportamentais, perda auditiva e deficiencia de 
crescimento. 

Downard CD: Congenital diaphragmatic hernia: An ongoing clini¬ 
cal challenge. Curr Opinion in Pediatrics 2008;20:300 [PMID: 
18475099]. 

Lally KP et al. and the Section on Surgery and the Committee on 
Fetus and Newborn: Postdischarge follow-up of infants with con¬ 
genital diaphragmatic hernia. Pediatrics 2008;121:627 [PMID: 
18310215], 


HEMORRAGIA GASTRINTESTINAL 
Hemorragia gastrintestinal alta 

O sangramento GI alto ocorre algumas vezes no berqario, mas 
raramente e grave. Sangue antigo (“em borra de cafe”) no esto- 
mago do recem-nascido pode ser sangue materno deglutido ou 
sangue do proprio neonato por gastrite ou ulcera de estresse. 
Sangue vermelho-vivo no estomago e causa mais provavel de 
sangramento agudo, novamente devido a gastrite. O tratamento 
em geral consiste em lavagem gastrica para obten^ao de uma 
amostra para teste de Apt ou tipagem sanguinea, a fim de deter- 
minar se o sangue e da mae ou do bebe, e medicaqao antiacida. 
Se o volume do sangramento e grande, estao indicadas monito- 
raqao intensiva, reposi^ao de liquidos e sangue, e endoscopia. 
Estudos de coagulat^ao tambem devem ser realizados, e adminis¬ 
trate de vitamina K confirmada ou repetida. 

Hemorragia gastrintestinal baixa 

O sangramento retal no recem-nascido e menos comum que 
a hemorragia GI alta e esta associado a infecqoes (p. ex., Sal¬ 
monella :, adquirida da mae no periodo perinatal), intolerancia 
ao leite (raias de sangue com diarreia) ou, em lactentes com 
comprometimento do estado geral, ECN. Uma radiografia de 
abdome deve ser obtida para afastar pneumatose intestinal, ou 
outras anormalidades no padrao gasoso sugerindo inflamato, 
infeeqao, ou obstruqao. Se a radiografia e negativa e o exame e 
benigno, uma formula de hidrolisado proteico (p. ex., Nutrami- 
gen ou Pregestimil) deve ser tentada. A mae lactante deve ser 
instruida a evitar todos os produtos com proteina de leite de vaca 
em sua dieta. Se a quantidade de sangramento retal e grande ou 
persistente, endoscopia pode ser necessaria. 

Boyle JT: Gastrointestinal bleeding in infants and children. Pediatrics 

in Review 2008;29:39 [PMID: 18245300], 

REFLUXO GASTRESOFAGICO 

A regurgitato fisiologica e comum em lactentes. O refluxo e pa- 
tologico e deve ser tratado quando resulta em retardo do cresci¬ 
mento devido a regurgita^ao excessiva, ingestao insuficiente de 
alimentos devido a disfagia e irritabilidade, episodios de apneia ou 
cianose, ou sintomas respiratorios cronicos de sibilancia e pneu¬ 
monias recorrentes. O diagnostico e clinico, com confirmaqao por 
pHmetria ou estudo de impedancia. A radiografia com bario e util 
para afastar anormalidades anatomicas causando retardo do esva- 
ziamento gastrico, mas nao e diagnostica de refluxo patologico. 

A maioria das terapias antirrefluxo nao tern sido estudada 
sistematicamente em recem-nascidos, em especial em prema¬ 
tures, e ha pouca correlaqao entre sintomas clinicos e eventos 
documentados de refluxo gastresofagico, quando estudados. As 
modalidades de tratamento tem incluido alimentaqoes espessa- 
das (com cereal ou goma guar) para aqueles com regurgitates 
frequentes e ganho de peso insuficiente, e posicionamento em 
decubito ventral ou lateral direito por uma hora depois da ali- 
mentaqao, embora isso, tambem, possa ter consequencias, tal 
como risco aumentado de SMSL. Supressores da acidez gastrica, 
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como ranitidina (2 mg/kg b.i.d.) ou lansoprazol (1,5 mg/kg/dia), 
tambem podem ser usados, especialmente se houver irrita- 
bilidade associada; entretanto, estes podem estar associados a 
uma incidencia aumentada de ECN e infecqoes intestinais no 
recem-nascido e/ou prematuro. Agentes pro-cineticos, como 
metoclopramida, sao pouco beneficos e tem efeitos colaterais sig- 
nificativos. Visto que a maioria dos lactentes melhora em torno 
dos 12-15 meses de idade, a cirurgia e reservada para os casos 
mais graves, especialmente aqueles pacientes com condiqoes que 
predispoem a refluxo gastresofagico grave, inclusive problemas 
neurologicos cronicos. 

Tipnis NA, Tipnis SM: Controversies in the treatment of gastroe¬ 
sophageal reflux disease in preterm infants. Clin Perinatol 
2009;36:153 [PMID: 19161872], 

Vandenplas Y et al.: Pediatric gastroesophageal reflux clinical prac¬ 
tice guidelines: Joint recommendations of NASPGHAN and 
ESPGHAN. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2009;49:498 [PMID: 
19745761]. 
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O feto e o recem-nascido sao suscetiveis a infecqoes. Ha tres vias 
principals de infecqao perinatal: (1) infecqao transmitida para o 
feto via hematogenica transplacentaria (p. ex., citomegalovirus 
[CMV], rubeola e sifilis); (2) infecqao ascendente com rompi- 
mento da barreira das membranas amnioticas (p. ex., infecqoes 
bacterianas apos 12-18 h de ruptura da bolsa); e (3) infecqao 
durante a passagem atraves de um canal de parto infectado, ou 
exposiqao a sangue infectado no parto (p. ex., herpes simples, 
hepatite B, HIV e infecqoes bacterianas). 

A susceptibilidade do lactente recem-nascido a infecqoes esta 
relacionada com a imaturidade tanto do sistema imune natural 
quanto adquirido ao nascimento. Este aspecto e particularmente 
evidente no neonato pre-termo. A proteqao passiva contra al- 
guns microrganismos e provida pela transference de IgG atraves 
da placenta, particularmente durante o terceiro trimestre da gra- 
videz. Os neonatos prematuros, especialmente aqueles nascidos 
antes de 30 semanas de gestaqao, nao tem a quantidade total de 
anticorpos adquiridos passivamente. 

INFECCOES BACTERIANAS 
1. Sepse bacteriana 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A maioria dos neonatos com sepse de inicio precoce apre- 
senta-se com < 24 h de idade. 

► Sofrimento respiratorio e o sintoma de apresentacao mais 
comum. 

► Hipotensao, acidose e neutropenia sao achados cllnicos as¬ 
sociados. 

► A apresentacao da sepse de inicio tardio e mais sutil. 


Consideracoes gerais 

A incidencia de infecqao bacteriana neonatal de inicio precoce 
(< 7 dias) e de 1-2 por 1.000 nascimentos vivos. Se a ruptura 
das membranas acontece mais de 24 h antes do parto, a taxa de 
infecqao aumenta para 1 em 100 nascimentos vivos. Se a rup¬ 
tura precoce das membranas ocorre com corioamnionite, a taxa 
de infec^ao cresce ainda mais para 1 em 10 nascimentos vivos. 
Independentemente da ruptura de membranas, as taxas de in- 
fecqao sao cinco vezes mais altas em neonatos prematuros que 
nos RNs a termo. 

Achados cllnicos 

As infecqoes bacterianas de inicio precoce aparecem mais co- 
mumente no primeiro dia de vida, e a maioria se manifesta com 
menos de 12 h. Sofrimento respiratorio devido a pneumonia e 
o sinal de apresentaqao mais comum. Outros aspectos sao con- 
tagens de Apgar inexplicavelmente baixas sem sofrimento fetal, 
mi perfusao e hipotensao. A infecqao bacteriana de inicio tar¬ 
dio (> 7 dias de idade) apresenta-se de maneira mais sutil, com 
dificuldades de alimentaqao, letargia, hipotonia, instabilidade 
termica, perfusao alterada, necessidade de oxigenio nova ou 
aumentada e apneia. A sepse bacteriana de inicio tardio e asso¬ 
ciada mais frequentemente com meningite ou outras infecqoes 
localizadas. 

Contagem total de leucocitos baixa, neutropenia absoluta 
(< 1.000/mL) e razao elevada de neutrofilos imaturos para ma- 
duros* sao todas sugestivas de infecqao bacteriana neonatal. 
A trombocitopenia tambem e um aspecto comum. Outros sinais 
laboratoriais sao hipoglicemia ou hiperglicemia sem mudamja 
na administraqao de glicose, acidose metabolica inexplicavel e 
proteina C reativa elevada. Na infecqao bacteriana de inicio pre¬ 
coce, a pneumonia esta invariavelmente presente; a radiografia 
de torax mostra infiltrados, mas estes nao podem ser distingui- 
dos daqueles resultantes de outras causas de doenqa pulmonar 
neonatal. A presenqa de um derrame pleural torna um diagnos- 
tico de pneumonia mais provavel. O diagnostico definitivo e 
feito por culturas positivas de sangue, liquido cerebrospinal ou 
outros liquidos corporeos. 

A infecqao de inicio precoce e causada mais frequentemente 
por estreptococos (3-hemoliticos grupo B (EGB) e patogenos 
entericos gram-negativos (mais comumente E. coli). Outros 
microrganismos a considerar sao Haemophilus influenzae, En¬ 
terococcus, Staphylococcus aureus, outros estreptococos e Listeria 
monocytogenes. A sepse de inicio tardio e causada por estafiloco- 
cos coagulase-negativos (mais comum em neonatos com acessos 
venosos centrais de permanencia prolongada), S. aureus, EGB, 
Enterococcus e microrganismos gram-negativos. 

Tratamento 

Um alto indice de suspeiqao e importante para o diagnostico e o 
tratamento da infecqao neonatal. O Quadro 1-21 apresenta dire- 
trizes para a avaliaqao e o tratamento de recem-nascidos a termo 
com fatores de risco ou sinais clinicos de infecqao. Visto que o 


* 


N. de T. Desvio para a esquerda. 
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Quadro 1-21 Diretrizes para avaliacao de infeccao 
bacteriana neonatal no neonato a termo 


Fator de risco 

Sinais clinicos 
de infeccao 

Avaliacao e tratamento 

Parto 12-18 h 
apos a ruptura das 
membranas 

Nenhum 

Observacao 

Parto > 12-18 h 
apos a ruptura 
das membranas, 
corioamnionite 

Nenhum 

Hemograma, hemocultura, 
antibioticos de largo espectro 
por 48-72 h a 

Parto > 12-18 h 
apos a ruptura 
das membranas, 
corioamnionite, 
antibioticos maternos b 

Nenhum 

Hemograma, hemocultura, 
antibioticos de largo espectro 
por 48-72 h a 

Com ou sem fatores 
de risco 

Presentes 

Hemograma, hemocultura e 
cultura de liquido cerebrospinal, 
talvez urocultura (ver adiante); 
antibioticos de largo espectro c 


a 5e os sinais clinicos estao ausentes, observacao cuidadosa sem tratamento 
pode ser suficiente. 

b lndica-se minimo de 24 h de observacao, se nenhum tratamento for 
administrado. 

c lndependentemente da idade de apresentacao, qualquer neonato com apa- 
rSncia de infeccao por criterios clinicos deve ser submetido a puncao lombar. 
Urocultura esta indicada na avaliacao de neonatos que estavam bem inicial- 
mente, mas desenvolveram sintomas depois de 2-3 dias de idade. 


risco de infecgao e maior no neonato prematuro, e como a doenga 
respiratoria e um sinal comum de infeccao, qualquer recem-nas- 
cido pre-termo com doenga respiratoria requer hemoculturas e 
terapia antibiotica de largo espectro por 48-72 h, dependendo 
dos resultados das culturas. A sepse de inicio precoce geralmente 
e causada por EGB ou microrganismos entericos gram-negativos; 
portanto, a cobertura de amplo espectro deve incluir ampicilina 
mais um aminoglicosideo ou cefalosporina de terceira gera- 
gao — por exemplo, ampicilina, 100-150 mg/kg/dia divididos a 
cada 12 h, e gentamicina, 2,5 mg/kg por dose a cada 12-24 h (de 
acordo com a idade gestacional), ou cefotaxima, 100 mg/kg/dia 
divididos a cada 12 h. Em neonatos com mais de 34 semanas de 
gestagao, a gentamicina tambem pode ser administrada em uma 
dose de 4 mg/kg a cada 24 h. As infecgoes de inicio tardio tam¬ 
bem podem ser causadas pelos mesmos microrganismos, mas 
pode ser necessario expandir a cobertura para incluir estafiloco- 
cos. Em especial, o neonato prematuro com um acesso vascular 
de permanencia prolongada esta em risco de infecgao por esta- 
filococos coagulase-negativos, para os quais a vancomicina e o 
farmaco de escolha, em uma dose de 10-15 mg/kg a cada 8-24 h, 
dependendo da idade gestacional e pos-natal. A cobertura de 
largo espectro inicial tambem deve incluir uma cefalosporina 
de terceira geragao (cefotaxima ou ceftazidima, se houver forte 
suspeita de Pseudomonas aeruginosa, 100 mg/kg/dia divididos a 
cada 12 h). Para prevenir o desenvolvimento de microrganismos 
resistentes a vancomicina, este antibiotico deve ser interrompido 
assim que as culturas e os antibiogramas indiquem que ele nao e 
necessario. Outra terapia de suporte inclui IVIG (500-750 mg/kg) 
em neonatos com infecgao extremamente grave. A duragao do 
tratamento para sepse comprovada e de 10-14 dias de antibioticos 



a Excegoes: mulheres com bacteriuria por EGB durante a gravidez, ou uma mulher com um neonato anterior com doenga invasiva 
por EGB. 

b Se ha suspeita de corioamnionite, terapia antimicrobiana de largo espectro que inclua um agente sabidamente ativo contra EGB 
deve substituir a PAI contra EGB. EGB = estreptococos do grupo B, PAI = profilaxia antimicrobiana intraparto. 

▲ Figura 1-13 Indicates para profilaxia antimicrobiana intraparto para prevenir doenca de inicio precoce por estreptococos 
do grupo B (EGB), usando-se uma estrategia de cultura de triagem pre-natal universal com 35-37 semanas de gestacao para 
todas as gestantes. (Reproduzida, com permissao, de American Academy of Pediatrics: Red Book 2003 Report of the Committee on 
Infectious Disease, 2003.) 
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a Se nenhuma PAI materna para EGB foi administrada, apesar do indicador estar presente, os dados sao insuficientes 
para recomendar uma estrategia de manejo unica. 

b Inclui hemograma completo com diferencial, hemocultura e radiografia de torax, se anormalidades respiratorias 
estao presentes. Quando sinais de sepse estao presentes, uma pungao lombar, se factfvel, deve ser realizada. 
c A duragao da terapia varia de acordo com os resultados da hemocultura, achados do h'quido cerebrospinal (se 
obtido) e evolugao ch'nica do neonato. Se os resultados de laboratorio e o curso ch'nico nao indicam infecgao 
bacteriana, a duragao pode ser tao curta como 48 h. 
d Hemograma com contagem diferencial de leucocitos e hemocultura. 

e Aplicam-se somente penicilina, ampicilina ou cefazolina, pressupondo regimes de dosagem recomendados. 
f Urn neonato de aparencia sadia que tern > 38 semanas de gestagao no parto e cuja mae recebeu > 4 h de PAI 
antes do parto pode ter alta para casa depois de 24 h, se outros criterios de alta tiverem sido preenchidos e se 
estiver presente uma pessoa capaz de seguir totalmente as instrugdes para observagao domiciliar. Se qualquer 
uma destas condigoes nao for satisfeita, o neonato deve ser observado no hospital por pelo menos 48 h e ate 
que os criterios para alta sejam atingidos. 


▲ Figura 1-14 Manejo empirico de urn recem-nascido de uma mae que recebeu profilaxia antimicrobiana intraparto (PAI) para 
prevencao de doenca estreptococica grupo B (EGB) de im'cio precoce ou corioamnionite. (Reproduzida, com permissao, de Ame¬ 
rican Academy of Pediatrics: Red Book 2003 Report of the Committee on Infectious Disease, 2003.) 


IV. Em neonatos doentes, o essencial da boa terapia de suporte 
deve ser fornecido: glicose IV e suporte nutricional, expansao de 
volume, uso de vasopressores, quando necessario, e oxigenio e 
suporte de ventilagao. 

A prevengao da infecgao neonatal por EGB tem sido obtida 
com a administragao intraparto de penicilina administrada mais 
de quatro horas antes do parto, com taxas gerais de infecgao 
atualmente em 0,32 casos por 1.000 nascimentos vivos. A di- 
retriz atual (Figura 113) e realizar uma cultura vaginal e retal 
para EGB as 35-37 semanas de gestagao, em todas as mulheres 
gravidas. A profilaxia com penicilina e feita nas mulheres posi- 
tivas para EGB e naquelas com estado desconhecido quanto a 
EGB no parto com fatores de risco para infecgao. Os neonatos 
prematuros tem uma incidencia de infecgao mais alta que os de 
termo (0,73 vs. 0,26 caso por 1.000 nascimentos vivos), talvez, em 
parte, devido a falta de tratamento das maes com situagao des- 
conhecida quanto a EGB, cujo parto ocorre antes de 37 semanas 
(somente 63% receberam profilaxia vs. 87% de maes a termo sa- 
bidamente positivas para EGB). A Figura 1-14 apresenta uma es¬ 
trategia sugerida para o recem-nascido de uma mae que recebeu 


profilaxia intraparto para prevengao de EGB de inicio precoce, 
ou para suspeita de corioamnionite. Alguns autores tambem 
recomendam profilaxia neonatal seletiva com 50.000 U/kg 
de penicilina G via IM, se o tratamento intraparto adequado nao 
foi administrado. 

2. Meningite 

Qualquer recem-nascido com sepse bacteriana esta em risco de 
meningite. A incidencia e baixa em neonatos com apresentagao 
clinica no primeiro dia de vida e mais alta naqueles com infecgao 
de inicio mais tardio. A investigagao para qualquer recem-nascido 
com possiveis sinais de infecgao do SNC deve incluir uma pun¬ 
gao lombar, porque hemoculturas podem ser negativas em neo¬ 
natos com meningite. A presenga de convulsoes deve aumentar a 
suspeita de meningite. O diagnostico e sugerido por um nivel de 
proteina no liquido cerebrospinal acima de 150 mg/dL, glicose 
menor que 30 mg/dL, leucocitos de mais de 25/p.L e uma colo- 
ragao de Gram positiva. O diagnostico e confirmado por cultura. 
Os microrganismos mais comuns sao EGB e bacterias entericas 
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gram-negativas. Embora a sepse possa ser tratada com antibioti- 
cos por 10-14 dias, a meningite frequentemente requer 21 dias. 
As infecqoes por gram-negativos, em particular, sao dificeis de 
erradicar, e pode haver recorrencia. A taxa de letalidade da menin- 
gite neonatal e de aproximadamente 10%, com morbidade neuro- 
logica significativa presente em um terqo dos sobreviventes. 

3. Pneumonia 

O sistema respiratorio pode ser infectado intra-utero ou durante 
a passagem pelo canal de parto. A infec 9 ao neonatal de inlcio 
precoce habitualmente esta associada a pneumonia. A pneu¬ 
monia tambem deve ser suspeitada em neonatos de mais idade 
com um inlcio recente de taquipneia, retraqoes e cianose. Em 
neonatos ja recebendo suporte respiratorio, um aumento das ne- 
cessidades de oxigenio ou ventilaqao pode indicar pneumonia. 
Nao apenas as bacterias comuns, mas tambem virus (CMV, virus 
sincicial respiratorio, adenovirus, influenza, herpes simples, pa¬ 
rainfluenza) e Chlamydia podem causar a doenqa. Em neona¬ 
tos com doenqa respiratoria preexistente, infecqoes pulmonares 
intercorrentes podem contribuir para aumentar a gravidade da 
doenqa pulmonar cronica resultante. 

4. Infeccao do trato urinario 

Infecqao urinaria e incomum nos primeiros dias de vida. A in- 
fecqao do trato urinario no recem-nascido pode ocorrer em as- 
sociaqao a anomalias geniturinarias e e causada por patogenos 
entericos gram-negativos, Enterococcus, ou outros microrganis- 
mos. A urina sempre deve ser avaliada como parte da investi- 
gaqao para infecqao de inicio tardio. Cultura deve ser obtida ou 
por aspira 9 ao suprapubica ou por sondagem vesical. A terapia 
antibiotica IV e mantida por 7-10 dias, se a hemocultura for ne- 
gativa e se os sinais clinicos resolverem rapidamente. Deve ser 
feita avaliaqao para anomalias geniturinarias com um exame ul- 
trassonografico e uma uretrocistografia miccional. 

5. Onfalite 

O coto do cordao umbilical normalmente atrofia e se desprende 
da pele circunjacente. Uma quantidade pequena de material pu- 
rulento na base do cordao e comum, e pode ser minimizada man- 
tendo-se o cordao exposto ao ar e limpando-se a base com alcool 
varias vezes por dia. O cordao pode ser colonizado por estrep- 
tococos, estafilococos, ou microrganismos gram-negativos, que 
podem causar infecqao local. As infecqoes sao mais comuns em 
cordoes manipulados para acessos venosos ou arteriais. A onfalite 
e diagnosticada quando eritema e edema se desenvolvem nos teci- 
dos moles em volta do coto. Culturas locais e sistemicas devem ser 
obtidas. O tratamento e feito com antibioticos de largo espectro IV 
(geralmente nafcilina*, 50-75 mg/kg/dia divididos a cada 8-12 h, 
ou vancomicina e uma cefalosporina de terceira geraqao). As com- 
plicaqoes sao determinadas pelo grau de infecqao dos vasos um- 
bilicais e incluem tromboflebite septica, abscesso hepatico, fasciite 
necrosante e trombose da veia porta. Deve ser solicitada avaliaqao 
cirurgica devido ao potencial para fasciite necrosante. 


* N. de T. No Brasil, usa-se mais a oxacilina. 


6. Tuberculose 

A tuberculose (TB) congenita e rara, mas pode ocorrer no recem- 

nascido por disseminaqao hematogenica de uma mae porta- 
dora de TB ou por aspiraqao de liquido amniotico infectado em 
casos de endometrite tuberculosa. Nao e provavel que mulheres 
com TB pulmonar infectem o feto antes do parto. A aquisiqao 
pos-natal e o mecanismo mais comum de infecqao neonatal. O 
manejo destes casos baseia-se na avaliaqao da mae. 

1. Mae ou outro contato domiciliar com um teste cutaneo posi- 
tivo e radiografia de torax negativa, ou mae com uma radio- 
grafia de torax anormal, mas nenhuma evidencia de doenqa 
tuberculosa apos avaliaqao clinica: Investigar contatos fami- 
liares. Tratar a mae ou contato familiar para TB. 

2. Mae tem radiografia de torax anormal compativel com doenqa 
tuberculosa: Mae e neonato devem ser separados ate que a mae 
seja avaliada para TB ativa. Investigar contatos familiares. 

3. Mae com evidencia clinica ou radiologica de TB aguda e pos- 
sivelmente contagiosa: Avaliar o lactente para TB congenita 
(teste cutaneo, radiografia de torax, punqao lombar e culturas) 
e a mae para HIV. Tratar a mae e o neonato. Se o filho esta 
recebendo isoniazida e a mae nao tem risco de TB resistente a 
multiplos farmacos, a separaqao nao e necessaria. 

Se houver suspeita de TB congenita, deve ser iniciada a terapia 
com multiplos farmacos. 

7. Conjuntivite 

Neisseria gonorrhoeae pode colonizar um neonato durante a passa¬ 
gem atraves de um canal do parto infectado. A oftalmia gonococica 
apresenta-se aos 3-7 dias como conjuntivite purulenta copiosa. O 
diagnostico pode ser suspeitado quando diplococos intracelulares 
gram-negativos sao vistos em um esfrega 90 corado pelo Gram e 
confirmado por cultura. O tratamento para doen 9 a nao disseminada 
e com ceftriaxona IV ou IM, 25-50 mg/kg (nao exceder 125 mg) em 
dose unica. Para doen 9 a disseminada (sepse, artrite ou meningite), 
e preferivel cefotaxima por 7-10 dias. A profilaxia ao nascer e feita 
com unguento de eritromicina a 0,5%. Os recem-nascidos de maes 
com doen 9 a gonococica conhecida tambem devem receber uma 
dose unica de ceftriaxona. Se estiver presente hiperbilirrubinemia 
significativa, e preferivel a cefotaxima. 

Chlamydia trachomatis e outra causa importante de conjun¬ 
tivite, aparecendo de 5 dias a varias semanas de idade, com con- 
gestao, edema e minima secreqao. O microrganismo e adquirido 
ao nascer, depois da passagem atraves de um canal de parto in¬ 
fectado. A aquisiqao ocorre em 50% dos lactentes nascidos de 
mulheres infectadas, com um risco de 25-50% de conjuntivite. 
A prevalencia na gravidez e superior a 10% em algumas popula- 
qoes. O diagnostico e por isolamento do microrganismo, ou por 
testes rapidos de detecqao de antigeno. O tratamento e com eri¬ 
tromicina oral (30 mg/kg/dia em doses divididas a cada 8-12 h) 
por 14 dias. O tratamento topico isolado nao erradicara o estado 
de portador na nasofaringe, levando o lactente ao risco do de- 
senvolvimento de pneumonite. 

Fortunov RM, Kaplan SL: Methicillin-resistant staphylococcus aureus 
in previously healthy neonates.NeoReviews 2008;9:e580. 
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SEPSE FUNGICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Os fatores de risco incluem baixo peso ao nascer, acessos 
vasculares centrais de permanencia prolongada e exposi- 
coes a multiplos antibioticos. 

► A colonizacao com especies de Candida e comum; infeccao 
sistemica ocorre em 2-5% dos neonatos. 

► Apresenta-se com deterioracao clinica frequentemente 
sutil, trombocitopenia e hiperglicemia. 


Com a sobrevivencia de neonatos menores, mais enfermos, a 
infeccao com especies de Candida tornou-se mais comum. Lac- 
tentes de baixo peso ao nascer com acessos vasculares centrais, 
que tenham tido exposiqoes repetidas a antibioticos de largo es- 
pectro, tem o risco mais alto. Para neonatos de peso ao nascer 
menor que 1.500 g, taxas de colonizaqao de 27-64% tem sido 
demonstradas. Muitos destes lactentes desenvolvem lesoes cuta- 
neas, embora o trato GI pareqa ser o sitio inicial de colonizaqao. 
Uma porcentagem muito menor (2-5%) desenvolve doenqa sis¬ 
temica. 

Os aspectos clinicos da sepse fungica podem ser indistingui- 
veis daqueles da sepse bacteriana de inicio tardio, mas podem 
ser mais sutis. A trombocitopenia pode ser o sinal mais precoce, 
e o unico. O comprometimento de orgaos profundos (renal, 
ocular, ou endocardite) e comumente associado a candidiase 
sistemica. O tratamento e com anfotericina B (0,5-1,5 mg/kg/ 
dia). Em infecqoes graves, a flucitosina (50-150 mg/kg/dia) pode 
ser adicionada para cobertura sinergica. O fluconazol tambem 
pode ser considerado como um tratamento alternativo. A pro- 
filaxia para aqueles lactentes em risco mais alto, por exemplo, 
com acessos venosos centrais e recebendo nutriqao parenteral, 
e recomendada. A profilaxia com nistatina oral, 0,5-1 mL VO 
q.i.d., ou fluconazol, 3-6 mg/kg/dose duas vezes por semana por 
duas semanas, em dias alternados por duas semanas, e entao dia- 
riamente por duas semanas, diminui a colonizaqao intestinal por 
leveduras e diminui a frequencia de doenqa sistemica. 

Mais raramente, Malassezia furfur tambem e visto em neo¬ 
natos com acessos e centrais recebendo emulsao de lipideos IV. 
Para erradicar este fungo, assim como outras especies de Can¬ 
dida, e necessario remover o acesso de permanencia prolongada, 
a fim de curar a infecqao. 


Clerihew L et al.: Systemic antifungal prophylaxis for very low birth- 
weight infants: A systematic review. Arch Dis Child Fetal Neona¬ 
tal Ed 2008;93:F198 [PMID: 17768155], 

Garland JS, Uhing MR: Strategies to prevent bacterial and fun¬ 
gal infection in the neonatal intensive care unit. Clin Perinatol 
2009;36:1 [PMID: 19161861], 

INFECCOES CONGENITAS (INTRAUTERINAS) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Podem ser adquiridas no utero, periodo pre-natal e pos-natal. 

► Podem ser assintomaticas no penodo neonatal. 

► As sindromes dinicas induem RCIU, coriorretinite, catara- 
tas, icterlcia colestatica, trombocitopenia, erupcao cutanea 
e calcificacoes cerebrals. 

► 0 diagnostic pode ser confirmado usando-se testes de 
reacao de cadeia da polimerase (PCR), estudos de antige- 
nos e anticorpos e cultura. 


1. Infeccao por citomegalovlrus 

O citomegalovlrus (CMV) e o virus mais comum transmitido 
intrautero nos paises desenvolvidos, afetando aproximadamente 
1% de todos os recem-nascidos. Doenqa sintomatica acontece 
em 10% destes neonatos infectados congenitamente, com um 
espectro de achados incluindo hepatosplenomegalia, petequias e 
exantema petequial azulaceo (bluebemy muffin spots), retardo do 
crescimento, microcefalia, hiperbilirrubinemia direta, tromboci¬ 
topenia, calcificaqoes intracranianas e coriorretinite. Perda de au- 
diqao neurossensorial e comum, afetando aproximadamente 8% 
dos neonatos infectados, mesmo os assintomaticos. A transmis- 
sao do CMV pode ocorrer durante a infecqao materna primaria, 
ou reativada; o risco de doenqa neonatal sintomatica e mais alto 
quando a mae adquire a infecqao primaria na primeira metade 
da gravidez. Crianqas, especialmente as que frequentam creches, 
sao uma fonte importante de infecqao. O diagnostico no neonato 
deve ser confirmado por cultura do virus na urina. O diagnostico 
rapido e possivel com tecnicas de detecqao de antigenos e testes 
de PCR. O diagnostico tambem pode ser confirmado in utero a 
partir de uma amostra de liquido retirada por amniocentese. A te- 
rapia com ganciclovir (6 mg/kg IV a cada 12 h por seis semanas) e 
recomendada para neonatos com infecqao congenita sintomatica, 
incluindo sinais de doenqa do SNC, em uma tentativa de prevenir 
a progressao da perda auditiva e do dano neuronial. Ensaios clini¬ 
cos com valganciclovir oral estao em andamento. 

A infecqao tambem pode ser adquirida em torno do momento 
do parto, e no periodo pos-natal por meio de transfusao de san- 
gue, ou ingestao de leite materno infectado com CMV. Estas in- 
fecqoes geralmente nao causam sintomas ou sequelas, embora 
hepatite, pneumonia e doenqa neurologica possam ocorrer em 
lactentes prematuros soronegativos comprometidos. O risco da 
transfusao pode ser minimizado usando-se hemacias lavadas e 
congeladas, ou doadores negativos para anticorpos de CMV. 
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2. Rubeola 

A infec^ao congenita por rubeola ocorre em consequencia de ru¬ 
beola materna durante a gravidez. O risco de infec^ao fetal e de- 
feitos congenitos e tao alto quanto 80-85% em maes infectadas 
durante o primeiro trimestre, mas depois de 12 semanas de gesta- 
9 ao o risco de malformacpao congenita diminui acentuadamente. 
Aspectos da sindrome da rubeola congenita incluem microcefa- 
lia e encefalite; defeitos cardiacos (persistencia do canal arterial 
e estenose ou hipoplasia arterial pulmonar); catarata, retinopatia 
e microftalmia; retardo do crescimento, hepatosplenomegalia, 
trombocitopenia e purpura; e surdez. As criampas afetadas podem 
ser assintomaticas ao nascer, mas desenvolvem sequelas clinicas 
durante o primeiro ano de vida, quando a infeapao viral e persis- 
tente devido a defeitos na resposta imune. O diagnostico deve ser 
suspeitado em casos de uma doemja clinica caracteristica na mae 
(exantema, adenopatia e artrite) e confirmado por um aumento 
de IgM especifica para rubeola no soro, ou cultura de secre^oes da 
faringe no lactente. A rubeola congenita atualmente e rara nos pai- 
ses industrializados, em razao da imuniza^ao disseminada, mas 
ainda e possivel devido a prevalencia de individuos nao imuniza- 
dos na popula^ao e a abundancia de viagens. 

3. Varicela 

A sindrome de varicela congenita e rara (1-2% na infec<;ao ad- 
quirida durante as primeiras 20 semanas de gravidez) e pode 
incluir hipoplasia de membros, cicatrizes cutaneas, microcefalia, 
atrofia cortical, coriorretinite e catarata. A expos^ao perinatal 
(cinco dias antes a dois dias depois do parto) pode causar vari¬ 
cela disseminada grave a fatal no neonato. Se a infec<;ao materna 
por varicela se desenvolver dentro deste periodo perinatal de 
risco, o recem-nascido deve receber globulina imune para vari¬ 
cela-zoster. Se a globulina imune da varicela nao esta disponivel, 
a IVIG pode ser usada em vez dela. Se isto nao foi feito, a doen«;a 
pode ser tratada com aciclovir IV. 

Neonatos prematuros hospitalizados de pelo menos 28 sema¬ 
nas de gesta^ao, cujas maes nao tenham historia de varicela — e 
todos os recem-nascidos com menos de 28 semanas de idade 
gestacional —, devem receber globulina imune para varicela em 
seguida a qualquer exposi^ao pos-natal. 

4. Toxoplasmose 

A toxoplasmose e causada pelo protozoario Toxoplasma gondii. 
Infecijao materna ocorre em 0,1-0,5% das gesta^oes, e, normal- 
mente, e assintomatica; estima-se que entre 1 em 1.000 a 1 em 
10.000 neonatos sao infectados, 70-90% assintomaticos. Estas 
crianijas podem desenvolver retardo mental, deficiencia visual 
e dificuldades de aprendizado dentro de meses a anos. As fon- 
tes de infeojao incluem exposfipao a fezes de gatos e ingestao de 
carne crua ou mal cozida. Embora o risco de transmissao au- 
mente para 90% perto do termo, o dano fetal e mais provavel 
de acontecer quando a infeapao materna ocorre no segundo ao 
sexto mes de gesta^ao. 

Os achados clinicos podem incluir retardo do crescimento, 
coriorretinite, convulsoes, ictericia, hidrocefalia, microcefalia, cal- 
cifica^oes intracranianas, hepatosplenomegalia, adenopatia, cata¬ 
rata, exantema maculopapular, trombocitopenia e pneumonia. O 


diagnostico sorologico baseia-se em uma IGA ou IgM positiva nos 
primeiros seis meses de vida, uma eleva^ao em niveis seriados de 
IgG comparados com os maternos, ou uma IgG persistente alem 
de 12 meses. Os lactentes com suspeita de infec^ao devem fazer 
exames oftalmologicos e auditivos, e uma TC do cerebro. O isola- 
mento do microrganismo da placenta ou sangue do cordao, bem 
como testes de PCR no liquido amniotico ou liquido cerebrospinal 
tambem sao disponiveis para o diagnostico. 

O tratamento com espiramicina (um farmaco em investiga- 
9 ao nos EUA) da infec^ao materna primaria e usado para tentar 
reduzir a transmissao para o feto. O tratamento neonatal usando 
pirimetamina e sulfadiazina com acido folinico pode melhorar o 
resultado final de longo prazo. 

5. Infeccao por parvovirus B19 

O parvovirus B19 e um virus de DNA de cadeia unica, pequeno, 
nao envelopado, que causa o eritema infeccioso (quinta doen^a) 
em criamjas, com um pico de incidencia nas idades 6-7 anos. A 
transmissao a mae e primariamente por secre^oes respiratorias. 
O virus replica inicialmente nas celulas progenitoras eritroides 
e induz a parada do ciclo celular, resultando em anemia grave, 
miocardite, hidropsia nao imune ou morte fetal em aproximada- 
mente 3-6% dos fetos infectados durante a gravidez. A resoluijao 
da hidropsia pode ocorrer no utero, ou espontaneamente, ou de¬ 
pois de transfusao fetal. Maes que tenham sido expostas podem 
fazer testes sorologicos especificos para resposta de anticorpos, e 
ultrassonografia seriada, exames de Doppler e coleta percutanea 
de amostra de sangue do cordao umbilical do feto para anemia. 
Se o feto sobreviver, o prognostico de longo prazo e bom, sem 
efeitos tardios da infeccao. 

6. Sifilis congenita 

O neonato geralmente e infectado no utero pela passagem trans- 
placentaria do Treponema pallidum. A sifilis materna ativa, prima¬ 
ria e secundaria, leva a infecqao fetal em quase 100% das crian^as, 
a doen 9 a latente, em 40%, e a doen 9 a tardia, em 10%. A infec 9 ao 
fetal e rara antes de 18 semanas de gesta 9 ao. Ela pode resultar em 
natimorto ou prematuridade. Os achados da sifilis congenita pre- 
coce (apresenta 9 ao antes da idade de dois anos) incluem lesoes 
mucocutaneas, linfadenopatia, hepatosplenomegalia, altera 9 oes 
osseas e hidropsia, embora os recem-nascidos frequentemente 
sejam assintomaticos. Um lactente deve ser avaliado para sifilis 
congenita se apresentar a doern^a comprovada ou provavel, defi- 
nida como um exame sugestivo, titulo nao treponemico quanti¬ 
tative serico mais de quatro vezes o materno, ou teste de campo 
escuro ou de anticorpos fluorescentes positivo, ou se a mae tern 
testes nao treponemicos positivos confirmados por um teste tre¬ 
ponemico positivo, mas sem tratamento adequado documentado 
(penicilina G parenteral), inclusive a diminui 9 ao de quatro vezes 
esperada do titulo de anticorpo nao treponemico. Os neonatos de 
maes tratadas menos de um mes antes do parto tambem requerem 
avalia 9 ao. A avaliaqao deve incluir exame fisico, teste sorologico 
para sifilis quantitative nao treponemico, hemograma, exame de 
liquido cerebrospinal para contagem de celulas e proteinas, VDRL 
e radiografias de ossos longos. As diretrizes para tratamento sao 
apresentadas no Quadro 1-22. 
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Quadro 1-22 Tratamento recomendado de neonatos (« 4 semanas de idade) com sifilis congenita comprovada ou possivel 


Estado clfnico 

Terapia antimicrobiana 3 

Doenca comprovada ou altamente provavel b 

Penicilina G cristalina aquosa, 100.000-150.000 U/kg/dia, administrados 
como 50.000 U/kg por dose IV a cada 12 h durante os primeiros 7 dias de 
vida e a cada 8 h dai em diante por um total de 10 d 

Ou 

Penicilina G procaina/ 50.000 U/kg/dia, IM em dose unica por 10 dias 

Exame fisico normal e titulo nao treponemico quantitativo serico, o mesmo 
ou menos de quatro vezes o titulo materno: 


1. (a) Nenhum tratamento com penicilina, ou tratamento com penicilina 
inadequado ou nao documentado d ; (b) mae foi tratada com eritromicina 
ou outro regime que nao penicilina; (c) mae recebeu tratamento 
< 4 semanas antes do parto 

Penicilina G cristalina aquosa IV por 10 dias d 

Ou 

Penicilina G procaina/ 50.000 U/kg/dia, IM em dose linica por 10 dias d 

Ou 

Acompanhamento clinico, sorologico, e penicilina G benzatina/ 50.000 U/kg, 

IM em dose unica d 

2. (a) terapia adequada dada > 1 mes antes do parto; (b) mae nao tem 
evidencia de reinfeccao ou recatda 

Acompanhamento clinico, sorologico, e penicilina G benzatina, 50.000 U/kg, 

IM em dose unica e 

3. lerapia adequada antes da gravidez e titulo sorologico nao treponemico 
materno permaneceu baixo e estavel durante a gravidez e no parto 

Nenhuma 1 


a Se mais de um dia de terapia for perdido, recomecar o curso inteiro. 

b EF anormal, titulo nao treponemico quantitative serico mais de quatro vezes o materno ou teste de campo escuro ou de anticorpos fluorescentes de liquidos 
corporeos positivo. 

c Penicilina G benzatina e penicilina G procafna sao aprovadas somente para administracao IM. 

d Uma avaliacao completa (analise de liquido cerebrospinal, hemograma e radiografia ossea) nao e necessaria se administrando 10 dias de terapia IV, mas 
pode ser feita para confirmar um diagnostico de sifilis congenita. Se uma dose unica for usada, a avaliacao deve ser feita e ser normal, e o acompanhamento 
deve ser certo. 

e Alguns especialistas nao tratariam o neonato, mas proveriam acompanhamento sorologico rigoroso. 
f Alguns especialistas tratariam com uma dose unica de penicilina benzatina IM se o acompanhamento e incerto. 

IM, intramuscular; IV, intravenosa. 

Reimpresso, com permissao, de American Academy of Pediatrics: Red Book 2006 Report of the Committee on Infectious Disease, 2006.) 


American Academy of Pediatrics: In Pickering LD et at. (editors): Red 
Book: 2009 Report of the Committee on Infectious Diseases. 28th 
ed. American Academy of Pediatrics, 2009. 

Best JM: Rubella. Semin Fetal and Neonat Med 2007;12:182 [PMID: 
17337363], 

Malm G, Engman ML: Congenital cytomegalovirus infections. Semin 
Fetal Neonatal Med 2007;12:154 [PMID: 17337260], 

Nassetta L et al.: Treatment of congenital cytomegalovirus infection: 
implications for future therapeutic strategies. J Antimicrob Che- 
mother 2009;63:862 [PMID: 19287011], 

INFECCOES ADQUIRIDAS NO PERIODO PERINATAL 
1. Herpes simples 

A infeegao pelo herpes-virus simples geralmente e adquirida ao 
nascer, durante o transito atraves de um canal do parto infec- 
tado. A mae pode ter infeegao primaria ou infeegao secundaria 
reativada. A infeegao materna primaria, devida ao alto titulo de 
microrganismos e ausencia de anticorpos, representa o maior 
risco para o neonato. Neste cenario, o risco de infeegao neona¬ 
tal com parto vaginal e de 25-60%. Setenta por cento das maes 
com herpes primario por ocasiao do parto sao assintomaticas. 


O risco para um recem-nascido de uma mae com herpes simples 
recorrente e muito mais baixo (< 2%). O momento de apresenta- 
gao da doenga localizada (pele, olhos, ou boca) ou disseminada 
(pneumonia, choque, ou hepatite) no neonato e, geralmente, aos 
5-14 dias de idade. A doenga no SNC geralmente se apresenta 
mais tarde, aos 14-28 dias, com letargia, febre e convulsoes. 
Em cerca de 10% dos casos, a apresentagao e tao cedo como o 
primeiro dia de vida, sugerindo uma infeegao intrauterina. Em 
cerca de um tergo dos pacientes, doenga localizada na pele, 
olhos e boca e a primeira indicagao da infeegao. Em outro tergo, 
a doenga disseminada ou do SNC precede os achados de pele, 
olhos e boca, ao passo que o tergo restante tem doenga dissemi¬ 
nada, ou do SNC, na ausencia de doenga na pele, olhos e boca. 
Infeegao por herpes deve ser considerada em neonatos com 
quadro de sepse, resultados negativos de cultura bacteriologica 
e disfungao hepatica grave. O herpes-virus simples tambem 
deve ser considerado como um agente causal em neonatos com 
febre, irritabilidade e achados anormais de SNC, especialmente 
na presenga de convulsoes. A cultura viral das vesiculas, comu- 
mente positiva em 24-72 h, estabelece o diagnostico definitivo. 
A tecnologia de PCR pode auxiliar no diagnostico, mas pode 
ser falsamente negativa no SNC, no initio da evolugao. Se uma 
pungao lombar realizada pouco depois do initio dos sintomas 
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for negativa, ela deve ser repetida se a doenqa pelo herpes-virus 
simples e considerada uma possibilidade forte. 

Aciclovir (60 mg/kg/dia divididos a cada 8 h) e o farmaco 
de escolha para a infecqao neonatal por herpes. A doemja lo- 
calizada e tratada por 14 dias, e um curso de 21 dias e usado 
para doenqa disseminada ou do SNC. O tratamento melhora 
a sobrevida de neonatos com doenqa do SNC e disseminada, 
prevenindo a disseminaqao de doenqa localizada. A prevenqao 
e possivel nao permitindo o nascimento atraves de um canal 
do parto infectado (p. ex., por cesariana dentro de seis horas 
depois da ruptura das membranas, na presenqa de infecqao co- 
nhecida). Contudo, culturas cervicais pre-parto sao fracamente 
preditoras da presen^a de virus no momento do parto. Alem 
disso, dada a baixa incidencia de infecqao materna recorrente, a 
operaijao cesariana nao esta indicada para maes assintomaticas 
com historia de herpes. Os partos cesarianos sao realizados em 
maes com lesoes ativas (primarias ou recorrentes) no momento 
do nascimento. Os recem-nascidos de maes com uma historia 
de infecqao pelo herpes-virus simples, mas sem lesoes ativas, 
podem ser observados atentamente depois do nascimento, e 
nao precisam ser isolados. Culturas devem ser obtidas, e o tra¬ 
tamento com aciclovir iniciado somente para sinais clinicos 
de infecqao pelo herpes-virus. Em neonatos de maes com le¬ 
soes ativas — independentemente da via do parto —, devem 
ser feitas culturas dos olhos, orofaringe, nasofaringe e reto 
12-24 horas apos o parto, e o neonato deve estar em isolamento 
de contato ou com a mae. Se o recem-nascido esta colonizado 
(culturas positivas), ou se sintomas compativeis com infec 9 ao 
por herpes se desenvolverem, o tratamento com aciclovir deve 
ser comeqado. Em casos de infecqao genital materna prima- 
ria por ocasiao do parto vaginal, amostras do lactente devem 
ser obtidas para culturas, e o aciclovir iniciado enquanto se 
aguardam os resultados. O maior problema confrontando os 
perinatologistas e a porcentagem alta de infecqao materna pri- 
maria assintomatica. Nestes casos, a infecqao do neonato nao 
e prevenivel. Culturas devem ser colhidas, e aciclovir iniciado 
enquanto sao aguardados os resultados de tais culturas, em 
qualquer recem-nascido que se apresente na idade mais prova- 
vel com sintomas compativeis com herpes neonatal. 

O prognostico e bom para doen 9 a localizada de pele e mu¬ 
cosas nao progressiva, embora sejam comuns as recorrencias 
cutaneas. A taxa de mortalidade para herpes disseminado e do 
SNC e alta, com morbidade significativa entre os sobreviventes, 
apesar do tratamento. As recorrencias sao comuns, e o exame do 
liquido cerebrospinal deve ser repetido a cada episodio. 

2. Hepatites B e C 

Os neonatos tornam-se infectados com hepatite B no momento 
do nascimento; a transmissao intrauterina e rara. A doen 9 a cli- 
nica e rara no periodo neonatal, mas os lactentes nascidos de 
maes positivas estao em risco de se tornar portadores cronicos 
do antigeno de superficie da hepatite B (HBsAg) e de desenvol- 
ver hepatite cronica ativa, e ate mesmo carcinoma hepatocelular. 
A presenqa de HBsAg deve ser determinada em todas as mu- 
lheres gravidas. Se o resultado e positivo, o neonato deve rece- 
ber globulina imune da hepatite B (HBIG) assim que possivel 
depois do nascimento, seguida por duas doses subsequentes de 


vacina com um e seis meses de idade. Se o HBsAg nao foi tes- 
tado antes do nascimento em uma mae em risco, o teste deve 
ser feito depois do parto, e a vacina da hepatite B dada dentro de 
12 h depois do nascimento. Se for verificado, subsequentemente, 
que a mae e positiva, HBIG deve ser administrada o mais cedo 
possivel (preferivelmente dentro de 48 h, mas nao mais tarde 
que uma semana depois do nascimento). Doses subsequentes 
de vacina devem ser aplicadas com um e seis meses de idade. 
Em lactentes prematuros nascidos de maes HBsAg positivas, a 
vacina e HBIG devem ser dadas ao nascer, mas uma serie de tres 
doses de vacina para hepatite B deve ser dada, comeqando com 
um mes de idade. 

Transmissao perinatal da hepatite C ocorre em cerca de 5% 
de recem-nascidos de maes portadoras do virus; a coinfecqao 
materna com HIV aumenta o risco de transmissao. No presente, 
nao existem estrategias de prevenqao. Anticorpos sericos anti- 
HCV e a presenqa de RNA do HCV tem sido detectados no co- 
lostro, mas o risco de transmissao da hepatite C e semelhante em 
lactentes alimentados ao seio e por mamadeira. Ate os 12 meses 
de idade, a unica triagem confiavel para hepatite C e PCR. De¬ 
pois desse tempo, a presenqa de anticorpos contra hepatite C no 
lactente sugere fortemente que a infecqao tenha ocorrido. 

3. Infeccao por enterovirus 

As infecqoes por enterovirus ocorrem mais frequentemente no 
fim do verao e comeqo do outono. Geralmente, a infecqao e ad- 
quirida no periodo perinatal. Ha, com frequencia, uma historia 
de febre materna, diarreia e exantema na semana anterior ao 
parto. A doenqa aparece no neonato nas primeiras duas semanas 
de vida e e mais comumente caracterizada por febre, letargia, ir- 
ritabilidade, diarreia e exantema. Formas mais graves ocorrem as 
vezes, especialmente se a infecqao ocorrer antes de uma semana 
de idade, incluindo meningoencefalite, miocardite, hepatite, 
pneumonia, choque e coagulaqao intravascular disseminada. A 
melhor forma de confirmaqao do diagnostico e por meio de tec- 
nicas de PCR. 

Nenhuma terapia tem-se comprovado eficaz. O prognostico e 
bom para todos os complexos sintomaticos, exceto para a doenqa 
disseminada grave, que tem uma taxa de letalidade alta. 

4. Infeccao por HIV 

O HIV pode ser adquirido no utero ou no momento do parto, 
ou pode ser transmitido no periodo pos-parto via leite materno. 
Sem tratamento, a transmissao do virus ocorre em 13-39% dos 
nascimentos de maes infectadas, principalmente na ocasiao do 
parto. Tratar a mae com zidovudina, comeqando as 14-34 se¬ 
manas de gestaqao e intraparto, e o lactente pelas primeiras seis 
semanas de vida (2 mg/kg VO q.i.d.), diminui o risco de trans¬ 
missao vertical para 7%. Series mais curtas de zidovudina e parto 
cesariano antes do inicio do trabalho de parto ou da ruptura das 
membranas tambem estao associados a diminuiqao da transmis¬ 
sao da doenqa. A combina 9 ao de tratamento com zidovudina, 
parto cesariano eletivo e evitaqao do aleitamento materno pode 
reduzir o risco de transmissao para 1-2%. A adiqao de outra 
terapia anti-HIV pode reduzir mais ainda o risco de transmis¬ 
sao pre-parto e intraparto. As diretrizes atuais para farmacos 
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antirretrovirais em mulheres gravidas infectadas por HIV sao 
similares aquelas para pacientes nao gestantes (p. ex., terapia de 
combinaqao antirretroviral altamente ativa). Em casos de situa- 
^ao desconhecida quanto a HIV, devem ser oferecidos teste ra- 
pido para HIV e tratamento intraparto. O risco de transmissao e 
maior em maes com doenqa avanqada, cargas virais altas, conta- 
gens de CD4 baixas e intercorrencias intraparto, como corioam- 
nionite e ruptura prolongada das membranas, que aumentam a 
exposiqao do feto ao sangue materno. 

Os recem-nascidos com HIV adquirido de forma congenita 
habitualmente sao assintomaticos. Os lactentes de mulheres 
infectadas com HIV devem ser testados para HIV por PCR do 
DNA em menos de 48 h, com 1-2 meses, e aos 2-4 meses. Se um 
lactente com idade de quatro meses tern um resultado de PCR 
negativo, a infec^ao pode ser afastada com razoavel seguran^a. 
As maes HIV positivas devem ser aconselhadas a nao amamen- 
tar seus filhos. 

A prote^ao dos trabalhadores da area de saude que prestam 
cuidado a maes e bebes infectados e importante. Os testes devem 
ser realizados em todas as mulheres gravidas. Visto que tais tes¬ 
tes deixam de identificar alguns pacientes infectados, precau^oes 
universais sempre devem ser usadas. Luvas devem ser usadas em 
todos os procedimentos envolvendo sangue e liquidos contami- 
nados por sangue, intubaqao e procedimentos utilizando agu- 
lhas. Quando uma exposi<;ao por respingos e possivel, mascara e 
protetores oculares devem ser usados. 
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DISTURBIOS HEMATOLOGICOS 
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DISTURBIOS HEMORRAGICOS 

A coagula^o neonatal e discutida no Capltulo 28. O sangra- 
mento no lactente recem-nascido pode resultar de defeitos he- 
reditarios da coagula^ao (p. ex., deficiencia de fator VIII), ou de 
disturbios adquiridos — doen<;a hemorragica do recem-nascido, 
coagulaijao intravascular disseminada, insuficiencia hepatica e 
trombocitopenia isolada. 


1. Sangramento no recem-nascido por 
deficiencia de vitamina K 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Com frequencia, o recem-nascido esta recebendo aleita- 
mento materno exdusivo, clinicamente bem sob os demais 
aspectos. 

► Sangramento de membranas mucosas, trato Gl, pele, ou 
interno (intracraniano). 

► Tempo de protrombina (TP) prolongado, tempo de trombo- 
plastina parcial (TTP) relativamente normal, fibrinogenio e 
contagem de plaquetas normais. 


O sangramento por deficiencia de vitamina K e causado por defi¬ 
cit dos fatores da coagulaijao dependentes da vitamina K (II, VII, 
IX e X). Sangramento ocorre em 0,25-1,7% dos recem-nascidos 
que nao receberam profilaxia com vitamina K depois do nasci- 
mento, geralmente nos primeiros cinco dias a duas semanas, em 
um bebe saudavel sob os demais aspectos. Ha um risco aumen- 
tado em recem-nascidos de maes recebendo terapia com anti- 
convulsivantes que interferem com o metabolismo da vitamina 
K. O sangramento precoce por deficiencia de vitamina K (0-2 se¬ 
manas) pode ser prevenido pela administraqao de vitamina K 
parenteral ou oral, ao passo que a doen^a tardia (inlcio duas se¬ 
manas a seis meses) e prevenida mais efetivamente pela vitamina 
K parenteral. Os sitios de equimoses e sangramento superficial 
incluem trato GI, cordao umbilical, sitio da circuncisao e nariz, 
embora hemorragia intracraniana devastadora possa ocorrer. A 
doenqa hemorragica por deficiencia de vitamina K e mais pro- 
vavel de ocorrer em neonatos alimentados exclusivamente ao 
seio, em razao da quantidade muito baixa de vitamina K no leite 
materno, com coloniza^ao intestinal mais lenta e mais restrita. O 
diagnostico diferencial inclui coagula^ao intravascular dissemi¬ 
nada e insuficiencia hepatica (Quadro 1-23). 

O tratamento consiste em 1 mg de vitamina K SC ou IV. As in- 
jeqoes IM devem ser evitadas em lactentes que estao com sangra¬ 
mento ativo. Tais crianqas tambem podem precisar de reposiqao 
de fator da coagulaqao em adi^ao a administra^ao de vitamina K. 

2. Trombocitopenia 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Petequias generalizadas; exsudacao de sangue no cordao 
e sitios de puncao. 

► Trombocitopenia, frequentemente acentuada (plaquetas 
< 10.000-20.000/mL). 

► Em um lactente clinicamente bem sob os demais aspectos, 
suspeitar de trombocitopenia isoimune. 

► Em um neonato enfermo ou asfixiado, suspeitar de coagu- 
lacao intravascular disseminada. 
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Quadro 1-23 Caracteristicas do sangramento neonatal por deficiency de vitamina K (DVK), coagulacao intravascular 
disseminada (CIVD), ou insuficiencia hepatica 



DVK 

CID 

Insuficiencia hepatica 

Clinicos 

Neonato bem; nao recebeu 
vitamina K profilatica 

Neonato enfermo; hipoxia, sepse, 
etc. 

Neonato enfermo; hepatite, erros 
inatos do metabolismo, figado de 
choque 

Sangramento 

Trato 61, cordao umbilical, 
circuncisao, nariz 

Generalizado 

Generalizado 

Inicio 

2-3 d a 2 semanas 

Qualquer momento 

Qualquer momento 

Contagem de plaguetas 

Normal 

Diminuida 

Normal ou diminuida 

tempo de protrombina 

Prolongado 

Prolongado 

Prolongado 

tempo de tromboplastina parcial 

Normal ou prolongado 

Prolongado 

Prolongado 

Fibrinogenio 

Normal 

Diminuido 

Diminuido 


Gl, gastrintestinal. 


Os neonatos com trombocitopenia tem petequias generalizadas 
(nao apenas relacionadas a apresentagao no parto) e contagens 
de plaquetas menores que 150.000/mL (geralmente < 50.000/mL; 
pode ser < 10.000/mL). A trombocitopenia neonatal pode ser 
um achado isolado em um lactente aparentemente bem, ou 
pode ocorrer em associagao a uma deficiencia de outros fatores 
da coagulagao, em um neonato doente. O diagnostico diferen- 
cial da trombocitopenia e apresentado no Quadro 1-24. O trata- 
mento da trombocitopenia neonatal e a transfusao de plaquetas 
(10 mL/kg de plaquetas aumentam a contagem de plaquetas 
em aproximadamente 70.000/mL). As indicagoes de transfu¬ 
sao em um recem-nascido a termo sao sangramento clinico, ou 
uma contagem total de plaquetas menor que 10.000-20.000/mL. 
No neonato prematuro em risco de hemorragia intraventri¬ 
cular, a transfusao esta indicada para contagens de menos de 
40.000-50.000/mL. 

A trombocitopenia isoimune (aloimune) e analoga a isoimu- 
nizagao Rh, com uma mae negativa para antigeno plaquetario 
humano [HPA]-la (em 80%) ou HPA-5b (em 15%), e um feto 
positivo para HPA-la ou HPA5b. A passagem transplacentaria 
de anticorpo IgG leva a destruigao de plaquetas. Se a transfu¬ 
sao de plaquetas e necessaria para sangramento agudo, plaque¬ 
tas maternas lavadas podem representar a fonte de plaquetas 
negativas para antigeno mais prontamente disponivel, porque 
98% da populagao geral tambem serao positivos para HPA-la 
ou HPA-5b. O tratamento com esteroides tambem tem sido de- 
sapontador. O tratamento com infusao de IVIG, 1 g/kg/dia por 
2-3 dias, ate que a contagem de plaquetas tenha dobrado ou es- 
teja acima de 50.000/mL, e potencialmente benefico. Vinte a 30% 
dos lactentes com trombocitopenia isoimune experimentarao 
hemorragia intracraniana, metade deles antes do nascimento. 
A terapia pre-natal materna com IVIG, com ou sem esteroides, 
pode reduzir este risco. 

Os recem-nascidos de maes com purpura trombocitopenica 
idiopatica tem baixo risco de hemorragia grave, apesar da trom¬ 
bocitopenia, e, normalmente, o tratamento e desnecessario. Se 
ocorrer hemorragia, a IVIG pode ser usada. 


Quadro 1-24 Diagnostico diferencial da trombocitopenia 
neonatal 


Disturbio 

Pistas clinicas 

Imune 

Anticorpos adquiridos 
passivamente; purpura 
trombocitopenica idiopatica, 
lupus eritematoso sistemico, 
induzida por farmacos 

Historia compativel, 
trombocitopenia materna 

Sensibilizacao isoimune a 
antigeno HPA-la 

Nao ocorre elevacao na contagem 
de plaquetas por transfusao de 
plaquetas de doador aleatorio. 
Anticorpos antiplaquetas positivos 
no soro do bebe, elevacao 
mantida das plaquetas pela 
transfusao de plaquetas da mae 

Infeccoes 

Infeccoes virais congenitas 
Infeccoes bacterianas 

lactentes enfermos com outros 
sinais compativeis com infeccao 

Sindromes 

Anemia de Fanconi 

Agenesia de radios 

Anomalias congenitas, 
pancitopenia associada 

Coagulacao intravascular 
disseminada (CIVD) 

lactentes doentes, anormalidades 
dos fatores da coagulacao 

Hemangioma gigante 


Trombose 

lactentes com hiperviscosidade, 
cateteres vasculares 

Neonato de alto risco com 
sindrome da districao respiratoria, 
hipertensao pulmonar, etc. 

A diminuicao isolada de 
plaquetas nao e incomum em 
lactentes doentes, mesmo na 
ausencia de CIVD (alcapanomento 
localizado?) 


HPA, antigeno plaquetario humano. 
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ANEMIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Hematocrito < 40% no nascimento a termo. 

► Perda de sangue aguda — sinais de hipovolemia, contagem 
de reticulocitos normal. 

► Perda de sangue cronica — palidez sem hipovolemia, con¬ 
tagem de reticulocitos elevada. 

► Anemia hemolitica — acompanhada de hiperbilirrubinemia 
excessiva. 


O recem-nascido com anemia por perda de sangue aguda apre- 
senta-se com sinais de hipovolemia (taquicardia, ma perfusao e 
hipotensao), com um hematocrito inicialmente normal, que cai 
depois da reposiqao de volume. A anemia por perda de sangue 
cronica e evidenciada por palidez sem sinais de hipovolemia, 
com um hematocrito inicialmente baixo e reticulocitose. 

A anemia pode ser causada por hemorragia, hemolise, ou 
falta de produqao de eritrocitos. Anemia ocorrendo nas primei- 
ras 24-48 h de vida e resultado de hemorragia ou hemolise. A 
hemorragia pode ocorrer no utero (fetoplacentaria, fetomaterna, 
gemelo-gemelar), no periodo perinatal (ruptura do cordao, 
placenta previa, descolamento prematuro da placenta, incisao 
atraves da placenta na operaqao cesariana), ou internamente 
(hemorragia intracraniana, cefalematoma, ruptura do figado ou 
baqo). A hemolise e causada por incompatibilidades de grupo 
sanguineo, anormalidades enzimaticas ou de membrana, in- 
fecqao e coagulaqao intravascular disseminada, sendo acompa¬ 
nhada de hiperbilirrubinemia significativa. 

A avaliaqao inicial deve incluir uma revisao da historia peri¬ 
natal, uma analise do estado de volemia do lactente e um exame 
fisico completo. Um teste de Kleihauer-Betke para celulas fetais 
na circulaqao materna deve ser feito. Hemograma completo, es- 
fregaqo de sangue periferico, contagem de reticulocitos e testes 
de Coombs direto e indireto devem ser realizados. Esta avaliaqao 
simples deve sugerir um diagnostico na maioria dos neonatos. A 
maioria dos lactentes tolera bem a anemia devido ao aumento da 
disponibilidade de oxigenio no ambiente extrauterino; contudo, o 
tratamento com transfusao ou eritropoietina pode ser necessario, 
se a crianqa nao se desenvolve, ou apresenta sinais de comprome- 
timento cardiorrespiratorio. Alem disso, se perda de sangue for a 
causa da anemia, suplementaqao precoce com ferro sera neces- 
saria. fi importante lembrar que a hemolise relacionada com in- 
compatibilidade de grupo sanguineo pode continuar por semanas 
depois do nascimento. Hematocritos seriados devem ser acompa- 
nhados, porque transfusao tardia pode ser necessaria. 

POLICITEMIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Hematocrito > 65% (venoso) ao termo. 


► Pletora, taquipneia, retracoes. 

► Hipoglicemia, irritabilidade, letargia, ma alimentacao. 


A policitemia no recem-nascido manifesta-se por pletora, cia- 
nose, dificuldade respiratoria com taquipneia e necessidade de 
oxigenio, hipoglicemia, ma alimentaqao, vomitos, irritabilidade 
e letargia. Hiperbilirrubinemia e esperada. A consequencia da 
policitemia e hiperviscosidade com diminuiqao da perfusao dos 
leitos capilares. A sintomatologia clinica pode afetar varios siste- 
mas organicos (Quadro 1-25). Trombose de veia renal, de outras 
veias profundas, ou trombose arterial e uma complicaqao grave. 
A triagem pode ser feita por dosagem de um hematocrito capilar 
(punqao do calcanhar). Se o valor for maior que 68%, um hema¬ 
tocrito venoso periferico deve ser mensurado. Valores maiores 
que 65% devem ser considerados compativeis com hipervisco¬ 
sidade. O diagnostico de policitemia nao deve basear-se apenas 
em um hematocrito capilar. 

Hematocritos elevados ocorrem em 2-5% dos nascidos vivos. 
Retardo no clampeamento do cordao e a causa mais comum de 
policitemia neonatal benigna. Embora 50% dos neonatos polici- 
temicos sejam AIG, a prevalencia de policitemia e maior em po¬ 
pulates PIG e GIG. Outras causas de aumento do hematocrito 
incluem (1) transfusao gemelo-gemelar, (2) transfusao materno- 
fetal e (3) hipoxia intrauterina cronica (recem-nascidos PIG e 
neonatos GIG de maes diabeticas). 

O tratamento e recomendado para lactentes sintomaticos. O 
tratamento de neonatos assintomaticos com base estritamente 
em hematocrito e controvertido. A terapia definitiva e a ex- 
sanguineotransfusao parcial isovolemica com soro fisiologico, 
diminuindo efetivamente o hematocrito. O volume da exsangui- 
neotransfusao (quantidade da troca em mililitros) e calculado 
usando-se a seguinte formula: 

Numero de mililitros a trocar 
= (HVP - HD)/HVP x VS(mL/kg) x p(kg) 

onde HVP e o hematocrito venoso periferico, HD e o hemato¬ 
crito desejado, VS e o volume de sangue em mL/kg ePeo peso 
em quilogramas. 


Quadro 1-25 Sintomas de hiperviscosidade de acordo com 
os sistemas organicos afetados 


Sistema nervoso central 

Irritabilidade, agitacao,convulsoes, letargia 

Cardiorrespiratorios 

Dificuldade respiratoria secundaria a 
insuficiencia cardiaca congestiva ou a 
hipertensao pulmonar persistente 

Gastrintestinais 

Vomitos, fezes positivas para heme, 
distensao, enterocolite necrosante 

Renais 

Debito urinario diminuido, trombose de veia 
renal 

Metabolicos 

Hipoglicemia 

Hematologicos 

Hiperbilirrubinemia, trombocitopenia 
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O sangue e retirado em uma velocidade constante por um cateter 
venoso umbilical, ao passo que a soluqao de reposiqao e infun- 
dida na mesma velocidade por um acesso IV periferico, durante 
15-30 minutos. O valor de hematocrito desejado e 50-55%; a vo- 
lemia presumida e de 80 mL/kg. 

Anderson D et al.: Guidelines on the use of intravenous im¬ 
mune globulin for hematologic conditions. Transfus Med Rev 
2007;21:S9 [PMID: 17397769], 

Hutton EK, Hassan ES: Late vs early clamping of the umbilical 
cord in full-term neonates. JAMA 2007;297:1241 [PMID: 
17374818], 

Kates EH, Kates JS: Anemia and polycythemia in the newborn. Pe- 
diatr Rev2007;28:33 [PMID: 17197458], 

Manco-Johnson MJ: Bleeding disorders in the neonate. NeoReviews 
2008;9:el62. 

Manco-Johnson MJ: Hemostasis in the neonate. NeoReviews 
2008;9:ell9. 

Sarkar S, Rosenkrantz TS: Neonatal polycythemia and hyperviscosity. 
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A funqao renal depende da idade pos-menstrual. A taxa de fil- 
traqao glomerular e 20 mL/min/1,73 m 2 em neonatos a termo, e 
10-13 mL/min/1,73 m 2 em recem-nascidos com 28-30 semanas 
de gestaqao. A velocidade de maturaqao depois do nascimento 
depende da idade pos-menstrual. A creatinina pode ser usada 
como um marcador clinico da taxa de filtraqao glomerular. Os 
valores no primeiro mes de vida sao mostrados no Quadro 1-26. 
A creatinina ao nascer reflete o nivel materno e deve diminuir 
lentamente ao longo das primeiras 3-4 semanas. Um nivel cres- 
cente de creatinina nunca e normal. 

A capacidade de concentrar urina e reter sodio tambem 
depende da idade gestacional. Os lactentes nascidos antes de 
28-30 semanas de gestat^ao estao comprometidos neste sentido, e 
podem se tornar, facilmente, desidratados e hiponatremicos. Os 
neonatos prematuros tambem tern uma excreqao de bicarbonato 
aumentada e uma excreqao maxima tubular para glicose baixa 
(aproximadamente 120 mg/dL). 


Quadro 1-26 Valores normals de creatinina serica (mg/dL) 


Idade gestacional 


Idade pos-natal (d) 

ao nascimento 
(semanas) 

0-2 

28 

<28 

1,2 

0,7 

29-32 

1,1 

0,6 

33-36 

1,1 

0,45 

36-42 

0,8 

0,3 


INSUFICIENCIA RENAL 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Cenario clinico — depressao no parto, hipovolemia, hipo- 
tensao, choque. 

► Debito urinario baixo ou retardado (< 1 mL/kg/h). 

► Creatinina serica crescente; hiperpotassemia; acidose me- 
tabolica; sobrecarga hidrica. 


A insuficiencia renal e vista mais comumente em um cenario de 
asfixia ao nascimento, hipovolemia, ou choque por qualquer causa. 
A velocidade normal de debito urinario e 1-3 mL/kg/h. Depois de 
uma lesao hipoxica ou isquemica, necrose tubular aguda pode so- 
brevir. Tipicamente, 2-3 dias de anuria ou oliguria estao associados 
a hematuria, a proteinuria e a uma elevaqao da creatinina serica. O 
periodo de anuria ou oliguria e seguido por uma fase de poliuria e, 
entao, recuperaqao gradual. Durante a fase poliurica, perdas urina- 
rias excessivas de sodio e bicarbonato podem ser vistas. 

O manejo inicial e o restabelecimento do estado de volemia 
do neonato. Dai em diante, a restriqao de liquidos com reposiqao 
de perda de agua insensivel (40-60 mL/kg/dia) sem adiqao de ele- 
trolitos, mais reposiqao da urina mililitro por mililitro, deve ser 
instituida. Eletrolitos sericos e urinarios e peso corporal devem 
ser acompanhados frequentemente. Estas mensuraqoes devem ser 
continuadas durante a fase poliurica. Depois que o debito urinario 
tenha sido restabelecido, a reposhjao de urina deve ser diminuida 
para entre 0,5 e 0,75 mL por mililitro de debito urinario, para ver 
se o neonato recuperou a funqao normal. Se for o caso, o recem- 
-nascido deve receber liquidos de manutemjao. 

Finalmente, muitos destes neonatos experimentam sobre¬ 
carga hidrica, devendo-se deixar que percam agua pela micqao 
o bastante para retornar ao peso ao nascer. A hiperpotassemia, 
que pode se tornar ameaqadora a vida, pode ocorrer nesta situa- 
9 ao apesar da falta de adiqao de potassio IV. Se o potassio serico 
atingir 7 mEq/L, deve ser iniciada terapia com glicose e infusao 
de insulina, dando-se uma unidade de insulina para cada tres g 
de glicose administrada, alem de resinas captadoras por via retal. 
O cloreto de calcio (infusao em bolo de 20 mg/kg) e a correqao 
da acidose metabolica com bicarbonato tambem sao uteis para 
tratar arritmias resultantes de hiperpotassemia. 

A dialise peritoneal ocasionalmente e necessaria para o ma¬ 
nejo da insuficiencia renal aguda neonatal e para a remoqao de 
produtos de excreqao e excesso de liquido. A hemodialise, em- 
bora possivel, e dificil em razao do volume de sangue pequeno do 
neonato e pelos problemas de acesso vascular. Embora a maioria 
dos casos de insuficiencia renal aguda do recem-nascido regrida, 
pode ocorrer lesao isquemica grave o bastante para resultar em 
necrose cortical aguda e insuficiencia renal cronica. Tais lacten¬ 
tes estao em risco de desenvolver hipertensao. 

ANOMALIAS DO TRATO URINARIO 

Tumoraqoes abdominais no recem-nascido sao causadas mais 
frequentemente por aumento renal. A mais comum e o rim 
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polidstico ou displasico; a hidronefrose congenita e a segunda 
em frequencia. As anormalidades cromossomicas e sindromes 
com multiplas anomalias em geral incluem anomalias renais. 
Um exame de ultrassom e o primeiro passo do diagnostico. Em 
gesta^oes complicadas por oligo-hidramnio, agenesia renal, ou 
obstru^ao secundaria a valvas de uretra posterior, devem ser 
consideradas. 

Somente a doen 9 a bilateral, ou a doen 9 a em um rim solita- 
rio, esta associada a oligo-hidramnio, morbidade significativa e 
morte. Tais neonatos, geralmente, tambem tem hipoplasia pul- 
monar e falecem de insuficiencia respiratoria em vez de renal. 

A ultrassonografia identifica muitas crian 9 as com anoma¬ 
lias renais (mais frequentemente hidronefrose) antes do nas- 
cimento. A avalia 9 ao pos-natal de lactentes com hidronefrose 
deve incluir ultrassonografia renal e uma uretrocistografia 
miccional com cerca de uma semana de idade, dependendo da 
gravidade dos achados pre-natais. Ultrassonografia pos-natal 
mais precoce pode subestimar a gravidade da hidronefrose por 
causa das taxas baixas de filtra 9 ao glomerular nos primeiros 
dias de vida, embora os casos suspeitos de oligo-hidramnio ou 
anormalidade renal grave sejam diagnosticados acuradamente, 
mesmo nos primeiros dias de vida. Ate que a presen 9 a e gravi¬ 
dade de refluxo vesicoureteral sejam avaliadas, estes neonatos 
devem receber profilaxia antibiotica com penicilina ou amoxi- 
cilina em dose baixa. A necessidade de profilaxia em geral e um 
topico controverso. 


TROMBOSE DE VEIA RENAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Historia de FMD, depressao ao nascimento, desidratacao. 

► Hematuria, oliguria. 

► Trombocitopenia, policitemia. 

► Aumento dos rins ao exame. 


A trombose de veia renal ocorre mais frequentemente em re- 
cem-nascidos policitemicos desidratados. Em risco especial esta 
o FMD com policitemia. Se o sofrimento fetal se superpoe a po- 
licitemia e desidrata 9 ao, esta indicada a redu 9 ao pronta da vis- 
cosidade do sangue. A trombose e unilateral em 70% dos casos, 
geralmente come 9 a nas venulas intrarrenais e pode se estender 
para veias maiores. Elematuria, oliguria, trombocitopenia e, pos- 
sivelmente, um rim aumentado levantam a suspeita para este 
diagnostico. Com a trombose de veia renal bilateral, sobrevem 
anuria. O diagnostico pode ser confirmado por um exame de 
ultrassonografia, que inclua estudos Doppler de fluxo dos rins. 
O tratamento envolve a corre 9 ao da cond^ao predisponente e a 
varfariniza 9 ao sistemica para a trombose. O uso de tromboliti- 
cos para este problema e controverso. O prognostico para uma 
recupera 9 ao completa e incerto. Muitos lactentes desenvolverao 
atrofia significativa do rim afetado, e alguns evoluem para hiper- 
tensao sistemica. 


Askenazi DJ et al.: Acute kidney injury in critically ill newborns: 
What do we know? What do we need to learn? Pediatr Nephrol 
2009;24:265 [PMID: 19082634], 

Estrada CR: Prenatal hydronephrosis: Early evaluation. Curr Opin 
Urol 2008;18:401 [PMID 18520762], 

Lau KK et al.: Neonatal renal vein thrombosis: Review of the Eng¬ 
lish-language literature between 1992 and 2006. Pediatrics 
2007;120:el278 [PMID: 17974721], 


PROBLEMAS NEUROLOGICOS NO 
RECEM-NASCIDO 


CONVULSOES 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Inlcio comum com 12-48 h. 

► 0s tipos de convulsao incluem as sutis (caracterizadas por 
achados variaveis), tonicas e donicas multifocais. 

► As causas mais comuns incluem encefalopatia hipoxico- 
isquemica, hemorragias intracranianas e infeccao. 


Os recem-nascidos raramente tem convulsoes tonico-clonicas 
bem organizadas, em razao de sua organiza 9 ao cortical incom- 
pleta e de uma preponderance de sinapses inibidoras. O tipo 
mais comum de convulsao e caracterizado por uma constela 9 ao 
de achados, inclusive desvio horizontal dos olhos com ou sem 
espasmos; piscamento ou tremores das palpebras; movimentos 
de suc 9 ao, estalos dos labios, sialorreia e outros movimentos 
orais/bucais, movimentos de nadar, remar, ou patinar; e crises 
apneicas. Episodios estritamente tonicos, ou clonicos multifo¬ 
cais, tambem sao vistos. 

Achados ch'nicos 

O diagnostico diferencial das convulsoes neonatais e apre- 
sentado no Quadro 1-27. A maioria das convulsoes neonatais 
ocorre entre 12 e 48 h de vida. Convulsoes de inicio mais tar- 
dio sugerem meningite, convulsoes familiares benignas ou hi- 
pocalcemia. Informa 9 oes relativas ao uso pre-natal de drogas, 
presen 9 a de asfixia perinatal ou tocotraumatismo e historia fa¬ 
miliar (referente a disturbios hereditarios) devem ser obtidas. 
O exame fisico enfoca aspectos neurologicos, outros sinais de 
abstinencia de drogas, sinais de infec 9 ao concomitante, fei 9 oes 
dismorficas e crescimento intrauterino. A avalia 9 ao de triagem 
deve incluir glicemia, calcio ionizado e eletrolitos, em todos os 
casos. Avalia 9 ao adicional depende dos diagnosticos sugeridos 
pela historia e exame fisico. Se houver suspeita de infec 9 ao, deve 
ser feita uma pumpao lombar. Elemorragias e doempa estrutural 
do SNC podem ser abordadas com ultrassonografia, TC e RM. 
Avalia 9 ao metabolica deve ser prosseguida quando apropriado. 
Deve ser feito EEG; a presen 9 a de descargas em ponta deve ser 
notada, e o padrao de atividade cerebral de fundo, avaliado. 
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Quadro 1-27 Diagnostic*) diferencial das convulsoes neonatais 


Diagnostico 

Comentario 

Encefalopatia hipoxico-isquemica 

Causa mais comum (60%), inicio 
nas primeiras 24 h 

Hemorragia intracraniana 

Ate 15% dos casos, hemorragia 
periventricular/intraventricular, 
sangramento subdural ou 
subaracnoideo, acidente vascular 
cerebral 

Infeccao 

12% dos casos 

Hipoglicemia 

PIG, FMD 

Hipocalcemia, hipomagnesemia 

lactente de baixo peso ao nascer, 

FMD 

Hiponatremia 

Rara, vista com SIADH 

Disturbios do metabolismo de 
aminoacidos e acidos organicos, 
hiperamonemia 

Acidose associada, alteracao do 
nlvel de conscience 

Dependence de piridoxina 

Convulsoes refratarias a terapia 
de rotina; as convulsoes cessam 
apos administracao de piridoxina 

Defeitos do desenvolvimento 

Outras anomalias, sindromes 
cromossomicas 

Abstinence de drogas 


Nenhuma causa encontrada 

10% dos casos 

Convulsoes neonatais familiares 
benignas 



FMD, filho de mae diabetica; SIADH, sindrome de secrecao inadequada do 
hormonio antidiuretico. 


As vezes, a correlagao entre alteragoes do EEG e atividade clinica 
de convulsoes esta ausente, fazendo de um EEG prolongado com 
monitoraqao por video uma ferramenta util. 

Tratamento 

Ventilaqao e perfusao adequadas devem ser garantidas. A hipoglice- 
mia deve ser tratada imediatamente com uma infusao de 2 mL/kg 
de SG 10 o/ o seguida por 6 mg/kg/min de SG 10 % (100 mL/kg/dia). 
Outros tratamentos, como infusao de calcio ou magnesio e an- 
tibioticos, sao indicados para tratar hipocalcemia, hipomagnese- 
mia e suspeita de infecqao. Anormalidades dos eletrolitos devem 
ser corrigidas. Fenobarbital (20 mg/kg IV) deve ser administrado 
para deter as convulsoes. Doses suplementares de 5 mg/kg devem 
ser usadas se as convulsoes persistirem, ate um total de 40 mg/kg. 
Na maioria dos casos, o fenobarbital controla as convulsoes. 

Se as convulsoes continuarem, pode estar indicada a terapia 
com fosfenitoina ou lorazepam. Para convulsoes refratarias, esta 
indicada uma tentativa com piridoxina. 

Prognostico 

O resultado final esta relacionado a causa subjacente da con- 
vulsao. Os desfechos para encefalopatia hipoxico-isquemica e 


hemorragia intraventricular foram discutidos anteriormente 
neste capitulo. Nestes cenarios, as convulsoes, que sao dificeis 
de controlar, acarretam um prognostico ruim para o desenvol- 
vimento normal. Convulsoes resultantes de hipoglicemia, infec- 
qao do SNC, alguns erros inatos do metabolismo e defeitos do 
desenvolvimento tambem tem uma taxa alta de resultado final 
ruim. As convulsoes causadas por hipocalcemia ou hemorragia 
subaracnoidea isolada geralmente resolvem sem sequelas. 

HIPOTONIA 

Deve-se estar alerta para o diagnostico de hipotonia congenita, 
quando a mae tem poli-hidramnio e uma historia de movimen- 
tos fetais fracos. O recem-nascido pode se apresentar com es- 
forgo respiratorio pobre e asfixia perinatal. Para uma discussao 
de causas e avaliagao, ver Capitulo 23. 

HEMORRAGIA INTRACRANIANA 

1. Hemorragia subdural 

A hemorragia subdural esta relacionada com tocotraumatismo; 
o sangramento e causado por laceragoes nas veias que atravessam 
o espago subdural. Estudos prospectivos, relatando a incidencia 
de complicagoes obstetricas especificas, nao sao disponiveis. 

O sitio mais comum de hemorragia subdural esta na ruptura 
de veias cerebrais superficiais, com sangue sobre as convexida- 
des cerebrais. Estas hemorragias podem ser assintomaticas, ou 
podem causar convulsoes, com inicio aos 2-3 dias de vida, vo- 
mitos, irritabilidade e letargia. Os achados associados incluem 
hemorragias da retina e uma fontanela abaulada. O diagnostico 
e confirmado por TC. 

O tratamento especifico, envolvendo drenagem com agulha 
do espago subdural, raramente e necessario. A maioria dos lac- 
tentes sobrevive; 75% sao normals no acompanhamento. (A he¬ 
morragia intraventricular foi discutida anteriormente, na segao 
sobre “O Neonato Prematuro”.) 

2. Hemorragia subaracnoidea primaria 

A hemorragia subaracnoidea primaria e o tipo mais comum de 
hemorragia intracraniana neonatal. No neonato a termo, ela 
pode estar relacionada com traumatismo do parto, ao passo que, 
no prematuro, ela e vista em associagao a hemorragia da matriz 
germinal. Clinicamente, essas hemorragias podem ser assinto¬ 
maticas, ou podem se apresentar com convulsoes e irritabilidade 
no segundo dia, ou, raramente, uma hemorragia maciga com 
uma evolugao descendente rapida. As convulsoes associadas a 
uma hemorragia subaracnoidea sao muito caracteristicas — ge¬ 
ralmente breves, com um exame interictal normal. O diagnostico 
pode ser suspeitado na punqao lombar e confirmado com TC. O 
acompanhamento de longo prazo e uniformemente bom. 

3. Acidente vascular cerebral neonatal 

Lesao isquemica cerebral focal pode ocorrer no cenario de 
hemorragia intraventricular no neonato prematuro e na 
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encefalopatia hipoxico-isquemica. O acidente vascular cerebral 
neonatal tambem tern sido descrito no contexto de disturbios 
subjacentes de trombolise, uso materno de droga (cocalna), his- 
toria de infertilidade, pre-eclampsia, ruptura prolongada das 
membranas e corioamnionite. Em alguns casos, a origem e obs- 
cura. Frequentemente, a lesao ocorre no perlodo pre-natal. A 
apresentaijao cllnica mais comum de um infarto cerebral isolado 
e com convulsoes, e o diagnostico pode ser confirmado na fase 
aguda por RM com imagem ponderada em difusao. A distribui- 
(jao descrita mais frequentemente e a da arteria cerebral media. 

O tratamento e direcionado ao controle das convulsoes. 
O desfecho no longo prazo e variavel, desde quase normal a he¬ 
miplegias e deficits cognitivos. 

Barnette AR, Inder TE: Evaluation and management of stroke in the 
neonate. Clin Perinatol 2009;36:125 [PMID: 19161870], 

Murray DM et al.: Defining the gap between electrographic seizure 
burden, clinical expression and staff recognition of neonatal sei¬ 
zures. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed 2008;93:F187 [PMID: 
17626147], 

Tekgul H et al.: The current etiologic profile and neurodevelop- 
mental outcome of seizures in term newborn infants. Pediatrics 
2006;117:1270 [PMID: 16585324], 


DISTURBIOS METABOLICOS NO 
RECEM-NASCIDO 


HIPERGLICEMIA 

A hiperglicemia pode se desenvolver em neonatos prematuros, 
particularmente aqueles com peso extremamente baixo ao nas- 
cer que tambem sao PIG. As concentrates de glicose podem 
exceder de 200-250 mg/dL, especialmente nos primeiros poucos 
dias de vida. Esta slndrome transitoria semelhante ao diabetes 
geralmente dura cerca de uma semana. 

O manejo pode incluir simplesmente a redu^ao da ingestao 
de glicose, enquanto continuando a suprir aminoacidos IV para 
prevenir o catabolismo proteico, que resulta em gliconeogenese e 
piora da hiperglicemia. Infusoes de insulina intravenosa podem 
ser necessarias em neonatos que permanecem hiperglicemi- 
cos, apesar das velocidades de infusao de glicose de menos de 
5-6 mg/kg/min, mas e preciso ter cuidado, pois a hipoglicemia 
(discutida na se^ao “Problemas comuns no recem-nascido a 
termo”) e uma complicate frequente. 

HIPOCALCEMIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Irritabilidade, agitacao, convulsoes. 

► Glicemia normal. 

► Posslveis feicoes dismorficas, miocardiopatia congenita 
(slndrome de DiGeorge). 


A concentrate de calcio no periodo neonatal imediato diminui 
em todos os recem-nascidos. A concentrate no plasma fetal 
e mais alta que aquela do neonato ou do adulto. Hipocalcemia 
e definida habitualmente como uma concentrate serica total 
menor que 7 mg/dL (equivalente a uma atividade de calcio de 
3,5 mEq/L), embora a fra^ao fisiologicamente ativa, o calcio 
ionizado, deva ser dosada sempre que possivel. O calcio ioni- 
zado geralmente e normal, mesmo quando o calcio total e tao 
baixo como 6-7 mg/dL. Um nivel de calcio ionizado acima de 
0,9 mmol/L (1,8 mEq/L; 3,6 mg/dL) provavelmente nao e pre¬ 
judicial. 

Achados ch'nicos 

Os sinais clinicos de hipocalcemia e a tetania hipocalcemica in- 
cluem choro de timbre agudo, agitato, tremores e convulsoes. 

A hipocalcemia tende a ocorrer em dois tempos diferentes 
no periodo neonatal. A hipocalcemia de inicio precoce ocorre 
nos primeiros dois dias de vida e tem sido associada a prema- 
turidade, diabetes materno, asfixia e, raramente, hipoparati- 
reoidismo materno. A hipocalcemia de inicio tardio ocorre em 
aproximadamente 7-10 dias e e observada em neonatos rece- 
bendo leite de vaca modificado em vez de formula infantil (alta 
ingestao de fosforo), naqueles com hipoparatireoidismo (sin- 
drome de DiGeorge, delete 22qll) ou em recem-nascidos de 
maes com deficiencia grave de vitamina D. Hipomagnesemia 
deve ser pesquisada e tratada nos casos de hipocalcemia que sao 
resistentes ao tratamento. 

► Tratamento 

A. Terapia com calcio oral 

A administrate oral de sais de calcio, frequentemente associa- 
dos a vitamina D, e o metodo de tratamento preferido para for¬ 
mas cronicas de hipocalcemia resultante de hipoparatireoidismo 
(ver Capitulo 32). 

B. Terapia com calcio intravenoso 

A terapia com calcio IV geralmente e necessaria para lactentes 
com hipocalcemia sintomatica, ou com um nivel de calcio io¬ 
nizado inferior a 0,9 mmol/L. Numerosas precau<;6es devem 
ser observadas quando o calcio e dado por via intravenosa. A 
infusao deve ser administrada lentamente, de modo que nao 
haja um aumento subito na concentra^ao de calcio do sangue 
entrando no atrio direito, o que poderia causar bradicardia grave 
e ate mesmo parada cardiaca. Alem do mais, a infusao deve ser 
observada cuidadosamente, porque uma infiltra^ao IV contendo 
calcio pode causar uma necrose de espessura total da pele, reque- 
rendo enxertia. Por estas razoes, a terapia com calcio IV deve ser 
dada criteriosamente, e atraves de um acesso venoso central, se 
possivel. A administracpao IV de gliconato de calcio a 10% geral¬ 
mente e aplicada como um bob de 100-200 mg/kg (1-2 mL/kg) 
durante aproximadamente 10-20 minutos, seguida por uma in¬ 
fusao continua (0,5-lg/kg/dia) durante 1-2 dias, se acesso venoso 
central estiver disponivel. O cloreto de calcio a 10% (20 mg/kg 
ou 0,2 mL/kg por dose) pode resultar em um incremento maior 
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no calcio ionizado, melhorando a pressao sanguinea arterial 
media em neonatos hipocalcemicos enfermos e tendo, assim, 
um papel no recem-nascido. Nota: sais de calcio nao podem ser 
adicionados a soluqoes IV que contenham bicarbonato de sodio, 
porque eles podem se precipitar como carbonato de calcio. 

Prognostico 

O prognostico e bom para convulsoes neonatais inteiramente 
causadas por hipocalcemia, que e prontamente tratada. 

ERROS INATOS DO METABOLISMO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Nivel de consciencia alterado (dificuldades de alimenta- 
cao, letargia, convulsoes) em um lactente que previamente 
apresentava aparencia higida. 

► Taquipneia sem hipoxemia ou angustia. 

► Hipoglicemia, alcalose respiratoria, acidose metabolica. 

► "Sepse" recorrente sem infeccao comprovada. 


Cada erro inato individual do metabolismo e raro, mas coletiva- 
mente eles tem uma incidencia de 1 em 1.000 nascimentos vivos. 
A triagem genetica neonatal expandida indubitavelmente ajuda 
no diagnostico destes disturbios; entretanto, muitos neonatos 
se apresentarao antes que tais resultados estejam disponiveis. 
As doenqas sao consideradas em detalhe no Capitulo 34. Estes 
diagnosticos devem ser considerados quando lactentes que ini- 
cialmente aparentavam bom estado geral apresentam sindromes 
semelhantes a sepse, hipoglicemia recorrente, sindromes neuro- 
logicas (convulsoes ou niveis de consciencia alterados) ou aci¬ 
dose inexplicavel (sugestiva de acidemias organicas). 

No periodo neonatal imediato, os disturbios do ciclo da ureia 
apresentam-se como um nivel de consciencia alterado, secundario 
a hiperamonemia. Uma pista clinica que apoia este diagnostico e 
a hiperventila^ao com alcalose respiratoria primaria, juntamente 
com um nivel de ureia mais baixo que o esperado. A outra catego- 
ria diagnostica importante a considerar consiste em neonatos com 
acidose incessante, secundaria a acidemias organicas. 

Filiano JJ: Neurometabolic diseases in the newborn. Clin Perinatal 
2006;33:411 [PMID: 16765732], 

Kamboj M: Clinical approach to the diagnoses of inborn errors of me¬ 
tabolism. Pediatr Clin N Am 2008;55:1113 [PMID: 18929055], 

Marsden D, Larson C, Levy HL: Newborn screening for metabolic 
disorders. J Pediatr 2006;148:577 [PMID: 16737864], 






Desenvolvimento e 
comportamento da crianca 


Edward Goldson, MD 
Ann Reynolds, MD 


O campo da pediatria do desenvolvimento e comportamento 
surgiu como uma subespecialidade, que trata nao apenas do de¬ 
senvolvimento tipico, mas tambem do diagnostico e da avaliaqao 
do comportamento e desenvolvimento atipicos. Este capitulo 
faz um apanhado geral do desenvolvimento tipico, identifica 
variaqoes no desenvolvimento e discute varias deficiencias de 
desenvolvimento. Em primeiro lugar, discute o desenvolvi¬ 
mento normal, mas nao trata do periodo neonatal nem da ado- 
lescencia (ver Capitulos 1 e 3, respectivamente). Em segundo 
lugar, aborda as variaqoes comportamentais, enfatizando que 
estas refletem o espectro de desenvolvimento normal, e nao a 
patologia. Em terceiro lugar, trata dos disturbios do desenvol¬ 
vimento e comportamentais e seu tratamento. O principio do 
desenvolvimento — isto e, o conceito de mudanqa e maturaqao 
constante — e inerente a pratica diaria da pediatria. Por exem- 
plo, reconhecemos que um bebe de 3 meses e muito diferente 
de uma crianqa de 3 anos e de um adolescente de 13 anos nao 
apenas em relacpao ao que a crianqa e capaz de fazer, mas tam¬ 
bem em termos do tipo de doenqas que ela poderia ter. Da pers- 
pectiva do pediatra geral, todas estas areas devem ser vistas no 
contexto de um “lar medico”. O lar medico e definido como o 
ambiente que proporciona um cuidado coerente, continuo, cul- 
turalmente competente, abrangente e sensivel as crianqas e suas 
familias. Ele e um ambiente que advoga por todas as crianqas, 
quer elas sejam tipicas ou possuam desafios ou deficiencias de 
desenvolvimento. Por incorporar os principios do desenvolvi¬ 
mento infantil — o conceito de que as crianqas estao sempre 
mudando —, o lar medico e o ambiente ideal para compreender 
e promover o desenvolvimento tipico e lidar com as variaqoes, 
os atrasos e os desvios que podem ocorrer na trajetoria de vida 
da criampa e da familia. 

DESENVOLVIMENTO NORMAL 

Crianqas tipicas seguem uma trajetoria de crescente tamanho 
fisico (Figuras 2-1 a 2-10) e crescente complexidade de funqao 
(Figuras 2-7 e 2-8 e Quadros 2-1 e 2-2). O Quadro 2-3 apresenta 
as perspectivas teoricas do comportamento humano, levando 
em consideraqao a obra de Freud, Erikson e Piaget. 


Os cinco primeiros anos de vida sao um periodo de extraor- 
dinario crescimento fisico e crescente complexidade de funqao. 
A crianqa triplica seu peso natal no primeiro ano e alcanqa dois 
terqos de seu tamanho cerebral entre 2,5-3 anos de idade. De um 
bebe totalmente dependente ao nascer, a crianqa progride para 
um ser movel e verbal que e capaz de expressar suas necessida- 
des e desejos entre dois e tres anos. Nos tres anos seguintes, a 
crianqa desenvolve adicionalmente sua capacidade de interagir 
com pares e adultos, desenvolve consideravel habilidade fisica 
e verbal e esta pronta para ingressar no mundo academico da 
aprendizagem e da socializaqao. 

E imprescindivel que o medico identifique perturbaqoes no 
desenvolvimento durante estes anos iniciais, porque pode haver 
janelas de tempo ou periodos sensiveis nos quais intervenqoes 
apropriadas podem ser instituidas para resolver problemas de 
desenvolvimento. 


OS DOIS PRIMEIROS ANOS 

De uma perspectiva motora, as crianqas se desenvolvem em um 
sentido cefalocaudal. Elas sao capazes de levantar a cabeqa com 
bom controle aos 3 meses, sentar-se independentemente aos 
6 meses, engatinhar aos 9 meses, caminhar aos 12 meses e correr 
aos 18 meses. Quando esta aprendendo a caminhar, a crianqa 
inicialmente anda com as pernas mais abertas. Depois, ela anda 
com as pernas mais proximas, os braqos se movem medialmente, 
desenvolve-se um andar sobre os calcanhares e dedos dos pes, e 
os braqos se movem simetricamente entre 18-24 meses. 

Os clinicos geralmente se concentram no desenvolvimento 
motor geral, mas uma avaliaqao do desenvolvimento da motri- 
cidade fina e da destreza, principalmente da preensao, pode ser 
instrutiva nao apenas no monitoramento do desenvolvimento 
normal, mas tambem na identificaqao de desvios no desenvolvi¬ 
mento. A preensao se inicia como um movimento de varredura 
envolvendo o aspecto ulnario da mao entre 3 e 4 meses de idade. 
O polegar e adicionado a este movimento em torno dos 5 meses 
a medida que o movimento muda para o lado radial da mao. O 
polegar se opoe aos outros dedos para apanhar objetos pouco 
antes dos 7 meses, e a preensao precisa em pinqa aparece em 
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Meninas, nascimento a 36 meses Nome_ 

PERCENTIS DE COMPRIMENTO PARA IDADE E PESO PARA IDADE Registro n e 
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▲ Figura 2-1 Padroes de percentis de comprimento para idade e de peso para idade em meninas, do nascimento aos 36 meses 
de idade (CDC). 
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Meninas, nascimento a 36 meses Nome_ 

PERCENTIS DE PERIMETRO CEFALICO PARA IDADE E DE PESO PARA COMPRIMENTO Registro n s _ 

Nascimento 3 6 9 12 15 18 21 24 27 30 33 36 



▲ Figura 2-2 Padroes de percentis de peiimetro cefalico para idade e de peso para comprimento em meninas, do nascimento 
aos 36 meses de idade (CDC). 
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Meninos, nascimento a 36 meses Nome_ 

PERCENTIS DE COMPRIMENTO PARA IDADE E DE PESO PARA IDADE Registro n e 


Nascimento 3 6 9 12 15 18 21 24 27 30 33 36 



A Figura 2-3 Padroes percentis de comprimento para idade e de peso para idade em meninos, do nascimento aos 36 meses 
de idade (CDC). 
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Meninos, nascimento a 36 meses Nome_ 

PERCENTIS DE PERIMETRO CEFALICO PARA IDADE E DE PESO PARA COMPRIMENTO Registro n s 


Nascimento 3 6 9 12 15 18 21 24 27 30 33 36 



▲ Figura 2-4 Padroes de percentis de perimetro cefalico para idade e de peso para comprimento em meninos, do nascimento 
aos 36 meses de idade (CDC). 
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Nome. 


Meninas, de 2 a 20 anos 

PERCENTIS DE ESTATURA PARA IDADE E DE PESO PARA IDADE Registro n s 

12 13 14 15 16 17 18 19 20 



7 8 9 10 11 12 


19 20 


▲ Figura 2-5 Padroes de percentis de estatura para idade e de peso para idade em meninas, de 2-20 anos (CDC). 
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Meninas, de 2 a 20 anos Nome_ 

PERCENTIS DE INDICE DE MASSA CORPORAL PARA IDADE Registro n 2 



2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 


▲ Figura 2-6 Padroes de percentis de Indice de massa corporal para idade em meninas, de 2-20 anos (CDC). 
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DESENVOLVIMENTO E COMPORTAMENTO DA CRIANCA 


Nome _ 


Meninos, de 2 a 20 anos 

PERCENTIS DE ESTATURA PARA IDADE E DE PESO PARA IDADE Registro n s . 

12 13 14 15 16 17 18 19 20 



7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 


19 20 


▲ Figura 2-7 Padroes de percentis de estatura para idade e de peso para idade entre meninos, de 2-20 anos (CDC). 
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Meninos, de 2 a 20 anos Nome_ 

PERCENTIS DE INDICE DE MASSA PARA IDADE Registro n 2 



2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 


▲ Figura 2-8 Padroes de percentis de indice de massa corporal para idade em meninos, de 2-20 anos (CDC). 
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3 



Meses-*-H-Anos 


▲ Figura 2-9 Perimetro cefalico das meninas. 

(Modificada e reproduzida, com permissao, de 
Nelhaus G: Head Circumference from birth to 
eighteen years. Practical composite international 
and interracial graphs. Pediatrics 1968; 41:106.) 


torno dos 9 meses. A maioria das crian^as pequenas tem mo- 
vimentos simetricos. As criarujas nao devem apresentar prefe- 
rencia significativa por uma das maos antes de 1 ano de idade e 
tipicamente desenvolvem lateralidade entre 18-30 meses. 

A linguagem tambem e uma area essencial a ser considerada. 
A comunicaijao e importante desde o nascimento (Quadro 2-2 e 
Figura 2-11), principalmente as interaqoes nao verbais reclprocas 
entre bebe e cuidador. Aos 2 meses, essas interaijoes comeqam a 
incluir melodicos sons de vogais, chamados arrulhos, e brinca- 
deiras vocais reciprocas entre o genitor e a crianqa. Os balbucios, 
que acrescentam consoantes as vogais, se iniciam entre 6 e 10 
meses de idade, e a repetiqao de sons, como “da-da-da-da”, e fa- 
cilitada pelo crescente controle da musculatura oral. O balbuciar 


atinge o auge aos 12 meses. A criamja entao passa para o estagio 
em que tem suas necessidades atendidas empregando palavras 
avulsas para representar objetos ou acpoes. E comum, nesta idade, 
que as crian^as expressem desejos e necessidades apontando 
para os objetos ou usando outros gestos. As crianqas geralmente 
possuem de 5-10 palavras compreensiveis entre 12-18 meses; 
aos 2 anos, elas montam frases com duas ou tres palavras, 50% 
das quais podem ser compreendidas por seus cuidadores (ver 
Quadros 2-1 e 2-2 e Figura 2-11). A aquisiqao de vocabulario 
expressivo varia muito entre 12-24 meses de idade. Como grupo, 
os meninos e crian^as bilingues tendem a desenvolver lingua- 
gem expressiva mais lentamente durante este periodo. Contudo, 
e importante observar que, para cada individuo, os marcos ainda 



▲ Figura 2-10 Pertmetro cefalico dos meni¬ 
nos. (Modificada e reproduzida, com permissao, 
de Nelhaus G: Head Circumference from birth to 
eighteen years. Practical composite international 
and interracial graphs. Pediatrics 1968; 41:106.) 
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Quadro 2-1 Quadros do desenvolvimento 


Atividades a serem observadas: 

Mantem a cabeca ereta e levanta a cabeca 
Vira-se do lado para as costas 
Fita rostos e segue objetos atraves do campo visual 
Derruba brinquedos 
Torna-se alerta em resposta a voz 
Atividades descritas por genitor: 

Reconhece os pais 
Produz vocalizacoes 
Sorri espontaneamente 


Atividades a serem observadas: 

Agarra cubo — primeiro ulnar e posteriormente com oposicao do 
polegar 

Pega e leva objetos a boca 
Faz som estalando os labios 
Senta com apoio 

Atividades descritas por genitor: 

Ri 

Antecipa comida ao ve-la 
Vira-se das costas para o lado 


Atividades a serem observadas: 

Senta-se sozinho por curto periodo de tempo 
Alcanca com uma mao 

Primeiro alca uma bolinha e depois a agarra usando oposicao 
do polegar 

Imita o gesto de despedida 

Passa objetos de uma mao para outra na linha mediana 
Balbucia 

Atividades descritas por genitor: 

Rola das costas para a barriga 
Inibe-se com a palavra noo 


Atividades a serem observadas: 

Fica de pe sozinho 

Imita brincadeiras de palmas e de esconder o rosto 
Usa polegar e indicador para pegar bolinha 
Atividades descritas por genitor: 

Caminha apoiando-se na mobilia 
Segue comandos verbais de urn passo, p. ex., "Venha aqui", 
"Da para mim" 


Da urn brinquedo a pedido 
Fenta construir uma torre de dois cubos 
Atividades descritas por genitor: 

Aponta para objetos desejados 
Diz uma ou duas palavras 


Atividades a serem observadas: 

Constroi torre de tres ou quatro cubos 
Arremessa bola 
Senta-se em cadeira 
Derruba bolinha da garrafa 
Atividades descritas por genitor: 

Sobe e desce escadas com ajuda 
Diz de 4-20 palavras 
Compreende comandos de dois passos 
Carrega e abraca boneca 
Alimenta-se sozinho 


Atividades a serem observadas: 

Fala pequenas frases, de duas palavras ou mais 

Chuta bola a pedido 

Constroi torre de 6-7 cubos 

Aponta para objetos ou figuras nomeadas 

Pula do chao com os dois pes 

Fica de pe sobre qualquer uma das pernas 

Usa pronomes 

Atividades descritas por genitor: 

Verbaliza necessidades higienicas 
Veste sozinho roupas simples 
Vira paginas de livro uma por uma 
Brinca de imitacao domestica 


Atividades a serem observadas: 

Anda de costas 

Comeca a pular sobre urn dos pes 
Usa preposicoes 
Copia urn circulo grosseiro 
Aponta para objetos descritos pelo uso 
Refere-se a si mesma como eu 
Segura giz de cera com o punho 
Atividades descritas por genitor: 

Ajuda a guardar as coisas 
Mantem uma conversa 


Atividades a serem observadas: 

Caminha de maneira independente 
Diz "mamae"e "papai" com significado 
E capaz de usar movimento de pinca para pegar uma bolinha 
Coloca dado dentro de xicara apos demonstracao 


Atividades a serem observadas: 

Segura giz de cera com os dedos 
Constroi torre de 9-10 cubos 


(con tin ua) 






















DESENVOLVIMENTO E COMPORTAMENTO DA CRIANCA 



5 


Quadro 2-1 Quadros do desenvolvimento ( continuacao ) 


Imita ponte de tres cubos 
Copia circuit) 

Diz seu nome e sobrenome 
Atividades descritas por genitor: 

Anda em triciclo usando pedais 
Veste-se com supervisao 


Atividades descritas por genitor: 

Realiza tarefas domesticas simples (p. ex., tirar o lixo, secar 
talheres) 

Vai para escola ou ao encontro do onibus escolar sem 
supervisao 

Boa habilidade motora, mas pouca consciencia de perigos 


3-4 anos 


Atividades a serem observadas: 

Sobe escadas com pes alternados 

Comeca a abotoar e desabotoar 

"0 que voce gosta de fazer que e divertido"? (Responde usando 
plurais, pronomes pessoais e verbos) 

Responde ao comando de colocar brinquedo dentro, sobre ou em- 
baixo da mesa 

Desenha urn circulo quando solicitado a desenhar uma pessoa 

Sabe o proprio sexo ("Voce e menino ou menina?") 

Diz o nome completo 

Copia urn circulo ja desenhado ("Voce e capaz de fazer urn 
igual?") 

Atividades descritas por genitor: 

Alimenta-se sozinho na hora das refeicoes 

Descalca sapatos e tira jaqueta 


4-5 anos 


Atividades a serem observadas: 

Corre e se vira sem perder o equilibrio 

E capaz de ficar sobre urn dos pes por pelo menos 10 
segundos 

Abotoa roupas e coloca o cadarco nos sapatos (Nao da o laco) 

Conta ate quatro de cabeca 

"Me de dois" (Capaz de faze-lo de urn pilha de quatro abaixadores 
de lingua) 

Desenha uma pessoa (Cabeca, duas protuberances e possivelmente 
dois olhos. Ainda sem busto) 

Sabe os dias da semana ("0 que vem depois da terca-feira?") 

Da respostas apropriadas a: "0 que a gente precisa fazer quando 
esta com sono? Com fome? Com frio?") 

Copia + em imitacao 
Atividades descritas por genitor: 

Autocuidado no banheiro (Pode precisar de ajuda para limpar-se) 

Brinca na rua por ao menos 30 minutos 

Veste-se sozinho exceto dar o laco nos sapatos 


5-6 anos 


Atividades a serem observadas: 

E capaz de pegar bola 
Salta com agilidade 
Copia uma cruz ja desenhada 
Diz a idade 

Conceito de 10 (p. ex., conta 10 abaixadores de lingua). Pode 
recitar ate maior numero "de cabeca" 

Conhece mao direita e esquerda 

Desenha pessoa reconhecivel com, pelo menos, oito detalhes 
Descreve o programa de televisao predileto com alguns 
detalhes 


6-7 anos 


Atividades a serem observadas: 

Copia urn A 

Define palavras pelo uso ("0 que e uma laranja?" "Para comer") 

Sabe se e manha ou tarde 

Desenha uma pessoa com 12 detalhes 

Le varias palavras de uma silaba impressas (Meu, sol, ver) 


7-8 anos 


Atividades a serem observadas: 

Conta de dois em dois e de cinco em cinco 
Da o laco nos sapatos 
Copia urn losango 

Sabe que dia da semana e hoje (Nao a data ou o ano) 

Nenhum sinal de substituicao de sons na tala 
Desenha uma figura humana com 16 detalhes 
Le paragrafo #1 de Durrell: 

Leitura: 

Muff e uma gatinha amarela. Ela bebe leite. Ela dorme na cadeira. 
Ela nao gosta de se molhar 
Aritmetica correspondente: 

7 6 6 8 

±4 +7 z4 ^ 

Adiciona e subtrai numeros de urn digito. 


8-9 anos 


Atividades a serem observadas: 

Define palavras melhor do que pelo uso ("0 que e uma 
laranja?""llma fruta") 

E capaz de dar uma resposta apropriada para o seguinte: 

"0 que voce deve fazer se... 

- voce quebra alguma coisa que pertence a outra pessoa?" 

- urn amigo bate em voce sem querer?" 

Le o paragrafo #2 de Durrell: 

Leitura: 

Urn cachorrinho fugiu de casa. Ele brincou com dois cachorros 
grandes. Eles fugiram dele. Comecou a chover. Ele foi para 
baixo de uma arvore. Ele queria ir para casa, mas nao sabia o 
caminho. Ele viu urn menino que ele conhecia. 0 menino o levou 
para casa 

Aritmetica correspondente: 

45 

67 16 14 84 

+4 +27 -8 -36 

Esta aprendendo os processos operacionais da adicao e da 
subtracao 


(continua) 














desenvolvimento e comportamento da crianca 


Quadro 2-1 Quadros do desenvolvimento ( continuacao) 


9-10 anos 


Atividades a serem observadas: 

Sabe o dia, o mes e o ano 

Nomeia os meses em ordem (15 s, um erro) 

Constroi uma frase com estas tres palavras: (Uma ou duas. Pode usar 
palavras oralmente no contexto correto) 

1. Trabalho... dinheiro... homens 

2. Menino... rio... bola 

Le o paragrafo #3 de Durrell: 

Leituro: 

Seis meninos montaram uma barraca ao lado de um rio. Eles levaram 
coisas para comer. Quando o sol se pos, eles entraram na barraca 
para dormir. De noite, uma vaca chegou e comecou a comer grama 
em volta da barraca. Os meninos ficaram com medo. Eles acharam 
que era um urso 

Deve compreender e responder a pergunta: "0 que a vaca estava 
fazendo?" 

Aritmetica correspondente: 

5.204 23 837 

-530 x3 x7 

Aprende multiplicacao simples. 


10-12 anos 


Atividades a serem observadas: 

Deve ler e compreender o paragrafo #5 de Durrell: 

Leituro: 

Em 1807, Robert Fulton fez a primeira longa viagem em um barco 
a vapor. Ele navegou por 150 milhas pelo Rio Hudson. O barco 
andava a cinco milhas por hora. Isso era o mais rapido que um 
barco a vapor ja tinha andado. Multidoes se reuniam em ambas 
as margens do rio para ver este novo tipo de barco. Eles temeram 
que seu barulho e movimento nas aguas afugentasse todos os 
peixes 


Resposta: "Em que rio a viagem foi feita?" 

Peca que escreva a frase: "Os Pescadores nao gostaram do barco" 
Aritmetica correspondente: 

420 9J72 31562 

x29 

Deve fazer multiplicacao e divisao simples 


12-15 anos 


Atividades a serem observadas: 

Ler paragrafo #7 de Durrell: 

Leituro: 

0 golfe originou-se na Holanda como um jogo praticado sobre o gelo. 
Em sua forma atual, o esporte apareceu primeiramente na Escocia. 
Ele se tornou extraordinariamente popular, e os reis o consideravam 
tao prazeroso que ele ficou conhecido como "o esporte da realeza". 
Contudo, James IV achava que as pessoas negligenciavam o 
trabalho para praticar este esporte fascinante, de modo que ele 
foi proibido em 1457. James cedeu quando descobriu o quanto o 
esporte era atraente, e o esporte imediatamente recuperou sua 
antiga popularidade. 0 golfe espalhou-se gradualmente para outros 
paises, chegando aos EUA em 1890. Sua aceitacao cresceu tanto 
que quase nao existe uma cidade que nao se orgulhe de seu campo 
publico ou particular de golfe. 

Peca para escrever uma frase: "O golfe originou-se na Holanda como 
um Jogo praticado sobre o gelo" 

Responde a perguntas: 

"Por que o golfe foi proibido por James IV?" 

"Por que ele mudou de ideia?" 

Aritmetica correspondente: 

536)4762 ’A 1'k 

+% —/t 

Reduz fracoes para a sua forma mais baixa 

Faz divisoes longas, adiciona e subtrai fracoes 


Modificada de Leavitt SR, Goodman H, Harvin D: Use of developmental charts in teaching well child care. Pediatrics 1963;31:499. 


devem se situar na faixa esperada. Genero e exposigao a duas 
ltnguas jamais devem ser usados como desculpa para nao enca- 
minhar uma crianga que apresenta atraso significativo na aqui- 
sigao da fata e da linguagem para avaliagao adicional. Tambem 
e importante assinalar que, em sua maioria, as criangas nao sao 
realmente bilingues. A maioria delas tem um idioma primario, e 
os outros sao secundarios. 

A linguagem receptiva em geral se desenvolve mais rapida- 
mente do que a linguagem expressiva. A compreensao das pala¬ 
vras aumenta aos 9 meses de idade; e aos 13 meses, o vocabulario 
receptivo da crianga pode ter de 20-100 palavras. Depois dos 18 
meses, os vocabularios expressivo e receptivo aumentam drasti- 
camente, e no fim do segundo ano ocorre tipicamente um salto 
quantico no desenvolvimento da linguagem. A crianga comega a 
ligar palavras e locugoes e a usar a linguagem para representar um 
novo-mundo — o mundo simbolico. Elas comegam a usar verbos 
em sua fala e dedicam grande parte de sua linguagem a descrigao 
de suas novas habilidades, por exemplo, “Eu saio”. Elas comegam 
a incorporar pronomes, como “eu” e “tu”, a fala e a fazer perguntas 


usando “por que” e “o que” com mais frequencia. Elas tambem 
comegam a apreciar fatores temporais e a compreender e usar este 
conceito em sua fala (ver Quadro 2-1). 

A Escala de Marcos da Linguagem Inicial-2 (ver Figura 2-11) 
e um instrumento simples para avaliar o desenvolvimento ini- 
cial da linguagem no consultorio pediatrico. Ela e pontuada da 
mesma forma que a Denver II (Figura 2-12), porem testa as areas 
de linguagem receptiva e expressiva com maior profundidade. 

£ possivel memorizar facilmente os marcos do desenvolvi¬ 
mento que caracterizam a trajetoria da crianga tipica; contudo, 
esses marcos tornam-se mais significativos e uteis se estiverem 
em contextos empiricos e teoricos. O trabalho de Piaget e de ou¬ 
tros e muito instrutivo e oferece uma melhor compreensao do 
desenvolvimento comportamental e afetivo (ver Quadro 2-3). 
Piaget descreveu os dois primeiros anos de vida como o periodo 
sensorimotor, durante o qual os bebes aprendem, com crescente 
sofisticagao, a ligar as informagoes sensorias do ambiente a uma 
resposta motora. Os bebes se baseiam em padroes de compor¬ 
tamento reflexos primitivos (denominados esquemas; sugar e 
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Quadro 2-2 Desenvolvimento da fala normal e da linguagem 


Idade 

Fala 

Linguagem 

Articulacao 

1 mes 

Sons roucos 


Vogais: \a\, \u\, \e\ 

2 meses 

Sons de vogal ("e"), arrulhos 



2,5 meses 

Guinchos 



3 meses 

Balbucios, vogais iniciais 


4 meses 

Sons guturais 


Consoantes: m, p, b 

5 meses 

Vogais: \o\, \u\ 

7 meses 

Imita sons da fala 



8 meses 

Silabas: da, ba, ca 

10 meses 


"Papa" ou "mama" nao especificamente 

Nomes aproximados: coio/cachorro 

12 meses 

Inicio do jargao (linguagem 
propria) 

Uma outra palavra alem de "mama" ou 
"papa" 

2-3 palavras compreensiveis 

13 meses 


Tres palavras 


16 meses 

Seis palavras 

Consoantes: t, d, w, n, h 

18-24 meses 


Sequencias de duas palavras 

Sequencias de duas palavras compreensiveis 

24-30 meses 


Sequencias de tres palavras 

Sequencias de tres palavras compreensiveis 

2 anos 

Vogais pronunciadas 
corretamente 

Aproximadamente 270 palavras; usa 
pronomes 

Aproximadamente 270 palavras; usa 
sequencias 

3 anos 

Algum grau de hesitacao e 
incerteza comum 

Aproximadamente 900 palavras; sequencias 
inteligiveis de quatro palavras 

Aproximadamente 900 palavras; sequencias 
inteligiveis de quatro palavras 

4 anos 


Aproximadamente 1.540 palavras; sequencias 
ou frases inteligiveis de cinco palavras 

Aproximadamente 1.540 palavras; sequencias 
ou frases inteligiveis de cinco palavras 

6 anos 


Aproximadamente 2.560 palavras; frases 
inteligiveis de seis ou sete palavras 

Aproximadamente 2.560 palavras; frases 
inteligiveis de seis ou sete palavras 

7-8 anos 

Proficiencia adulta 




Dados sobre articulacao de Berry MF: Language Disorders of Children. Appleton-Century-Crofts, 1969; e de Bzock K. League R: Receptive-Expressive 
Emergent Language Scale. University Park Press, 1970. 


um exemplo) e constantemente incorporam ou assimilam novas 
experiencias. Os esquemas evoluem no decorrer do tempo a me- 
dida que os bebes acomodam novas experiencias e que novos 
niveis de capacidade cognitiva se desdobram em uma sequencia 
organizada. Ocorre um aprimoramento das redes neurais por 
meio de ramifica^ao e poda (apoptose) de dendritos. 

No primeiro ano de vida, a percepqao da realidade no bebe 
gira em torno de si mesmo e do que ele pode ver ou pegar. O 
bebe segue a trajetoria de um objeto atraves do campo de visao, 
mas antes dos 6 meses de idade, o objeto deixa de existir depois 
que sai do campo de visao do bebe. Entre 9-12 meses, o bebe, 
pouco a pouco, desenvolve o conceito de permanencia do objeto, 
ou a compreensao de que os objetos existem mesmo quando nao 
sao vistos. O desenvolvimento de permanencia do objeto corre- 
laciona-se com uma aumentada atividade frontal no eletroence- 
falograma (EEG). O conceito adere primeiramente a imagem da 
mae ou cuidador principal devido a sua importancia emocio- 
nal, sendo uma parte critica do comportamento de apego (dis- 
cutido posteriormente). No segundo ano, as crianqas estendem 


sua capacidade de manipular objetos pelo uso de instrumentos, 
primeiro por imitaqao e posteriormente por tentativa e erro. 

Freud descreveu o primeiro ano de vida como o estagio oral, 
porque muitas das necessidades do bebe sao satisfeitas por meios 
orais. A nutriqao e obtida sugando o seio ou a mamadeira, e o 
bebe se acalma sugando os dedos ou uma chupeta. Durante este 
estagio de simbiose com a mae, os limites entre mae e bebe se 
confundem. As necessidades do bebe sao totalmente atendidas 
pela mae, a qual foi descrita como manifestando “possessividade 
narcisista” sobre o bebe. Esta e uma interaqao muito positiva no 
processo de apego bidirecional (denominado bonding , em in¬ 
gles). Os pais aprendem a Hear atentos e a interpretar os sinais 
do bebe, os quais refletem suas necessidades. Desenvolve-se um 
processo de interarjao emocional mais sensivel que pode ser visto 
no espelhamento das expressoes facials entre cuidador e bebe e 
em seu mutuo envolvimento em ciclos de atenqao e desaten^ao, 
que gradualmente se desenvolvem no jogo social. Um genitor de- 
primido ou incapaz de responder as expressoes e sinais do bebe 
pode ter um efeito profundamente negativo no futuro desenvol¬ 
vimento da criamja. Os termos de Erikson de confianija versus 









desenvolvimento e comportamento da crianca 


Quadro 2-3 Perspectivas do comportamento humano 



Teorias do desenvolvimento 

Areas de habilidade 


Idade 

Freud 

Erikson 

Piaget 

Linguagem 

Motor 

Psicopatologia 

Nasdmento a 

18 meses 

Oral 

Confianca versus 

desconfianca 

basica 

Sensorimotor 

Acoes corporais; 
choro; nomeacao; 
apontar 

Sentar; pegar; 
agarrar; andar 
reflexos 

Autismo; depressao 
anaclltica; transtornos do apego; 
alimentacao; problemas de sono 

18 meses- 
3 anos 

Anal 

Autonomia versus 
vergonha, duvida 

Simbolico 

(pre-operacional) 

Frases; jargao 
telegrafico 

Escalar, correr 

Questoes de separacao; 
negativismo; temor; obstipacao 
intestinal; timidez; retraimento 

3-6 anos 

Edipiano 

Iniciativa versus 
culpa 

Intuicao 

(pre-operacional) 

Conetivos; pode 
ser facilmente 
compreendida 

Maior 

coordenacao; 
tricido; pular 

Enurese; encoprese; ansiedade; 
atuacao (acting out) agressiva; 
fobias; pesadelos 

6-11 anos 

Latencia 

Produtividade 

versus 

inferioridade 

Operational 

concreto 

Oracoes 
subordinadas; 
leitura e escrita; 
racioclnio 
lingulstico 

Maior habilidade; 
esportes, jogos 
recreativos 
cooperativos 

Fobias escolares; reacoes 
obsessivas; reacoes de conversao; 
eguivalentes depressivos 

12-17 anos 

Adolescencia 

(genital) 

Identidade versus 
confusao de 
identidade 

Operacional 

formal 

Razao abstrata; 
uso da linguagem; 
manipulacao 
abstrata 

Refinamento de 
habilidades 

Delinquency; promiscuidade; 
esquizofrenia; anorexia nervosa; 
suiddio 


Adaptado e reproduzido, com pemnissao, de Dixon S: Setting the stage: Theories and concepts of child development: In Dixon S, Stein M (editors): Encounters 
with Children, 2nd ed. Year Book, 1992. 


desconfianga basica sao outra forma de descrever a interagao re- 
ctproca que caracteriza este estagio. As brincadeiras em que cada 
um tem a sua vez, que ocorrem entre tres e seis meses de idade, 
sao um prazer tanto para os pais quanto para o bebe e sao uma 
extensao do comportamento de espelhamento. Etas tambem re- 
presentam uma forma precoce de comportamento imitativo, que 
e importante no desenvolvimento social e cognitivo posterior. 
Brincadeiras mais sofisticadas, como peekaboo* ocorrem apro- 
ximadamente aos 9 meses de idade. A emogao da crianga com 
o reaparecimento do rosto que desapareceu momentaneamente 
demonstra a emergente compreensao da permanencia do objeto. 
A idade de 8-9 meses tambem e uma epoca critica no processo 
de apego porque e neste periodo que a ansiedade de separagao 
e a ansiedade ante estranhos se tornam evidentes. Neste estagio, 
o bebe e capaz de apreciar eventos discrepantes que nao corres¬ 
pondent a esquemas conhecidos. Esses novos eventos causam 
incerteza e, subsequentemente, medo e ansiedade. O bebe deve 
ser capaz de recuperar esquemas anteriores e incorporar novas 
informagoes por um tempo prolongado. Estas capacidades sao 
desenvolvidas aos 8 meses e dao origem a medos que podem se 
desenvolver posteriormente: ansiedade ante estranhos e ansie¬ 
dade de separagao. Na ansiedade ante estranhos, o bebe analisa o 
rosto de um estranho, detecta a falta de correspondence com es¬ 
quemas anteriores ou com o que e familiar e responde com medo 
ou ansiedade, o que o leva a chorar. Na ansiedade de separagao, 
a crianga percebe a diferenga entre a presenga do cuidador e sua 
ausencia, lembrando-se do esquema da presenga do cuidador. 


* N. de T. Peekaboo e uma brincadeira na qual o adulto esconde seu rosto do 
bebe e de repente o mostra exclamando peekaboo, ou simplesmente boo. 


Percebendo a incoerencia, a crianga primeiramente fica em du- 
vida e, depois, ansiosa e temerosa. Isso inicia aos 8 meses, atinge 
o auge aos 15 meses e desaparece ao fim de 2 anos em uma pro- 
gressao relativamente organizada a medida que a maturagao do 
SNC facilita o desenvolvimento de novas habilidades. £ possivel 
tirar bom proveito da compreensao da permanencia do objeto 
pela crianga colocando-se uma fotografia da mae (ou do pai) 
perto da crianga, ou deixando um objeto (p. ex., o sueter da mae) 
onde a crianga possa ve-lo durante sua ausencia. Um substituto 
visual da presenga da mae pode confortar a crianga. 

Depois que aprende a caminhar de maneira independente, a 
crianga pode se afastar do genitor e explorar o ambiente. Ainda 
que a crianga use um dos pais, geralmente a mae, como “base 
segura”, retornando a ela com frequence para renovar sua con- 
fianga, ela agora deu um passo importante em diregao a inde¬ 
pendence. Este e o initio do dominio sobre o ambiente e da 
emergence de um senso de identidade. Os “terriveis dois anos” e 
o uso autoafirmativo frequente da palavra “nao” sao a tentativa da 
crianga de desenvolver uma ideia melhor do que esta ou poderia 
estar sob seu controle. A crianga esta afirmando sua autonomia. 
O desenvolvimento do ego durante este periodo deve ser promo- 
vido, mas com limites apropriados. A medida que desenvolvem 
um senso de identidade, as criangas comegam a compreender os 
sentimentos dos outros e a desenvolver empatia. Elas abragam 
outra crianga que esta em apuros ou fleam preocupadas quando 
alguem se machuca. Elas comegam a compreender como outra 
crianga se sente quando esta machucada, e esta compreensao as 
ajuda a inibir seu proprio comportamento agressivo. 

As criangas tambem comegam a compreender certo e errado 
e as expectativas dos pais. Elas reconhecem que fizeram uma 
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▲ Figura 2-12 Denver II. (Copyright © 1969,1989, 1990 WK Frankenburg eJB Dodds. © 1978 WK Frankenberg.) 
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coisa “errada” e podem manifestar essa consciencia com “um- 
hum”, ou outras exclamaqoes de desaprovaqao. Elas tambem se 
regozijam com suas atitudes e se tornam mais conscientes de 
seus corpos. 

Uma area do comportamento infantil que frequentemente 
tern sido ignorada e o brincar. Brincar e o trabalho da crianqa, 
bem como um modo importante de aprender. Brincar e um 
processo muito complexo cujo proposito pode incluir a pratica 
e o ensaio de papeis, habilidades e relaqoes; um modo de revi- 
sitar o passado; um modo de dominar ativamente um conjunto 
de experiencias e um modo de integrar as experiencias de vida 
da crianqa. Ele envolve desenvolvimento emocional (regulaqao 
do afeto e identificaqao e papeis de genero), desenvolvimento 
cognitivo (funqao verbal e nao verbal) e funcionamento exe¬ 
cutive e criatividade; e desenvolvimento social/motor (coor- 
denaqao motora, tolerancia a frustraqao e interaqoes sociais, 
como esperar a sua vez). £ interessante o fato de que o brincar 
tern uma progressao do desenvolvimento. Entre 6 e 12 meses 
de idade, uma crianqa tipica diverte-se brincando d e peekaboo, 
que e uma forma de interaqao social. Durante o ano seguinte 
ou algo assim, ainda que as crianqas se envolvam em intera¬ 
qoes sociais cada vez mais complexas e imitaqao, seu brincar 
e basicamente solitario. Entretanto, elas comeqam a brincar de 
maneira simbolica, como ao beber de uma xicara de brinquedo 
e depois dar de beber a uma boneca usando a mesma xicara. 
Entre 2-3 anos, as crianqas comeqam a brincar paralelamente 
(comportando-se de modo imitativo). Esta forma de brincar 
pouco a pouco evolui para formas mais interativas ou coope- 
rativas entre 3-4 anos, alem de adquirirem um carater mais 
tematico. Existem, evidentemente, amplas variaqoes no desen¬ 
volvimento do brincar, refletindo variaveis culturais, educacio- 
nais e socioeconomicas. Nao obstante, o desenvolvimento do 
brincar segue uma sequencia que pode ser avaliada e ser muito 
informativa na avaliaqao de uma crianqa. 

A maturaqao cerebral prepara o caminho para o treinamento 
higienico. Depois dos 18 meses, as crianqas tem capacidade sen- 
soria para perceber que o reto ou a bexiga estao cheios e sao fi- 
sicamente capazes de controlar os esfincteres anal e uretral. Elas 
tambem sentem grande prazer com suas realizaqoes, em espe¬ 
cial com a evacuaqao adequada, caso ela seja reforqada positiva- 
mente. As crianqas devem receber algum controle sobre quando 
a evacuaqao ocorre. Se os pais impuserem restriqoes severas, a 
superaqao deste marco do desenvolvimento pode tornar-se uma 
batalha entre o genitor e a crianqa. Freud chamou este periodo 
de fase anal, porque a questao do desenvolvimento do controle 
intestinal e a principal tarefa que precisa ser aprendida. Ela en¬ 
volve um tema mais generalizado de comportamento socializado 
e asseio corporal geral, o qual geralmente e ensinado ou imposto 
a crianqa nesta idade. 

2-4 ANOS 

Piaget caracterizou o estagio dos 2-6 anos como pre-operacional. 
Este estagio se inicia quando a linguagem facilita a criaqao de 
imagens mentais no sentido simbolico. A crianqa comeqa a ma- 
nipular o mundo simbolico; diferencia a realidade da fantasia 
de modo imperfeito e pode sentir-se aterrorizada por sonhos, 


desejos e ameaqas bobas. A maior parte da percepqao que a 
crianqa tem do mundo e egocentrica ou interpretada em refe¬ 
renda a suas necessidades ou influences. As relaqoes de causa 
e efeito sao confundidas como relaqoes temporais ou interpre- 
tadas de maneira egocentrica. Por exemplo, as crianqas podem 
focar sua compreensao do divorcio em si mesmas (“Meu pai foi 
embora porque eu fui ma” ou “Minha mae foi embora porque 
ela nao me amava”). Doenqas e a necessidade de atenqao me- 
dica tambem sao comumente interpretadas erroneamente nesta 
idade. A crianqa pode fazer uma ligaqao mental entre a doenqa 
de um irmao e uma discussao recente, um comentario negativo 
ou um desejo de que o irmao adoeqa. A crianqa pode experimen- 
tar consideravel culpa, a menos que os pais estejam cientes destas 
interpretaqoes erroneas e dediquem tempo para tratar delas. 

Nesta idade, as crianqas tambem dotam objetos inanima- 
dos de sentimentos humanos. Elas tambem presumem que 
pessoas causam ou criam todos os eventos naturais. Por exem¬ 
plo, quando indagadas sobre por que o sol se poe, elas podem 
dizer: “O sol vai para sua casa” ou “Alguem o puxa para baixo”. 
O pensamento magico floresce entre 3-5 anos a medida que o 
pensamento simbolico incorpora fantasias mais complexas. 
A fantasia facilita o desenvolvimento do desempenho de papeis, a 
identidade sexual e o crescimento emocional. As crianqas testam 
novas experiencias na fantasia, tanto em sua imaginaqao quanto 
no brincar. Em seu brincar, as crianqas com frequencia criam 
historias magicas e novas situaqoes que refletem as questoes com 
as quais estao lidando, como agressao, relacionamentos, medos e 
controle. As crianqas inventam amigos imaginarios nesta epoca, 
e pesadelos ou medo de monstros sao comuns. Nesta fase, outras 
crianqas tornam-se importantes para facilitar o brincar, como, 
por exemplo, em um grupo pre-escolar. O brincar torna-se gra- 
dualmente cooperative; a fantasia compartilhada leva aos jogos. 
Freud descreve a fase edipiana entre os 3-6 anos, quando existe 
um forte apego ao genitor do sexo oposto. As fantasias da crianqa 
podem se concentrar em brincar de desempenhar o papel adulto 
com aquele genitor, embora aos 6 anos as questoes edipianas ja 
estejam resolvidas e o apego seja redirecionado ao genitor de 
mesmo sexo. 


ANOS ESCOLARES INICIAIS: 5-7 ANOS 

Frequentar o jardim-de-infancia aos 5 anos de idade marca uma 
aceleraqao no tema de separaqao-individuaqao iniciado nos anos 
pre-escolares. A crianqa esta pronta para se relacionar com os 
colegas de um modo mais interativo. O cerebro atingiu 90% de 
seu peso adulto. As habilidades de coordenaqao sensorimotora 
estao amadurecendo e facilitando tarefas em lapis e papel e es- 
portes, ambos parte da experiencia escolar. As habilidades cog- 
nitivas ainda estao no estagio pre-operacional, e as crianqas se 
concentram em uma variavel do problema de cada vez. Contudo, 
a maioria das crianqas ja domina a conservaqao de comprimento 
aos 5 anos e meio, a conservaqao de massa e de peso aos 6 anos e 
meio e a conservaqao de volume aos 8 anos. 

Na primeira serie, existe mais pressao para que a crianqa 
domine tarefas academicas — reconhecer numeros, letras e 
palavras e aprender a escrever. Segundo Piaget, o estagio das 
operaqoes concretas se inicia aos seis anos, quando a crianqa 
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e capaz de realizar operates mentais referentes a objetos con¬ 
cretes que envolvem manipula^ao de mais de uma variavel. A 
criancpa e capaz de ordenar, numerar e classificar, porque tais 
atividades estao relacionadas a objetos concretes no ambiente 
e porque essas atividades sao enfatizadas no ensino inicial. O 
pensamento magico diminui muito nesta epoca, e a realidade 
das relates de causa e efeito e melhor compreendida. Fanta¬ 
sia e imaginacpao ainda sao fortes e se refletem nos temas do 
brincar. 

TERCEIRA INFANCIA: DE 7-11 ANOS 

Freud caracterizou as idades de 7-11 anos como os anos de laten- 
cia, durante os quais as crian«;as nao sao perturbadas por pulsoes 
agressivas ou sexuais significativas, mas dedicam a maior parte 
de suas energias a escola e as interaijoes no grupo de amigos. Na 
realidade, durante todo este periodo, ocorre um aumento gra¬ 
dual na pulsao sexual, que se manifesta em brincadeiras e inte- 
raijoes com o sexo oposto cada vez mais agressivas. A fantasia 
ainda tem um papel ativo no manejo da sexualidade antes da 
adolescencia, e as fantasias, com frequencia, se concentram em 
estrelas de cinema e da musica. Esportes organizados, clubes e 
outras atividades sao outras modalidades que permitem que os 
pre-adolescentes exibam formas socialmente aceitaveis de agres- 
sao e interesse sexual. 

Para a criampa de 7 anos, as principals tarefas desenvolvimen- 
tistas sao o desempenho escolar e a aceita^ao pelos colegas. As 
expectativas academicas se intensificam e exigem que a criancpa 
se concentre, atente e processe informaijoes visuais e auditivas 
cada vez mais complexas. Criantpas com deficiencias de apren- 
dizagem significativas ou problemas com atempao, organizaijao 
e impulsividade podem ter dificuldades com tarefas academicas 
e posteriormente receber refortpo negativo dos professores, dos 
colegas e ate dos pais. Estas criantpas podem desenvolver uma ma 
autoimagem que se manifesta na forma de dificuldades de corn- 
portamento. O pediatra precisa avaliar as potenciais deficiencias 
de aprendizagem em qualquer criancpa que nao esteja se desen- 
volvendo adequadamente nesta fase ou que apresente problemas 
emocionais ou comportamentais. A condi^ao de desenvolvi- 
mento de crian 9 as em idade escolar nao e documentada com 
tanta facilidade quanto a de criamjas mais jovens devido a com- 
plexidade dos marcos. Na crian^a em idade escolar, a qualidade 
da resposta, as habilidades de aten<;ao e a abordagem emocional 
da crian<;a frente a tarefa podem fazer uma imensa diferen<;a em 
seu exito na escola. O medico deve considerar todos estes aspec- 
tos no diagnostico diferencial das deficiencias de aprendizagem 
e dos transtornos comportamentais. 
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VARIACOES COMPORTAMENTAIS 
E DO DESENVOLVIMENTO 

As variacpoes e transtornos comportamentais e do desenvolvi- 
mento compreendem um amplo leque de questoes de impor- 
tancia para os pediatras. Os praticantes terao familiaridade com 
a maioria dos problemas discutidos neste capltulo; entretanto, 
com o crescente conhecimento dos fatores que controlam o 
desenvolvimento neurologico e comportamental normal na in- 
fancia, novas perspectivas sobre esses transtornos e novas abor- 
dagens em seu diagnostico e manejo estao surgindo. 

Variatpoes no comportamento das crian^as refletem uma mes- 
cla de caracterlsticas biologicas intrlnsecas e os ambientes com 
os quais as criantpas interagem. A se^ao a seguir se concentra em 
algumas das queixas mais comuns sobre o comportamento encon- 
tradas por aqueles que cuidam de criantpas. Estas queixas de com¬ 
portamento sao, de modo geral, variances normals, um reflexo dos 
tra«;os biologicos e do temperamento individual de cada crian<;a 
e das respostas dos pais. Nao existem curas para estes comporta- 
mentos, mas existem estrategias de manejo que podem melhorar 
a compreensao que os pais tem da crianija e a relaijao da crian^a 
com o ambiente. Essas estrategias tambem facilitam o cuidado do 
bebe e da crianija pelos pais. 

A ultima se^ao deste capitulo discute os transtornos de de¬ 
senvolvimento da competencia cognitiva e social. O diagnostico 
e manejo destas condi^oes requer uma abordagem abrangente e 
multidisciplinar. O provedor de assistencia a saude pode desem- 
penhar um papel importante no diagnostico, na coordenaijao 
da avalia^ao da crian^a, na interpretacpao de resultados para a 
familia e no provimento de tranquiliza^ao e apoio. 
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NORMALIDADE E TEMPERAMENTO 

O medico confrontado por uma perturbaijao na fumjao fisiolo- 
gica raramente tem duvidas sobre o que e anormal. Variacpoes 
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no temperamento e no comportamento nao sao tao diretas. A 
rotulagao dessas variaqoes como transtornos implica que existe 
uma entidade patologica. 

Os comportamentos descritos nesta seqao sao vistos como 
parte de um continuum de respostas pela criamja a uma varie- 
dade de experiences internas e externas. Variaqoes no tempe¬ 
ramento tem atraido o interesse de filosofos e escritores desde 
os tempos antigos. Os gregos acreditavam que existem quatro 
tipos de temperamento: colerico, sanguineo, melancolico e 
fleumatico. Em tempos mais recentes, a sabedoria popular de- 
finiu o temperamento como uma disposiqao comportamental 
geneticamente influenciada que e estavel ao longo do tempo. 
Embora diversos modelos de temperamento tenham sido pro- 
postos, aquele que costuma ser usado pelos pediatras na pratica 
cllnica e o de Thomas e Chess, que descrevem o temperamento 
como sendo o “como” do comportamento, sendo distinto do 
“porque” (motivaqao) e de “o que” (habilidade). O tempera¬ 
mento e um atributo psicologico independente que e expresso 
como uma resposta a um estlmulo externo. A influencia do 
temperamento e bidirecional: o efeito de uma determinada 
experiencia sera influenciado pelo temperamento da crianqa, 
e o temperamento da crian 9 a ira influenciar as respostas dos 
outros em seu ambiente. O temperamento e o estilo com o qual 
a crian 9 a interage com o ambiente. 

As percepqoes e expectativas dos pais devem ser levadas em 
conta quando o comportamento de uma crian 9 a e avaliado. Uma 
crianqa que poderia ser descrita por um dos genitores como hi- 
perativa pode nao ser caracterizada como tal pelo outro. Este 
truismo pode ser expandido para incluir todas as dimensoes do 
temperamento. Assim, o conceito de “qualidade de ajuste” entra 
em jogo. Por exemplo, se os pais querem e esperam que seu filho 
seja previsivel, mas este nao e o estilo de comportamento da 
crianqa, eles podem perceber a crian 9 a como ma ou portadora 
de um transtorno comportamental em vez de portadora de uma 
variaqao do desenvolvimento. Uma apreciagao deste fenomeno e 
importante porque o medico pode ser capaz de melhorar a com- 
preensao que os pais tem da crianga e influenciar suas respostas 
ao seu comportamento. Quando existe boa qualidade de ajuste, 
havera mais harmonia e um maior potencial para um desenvol¬ 
vimento saudavel, nao apenas da crianga, mas tambem da fami- 
lia. Quando uma boa qualidade de ajuste nao esta presente, a 
tensao e o estresse podem resultar em raiva, decepgao, frustragao 
e conflito dos pais com a crianga. 

Outros modelos de temperamento incluem os de Rothbart, 
Buss e Plomin e Goldsmith e Campos (Quadro 2-4). Todos os 
modelos buscam identificar caracteristicas comportamentais 
intrinsecas que levam a crian 9 a a responder ao mundo de de- 
terminadas formas. Uma crianga pode ser altamente emotiva, e 
outra, menos (ou seja, mais calma) em resposta a diversas expe¬ 
riencias, estressantes ou agradaveis. O clinico precisa reconhecer 
que cada crianga leva alguns tragos intrinsecos de base biologica 
para seu ambiente e que estas caracteristicas nao sao boas nem 
mas, certas ou erradas, normals ou anormais; elas simplesmente 
fazem parte da crian 9 a. Portanto, ao observarmos as variagoes 
no desenvolvimento, devemos abandonar o modelo de doenga e 
considerar este construto como um auxilio para compreender a 
natureza do comportamento da crian 9 a e sua influencia na rela- 
gao genitor-crianga. 


Quadro 2-4 Teorias do temperamento 


Thomas e 

Chess 

0 temperamento e um atributo psicologico 
independente, determinado biologicamente, que se 
expressa como uma resposta a um estimulo externo. 

E o estilo de comportamento: um modelo interativo 

Rothbart 

0 temperamento e uma funcao de diferencas 
individuals de base biologica na reatividade e 
autorregulacao. Ele esta subordinado ao conceito de 
"personalidade" e vai alem do simples "estilo de 
comportamento" 

Buss e 

Plomin 

0 temperamento e um conjunto de tracos de 
personalidade geneticamente determinados que 
aparecem em idade precoce e sao diferentes de outros 
tracos da personalidade herdados e adquiridos 

Goldsmith e 
Campos 

0 temperamento e a probabilidade de experienciar 
emocoes e excitacao 


Barr RG: Normality: A clinically useless concept: The case of in¬ 
fant crying and colic. J Dev Behav Pediatr 1993;14:264 [PMID: 
8408670], 

Goldsmith HH et al: Roundtable: What is temperament? Four approa¬ 
ches. Child Dev 1987;58:505 [PMID: 3829791], 

Nigg JT: Temperament and developmental psychopathology. J Child 
Psychol Psychiatr 2006;47:395-422. 

Prior M: Childhood temperament. J Child Psychol Psychiatr 
1992;33:249 [PMID: 1737829]. 

Thomas A, Chess S: Temperament and Development. Brunner/Mazel, 
1977. 



► Uma crianca que nao desenvolve continencia urinaria e in¬ 
testinal ate os 5 ou 6 anos de idade e, de modo geral, nao 
possui nenhuma patologia subjacente a qual a incontinen- 
cia possa ser atribuida. 

• A crianca nao responde a uma bexiga ou reto cheios. 

• A crianca esta constipada e/ou esta retendo as fezes. 


A enurese e a encoprese sao problemas comuns na infancia, 
encontrados nos consultorios pediatricos e de clinica geral. A 
enurese e especialmente comum, com cerca de 20% das crian- 
gas na primeira serie urinando na cama de vez em quando e 4% 
urinando na cama duas ou mais vezes por semana. A enurese e 
mais comum nos meninos do que nas meninas. Em um recente 
amplo estudo nos EUA, a prevalence de enurese em meninos de 
7 e 9 anos foi de 9 e 7%, respectivamente, e em meninas naquelas 
idades, de 6 e 3%, respectivamente. Os dados sobre obstipagao 
intestinal e encoprese parecem menos claros, sendo que cerca 
de 1-3% das crianqas sofrem deste problema, mas algo entre 
0,3-29% das crianqas no mundo inteiro experienciam “prisao 








8 



DESENVOLVIMENTO E COMPORTAMENTO DA CRIANCA 


de ventre”. De modo geral, a encoprese/obstipaqao intestinal sao 
responsaveis por 3% das consultas em consultorios pediatricos. 
O que e notavel, contudo, e que obstipaqao intestinal e enurese 
muitas vezes ocorrem simultaneamente; nestes casos, deve-se 
tratar primeiro a obstipaqao intestinal para que depois a enurese 
possa ser resolvida. 

ENURESE 

A enurese e definida como a repetida micqao nas roupas durante 
o dia ou na cama durante a noite por uma crianqa com mais 
de 5 anos de idade cronologica e do desenvolvimento; este pa- 
drao de micqao deve ocorrer ao menos duas vezes por semana 
durante tres meses. A Sociedade Internacional de Continencia 
Infantil categoriza a enurese como monossintomatica ou nao 
monossintomatica. A enurese monossintomatica e a enurese 
noturna nao complicada (EN; a crian 9 a deve nunca ter estado 
seca a noite por mais de seis meses sem acidentes diurnos); ela e 
reflexo de um disturbio da maturaqao e nao existe um problema 
organico subjacente. A enurese complicada ou nao monossinto¬ 
matica costuma envolver EN e incontinencia diurna e, com fre- 
quencia, reflete um disturbio subjacente. A avaliaqao de ambas 
as formas precisa levar em consideraqao tanto as implicaqoes 
medicas quanto psicologicas destas condiqoes. 

A enurese monossintomatica reflete um atraso no desenvol¬ 
vimento da continencia e um atraso na maturaqao dos sistemas 
urologico e neurologico. Tanto a micturiqao quanto a evacuaqao 
anorretal dependem de conexoes e comunicaqoes neurais entre 
os lobos frontais, locus ceruleo, ponte, centro de evacuaqao sa¬ 
cral e bexiga e reto. Em relaqao a enurese, a maioria das crianqas 
sao continentes a noite dois anos depois de terem desenvolvido 
controle diurno. Contudo, 15,5% das crianqas de 7,5 anos mo- 
lham a cama, mas apenas cerca de 2,5% satisfazem os criterios 
para enurese. Com cada ano de idade, a frequencia da enurese 
diminui: aos 15 anos, somente cerca de 1-2% das crianqas conti¬ 
nuant molhando a cama. Isso ocorre mais comumente em meni- 
nos do que em meninas. 

As causas da EN sao variadas e provavelmente interagem 
umas com as outras. Fatores geneticos estao fortemente envolvi- 
dos, pois a enurese tende a ocorrer nas familias. Muitas crianqas 
com EN tern um limiar mais alto para despertar e geralmente 
nao sao acordadas pela sensaqao da bexiga cheia. A EN tambem 
pode ser resultado de superproduijao de urina devido a dimi- 
nuiqao da produqao de desmopressina ou de uma resistencia ao 
hormonio antidiuretico. Nestes casos, a bexiga tern capacidade 
funcional diminuida e se esvazia antes de estar cheia. 

A avaliaqao de uma crianqa com EN envolve anamnese e 
exame fisico completo para descartar anormalidades anatomi- 
cas, alguma patologia subjacente ou a presenqa de obstipaqao 
intestinal. Alem disso, toda crianqa com EN deve ser submetida 
a um exame de urina, inclusive densidade urinaria. Uma urocul- 
tura deve ser obtida, especialmente nas meninas. 

O tratamento envolve educaqao, evitando-se criticas e en- 
vergonhamento da crianqa. A maioria das crianqas sente-se 
envergonhada, e o objetivo do tratamento e ajudar a crianqa a 
desenvolver continencia e a manter sua autoestima. Diversas 
estrategias tem sido empregadas, como limitar a ingestao de 


liquidos antes de dormir e acordar a crianqa a noite para que 
ela possa ir ao banheiro. Para esta estrategia simples, e funda¬ 
mental que os pais sejam persistentes e que a crian 9 a esteja ple- 
namente desperta. Se esta abordagem simples nao tiver exito, 
sugere-se o uso de despertadores. Toda vez que o despertador 
toca, a crianqa deve ir ao banheiro e urinar. O tratamento precisa 
ser realizado por no minimo tres meses e usado todas as noites. 
Para que o tratamento tenha exito, e essencial que os pais sejam 
participantes ativos e se levantem com a crianqa, pois muitas 
crianqas simplesmente desligam o despertador e voltam ao sono. 
Constatou-se que o sistema de despertador, que e uma forma de 
terapia cognitivo-comportamental, cura dois terqos das crianqas 
afetadas e deve ser recomendado para crianqas acometidas e seus 
pais como um tratamento seguro e eficaz para EN. A causa mais 
comum de falha desta intervenqao e que a crianqa nao acorda, ou 
os pais nao acordam a crianqa. 

As estrategias comportamentais devem ser a primeira linha 
de tratamento, mas quando elas falham, talvez seja preciso recor- 
rer a medicamentos. O acetato de desmopressina (DDAVP) — 
um analogo do hormonio antidiuretico — tem sido usado com 
sucesso. O DDAVP diminui a produqao de urina. A imipramina 
— um antidepressivo triciclico — tambem tem sido usada com 
sucesso para controlar a EN, embora o mecanismo de aqao nao 
seja compreendido. Contudo, possiveis efeitos colaterais adver- 
sos, incluindo o risco de morte por overdose , sugerem que a imi¬ 
pramina seja usada somente como ultimo recurso. Infelizmente, 
quando estas medicaqoes sao interrompidas, ha uma taxa muito 
grande de recaida. 

A incontinencia diurna, ou enurese nao monossintomatica, e 
mais complicada do que a EN. A continencia diurna e desenvol- 
vida em 70% das crianqas ate os 3 anos de idade e em 90% das 
crianqas ate os 6 anos. Quando esse nao e o caso, e preciso cogi- 
tar uma patologia subjacente, incluindo cistite; diabetes insipido; 
diabetes melito; disturbios convulsivos; bexiga neurogenica; 
anormalidades anatomicas do sistema do trato urinario, como 
obstruqao uretral; obstipaqao intestinal; e estresse psicologico 
e maus-tratos da crianqa. Anamnese e exame fisico completo 
devem ser obtidos, alem de um diario que inclua os registros 
de evacuaqao de urina e fezes. O tratamento deve ser dirigido a 
patologia subjacente e muitas vezes requer a participaqao de su- 
bespecialistas pediatricos. Apos o diagnostico, e essencial apoiar 
e educar a familia. 


ENCOPRESE 

A obstipaqao intestinal (ver Capitulo 20) e definida por dois ou 
mais dos seguintes eventos por dois meses: (1) menos de tres 
movimentos intestinais por semana; (2) mais de um episodio 
de encoprese por semana; (3) bloqueio do reto com fezes; (4) 
quantidade de fezes tao grande que obstrui o vaso sanitario; (5) 
postura retentiva e retenqao de fezes; e (6) dor ao defecar. 

A encoprese e definida no Manual diagnostico e estatistico 
de transtornos mentais , Quarta Ediqao, Texto Revisado (DSM- 
IV-TR), como a repetida excreqao de fezes em lugares inade- 
quados (na roupa de baixo, por exemplo) por uma crianqa com 
idade cronologica ou do desenvolvimento superior a 4 anos. Os 
cientistas do comportamento costumam dividir a encoprese em 
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(1) encoprese retentiva, (2) encoprese continua e (3) encoprese 
descontinua. Em alguns casos raros, as crianqas tem fobia grave 
de vaso sanitario e nao defecam no vaso. £ imprescindivel assi- 
nalar que mais de 90% dos casos de encoprese resultam de obsti- 
paqao intestinal. Assim, na avaliaqao da crianqa com encoprese, 
deve-se descartar alguma patologia subjacente associada a obs- 
tipaqao (ver Capitulo 20) e, ao mesmo tempo, abordar questoes 
funcionais e comportamentais. Condiqoes associadas a obsti- 
paqao incluem disturbios metabolicos, como hipotireoidismo, 
disturbios neurologicos, como paralisia cerebral ou medula an- 
corada, e anormalidades anatomicas do anus. Alem disso, crian- 
qas antes continentes podem tambem desenvolver encoprese 
como uma resposta a estresse ou maus-tratos. 

£ dificil dizer ao certo qual a prevalencia de encoprese, por- 
que este e um assunto que costuma ser mantido em segredo pela 
famllia e pela crianqa. Entretanto, alguns autores relatam que de 
1-3% das crianqas na faixa etaria de 4-11 anos sofrem de enco¬ 
prese. A prevalencia mais alta situa-se entre 5-6 anos de idade. 

Anamnese e exame fisico meticuloso devem ser realiza- 
dos, incluindo exame do reto, atentando especialmente para 
anormalidades ao redor do anus e da coluna. Uma radiografia 
abdominal pode ajudar a determinar o grau de obstipaqao, a apa- 
rencia do intestino e se ha obstruqao. Presumindo-se que nao 
ha anormalidade gastrintestinal, a intervenqao inicial comeqa 
pelo tratamento da obstipaqao. Posteriormente, educacpao, apoio 
e orientaqao sobre evacuaqao sao essenciais, incluindo estrate- 
gias comportamentais, como fazer a crianqa se sentar no vaso 
apos as refeiqoes para estimular o reflexo gastrocolico. E muito 
importante nao punir a crianqa nem faze-la sentir-se culpada 
e envergonhada. Ajudar a crianqa a se limpar sem critica-la ou 
puni-la sao abordagens muito mais produtivas do que criticas e 
reprovaqao. Ao mesmo tempo, caso haja algum transtorno psi- 
quiatrico subjacente, como depressao, a crianqa deve ser tratada 
para o problema de saude mental juntamente com o tratamento 
da obstipaqao. 

Quando o manejo clinico da obstipaqao e indicado, deve-se 
usar medicaqao oral ou enema para “limpeza intestinal” seguido 
de medicares orais. Este tratamento pode ser monitorado por 
radiografias abdominais para garantir que o colon esteja limpo. 
Um regime para o intestino precisa ser adotado com o objetivo 
de que a crianqa desenvolva continencia e defeque no vaso sa¬ 
nitario regularmente. A crianqa deve ser incentivada a ter um 
movimento intestinal diario, e o uso de fibras, de alguns laxantes 
e de oleo mineral pode ajudar. Uma consulta com um gastrente- 
rologista deve ser considerada em casos mais refratarios. 

Culbert TP, Banez GA: Integrative approaches to childhood constipa¬ 
tion and encopresis. Pediatr Clin North Am 2007;54(6). 

Nijman, RJM: Diagnosis and management of urinary incontinence 
and functional fetal incontinence (encopresis) in children. Clin 
Gastroenterol 2008;37(3). 

Reiner W: Pharmacotherapy in the management of voiding and sto¬ 
rage disorders, including enuresis and encopresis. J Am Acad 
Child Adolesc Psychiatry 2008;47:491-498. 

Robson WLM: Evaluation and management of enuresis. NEJM 
2009;360:1429-1436. 

Schonwald A, Rappaport LA: Elimination conditions. In Wolraich 
ML et al (editors): Developmental-Behavioral Pediatrics: Evidence 
and Practice. Mosby Elsevier, 2008: 791-804. 


PREOCUPACOES DO DESENVOLVIMENTO 
COMUNS 


COLICA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Uma crianca de 2-3 meses de idade, higida, em outros as- 
pectos, parece estar com dor, chora por mais de tres horas 
por dia, por mais de tres dias por semana, por mais de 
tres semanas ("regra dos tres"). 


A colica infantil e caracterizada por choro intenso e paroxis- 
mico que ocorre principalmente no final da tarde. Os joelhos 
do bebe ficam puxados para cima e os punhos cerrados, fla- 
tos sao expelidos, a fisionomia tem uma aparencia de dor e a 
resposta a tentativa de acalma-lo e minima. Estudos nos EUA 
demonstram que entre os bebes de classe media, o choro ocupa 
cerca de duas horas por dia as duas semanas de idade, cerca de 
3 h por dia as 6 semanas, gradualmente diminuindo para cerca 
de uma hora por dia aos 3 meses. A palavra “colica” vem do 
grego kolikos (“pertencente ao colon”). Embora a colica tenha 
tradicionalmente sido atribuida a disturbios gastrintestinais, 
isso nunca foi provado. Outros sugeriram que a colica reflete 
um disturbio no ciclo de sono e vigilia do bebe ou um disturbio 
na regulaqao dos estados do bebe. De qualquer forma, a colica 
e um sinal ou sintoma comportamental que se inicia nas pri- 
meiras semanas de vida e atinge o auge dos 2 aos 3 meses de 
idade. Em cerca de 30-40% dos casos, a colica continua durante 
o quarto e quinto meses. 

Um bebe com colica, conforme a definiqao de Wessel, e 
aquele que e saudavel e bem alimentado, mas chora por mais de 
tres horas por dia, por mais de tres dias por semana, por mais 
de tres semanas — o que e comumente chamado de “regra dos 
tres”. A palavra importante nesta definiqao e “saudavel”. Assim, 
antes que o diagnostico de colica possa ser feito, o pediatra pre¬ 
cisa descartar doenqas que possam provocar choro. Exceto pelos 
poucos bebes que respondem a eliminaqao de leite de vaca de sua 
dieta ou da dieta da mae, existem poucas provas seguras de uma 
associaqao entre colica e doenqas alergicas. Com frequencia, 
suspeita-se de refluxo gastresofagico como causa do choro por 
colica em bebes pequenos. Abrasao corneana nao detectada, in- 
fecqao do trato urinario e danos traumaticos nao reconhecidos, 
inclusive abuso infantil, devem estar entre as causas fisicas do 
choro a serem consideradas na avaliaqao desses bebes. Algumas 
tentativas foram feitas para eliminar os gases com simeticona 
e reduzir a motilidade intestinal com diciclomina. Nao foi de- 
monstrado que a simeticona melhore a colica. A diciclomina foi 
associada a apneia em bebes, sendo contraindicada. 

Isso entao deixa as caracteristicas intrinsecas a crianqa (i.e., 
temperamento) e os padroes de conduta dos pais como con- 
tribuintes para a colica. Os estados comportamentais possuem 
tres caracteristicas: (1) eles se auto-organizam — ou seja, eles 
sao mantidos ate que seja necessario mudar para outro; (2) eles 
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sao estaveis durante varios minutos; e (3) o mesmo estlmulo 
provoca uma resposta especlfica a um estado que e diferente dos 
outros estados. Os estados comportamentais sao (entre outros) 
um estado de choro, um estado de alerta sereno, um estado de 
alerta ativo, um estado transicional e um de sono profundo. Os 
estados importantes em rela^ao a colica sao o estado de choro 
e o estado transicional. Durante a transiqao de um estado para 
outro, o comportamento do bebe pode ser influenciado mais 
facilmente. Depois que um bebe ja esta em um estado estavel 
(p. ex., choro), torna-se mais dificil provocar uma mudan^a 
(p. ex., acalmar). 0 temperamento e a maturidade neurologica 
do bebe provavelmente influenciam o modo como essas transi- 
qoes ocorrem. Alguns bebes passam de um estado para o outro 
com facilidade e podem ser distraidos; outros bebes mantem 
um determinado estado e sao resistentes a mudanqa. 

O outro fator a ser considerado ao avaliar um bebe com co¬ 
lica e a conduta do cuidador no manejo e na alimentaqao. A co¬ 
lica e um fenomeno comportamental que envolve a interatpao 
entre o bebe e o cuidador. Cada cuidador percebe e responde 
ao comportamento de choro de maneira diferente. Se o cuida¬ 
dor percebe o bebe que chora como sendo mimado e exigente 
e nao e sensivel ou desconhece os sinais e ritmos do bebe — ou 
se apressa e e “duro” com o bebe —, a capacidade do bebe de se 
organizar e se acalmar ou responder as tentativas do cuidador de 
acalma-lo pode bear comprometida. Alternativamente, se o tem¬ 
peramento de um bebe com colica e compreendido e os ritmos 
e sinais decifrados, o choro pode ser previsto, e o cuidador pode 
intervir antes que o comportamento se “organize” no estado de 
choro e se torne mais dificil de extinguir. 

► Manejo 

Varias abordagens podem ser adotadas para o manejo da colica. 

1. Os pais podem precisar ser educados sobre as caracteristicas 
de desenvolvimento do comportamento de choro e conscien- 
tizados de que o choro normalmente aumenta ate o segundo 
mes e diminui no terceiro ou quarto mes. 

2. Os pais podem precisar ser tranquilizados, com base em 
anamnese e exame fisico completos, de que o bebe nao esta 
doente. Embora estes comportamentos sejam estressantes, 
eles sao variantes normals e geralmente sao autolimitados. 
Este entendimento pode ser facilitado pedindo aos pais que 
mantenham um registro diario do choro e ganho de peso. Se 
houver um padrao diurno e um ganho de peso adequado, e 
menos provavel que um processo patologico subjacente es- 
teja presente. A ansiedade dos pais deve ser aliviada, pois ela 
pode estar contribuindo para o problema. 

3. Para acalmarem e confortarem o bebe, os pais precisam 
compreender os sinais dele. O pediatra (ou a enfermeira) 
pode ajudar observando o comportamento do bebe e criando 
interven^oes que objetivem acalmar tanto o bebe quanto os 
pais. Deve-se estimular um ambiente tranquilo sem ma- 
nuseio excessivo. Estimulaqoes ritmicas, como embalar ou 
balanqar a crian^a suavemente, musica suave e passeios de 
carro ou no carrinho podem ajudar, especialmente se os pais 
forem capazes de prever o initio do choro. Outra abordagem 
e mudar os habitos alimentares de modo que o bebe nao seja 


apressado, tenha ampla oportunidade de arrotar e, se neces- 
sario, possa ser alimentado com mais frequencia para dimi- 
nuir a distensao gastrica, se isso parecer estar contribuindo 
para o problema. 

4. Medicamentos como elixir de fenobarbital e diciclomina pa- 
recem ter certa utilidade, mas seu uso nao deve ser incenti- 
vado devido ao risco de reaqoes adversas e superdosagem. 
Um teste com cloridrato de ranitidina ou outro inibidor da 
bomba de protons pode ser util se o refluxo gastresofagico 
estiver contribuindo para o desconforto da crianqa. 

5. Para colica refrataria ao manejo comportamental, uma 
tentativa de mudanqa de habitos e a eliminaqao de leite 
de vaca da alimentaqao do bebe, ou da mae, se ela estiver 
amamentando, podem ser indicadas. O uso formulas com 
soro hidrolisado para bebes alimentados com formula foi 
sugerido. 
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DISTURBIOS DA ALIMENTACAO EM BEBES 
E CRIANCAS PEQUENAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Ingestao inadequada ou desorganizada dos alimentos de¬ 
vido a uma das seguintes condicoes: 

• Ma coordenacao motora. 

• Fadiga resultante de uma doenca cronica. 

• Falta de apetite. 

• Questoes comportamentais relacionadas a interacao 
genitor-crianca. 

• Dor associada a alimentacao. 


As crianqas tern problemas de alimentaqao por diversas ra- 
zoes, as quais incluem disfunqao oral-motora, disturbios 
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cardiopulmonares causadores de fadiga, disturbios gastrintesti- 
nais que causam dor, questoes sociais ou emocionais e problemas 
com regulaijao. Contudo, o denominador comum geralmente e a 
rejeiijao aos alimentos. Os bebes e criamjas pequenas podem re- 
jeitar a comida caso sintam medo ou dor ao comer. Elas podem 
ter tido experiences (emocionais ou fisiologicas) desagradaveis 
associadas a alimenta^ao, podem estar deprimidas, ou podem 
estar envolvidas em um conflito de desenvolvimento com o 
cuidador que esta sendo encenado na area da alimenta<;ao. O 
bebe pode se recusar a comer se o ritmo da experiencia de ali- 
menta 9 ao com o cuidador nao e harmonioso. Uma crian^a que 
teve um reparo de uma atresia esofagiana e tern um adelgamento 
pode sentir desconforto ao comer. Um bebe muito jovem com 
candidiase oral grave pode se recusar a comer em razao da dor. 
Uma crian^a que teve uma experiencia de asfixia associada a 
alimenta^o pode ter pavor de comer (disfun^ao oral-motora 
ou aspiraijao). Uma crian<;a que e for^ada a comer por um ge- 
nitor abusivo ou por um cuidador exagerado pode se recusar a 
comer. As crian 9 as que precisaram de alimenta 9 ao nasogastrica 
ou de periodos de jejum e nutr^ao intravenosa no primeiro ou 
no segundo mes de vida sao mais propensas a apresentar um 
comportamento de rejei 9 ao aos alimentos na introdu 9 ao da ali- 
menta 9 ao oral. 

A depressao infantil pode se manifestar pela rejeiqao aos ali¬ 
mentos. Esta pode se desenvolver quando os sinais do bebe em 
torno da alimenta 9 ao nao sao interpretados corretamente pelo 
genitor. Um bebe que precisa arrotar com mais frequencia ou 
que precisa de mais tempo entre cada por 9 ao, mas, em vez disso, 
e apressado para comer, ira com frequencia recusar-se passi- 
vamente a comer. Alguns rejeitarao a comida de maneira mais 
ativa, virando a cabe 9 a para evitar o alimentador, cuspindo fora 
a comida ou empurrando-a para longe. 

Chatoor e cols, propuseram um construto desenvolvimen- 
tista e interativo da experiencia de alimenta 9 ao. As fases pelas 
quais a crianqa normalmente progride sao estabelecimento de 
homeostase (0-2 meses), apego (2-6 meses) e separa 9 ao e indivi- 
duaqao (6 meses-3 anos). Durante a primeira fase, a alimenta 9 ao 
pode ser realizada com mais facilidade quando o genitor per- 
mite que o bebe determine o momento, a quantidade, o ritmo 
e a preferencia para o consumo de alimentos. Durante a fase de 
apego, deixar que a crian 9 a controle a alimenta 9 ao permite que 
o genitor envolva o bebe de uma maneira positiva. Isso prepara 
o caminho para a fase de separa 9 ao e individua 9 ao. Quando 
ocorre um problema na rela 9 ao genitor-crian 9 a em qualquer 
destes niveis de desenvolvimento, podem surgir dificuldades na 
alimenta 9 ao, sendo que tanto o genitor quanto a crian 9 a con- 
tribuem para a intera 9 ao disfuncional. Uma das manifesta 9 oes 
mais marcantes da recusa de alimentos ocorre durante a fase de 
separa 9 ao e individua 9 ao. Pode surgir um conflito se o genitor 
tenta dominar a crian 9 a por um comportamento de alimenta 9 ao 
intrusivo e controlador ao mesmo tempo em que a crian 9 a esta 
lutando por autonomia. O cenario que se observa e o do genitor 
for 9 ando a crian 9 a a comer enquanto a criam^a se recusa a comer. 
Isso muitas vezes leva a extrema frustra 9 ao e raiva no genitor, e 
a crian 9 a pode ficar insuficientemente nutrida e ter seu pleno 
desenvolvimento fisico e emocional impedido. 

Quando o pediatra esta tentando compreender os fato- 
res que estao contribuindo para a rejei 9 ao aos alimentos, e 


essencial obter primeiramente uma historia completa, inclu¬ 
sive a historia social. Este deve incluir informaqoes relativas 
a percepqao dos pais do comportamento da criampa e suas ex- 
pectativas em rela 9 ao a ela. Em segundo lugar, um exame fisico 
completo deve ser realizado, com enfase no comportamento 
oral-motor e outros indicadores que sugiram anormalidades 
neurologicas, anatomicas ou fisiologicas que poderiam dificul- 
tar a alimenta 9 ao. O estado emocional e do desenvolvimento 
deve ser determinado. Isso e particularmente importante se 
houver preocupa 9 ao com depressao ou historia de atrasos de 
desenvolvimento. Uma suspeita de dificuldade oral-motora 
justifica uma avalia 9 ao por um terapeuta ocupacional. Em ter- 
ceiro lugar, a intera 9 ao no momento da alimenta 9 ao deve ser 
observada diretamente, se possivel. Por fim, o medico precisa 
ajudar os pais a compreender que bebes e crian 9 as podem ter 
estilos diferentes de alimenta 9 ao e diferentes preferences por 
alimentos e podem recusar alimentos que nao gostam. Isso nao 
e necessariamente anormal, mas reflete diferem^as e varia 9 oes 
de temperamento no modo como a crian 9 a processa estimulos 
olfatorios, gustatorios e tateis. 

Manejo 

O objetivo da interven 9 ao e identificar fatores que contribuem 
para o disturbio e trabalhar para supera-los. Os pais podem ser 
encorajados a ver a criampa de outra forma e tentar nao impor 
suas expectativas e desejos. Alternativamente, o comportamento 
da crianqa pode precisar ser modificado para que os pais possam 
prover uma nutr^ao adequada. 

Quando a principal queixa e ausencia de ganho de peso, uma 
abordagem diferente e necessaria. O diagnostico diferencial deve 
incluir nao apenas a rejeiqao a comida, mas tambem disturbios 
clinicos e maus-tratos. A razao mais comum de falha no ganho 
de peso e a ingestao calorica insuficiente. Uma perda excessiva 
de peso pode dever-se a vomitos ou diarreia, mi absor 9 ao, ou 
uma combina 9 ao desses fatores. Nesta situa 9 ao, uma avalia 9 ao 
diagnostica mais extensa pode ser necessaria. Exames labora- 
toriais podem incluir hemograma completo; hemossedimen- 
ta 9 ao; sumaria de urina e urocultura; ureia serica; eletrolitos e 
creatinina serica; e exame de fezes para gordura, sangue oculto 
e parasitologico. Alguns profissionais incluem tambem exames 
hepaticos e da tireoide. As vezes, uma avalia 9 ao da fumpao de 
degluti 9 ao ou avalia 9 ao para a presen 9 a de refluxo gastresofagico 
pode ser indicada. Devido a complexidade do problema, uma 
abordagem de equipe para o diagnostico e tratamento do mau 
desenvolvimento, ou insuficiente ganho de peso, pode ser mais 
adequada. A equipe deve incluir um medico, um enfermeiro, um 
assistente social e um nutricionista. Terapeutas ocupacionais e 
fisioterapeutas, especialistas em desenvolvimento e psicologos 
podem ser necessarios. 

As metas do tratamento de uma crian 9 a com ganho de peso 
insuficiente sao estabelecer um padrao normal de ganho de peso 
e um funcionamento familiar melhor. As diretrizes para atingir 
essas metas incluem as seguintes: (1) estabelecer um diagnostico 
abrangente que considere todos os fatores que contribuem para 
o ganho de peso insuficiente; (2) monitorar a intera 9 ao durante 
a alimenta 9 ao e garantir um ganho de peso adequado; (3) moni¬ 
torar o progresso do desenvolvimento da crian 9 a e as mudan 9 as 
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na dinamica familiar que facilitam o ganho de peso e o desenvol- 
vimento psicossocial ideais; e (4) oferecer apoio a familia em seu 
esforcpo para ajudar a crianqa. 

Benoit D: Phenomenology and treatment of failure to thrive. Child 
Adolesc Psychiatr Clin North Am 1993;2:61. 
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Macht J: Poor Eaters. Plenum, 1990. Reilly SM et al: Oral-motor dys¬ 
function in children who fail to thrive: Organic or non-organic? 
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DISTURBIOS DO SONO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Criancas menores de 12 anos: 

• Dificuldade para iniciar ou manter o sono que e identifi- 
cada como um problema pela crianca ou pelo cuidador. 

• Pode ser caracterizada por sua gravidade, cronicidade, 
frequencia e associado deficit na funcao diurna na 
crianca ou na familia. 

• Pode dever-se a um disturbio primario do sono ou ocor- 
rer em associacao a outros disturbios do sono, dinicos, 
ou psiquiatricos. 

► Adolescentes — dificuldade para iniciar ou manter o sono, 
ou despertar de madrugada, ou sono nao restaurador, ou 
uma combinacao desses problemas. 


O sono e um processo complexo influenciado pelas proprieda- 
des biologicas intrinsecas, temperamento, normas e expectati- 
vas culturais e condiqoes ambientais. Entre 20-30% das crianqas 
experimentam disturbios do sono em algum ponto nos quatro 
primeiros anos de vida. A porcentagem diminui para 10-12% 
em crianqas em idade escolar. Os disturbios do sono se dividem 
em duas categorias. As dissonias referem-se a problemas com a 
iniciaqao e manutenqao do sono ou a excessiva sonolencia. As 
parassonias referem-se a anormalidades do despertar, despertar 
parcial e das transiqoes entre os estagios do sono. 

O sono e controlado por dois relogios biologicos distintos. 
O primeiro e um ciclo de sono e vigilia diario do ritmo cir- 
cadiano. O segundo e um ritmo ultradiano que ocorre varias 
vezes por noite — os estagios do sono. Os estagios do sono 
mudam a cada 50-60 minutos em bebes, e a cada 90 minutos, 
em adolescentes. O relogio circadiano tern mais de 24 h. Indi- 
cadores ambientais sincronizam o ciclo de sono e vigilia com 
o ciclo de 24 h. Os indicadores sao claro-escuro, temperatura 
ambiente, temperatura corporal central, ruido, interaqao social, 


fome, dor e produqao hormonal. Sem a capacidade de perceber 
estes indicadores (i.e., cegueira ou autismo), uma crianqa po- 
deria ter dificuldade para se sincronizar com um ciclo de sono 
e vigilia de 24 h. 

Dois principals estados do sono foram identificados clini- 
camente e com o uso de polissonografia (eletroencefalografia, 
eletro-oculografia e eletromielografia): sono com rapido mo- 
vimento ocular (REM) e sono sem rapido movimento ocular 
(NREM). No sono REM, o tonus muscular esta relaxado, a pes- 
soa pode fremir ou fazer caretas e os olhos se movem erratica- 
mente por baixo das palpebras fechadas. Em adultos e crianqas, 
o sono REM ocorre durante toda a noite, mas aumenta durante 
a segunda metade da noite. O sono NREM se divide em qua¬ 
tro estagios. No processo de adormecer, o individuo entra no 
primeiro estagio, de sono leve, caracterizado por movimentos 
corporais reduzidos, lento movimento ocular e as vezes aber- 
tura e fechamento das palpebras. O sono do segundo estagio 
e caracterizado pelo alentecimento dos movimentos oculares, 
reduqao da frequencia respiratoria e da frequencia cardiaca 
e relaxamento dos musculos, mas com reposicionamento do 
corpo. A maioria dos individuos maduros despende cerca da 
metade de seu sono neste estagio. O terceiro e quarto estagio 
(tambem denominados sono delta ou de ondas lentas) sao os 
estagios mais profundos do sono NREM, durante os quais o 
corpo esta relaxado, a respira^ao e lenta e superficial e a fre¬ 
quencia cardiaca e lenta. O sono NREM mais profundo ocorre 
uma a tres horas depois do sono iniciar. A maioria das parasso¬ 
nias ocorre no inicio da noite durante o sono NREM profundo. 
Os sonhos e pesadelos que ocorrem mais tarde na noite sao 
durante o sono REM. 

O sono e nitidamente um fenomeno do desenvolvimento. Os 
bebes nao nascem com um ciclo de sono-vigilia. O sono REM 
e mais comum do que o sono NREM em neonatos e diminui 
entre 3-6 meses de idade. As espiculas e vertices das ondas de 
sono geralmente nao sao vistas antes de 9 semanas de vida. De 
3-6 meses, os quatro estagios sucessivos do sono NREM podem 
ser vistos. De 6-12 meses, o EEG de um bebe pode ser lido 
usando criterios adultos. Os bebes tambem nao fabricam mela- 
tonina antes de 9-12 semanas de vida. A melatonina e um hor- 
monio que diminui a temperatura corporal central, o que parece 
desempenhar um papel na iniciaqao e na manutenqao do sono. 
Este hormonio e sensivel a luz. Ele atravessa a placenta e esta 
presente no leite materno. 

Assim como o EEG do sono, os padroes de sono amadure- 
cem lentamente durante toda a infancia e adolescencia ate se 
tornarem semelhantes aos de adultos. Os neonatos dormem de 
16-20 h por dia em blocos de 2-5 h. Durante o primeiro ano 
de vida, o bebe lentamente consolida o sono a noite em um 
bloco de 9-12 h e as sonecas gradualmente diminuem para uma 
por dia em torno dos 12 meses. A maioria das crianqas para 
de tirar sonecas entre 3-5 anos de idade. Crianqas em idade 
escolar tipicamente dormem de 10-11 h por noite sem uma so- 
neca. Os adolescentes precisam nove ou nove horas e meia por 
noite, mas com frequencia dormem apenas sete ou sete horas 
e quinze minutos por noite. Isso e complicado por uma fase de 
sono retardado de aproximadamente duas horas na adolescen¬ 
cia, que ocorre devido a mudampas fisiologicas na regulaqao 
hormonal do sistema circadiano. Muitas vezes, os adolescentes 
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nao estao cansados ate duas horas depois de seu horario tipico 
de dormir, mas mesmo assim precisam despertar na mesma 
hora pela manha. Em razao deste fenomeno, em alguns distri- 
tos escolares dos EUA, as aulas da manha comeqam mais tarde 
para alunos do ensino medio. 

1. Parassonias 

As parassonias, que consistem em despertar do sono NREM 
profundo, sao provavelmente as que mais assustam os pais. Elas 
incluem terrores noturnos, soniloquio e sonambulismo. 

A. Terrores noturnos e sonambulismo 

Os terrores noturnos geralmente ocorrem dentro de duas horas 
apos o adormecer, durante o estagio mais profundo do sono 
NREM, e, com frequencia, estao associados ao sonambulismo. 
Eles ocorrem em cerca de 3% das crian^as. Durante um terror 
noturno, a crianqa pode se sentar na cama gritando, agitar-se 
e apresentar respiraqao acelerada, taquicardia e sudorese. A 
crianqa muitas vezes e incoerente e nao responde a tentativa de 
acalma-la. O episodio pode durar ate meia hora, depois do que 
a crian^a volta a dormir e no dia seguinte nao se lembra do que 
aconteceu. Deve-se tranquilizar os pais de que a crian^a nao esta 
com dor e que eles devem deixar o episodio seguir seu curso. 

O manejo dos terrores noturnos consiste em tranquilizar os 
pais, alem de medidas para evitar estresse, horarios irregulares 
de sono ou privaqao de sono, a qual prolonga o sono profundo 
quando os terrores noturnos acontecem. A programacpao do des¬ 
pertar (despertar a criampa de 30-45 minutos antes da hora em 
que os terrores noturnos costumam acontecer) tern sido usada 
em crianqa com terrores noturnos todas as noites ou frequentes, 
mas existem poucas evidencias de que isso funciona. 

O sonambulismo tambem ocorre durante o sono de ondas 
lentas e e comum entre 4 e 8 anos de idade. Ele e tipicamente be- 
nigno, exceto pelo fato de que a crianqa pode se ferir enquanto se 
movimenta. Deve-se garantir que o ambiente esteja livre de obs- 
taculos e que as portas que dao para a rua estejam trancadas. Os 
pais tambem podem colocar uma campainha na porta do quarto 
da crianqa que os avise de que ela saiu da cama. Assim como com 
os terrores noturnos, medidas devem ser tomadas para evitar es¬ 
tresse e privaqao de sono. Horarios programados para despertar 
tambem podem ser usados se a crianqa tem episodios frequentes 
e em horario previsivel. 

B. Pesadelos 

Pesadelos sao sonhos assustadores que ocorrem durante o 
sono REM, tipicamente seguidos de despertar, o que costuma 
acontecer na parte mais tardia da noite. A maior ocorrencia 
e entre 3 e 5 anos de idade, com uma incidencia de 25-50%. 
Uma crianqa que desperta durante estes episodios geralmente 
esta alerta. Ela, muitas vezes, descreve as imagens assustadoras, 
recorda-se do sono e fala sobre ele durante o dia. A crian^a 
busca e responde positivamente a tranquilizaqao dos pais. Ela, 
com frequencia tera dificuldade para voltar a dormir e pedira 
para dormir com os pais. Os pesadelos geralmente sao auto- 
limitados e precisam de pouco tratamento. Eles podem estar 


associados a estresse, traumas, ansiedade, privaqao de sono, 
que pode causar um rebote no sono REM, e medicares que 
aumentam o sono REM. 

2. Dissonias 

As dissonias compreendem problemas com a iniciaqao e a manu- 
tenqao do sono, alem de despertar no meio da noite. Embora as 
parassonias sejam assustadoras, as dissonias sao frustrantes. Elas 
podem resultar em fadiga dos pais e da crianqa durante o dia, 
discordia dos pais quanto a seu manejo e rupturas na familia. 

Varios fatores contribuem para esses problemas. A quanti- 
dade e os horarios de alimentaqao nos primeiros anos de vida 
vao influenciar o despertar no meio da noite. A maioria dos 
bebes alem dos 6 meses de idade pode passar a noite sem ser ali- 
mentados. Assim, em circunstancias normals, despertar a noite 
para alimentaqao e provavelmente um componente adquirido 
e depende da excitaqao da crianqa e da resposta dos pais a essa 
excitaqao. 

Os habitos de sono podem influenciar a acomodaqao para a 
noite, bem como o despertar durante a noite. Se a crianqa aprende 
que ir dormir esta associado a um comportamento agradavel dos 
pais, como embalar, cantar, ler ou abra^ar, voltar a dormir depois 
de despertar durante a noite sem estas atenqoes agradaveis dos 
pais pode ser dificil. Isso e chamado de disturbio da associaqao 
do initio do sono e geralmente e a razao de despertar no meio da 
noite. Toda vez que a crianqa chega a fase de sono leve do ciclo de 
sono e vigilia, ela pode despertar. Isso geralmente demora pouco 
e nao e recordado na manha seguinte, mas para a crianqa que nao 
tem estrategias para adormecer, voltar a dormir pode exigir as 
mesmas intervenqoes necessarias para adormecer inicialmente, 
como ninar, dar tapinhas e beber ou mamar. A maioria destas 
interven^oes exige um dos pais. O despertar noturno ocorre em 
40-60% dos bebes e crian^as pequenas. Os pais precisam fixar 
limites para a crianqa e, ao mesmo tempo, reconhecer os ritmos 
biologicos individuals dela. Eles devem resistir as tentativas da 
crianqa de adiar a hora de dormir ou de envolve-los quando des¬ 
perta durante a noite. O objetivo e estabelecer rituais da hora de 
dormir claros, por a crianqa para dormir enquanto ela ainda esta 
acordada e proporcionar um ambiente tranquilo e seguro para a 
hora de dormir. 

O temperamento da crianqa e outro fator que contribui para 
o sono. Foi relatado que as crianqas com baixo limiar sensorio e 
menor ritmicidade (disturbio da regulaqao) sao mais propensas 
ao despertar noturno. O despertar noturno muitas vezes se inicia 
em torno dos 9 meses quando a ansiedade de separa^ao esta se 
iniciando. Os pais devem receber orienta^ao antecipatoria antes 
desta epoca para que saibam tranquilizar seu filho sem tornar a 
interaqao prolongada ou prazerosa. 

Por fim, estressores psicossociais e mudanqas de rotina 
podem desempenhar um papel no despertar noturno. 

3. Apneia obstrutiva do sono 

O disturbio da respiraqao durante o sono, ou apneia obstrutiva 
do sono, e caracterizada pela respiraqao obstruida durante o 
sono acompanhada por ronco alto, retraces do torax, dores 
de cabeqa e boca seca pela manha e sonolencia durante o dia. 
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A apneia obstrutiva do sono ocorre em 1-3% dos pre-escolares. 
Ela atinge seu ponto maximo na infancia entre os 2 e 6 anos, o que 
corresponde ao pico da hipertrofia adenotonsilar. Ela tem sido 
associada aos transtornos comportamentais diurnos, incluindo 
o transtorno do deficit de atenqao/hiperatividade (TDAH). Um 
exame flsico minucioso e importante em busca de hipertrofia 
adenotonsilar, hipotonia e anomalias facials que possam predis- 
por a crianqa a obstruqao durante o sono. Radiografias em perfil 
do pescoqo podem ser liteis. O padrao-ouro para o diagnostico e 
a polissonografia (ver tambem Capltulo 17). 

4. Smdrome das pernas inquietas e disturbios 
dos movimentos periodicos dos membros 

A slndrome das pernas inquietas e o disturbio dos movimen¬ 
tos periodicos dos membros sao alteraqoes comuns em adultos 
e, muitas vezes, ocorrem juntos. A frequencia desses disturbios 
nas crianqas e desconhecida. A smdrome das pernas inquietas 
esta associada a uma sensaqao de desconforto nas extremidades 
inferiores que ocorre a noite enquanto se tenta adormecer, e ali- 
viada pelo movimento e as vezes e descrita pelas crianqas como 
“formigamento” ou “coceira nos ossos”. O disturbio dos movi¬ 
mentos periodicos dos membros consiste em movimentos repe- 
titivos estereotipados dos membros frequentemente associados 
ao despertar parcial ou pleno. A etiologia desses problemas e 
desconhecida, mas existe certa associaqao a deficiencia de ferro. 
O diagnostico da smdrome das pernas inquietas geralmente 
e feito por anamnese, e o diagnostico do disturbio dos movi¬ 
mentos periodicos dos membros pode ser feito com um estudo 
do sono. 

Manejo dos disturbios do sono 

Deve-se obter uma historia clinica e psicossocial completa e rea- 
lizar um exame fisico. Uma historia do sono, detalhado e diario, 
deve ser elaborado e ambos os pais devem contribuir. Avalia<;ao 
para alergias, radiografias em perfil do pesco^o e polissonografia 
podem ser indicados para completar a avaliaqao, especialmente 
se houver suspeita de apneia do sono. E importante cogitar 
disturbios como refluxo gastresofagico, que podem causar des¬ 
conforto ou dor quando deitado. Dores nos dentes ou eczema 
podem causar despertares noturnos. Tambem e importante asse- 
gurar que as eventuais medicares que a crianqa esteja tomando 
nao interfiram no sono. 

O segredo do tratamento de crianqas que tem dificuldade 
para dormir ou que despertam durante a noite e perturbam os 
outros e reconhecer que tanto a criamja quanto os pais desem- 
penham papeis importantes na iniciaqao e na continua<;ao do 
que pode ser um comportamento indesejavel. Assim, e impor¬ 
tante que o medico e os pais compreendam os padroes normals 
de sono, as respostas dos pais, que inadvertidamente refor^am 
um comportamento de sono indesejavel, e os traijos de tem- 
peramento de cada crianqa. Uma boa higiene do sono inclui 
descontinuaijao de atividades estimulantes uma hora antes de se 
deitar. Tambem e importante diminuir a intensidade das luzes 
durante o periodo de “desligar”. Televisao e videogames sao es¬ 
pecialmente estimulantes. 


Existem poucas bases para o manejo farmacologico dos dis¬ 
turbios do sono em crianqas. Embora o papel da melatonina em 
criamjas com desenvolvimento tipico nao esteja claro, crescem as 
evidencias de que ela pode ser efetiva em crianqas com enfraque- 
cimentos visuais, deficiencias de desenvolvimento e transtornos 
do espectro autista. Medicamentos como a clonitidina sao, com 
frequencia, utilizados para disturbios do sono, especialmente em 
crianqas com o TDAH e transtornos do espectro autista (TEA), 
mas ainda existem poucos estudos para corroborar seu uso. 
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ATAQUES DE BIRRA E CRISES DE PERDA 
DO FOLEGO 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Respostas comportamentais ao estresse, frustracao e perda 
de controle. 

► Ataques de birra — a crianca pode se jogar no chao, chutar, 
gritar ou agredir os outros. 

► Perda do folego — a crianca entrega-se a uma prolongada 
expiracao de natureza reflexa e pode ficar palida ou cia- 
notica. 

► Descartar doenca organica subjacente em criancas com 
perda do folego (p. ex., anormalidades do SNC, smdrome 
de Rett, convulsoes). 


1. Ataques de birra 

Ataques de birra sao comuns entre as idades de 12 meses e 4 anos, 
ocorrendo aproximadamente uma vez por semana em 50-80% 
das crianqas nesta faixa etaria. A crianca pode se jogar no chao, 
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chutar e gritar, bater nas pessoas ou em objetos no ambiente e 
prender a respiraqao. Estes comportamentos podem ser conside- 
rados normals, pois a crianqa busca obter autonomia e domlnio 
sobre o ambiente. Eles sao reflexo de imaturidade, pois a crianqa 
se esforqa para realizar tarefas do desenvolvimento apropriadas 
para a idade e encontra dificuldades devido a habilidades moto- 
ras e linguisticas inadequadas, impulsividade ou restriqoes pa- 
rentals. No lar, estes comportamentos podem ser incomodos; em 
publico, eles sao constrangedores. 

Algumas crianqas toleram bem a frustraqao, sao capazes de 
perseverar nas tarefas e lidam facilmente com as dificuldades; 
outras tem mais dificuldade para lidar com experiences que 
estao alem de seu nivel de desenvolvimento. Os pais podem mi- 
nimizar os ataques de birra se compreenderem o temperamento 
da crianqa e o que ela esta tentando comunicar. Os pais tambem 
devem se comprometer a apoiar o impulso da crianqa de domi- 
nar seus sentimentos. 

Manejo 

Uma intervenqao apropriada pode oferecer uma oportunidade 
de promover o crescimento da crianqa. Um ataque de birra e 
uma perda de controle por parte da crianqa, que pode ser um 
evento assustador e um golpe em sua autoimagem. Os pais e o 
medico precisam encarar esses comportamentos dentro do con- 
texto de desenvolvimento da crianqa, e nao de uma perspectiva 
negativa, antagonica, raivosa. 

Varias sugestoes podem ser oferecidas aos pais e medicos 
para ajudar a lidar com os ataques de birra: 

1. Minimize a necessidade de dizer “nao”, preparando o am¬ 
biente de tal forma que menos restriqoes precisem ser im- 
postas. 

2. Use a distraqao quando a frustraqao aumenta; dirija a crianqa 
para outras atividades menos frustrantes; e gratifique uma 
resposta positiva. 

3. Apresente opqoes que estejam dentro das capacidades da 
crianqa para que ela possa alcanqar domlnio e autonomia. 

4. Trave somente batalhas que precisem ser vencidas, evitando 
aquelas que geram conflitos desnecessarios. 

5. Nao abandone uma crianqa pre-escolar durante um ataque 
de birra. Mantenha-se proximo durante um episodio sem 
intervir. Uma crianqa pequena pode precisar ser contida. 
Pode-se pedir a uma crianqa maior que va ate o quarto dela. 
Ameaqas nao tem proposito e nao devem ser usadas. 

6. Nao use palavras negativas quando uma crise estiver aconte- 
cendo. Em vez disso, assinale que a crianqa esta descontro- 
lada e elogie quando ela retomar o controle. 

7. Nunca permita que uma crianqa se machuque ou machuque 
outras. 

8. Nao “guarde magoa” depois que a crise tiver passado, mas 
nao atenda as demandas da crianqa que levaram ao ataque 
de birra. 

9. Procure manter um ambiente que ofereqa um retorno posi- 
tivo para o comportamento desejado. Nao reaja com exagero 
a um comportamento indesejavel, mas estabeleqa limites 
sensatos e ofereqa uma orientaqao responsavel a crianqa. 


10. Em torno de 5-20% das crianqas pequenas sofrem crises de 
birra graves que sao frequentes e destrutivas. Essas crises 
podem resultar de problema na interaqao genitor-crianqa, 
pouca habilidade dos pais, falta de fixaqao de limites e per- 
missividade. Elas podem fazer parte de um transtorno com- 
portamental ou do desenvolvimento mais amplo, ou podem 
surgir sob condiqoes socioeconomicas adversas, em situa- 
qoes de depressao materna ou disfunqao familiar, ou quando 
a crianqa esta com problemas de saude. O encaminhamento 
a um psicologo ou psiquiatra e apropriado enquanto o pedia- 
tra continua apoiando e trabalhando com a familia. 

2. Crises de perda do folego 

Se os ataques de birra podem ser frustrantes para os pais, as cri¬ 
ses de perda do folego podem ser aterrorizantes. O nome para 
este comportamento pode ser inadequado, pois da uma cono- 
taqao de inspiraqao prolongada. A interrupqao da respiraqao 
ocorre durante a expiraqao e e de natureza reflexa, e nao voli- 
tiva. Trata-se de um evento paroxismico que ocorre em 0,1% das 
crianqas saudaveis, dos 6 meses aos 6 anos de idade. As crises 
geralmente iniciam durante o primeiro ano de vida, com fre- 
quencia em resposta a raiva ou pequeno ferimento. A crianqa 
e provocada ou surpreendida, comeqa a chorar — brevemente 
ou por tempo consideravel — e depois cai em silencio na fase 
expiratoria da respiraqao. Isso e seguido por uma mudanqa na 
cor da pele. As crises costumam ser descritas como palidas (acia- 
noticas) ou cianoticas, esta ultima geralmente associada a raiva, 
e a primeira, a um ferimento, tal como o provocado por uma 
queda. A crise pode se resolver espontaneamente, ou a crianqa 
pode perder a consciencia. Em casos graves, a crianqa pode ficar 
manca e evoluir para opistotono, espasmos corporais e incon- 
tinencia urinaria. Em raros casos, uma crise evolui para uma 
parada cardiaca ou convulsao. 

Manejo 

Para a crianqa com crises frequentes, disturbios subjacentes, 
como convulsoes, hipotensao ortostatica, apneia obstrutiva do 
sono, anormalidades do SNC, tumores, disautonomia familiar e 
sindrome de Rett, precisam ser considerados. Existe uma asso- 
ciaqao entre crises de perda do folego, pica e anemia ferropriva. 
Estas condiqoes podem ser descartadas com base na anamnese, 
no exame fisico e em estudos laboratoriais. Uma vez determi- 
nado que a crianqa e saudavel, o foco do tratamento e comporta- 
mental. Os pais devem ser ensinados a lidar com as crises de uma 
maneira pratica e monitorar a crianqa para identificar eventos 
inconvenientes. A realidade e que os pais nao podem proteger 
completamente a crianqa de experiencias perturbadoras e frus¬ 
trantes e provavelmente nem devam faze-lo. Assim como nas 
crises de birra, os pais precisam ajudar a crianqa a controlar suas 
proprias respostas a frustraqao. Eles precisam ter o cuidado de 
nao serem muito permissivos e se submeterem a todos os capri- 
chos da crianqa por medo de que ela tenha uma crise. 

Caso ocorra perda de consciencia, a crianqa deve ser colo- 
cada de lado para protege-la de traumatismos a cabeqa e aspi- 
raqao. A manutenqao de uma via respiratoria desobstruida e 
essencial, mas a ressuscitaqao cardiopulmonar deve ser evitada. 
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Nao existem medicamentos profilaticos. Atropina, 0,01 mg/kg, 
por via subcutanea, tem sido usada com algum beneficio em cri¬ 
ses acompanhadas de bradicardia ou parada cardiaca. 

Breningstall GN: Breath holding spells. Pediatr Neurol 1996; 
14:91 [PMID: 8703234]. 

DiMario FJ Jr: Breath-holding spells in childhood. Am J Dis Child 
1992;146:125 [PMID: 1736640]. 

Greene RW: The Explosive Child. Quill, 2001. 

Needleman R et al: Psychosocial correlates of severe temper tantrums. 

J Dev Behav Pediatr 1991;12:77. 

Needleman R et al: Temper tantrums: When to worry. Contemp Pe¬ 
diatr 1989;6:12. 


VIGILANCIA E TRIAGEM EM PUERICULTURA 

A AAP recentemente publicou diretrizes para a vigilancia e a 
triagem em consultas de puericultura. A vigilancia e um pro- 
cedimento para reconhecer crianqas com risco de um distur- 
bio de desenvolvimento e envolve perguntar aos pais se eles tem 
preocupaqoes quanto ao desenvolvimento de seu filho. A PEDS 
(Pediatric Evaluation of Developmental Status — Avaliaqao Pe- 
diatrica da Condiqao de Desenvolvimento) pode ser usada para 
este proposito. A triagem envolve o uso de um instrumento pa- 
dronizado para esclarecer algum risco identificado. Uma ava- 
liaqao seria feita por um especialista e envolveria uma avaliaqao 
mais definitiva do desenvolvimento de uma crianqa. 

A vigilancia deve ocorrer nas consultas de puericultura. 
A triagem do desenvolvimento deve ser realizada aos 9, 18 e 
30 meses. Uma vez que uma consulta aos 30 meses nao faz parte 
da programaqao normal de consultas de puericultura e pode nao 
ter cobertura, a triagem pode ser realizada aos 24 meses. Reco- 
menda-se que uma triagem especifica para autismo seja feito aos 
18 meses. Embora, nas diretrizes da APA, o exame especifico 
para autismo seja recomendado somente para a consulta aos 
18 meses, o Autism Workgroup da APA recomendou separada- 
mente um segundo exame para autismo entre 24 e 30 meses para 
incluir crianqas que nao passaram pela triagem dos 18 meses. 
Como a idade media de regressao e 20 meses, algumas crian- 
qas podem nao ser diagnosticadas em uma triagem unica aos 
18 meses. Os clinicos devem lembrar-se de que, se estiverem 
realizando uma triagem porque estao preocupados e a crianqa 
passar nela, devem, mesmo assim, marcar uma outra consulta 
de acompanhamento para breve, para garantir que um desen¬ 
volvimento apropriado ocorreu e que nao existem mais preo- 
cupaqoes. 

Para implementar a triagem, e preciso planejar os tempos de 
aplicaqao dos exames durante as consultas, definir o processo de 
encaminhamento e criar folhetos antes de inicia-lo. A triagem 
tem por objetivo otimizar o desenvolvimento da crianqa. Con- 
tudo, ela tambem demonstra para os pais o interesse dos seus 
cuidadores nao apenas pelo bem-estar fisico da crianqa, mas 
tambem por seu bom desenvolvimento e bem-estar psicossocial. 
Os pais de crianqas que recebem uma avaliaqao do desenvolvi¬ 
mento expressam maior satisfaqao com seu medico. 

O Sistema Interativo de Saude e Desenvolvimento Infan- 
til (CHADIS) e um sistema eletronico que permite que pais e 


professores completem questionarios antes das consultas. Ele 
permite o faturamento de 96.110 avaliaqoes de triagens e con¬ 
sultas complexas, alem de fornecer documentaqao de garantia 
de qualidade. 
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DISTURBIOS DO DESENVOLVIMENTO 

Os disturbios do desenvolvimento incluem anormalidades em 
um ou varios aspectos do desenvolvimento, como habilidades 
verbais, motoras, visuoespaciais, de atenqao e sociais. Estes pro- 
blemas sao diagnosticados comparando-se o nlvel de desem- 
penho da crianqa com normas obtidas a partir da observaqao 
e testes de crianqas da mesma idade. Os problemas com o de¬ 
senvolvimento muitas vezes sao notados pelos pais quando uma 
crianqa nao alcanqa os marcos motores e lingulsticos tlpicos. 
Os disturbios do desenvolvimento tambem podem incluir difi- 
culdades com o comportamento ou com a atenqao. O TDAH e 
o disturbio mais comum do desenvolvimento neurologico. Ele 
ocorre em 2-10% das crianqas em idade escolar, podendo coexis- 
tir com outros problemas de aprendizagem e desenvolvimento. 
Disturbios do desenvolvimento leves muitas vezes nao sao nota¬ 
dos antes que a crianqa chegue a idade escolar. 

Muitos fatores biologicos e psicossociais podem influenciar 
o desempenho de uma crianqa em testes de desenvolvimento. 
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Na avaliaqao de uma crianqa, e importante documentar fatores 
psicossociais adversos, como negligencia ou pobreza, que podem 
influenciar negativamente o desenvolvimento. Muitos dos fato¬ 
res biologicos que influenciam o desenvolvimento sao geneticos 
e serao discutidos ao longo desta seqao. 

Avaliacao 

A avaliaqao do desenvolvimento neurologico deve ser enfocada 
em (1) definir o nivel de desenvolvimento de uma crianqa em 
uma serie de dominios, incluindo habilidades linguisticas, mo- 
toras, visuoespaciais, de atenqao e sociais; (2) tentar determinar a 
etiologia dos atrasos de desenvolvimento; e (3) planejar um pro- 
grama de tratamento. Estes objetivos sao melhor alcanqados por 
uma equipe multiprofissional que inclua o medico, um psicologo, 
um fonoaudiologo, um terapeuta ocupacional e um pedagogo. O 
psicologo geralmente ira aplicar os testes de habilidade intelec- 
tual adequados para a idade da crianqa. Os especialistas motores 
e da linguagem tambem realizarao os testes clinicos para docu¬ 
mentar deficits em suas areas e organizar um programa de tra¬ 
tamento. O pedagogo geralmente aplica testes academicos para 
criampas em idade escolar e planeja um programa de educaqao 
especial de apoio por meio da escola. O medico geralmente e o 
integrador das informacpoes do grupo e deve obter uma historia 
clinica e do desenvolvimento detalhado e conduzir os exames 
fisicos e neurologicos. 

Exame clinico e do neurodesenvolvimento 

A anamnese deve se iniciar com a gravidez, o trabalho de parto 
e o nascimento, para identificar condiqoes que poderiam com- 
prometer a funqao do SNC da crianqa. O medico deve perguntar 
aos pais da crianqa sobre a exposiqao pre-natal a toxinas, me- 
dicamentos, alcool, drogas, fumo e infecqoes; doenqa materna 
cronica; complicates da gravidez ou do parto; e curso neonatal. 
Problemas como falha do crescimento, doenqas cronicas, hos- 
pitaliza^oes e abuso podem interferir significativamente no de¬ 
senvolvimento normal. Doempas ou hospitaliza^oes importantes 
devem ser abordadas. Problemas do SNC, como traumatismo, 
infecqao ou encefalite, devem ser documentados. A presenqa de 
doenqas metabolicas, como diabete ou fenilcetonuria, e exposi- 
qao a toxinas ambientais, como chumbo, deve ser averiguada. 
Doenqas cronicas como otite media cronica, hiper ou hipoti- 
reoidismo e insuficiencia renal cronica podem interferir no de¬ 
senvolvimento normal. A presenqa de tiques motores ou vocais, 
convulsoes ou disturbios do sono deve ser documentada. Alem 
disso, os pais devem ser questionados sobre alguma regressao 
motora, cognitiva ou comportamental. 

O medico deve avaliar e documentar o temperamento da 
crianqa, suas dificuldades de alimentacpao e os marcos do desen¬ 
volvimento subsequentes. As dificuldades da crianqa com ata- 
ques de birra, falta de atenqao, impulsividade, hiperatividade ou 
agressividade devem ser registradas. 

Uma historia detalhada dos eventos relacionados a escola deve 
ser obtido, incluindo apoio previo de educacpao especial, avalia- 
qao por meio da escola, historia de repetiqao de serie, dificulda¬ 
des em areas academicas especificas, problemas com os colegas 
e as impressoes do professor sobre as dificuldades da crianqa, 


principalmente as relacionadas a problemas de atenqao, impulsivi¬ 
dade ou hiperatividade. As informacpoes fornecidas pelos professo- 
res podem ser valiosas e devem ser obtidas antes da avaliaqao. 

O aspecto mais importante da historia clinica talvez seja uma 
historia familiar detalhada das virtudes e fraquezas de aprendi- 
zagem, problemas emocionais ou comportamentais, deficiencias 
de aprendizagem, retardo mental ou transtornos psiquiatricos. 
As virtudes e fraquezas de aprendizagem, as dificuldades de 
temperamento ou os problemas de atenqao dos pais podem ser 
transmitidos para a crianqa. Por exemplo, a dislexia (deficiencias 
na capacidade de decodificaqao que resultam em dificuldades de 
leitura) muitas vezes e herdada. 

O exame do neurodesenvolvimento deve incluir uma avalia- 
qao minuciosa de caracteristicas de deformidade, como prega 
epicantica, tamanho da fissura das palpebras, formato da depres- 
sao infranasal, orelhas baixas ou curvadas posteriormente, pinas 
auriculares proeminentes, dermatoglifos anormais (p. ex., prega 
palmar unica), hiperextensibilidade das articulaqoes, sindacti- 
lia, clinodactilia e outras caracteristicas incomuns. Um exame 
fisico e neurologico detalhado precisa ser realizado com en- 
fase tanto em achados neurologicos moles quanto duros. Sinais 
moles podem incluir descoordenaqao motora, que pode estar 
relacionada a problemas de caligrafia e atrasos academicos na 
linguagem escrita ou em desenho. A capacidade de coordena- 
qao visual-motora pode ser avaliada pedindo-se a crianqa que 
escreva, copie desenhos ou desenhe uma pessoa. 

Os parametros de crescimento da crianqa, incluindo altura, 
peso e perimetro cefalico, precisam ser avaliados, juntamente 
com a audiqao e a acuidade visual. Anormalidades dos nervos 
cranianos e problemas de coordenaqao oral-motora devem ser 
observadas. O examinador deve atentar para tiques motores ou 
vocais. Tanto habilidades motoras finas quanto gerais devem ser 
avaliadas. Dispraxia (dificuldades no planejamento motor ou na 
imitacpao de movimentos motores complexos) e disturbios da 
coordena^ao motora fina sao bastante comuns. Caminhar em 
tandem (i.e., com os dedos de um pe tocando o calcanhar do 
outro a cada passo), equilibrar-se em um dos pes e coordenar 
um salto muitas vezes pode revelar anormalidades surpreenden- 
tes. Tremores podem ser detectados observando-se uma crianqa 
empilhar blocos ou desenhar. 

Os aspectos de desenvolvimento do exame podem incluir 
uma avaliaqao do processamento auditivo e da capacidade per¬ 
ceptual com tarefas simples, como instruqoes de duas a cinco 
partes, avaliar a direcionalidade direita e esquerda, memoria para 
uma sequencia de palavras ou de digitos falados e compreensao 
de um paragrafo de nivel apropriado. Ao avaliar as habilidades 
de linguagem expressiva, o examinador deve procurar dificulda¬ 
des na recuperaqao, na formulaqao e na articulaqao de palavras 
e adequaqao de vocabulario. As habilidades de percepqao visual 
podem ser avaliadas por tarefas de memoria visual simples, que- 
bra-cabeqas ou montagem de objetos, avaliando-se a capacidade 
da crianqa em decodificar palavras ou organizar problemas de 
matematica. A integraqao e a coordenaqao visual-motora podem 
tambem ser avaliadas com caligrafia, copia de desenhos e dese¬ 
nho de uma pessoa. Durante toda a avaliaqao, o medico deve 
atentar especialmente para a capacidade da crianqa de focar a 
atenqao e se concentrar e para outros aspectos do comporta- 
mento, como a evidencia de depressao ou ansiedade. 
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Questionarios e listas de conferencia adicionais — como 
o Child Behavior Checklist de Achenbach; escalas do TDAH, 
como a Parent/Teacher Rating Scale de Conners; e o Questio- 
nario de Swanson, Nolan e Pelham-IV, o qual inclui os criterios 
do DSM-IV-TR para TDAH — podem ser usados como auxilio 
nesta avaliaqao. 

O encaminhamento da familia a recursos comunitarios 
e imprescindivel, assim como um lar medico (descrito neste 
capitulo). 

American Academy of Pediatrics Council on Children with Disabi¬ 
lities: Care coordination in the medical home: Integrating health 
and related systems of care for children with special health care 
needs. Pediatrics 2005;116:1238 [PMID: 16264016]. 

Medical Home Initiatives for Children with Special Needs Project 
Advisory Committee, American Academy of Pediatrics: The me¬ 
dical home. Pediatrics 2002;110:184 [PMID: 12093969], 

Reynolds CR, Mayfield JW: Neuropsychological assessment in ge¬ 
netically linked neurodevelopmental disorders. In Goldstein S, 
Reynolds CR (editors): Handbook of Developmental and Genetic 
Disorders in Children. Guilford, 1999. 


TRANSTORNO DO DEFICIT DE ATENCAO/ 
HIPERATIVIDADE 

O TDAH e um transtorno comum do neurodesenvolvimento, 
que pode acometer de 2-10% das crianqas em idade escolar e 
pode persistir na adolescencia e na idade adulta. Ele esta asso- 
ciado a um trio de sintomas: impulsividade, desatenqao e hi- 
peratividade. O DSM-IV-TR descreve tres subtipos de TDAH: 
hiperativo-impulsivo, desatento e misto; os subtipos mistos nao 
costumam aparecer antes dos 7 anos de idade. Para ser classifi- 
cado de acordo com um subtipo, a crianqa precisa apresentar seis 
ou mais dos sintomas listados no Quadro 2-5. 

A maioria das crianqas com TDAH possuem um tipo misto 
com sintomas de desatenqao, bem como de hiperatividade e im¬ 
pulsividade. As meninas apresentam uma maior prevalencia do 
subtipo desatento; os meninos, uma maior prevalencia do sub¬ 
tipo hiperativo. Ainda que os sintomas se iniciem na segunda 
infancia, eles podem diminuir entre as idades de 10 e 25 anos. 
A hiperatividade diminui mais rapidamente, e a impulsividade 
e desatenqao muitas vezes persistem na adolescencia e na idade 
adulta. O TDAH pode estar combinado com outras condiqoes 
psiquiatricas, como um transtorno do humor em aproximada- 
mente 20% dos pacientes, transtornos da conduta, em 20%, e 
transtorno desafiador de opositpao, em ate 40%. Ate 25% das 
crianqas com TDAH atendidas em uma clinica de encaminha¬ 
mento possuem tiques ou sindrome de Tourette. Inversamente, 
bem acima de 50% dos portadores de sindrome de Tourette tam¬ 
bem possuem TDAH. 

O TDAH possui um componente genetico significativo. 
Varios genes candidatos foram identificados, embora existam 
fortes indicios de que o TDAH seja um transtorno que envolve 
multiplos genes. O TDAH tambem esta associado a diversos 
disturbios geneticos ligados a disturbios do desenvolvimento, 
incluindo sindrome do X fragil, sindrome de Williams, sindrome 
de Angelman, sindrome XXY (sindrome de Klinefelter) e sin- 
drome de Turner. A sindrome alcoolica fetal (SAF) tambem esta 


Quadro 2-5 Subtipos do transtorno do deficit de 
atencao/hiperatividade 


Subtipo 

Sintomas 3 

Hiperativo-impulsivo 

Irrequietacao 

Dificuldade para permanecer sentado em aula 

Correr ou escalar excessivamente 

Dificuldade para praticar atividades tranquilas 
Conversar excessivamente e responder sem 
pensar antes que as perguntas tenham sido 
conduidas 

Dificuldade para esperar a vez 

Interromper e intrometer-se nos assuntos de outros 

Desatento 

Falha em atentar para detalhes 

Dificuldade para manter a intencao na tarefa 

Falha em ouvir quando abordado diretamente 

Falha em seguir instrucoes 

Dificuldade para organizar tarefas e atividades 
Relutancia em envolver-se em tarefas 

Perder os utensilios necessarios para tarefas ou 
atividades 

Distrair-se facilmente 

Esquecimento em atividades diarias 


a A crianca deve apresentar seis ou mais destes sintomas. 

Adaptado, com permissao, da American Psychiatric Association: Diagnostic 
and Statistical Manual of Mental Disorders, 4th ed. American Psychiatric 
Association, 1994. 

fortemente associada ao TDAH. Traumatismo do SNC, infecqoes 
do SNC, prematuridade e evoluqao neonatal dificil com dano ce¬ 
rebral tambem podem estar associadas a posterior TDAH. Pro- 
blemas metabolicos, como hipertireoidismo, as vezes, podem 
causar TDAH. Essas causas organicas do TDAH deve ser consi- 
deradas na avaliaqao de toda crianqa que apresente problemas de 
atenqao, hiperatividade ou impulsividade. Contudo, na maioria 
das crianqas com TDAH, a causa permanece desconhecida. 

Manejo 

O tratamento do TDAH varia conforme a complexidade do 
caso individual, incluindo comorbidez, com outros transtornos, 
como ansiedade e deficiencias de aprendizagem. fi importante 
orientar a familia sobre os sintomas do TDAH e esclarecer que 
se trata de um disturbio neurologico que a crianca as vezes tem 
dificuldade para controlar. Tecnicas de modificaqao do com- 
portamento geralmente ajudam essas crianqas e devem incluir 
estrutura com consistencia nas rotinas diarias, reforqo positivo 
sempre que possivel e pausas durante comportamentos negati¬ 
ves. £ importante tentar aumentar a autoestima da crianqa, por- 
que complicates psicologicas sao comuns no TDAH. Diversas 
intervenqoes educacionais podem ser uteis, incluindo assentos 
preferenciais em sala de aula, sistema de reforqo positivo e es¬ 
trutura compativeis, repetiqao da informaqao quando necessa- 
rio e uso de instruqao que incorpore tanto modalidades visuais 
quanto auditivas. Como muitas crianqas com TDAH tem dificul- 
dades sociais significativas, o treinamento de habilidades sociais 
pode ajudar. Aconselhamento psicologico individual e benefico 
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para atenuar a baixa autoestima, o comportamento de oposhjao 
e os problemas de conduta. 

Um estudo do Collaborative Multisite Multimodal Treatment 
Study of Children with Attention Deficit/Hyperactivity Disorder 
— MTA avaliou 579 crian^as com TDAH que foram aleatoria- 
mente distribuidas entre quatro grupos de tratamento: manejo 
farmacologico de ultima geraijao, interven<;ao comportamental 
intensiva, combinaijao de manejo medicamentoso e comporta¬ 
mental e um grupo controle de tratamento comunitario. Este 
estudo constatou que as crian^as tratadas com manejo farmaco¬ 
logico de ultima gera^ao, o qual incluiu ajuste posologico cego 
e controlado por placebo, consultas mensais e questionarios 
respondidos por pais e professores, obtiveram melhores resul- 
tados do que as criam;as dos outros grupos. Todos os grupos 
melhoraram no decorrer do estudo, sendo que as que receberam 
manejo medicamentoso intensivo e terapia combinada se sai- 
ram melhor do que as que receberam somente interven^ao com¬ 
portamental ou manejo comunitario. O tratamento misto nao 
se mostrou significativamente mais benefico do que o manejo 
medicamentoso intensivo exclusivo para os sintomas centrais 
do TDAH. Entretanto, apenas o grupo de tratamento misto de- 
monstrou uma melhora significativa em rela^ao aos controles de 
outros sintomas como intera^ao genitor-crian^a, agressividade e 
habilidades sociais. 

Medicamentos estimulantes (metilfenidato e dextroanfeta- 
mina) estao disponiveis em formulas de a 9 ao curta e prolongada. 
Uma formula de metilfenidato recentemente introduzida e libe- 
rada por via transdermica. Um outro medicamento, a atomoxe- 
tina, mostrou-se eficaz em algumas criam;as com TDAH como 
tratamento de segunda linha. Medicares alternativas para o 
tratamento do TDAH incluem clonidina ou guanfacina, que sao 
agonistas 0 C 2 -adrenergicos pre-sinapticos que diminuem os ni- 
veis de norepinefrina. Elas sao particularmente uteis para indivi- 
duos que sao hiper-reativos a estimulos e podem diminuir tiques 
motores em portadores de sindrome de Tourette. 

Qualquer que seja a medica^ao utilizada, e muito importante 
que o diagnostico esteja correto e que a dosagem correta seja 
prescrita. Um estudo recente demonstrou que um dos principals 
fatores que contribuem para a falha do tratamento e a dosagem 
inadequada ou o nao reconhecimento da presen 9 a de cond^oes 
comorbidas, como deficiencia de aprendizagem, transtornos de 
ansiedade e depressao. 

De 70-90% das criamjas com capacidade intelectual normal 
respondem bem a medica 9 oes estimulantes. Os estimulantes au- 
mentam a neurotransmissao da dopamina e da norepinefrina, o 
que parece melhorar o controle de impulsos, a aten 9 ao e a hipe- 
ratividade. Os principals efeitos do metilfenidato e da dextroan- 
fetamina incluem supressao do apetite e consequente perda de 
peso, alem de disturbios do sono. A atomoxetina e um inibidor 
seletivo do transportador pre-sinaptico da norepinefrina, o que 
aumenta a norepinefrina e a dopamina, tendo um perfil de efeitos 
colaterais semelhante aos dos estimulantes, bem como aos efeitos 
colaterais associados aos antidepressivos. Os efeitos cardiovas- 
culares de medica 9 oes estimulantes tem sido significativamente 
investigados durante os ultimos dois anos. Nao esta claro se os 
estimulantes aumentam o risco de morte subita em compara 9 ao 
com o risco na popula 9 ao em geral, especialmente em crian 9 as 
sem nenhum risco subjacente. Antes de iniciar uma medica 9 ao 


estimulante, recomenda-se que os medicos obtenham uma his¬ 
toria de sincope, palpita 9 oes, dor no peito e historia familiar de 
morte subita antes dos 30 anos que possa predispor uma criamja 
a morte subita. Alguns individuos experimentam aumento da an¬ 
siedade, especialmente com doses mais elevadas das medica 9 oes 
estimulantes. Os estimulantes podem exacerbar sintomas psico- 
ticos. Eles tambem podem exacerbar tiques motores em 30% dos 
pacientes, mas em 10% os tiques podem melhorar. 

Medica 9 oes estimulantes em apresenta 9 oes de a 9 ao curta ou 
prolongada estao disponiveis. A dose inicial de metilfenidato 
pode ser de 5, 10, 15 ou 20 mg diarios divididos em duas ou tres 
vezes ao dia. O Adderall, um estimulante que combina quatro 
sais de dextro- e levoanfetamina, e uma medica 9 ao de a 9 ao mais 
prolongada, e geralmente uma unica dose diaria e suficiente. As 
doses iniciais podem ser de 5, 7,5, 10, 12,5 ou 15 mg, embora 
doses mais altas tambem possam ser utilizadas. 

Farmacos alternatives para o tratamento de TDAH incluem 
clonidina ou guanfacina, que sao agonistas a 2 -adrenergicos pre- 
sinapticos que diminuem os niveis de norepinefrina. Elas sao 
particularmente uteis para individuos que sao hiper-reativos 
a estimulos e podem diminuir tiques motores em portadores 
de sindrome de Tourette. Os antidepressivos triciclicos, como 
a imipramina, tambem podem ser um tratamento efetivo para 
TDAH, mas os efeitos colaterais cardiovasculares em doses ele¬ 
vadas podem incluir arritmias graves. O antidepressivo bupro- 
piona tambem pode ser usado para tratar os sintomas do TDAH, 
mas seu uso e contraindicado em pacientes com historia de con¬ 
vulsoes, pois ele diminui o limiar para convulsoes. Verificou-se 
que a bupropiona tambem causa convulsoes em individuos com 
anorexia ou bulimia. Ela e mais usada em adolescentes e adultos 
com TDAH do que em crian 9 as com o transtorno. 
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TRANSTORNOS DO ESPECTRO AUTISTA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Tres deficits centrais: 

• Deficiencies qualitativas na comunicacao. 

• Deficiencies qualitativas na interacao social reciproca. 

• Presenca de padroes de comportamento, interesses e 
atividades estereotipicos, restritivos e repetitivos. 


O autismo e um transtorno neurologico caracterizado por (1) 
deficits qualitativos na interaqao social reciproca; (2) deficits quali- 
tativos na comunicaqao; e (3) padroes restritos de comportamento, 
interesses e atividades repetitivos e estereotipados. O autismo e 
atualmente incluido nos transtornos globais do desenvolvimento 
no DSM-IV junto com o transtorno de Asperger, disturbio global 
do desenvolvimento sem outra especificaqao, transtorno desinte- 
grativo da infancia e sindrome de Rett. O transtorno de Asperger e 
caracterizado por deficiencia na interaqao social e comportamen- 
tos de interesse restrito/repetitivos. Os portadores do transtorno 
de Asperger nao apresentam atrasos significativos nas habilidades 
cognitivas, linguisticas ou de autoajuda. O disturbio global do de¬ 
senvolvimento sem outra especificaqao e caracterizado por difi- 
culdade na interaqao social reciproca, juntamente com deficiencia 
na capacidade de comunicaqao, ou comportamentos de interesse 
restrito ou repetitivos. As crianqas com disturbio global do desen¬ 
volvimento sem outra especificaqao nao satisfazem plenamente os 
criterios para autismo. O transtorno desintegrativo da infancia e 
caracterizado por desenvolvimento tipico por ao menos dois anos 
seguido por uma regressao em ao menos duas das seguintes tres 
areas: interaqao social, comunicaqao e comportamento (caracte¬ 
rizado por comportamentos de interesse restrito ou repetitivos.) 
A sindrome de Rett e uma sindrome genetica causada por uma 
mutaqao no cromossomo X que e caracterizada pela regressao 
nas habilidades no primeiro ano de vida. O Quadro 2-6 lista os 
criterios do DSM-IV-TR para diagnostico de um transtorno do 
espectro autista. 

Os transtornos do espectro autista sao relativamente comuns, 
ocorrendo em aproximadamente uma em cada 150 crianqas. Os 
homens tem maior representatividade, de 3-4:1, havendo relatos 
de ate 9,5:1 (especialmente quando individuos de funcionamento 
superior sao incluidos). Nenhuma etiologia conhecida pode ser 
identificada em 80-90% dos casos. Uma sindrome genetica como a 
sindrome do X fragil ou duplicaqao do cromossomo 15q esta pre¬ 
sente em 10-20% dos casos. Existe um forte componente familiar. 
Os pais de uma crianqa com autismo de etiologia desconhecida 
tem uma chance de 2-9% de terem um segundo filho com autismo. 
A taxa de concordancia entre gemeos monozigoticos e alta e existe 
uma maior incidencia de transtornos da fala, da linguagem, da lei- 
tura, da atenqao e afetivos nos familiares de crianqas com autismo. 

Avaliacao e manejo 

O autismo nao costuma ser diagnosticado antes dos 3-4 anos, 
quando os transtornos na interaqao social reciproca e na 


Quadro 2-6 Criterios para diagnostico de um transtorno 
do espectro autista 


Deficit qualitativo na interacao social (ao menos 2) 

Deficit em comportamentos nao verbais, como contato visual 
Falha em desenvolver relacoes com pares 
Ausencia de desejo de compartilhar prazeres ou interesses 
Ausencia de reciprocidade social ou emocional 
Deficit qualitativo na comunicacao (ao menos 1) 

Atraso ou ausencia de linguagem falada 
Se a fala estiver presente, falta de habilidade de iniciar ou manter 
conversacao 

Linguagem estereotipada e repetitiva/idiossincratica 
Ausencia de brincadeiras de faz-de-conta/sociais imitativas 
Comportamento de interesses restritos/repetitivos (ao menos 1) 
Preocupacao com interesse restrito 
Adesao inflexivel a rotinas ou rituais nao funcionais 
Maneirismos motores estereotipados e repetitivos (abanar as maos) 
Preocupacao persistente com partes de objetos 


Reproduzido, com permissao, da American Psychiatric Association: 
Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders, 4th ed, texto revi- 
sado. American Psychiatric Association, 2000. 

comunicaqao das crianqas se tornam mais evidentes. Entretanto, 
dificuldades na comunicaqao e no comportamento podem mui- 
tas vezes ser reconhecidos nos primeiros 12-18 meses de vida. 
As caracterlsticas mais comuns durante o primeiro ano sao a 
incapacidade de atender pelo proprio nome, de olhar as pessoas 
diretamente, de usar gestos e de desenvolver a fala. Mesmo que 
uma destas habilidades esteja presente, ela costuma ter menor 
frequencia, ou ser irregular ou fugaz. Toda interaqao deveria ser 
uma oportunidade de envolver-se socialmente. Dividir o afeto 
ou o prazer e um precursor importante para a interaqao social. 
Aos 16 ou 18 meses, uma crianqa deve ter “atenqao conjunta”, a 
qual ocorre quando duas pessoas consideram a mesma coisa ao 
mesmo tempo. Isso geralmente ocorre mudando a direqao do 
olhar, apontando, ou dizendo “veja”. Com um ano de idade, as 
crianqas devem ser capazes de apontar para terem suas necessi- 
dades atendidas (“Eu quero isso”) e para mostrar (“Olhe isso”) e 
devem faze-lo regularmente. Aos 18 meses, uma crianqa deve ser 
capaz de seguir um ponto, imitar os outros e brincar de maneira 
funcional (usando os brinquedos do modo como foram feitos 
para serem usados, como fazer um carrinho andar, arremessar 
uma bola ou alimentar uma boneca). Interesses restritos e com¬ 
portamentos repetitivos as vezes nao aparecem antes dos 2 anos, 
mas geralmente estao presentes antes dos 2 anos. 

Crescem as evidencias de que um diagnostico de transtorno 
do espectro autista pode ser feito confiavelmente aos 2 anos de 
idade e e estavel ao longo do tempo. Como existem indicios 
de que uma intervenqao precoce e especialmente importante 
para crianqas com autismo, surgiu um grande interesse no de¬ 
senvolvimento de um instrumento de triagem que pudesse ser 
usado em crianqas bem pequenas. A Modified Checklist for 
Autism in Toddlers (M-CELAT) foi feita para avaliar crianqas de 
16-30 meses de idade (Figura 2-13). Trata-se de uma medida de 
relato dos pais com 23 perguntas de sim/nao. Este teste ainda 
esta sob estudo para determinar sua sensibilidade e especifici- 
dade, mas resultados preliminares indicam boa sensibilidade e 
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Instrugoes para uso 

O M-CHAT e validado para triagem de criangas entre 16 e 30 meses de idade, para avaliar o risco de transtornos 
do espectro autista (TEA). O M-CHAT pode ser administrado e pontuado como parte de uma consulta de 
puericultura e tambem pode ser usado por especialistas ou outros profissionais para avaliar o risco de TEA. O 
objetivo basico do M-CHAT foi maximizar a sensibilidade, ou seja, detectar o maximo possfvel de casos de TEA. 
Portanto, existe uma alta taxa de falso-positivos, o que significa que nem todas as criangas cuja pontuagao 
indica risco de TEA serao diagnosticadas com TEA. Para resolver isso, desenvolvemos uma entrevista de 
acompanhamento estruturada para uso em conjungao com o M-CHAT; ela esta disponivel nos dois sites citados 
a seguir. Os usuarios devem estar cientes de que, mesmo com as perguntas de acompanhamento, urn significa¬ 
tive numero de criangas reprovadas no M-CHAT nao serao diagnosticadas com TEA; entretanto, essas criangas 
estao em risco para outros disturbios ou atrasos de desenvolvimento e, portanto, isso justifica uma avaliagao 
para qualquer crianga que nao passe na triagem. 

O M-CHAT pode ser pontuado em menos de dois minutos. As instrugoes para pontuagao podem ser obtidas em 
http://www2.gsu.edu/~wwwpsy/faculty/robins.htm ou www.firstsigns.org. Tambem foi desenvolvido urn 
gabarito, que esta disponivel nestes sites ; quando impresso sobre uma transparency e sobreposto ao M-CHAT 
concluido, ele facilita a pontuagao. Observe que pequenas diferengas entre impressoras podem fazer com que 
o gabarito de pontuagao nao se alinhe perfeitamente com o M-CHAT impresso. 

As criangas que nao passarem em mais de tres itens no total ou em dois itens criticos (especialmente se estes 
escores permanecerem elevados apos a entrevista de acompanhamento) devem ser encaminhadas para uma 
avaliagao diagnostica por urn especialista treinado para avaliar TEA em criangas muito pequenas. Alem disso, 
criangas para as quais existem preocupagoes com TEA por parte do medico, dos pais ou de outro profissional 
devem ser encaminhadas para avaliagao, uma vez que e improvavel que qualquer instrumento de triagem tenha 
100% de sensibilidade. 


M-CHAT 

Responda as perguntas a seguir sobre o comportamento habitual de seu filho. Por favor, tente responder a todas 
as perguntas. Se o comportamento e raro (p. ex., voce o observou uma ou duas vezes), porfavor responda como 
se a crianga nao o tivesse. 


1. Seu filho gosta de ser balangado, balangado sobre o seu joelho, etc.? 

Sim Nao 

2. Seu filho se interessa por outras criangas? 

Sim Nao 

3. Seu filho gosta de subir nas coisas, como em escadas? 

Sim Nao 

4. Seu filho gosta de brincadeiras de se esconder? 

Sim Nao 

5. Seu filho alguma vez tinge, por exemplo, que esta falando no telefone ou cuidando de 

Sim Nao 

uma boneca ou simulando outras coisas? 

6. Seu filho usa o dedo indicador para apontar, para pedir alguma coisa? 

Sim Nao 

7. Seu filho usa o dedo indicador para apontar, para indicar seu interesse por alguma coisa? 

Sim Nao 

8. Seu filho pode brincar adequadamente com brinquedos pequenos (p. ex., carrinhos ou 

Sim Nao 

blocos) sem simplesmente coloca-los na boca, remexe-los ou deixa-los cair? 

9. Seu filho Ihe traz objetos para mostrar-lhe alguma coisa? 

Sim Nao 

10. Seu filho olha voce nos olhos por mais de urn ou dois segundos? 

Sim Nao 

11. Seu filho parece supersensi'vel a rufdos? (p. ex., tapando as orelhas) 

Sim Nao 

12. Seu filho sorri em resposta a seu rosto ou a seu sorriso? 

Sim Nao 

13. Seu filho imita voce? (p. ex., se voce faz uma careta, ele a imita?) 

Sim Nao 

14. Seu filho atende quando voce o chama pelo nome? 

Sim Nao 

15. Quando voce aponta para urn brinquedo do outro lado do quarto, seu filho olha para ele? 

Sim Nao 

16. Seu filho caminha? 

Sim Nao 

17. Seu filho olha para as coisas que voce esta olhando? 

Sim Nao 

18. Seu filho faz movimentos incomuns com os dedos perto do rosto? 

Sim Nao 

19. Seu filho tenta atrair sua atengao para o que ele esta fazendo? 

Sim Nao 

20. Voce alguma vez ja achou que seu filho era surdo? 

Sim Nao 

21. Seu filho compreende as coisas que as pessoas dizem? 

Sim Nao 

22. Seu filho as vezes fica olhando para o nada ou anda a esmo? 

Sim Nao 

23. Seu filho olha para voce para ver sua reagao quando ele esta diante de algo desconhecido? 

Sim Nao 


© 1999 Diana Robins, Deborah Fein, & Marianne Barton 

▲ Figura 2-13 Revisoes e materials relacionados ao M-CHAT podem ser baixados em www.mchatscreen.com. (Reproduzida, 
com permissao, de Diana Robins, Deborah Fein e Marianne Barton.) 
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especificidade. A especificidade e maior se os pais das crianqas 
com resultado positivo no M-CHAT receberem um telefonema 
de acompanhamento pedindo exemplos especificos de itens fa- 
lhos para confirmar a precisao. O M-CHAT tambem tem sido 
avaliado em grupos, tanto de alto quanto de baixo risco. 

Recomendou-se uma triagem especifica para autismo aos 
18 meses. Uma segunda triagem especifica para autismo foi 
recomendado dos 24 aos 30 meses. A segunda triagem foi reco- 
mendada porque alguns dos sintomas podem ser mais obvios em 
uma criaruja maior e porque cerca de 15-30% das crianqas com 
transtornos do espectro autista experimentam uma regressao ou 
estagnaqao das habilidades entre 12-24 meses. Uma triagem aos 
18 meses deixaria passar muitas destas crianqas. 

Quando comportamentos que levantam preocupaqoes para 
autismo sao observados, a crianqa deve ser encaminhada a uma 
equipe de especialistas experientes na avaliaqao dos transtornos 
do espectro autista. A crianqa tambem deve ser encaminhada a 
um programa local de intervenqao precoce e a um fonoaudio- 
logo para iniciar a terapia o mais breve possivel. Todas as crian- 
qas com autismo devem ter uma avaliaqao audiologica formal. 
Exames laboratoriais, como analise cromossomica de alta reso- 
luqao e hibridizaqao in situ fluorescente (FISH) para duplicaqao 
de 15q, ou uma hibridizaqao genomica comparativa com base 
em microarranjos (aCHG) e um DNA para sindrome do X fragil 
devem ser considerados. Triagem metabolica, nivel de chumbo, 
estudos da tireoide e um teste da lampada de Wood para escle- 
rose tuberosa tambem podem ser realizados se indicados por 
achados na anamnese e no exame fisico. Estudos de neuroima- 
gem nao sao rotineiramente indicados, mesmo na presenqa de 
macrocefalia, porque as crianqas com autismo muitas vezes pos- 
suem cabeqas relativamente grandes. Exames de neuroimagem 
devem ser feitos se microcefalia ou sinais neurologicos focais 
forem observados. 

Aproximadamente 15-30% das crianqas com autismo apre- 
sentam estagnaqao ou perda de habilidades (geralmente apenas 
habilidades linguisticas e sociais) entre 12 e 24 meses de idade. 
A perda geralmente e gradual. Ela pode ocorrer concomitante- 
mente com desenvolvimento atipico e ser oscilante. Ela costuma 
ocorrer antes que a criamja adquira um vocabulario de 10 pa- 
lavras. Se uma crianqa apresenta regressao, ela deve ser enca¬ 
minhada a um neurologista pediatrico. Um EEG durante uma 
noite deve ser cogitado quando existe historia de regressao para 
descartar descargas epileptiformes durante o sono. Deve-se assi- 
nalar que as recomendaqoes para tratamento de anormalidades 
no EEG ainda estao sendo debatidas. Exames metabolicos e de 
ressonancia magnetica do cerebro tambem devem ser considera¬ 
dos quando existe historia de regressao. 

Uma intervenqao comportamental intensiva precoce para 
crianqas com TEA e essencial. O National Research Council ana- 
lisou a literatura disponivel em 2001 e recomendou ingresso no 
tratamento assim que ha suspeita de autismo; 25 h de interven<;ao 
por semana; treinamento e envolvimento dos pais no tratamento; 
avaliaqao constante, avaliaqao do programa e ajuste programatico 
conforme o necessario; e intervenqao focalizada na comunicaqao, 
na intera^ao social e em habilidades de brincar que possam ser 
generalizadas em um ambiente naturalista. O uso funcional da 
linguagem leva a melhores resultados comportamentais e clinicos. 
Detecqao precoce e intervenqao precoce tem impacto positivo em 


crianqas com TEAs. O National Research Council declara: “Um 
subgrupo consideravel de crianqas com transtornos do espectro 
autista sao capazes de fazer um acentuado progresso durante o 
periodo em que recebem intervenqao precoce intensiva, e quase 
todas as crianqas com transtornos do espectro autista parecem 
apresentar algum beneficio. Crianqas com TEA que iniciam o 
tratamento antes dos 3 ou 3,5 anos de idade sao as que mais pro- 
gridem com a intervenqao”. Modelos de treinamento naturalista 
para crianqas com autismo implantados antes dos 3 anos resultant 
em 90% das crianqas com uso funcional da linguagem compara- 
das com 20% das que iniciam a intervenqao depois dos 5 anos. 
Existem muitos modelos para este tipo de intervenqao e muita 
variabilidade quanto ao que ha disponivel em diferentes partes do 
pais. As famihas devem ser incentivadas a encontrar o modelo que 
melhor atenda as necessidades da crianqa e da familia. 

Um dos papeis do provedor de aten^ao primaria e garantir 
que preocupaqoes medicas, como disturbios do sono, convulsoes 
ou sintomas gastrintestinais, sejam resolvidas. Qualquer piora 
de comportamento em uma crianqa com autismo pode ser se¬ 
cundaria a problemas clinicos nao reconhecidos, como dor de 
um abscesso dentario ou esofagite. Um manejo psicofarmaco- 
logico e, com frequencia, necessario para abordar problemas 
com atenqao, hiperatividade, ansiedade, agressividade e outros 
comportamentos que tem um impacto significativo na funqao 
diaria. Doenqas associadas psiquiatricas sao comuns e devem ser 
abordadas por um clinico geral ou por um especialista. O pro¬ 
vedor de atemjao primaria tambem proporciona um lar medico 
para crianqas com TEA. Isto exige coordenaqao da assistencia 
medica. 

Muitos tratamentos complementares e alternativos (CAM) 
para autismo foram propostos. Ate 33% das familias usam dietas 
especiais, e 54% usam suplementos para seu filho com TEA com 
base em dados da Interactive Autism Network. A revisao dos tra¬ 
tamentos alternativos elaborada pela Forqa Tarefa em Medicina 
Complementar e Alternativa da AAP e a Seqao Provisoria em 
Medicina Complementar, Holistica e Integrativa e particular- 
mente valiosa. 
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Gabriels RL, Hill DE (editors): Growing Up with Autism: Working with 
School-Age Children and Adolescents. Guildford, 2007. 
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and alternative medicine in pediatrics. Pediatrics 2008; 122; 1374- 
1386 

Landa RJ et al: Social and communication development in toddlers 
with early and later diagnosis of autism spectrum disorders. Arch 
Gen Psychiatry 2007;64:853 [PMID: 17606819]. 

Lord C, McGee JP (editors): Educating Children with Autism. Natio¬ 
nal Academy of Sciences Press, 2001. 
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AAP Autism Tool Kit 

Autism Speaks: http://www.autismspeaks.org 

Division TEACCH (Treatment and Education of Autistic and Related 
Communication-handicapped Children): http://teacch.com 

FDA Center for Safety and Applied Nutrition: http://www.cfsan.fda. 
gov/%7Edms/ds-warn.html 

First Signs (educational site on autism): http://firstsigns.org 

Hanen Centre (information on family-focused early intervention 
programs): http://www.hanen.org 

Interactive Autism Network (based at Johns Hopkins, families com¬ 
plete questionnaires online regarding their child with autism): 
https://www.ianexchange.org 

Learn the Signs, Act Early (website with resources and free handouts 
for families): www.cdc.gov/actearly 

MCHAT with Phone Follow-up (free download of the MCHAT avai¬ 
lable): http://www2.gsu.edu/~wwwpsy/faculty/robins.htm 

The National Center for Complementary and Alternative Medicine 
(NCCAM) was established in 1998. NCCAM sponsors and con¬ 
ducts research using scientific methods and advanced technolo¬ 
gies: http://nccam.nih.gov/ 

DEFICIENCIA INTELECTUAL/RETARDO MENTAL 

O campo das deficiencias de desenvolvimento vem evoluindo 
e redefinindo os construtos de deficiencia e deficiencia intelec- 
tual e, com isso, usa novos termos para refletir esta evoluqao. O 
termo retardo foi inicialmente usado em um contexto educatio¬ 
nal para descrever alunos educacionalmente comprometidos. De 
fato, durante o seculo XX, educadores e psicologos se esforqaram 
para identificar as causas dos problemas enfrentados pelos alu¬ 
nos. £ interessante que seus “diagnosticos diferenciais” inclulam 
etiologias biologicas, ambientais e emocionais pouco diferentes 
daquelas com as quais lidamos no seculo XXI. Na verdade, foi 
— e continua sendo — reconhecido que o termo retardo mental 
e termos mais antigos, como idiotia, debilidade mental e deficien¬ 
cia mental, sao pejorativos, degradantes e desumanizadores. 


Recentemente, surgiu uma reformulaqao do construto de 
deficiencia que transfere o foco nas limitaqoes no funciona- 
mento intelectual e na habilidade adaptativa (um traqo centrado 
na pessoa) para um foco no fenomeno humano com sua origem 
em fatores e contextos biologicos ou sociais. A visao atual e uma 
concepqao socioecologica da deficiencia que articula o papel 
da doenqa ou disturbio na geraqao de prejuizos da estrutura e 
funqao, limitaqao nas atividades e restriqao na participaqao em 
interagoes pessoais e ambientais. O termo deficiencia intelectual, 
que e compativel com essa visao mais ampla, esta sendo cada vez 
mais utilizado e reflete uma apreciagao pela condigao humana 
e potencial do individuo. Os criterios diagnosticos atualmente 
continuam os mesmos, mas o construto e o contexto mudaram. 

Uma vez feitas estas observagoes, e importante reconhecer 
que atrasos significativos no desenvolvimento da linguagem, 
das habilidades motoras, da atengao, do raciocinio abstrato, das 
habilidades visuoespaciais e das realizagoes academicas ou 
vocacionais estao associados a deficiencia intelectual/retardo 
mental (DI/RM). Considera-se que deficits em testes padro- 
nizados do funcionamento cognitivo e adaptativo superiores 
a dois desvios-padrao abaixo da media para a populagao se si- 
tuam na faixa de DI/RM (Quadro 2-7). O modo mais comum 
de relatar os resultados destes testes e pelo uso de um quociente 
de inteligencia. O quociente de inteligencia e um numero deri- 
vado estatisticamente que reflete a relagao da fungao cognitiva 
apropriada para a idade com o nivel real de fungao cognitiva da 
crianga. Uma serie de instrumentos de medigao padronizados 
aceitos, como a Escala Wechsler de Inteligencia para Criangas, 
terceira edigao, podem ser usados para avaliar estas capacidades. 
Para receber um diagnostico de DI/RM, uma crianga precisa nao 
apenas ter um quociente de inteligencia inferior a 70, mas tam- 
bem apresentar habilidades adaptativas que estejam mais de dois 
desvios-padrao abaixo da media. A fungao adaptativa refere-se 
a capacidade da crianga de funcionar em seu ambiente e pode 
ser aferida por entrevista com o genitor ou professor, registrada 
usando-se um instrumento como as Escalas Adaptativas do 
Comportamento de Vineland. 

A prevalencia de DI/RM e de aproximadamente 3% na po¬ 
pulagao em geral, embora alguns estados americanos tenham 
relatado uma prevalencia inferior a 2%. Niveis leves de DI/RM 
sao mais comuns e possuem mais provavelmente uma causa 
sociocultural do que niveis mais graves. Pobreza, privagao ou 
falta de exposigao a um ambiente estimulante podem contribuir 
para atrasos de desenvolvimento e mau desempenho em testes 
padronizados. Alem disso, problemas fisicos, como perda audi- 
tiva, cegueira e traumatismo cerebral, podem acarretar atrasos 


Quadro 2-7 Categorias de deficiencia intelectual/retardo 
mental (DI/RM) 


Faixa de DI/RM 

Quociente de Inteligencia (Q.l.) 

DI/RM leve 

50-69 

DI/RM moderado 

35-49 

DI/RM grave 

20-34 

DI/RM profundo 

< 20 
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Quadro 2-8 Causas de deficiency intelectual/retardo 
mental (DI/RM) 

Causa 

Porcentagem de Casos 

Anomalias cromossomicas 

4-28 

Sindrome do X fragil 

2-5 

Condicoes monogeneticas 

4-14 

Anormalidades estruturais do SNC 

7-17 

Complicacoes da prematuridade 

2-10 

Causas ambientais ou teratogenicas 

5-13 

DI/RM "cultural-familiar" 

3-12 

Causas metabolicas ou endocrinas 

1-15 

Desconhecidas 

30-50 


SNC, sistema nervoso central 

Adaptada de Curry Cj et al.: Evaluation of mental retardation: Recommendations 
of a consensus conference. AM J Med Genet 1997; 72:468. 


de desenvolvimento e baixa pontuaqao em testes do quociente 
de inteligencia. Grandes avanqos na identificaqao das causas ge- 
neticas de DI/RM foram feitos desde a decada de 1990 em razao 
do Projeto do Genoma Humano. Mais de 750 disturbios geneti- 
cos foram associados a DI/RM, e mais de 200 destes disturbios 
sao transmitidos pelo cromossomo X sozinho. Em aproximada- 
mente 60% dos casos, a causa de retardo mental pode ser identi- 
ficada. O Quadro 2-8 resume os resultados de varios estudos que 
investigaram as causas do retardo mental. 

Avaliacao 

Crianqas que apresentam atrasos de desenvolvimento devem ser 
avaliadas por uma equipe de profissionais, como descrito no ini- 
cio desta serjao. Para crianqas de ate 3,5 anos de idade, as Escalas 
Bayley de Desenvolvimento Infantil, segunda ediqao, e um teste 
do desenvolvimento bem padronizado. Para crianqas de mais de 
3 anos, testes cognitivos padronizados, como a Escala Wechsler 
de Inteligencia para Pre-escola e Primario-Revisada; a Escala 
Wechsler de Inteligencia para Crianqas, terceira ediqao; o Stan- 
ford-Binet IV; ou a Bateria Kaufman de Avaliar^ao para Crian- 
$as, devem ser aplicados para avaliar a funqao cognitiva sobre 
uma ampla faixa de habilidades, incluindo escalas verbais e nao 
verbais. Para o paciente nao verbal, uma escala como a Leiter-R 
avaliara habilidades que nao envolvem linguagem. 

Uma avaliaqao psicologica completa em crian^as em idade 
escolar deve incluir uma avaliaqao emocional se houver suspeita 
de problemas psiquiatricos ou emocionais. Estes problemas sao 
comuns em crianqas com atrasos de desenvolvimento ou DI/RM. 
Um teste auditivo e uma triagem da visao ou avaliacao oftalmo- 
logica sao importantes para determinar se a audirjao e visao sao 
normals. 

Testes diagnosticos devem ser realizados em um esforrjo para 
encontrar a causa da DI/RM. Como anomalias cromossomicas 
ocorrem em 4-28% dos pacientes com DI/RM, exames citogene- 
ticos sao importantes em casos sem uma causa conhecida. Uma 


equipe de consenso recomendou um cariotipo de alta resolurjao, 
de modo que pequenas deleqoes ou duplicates possam ser vi- 
sualizadas. Alem disso, tecnicas de FISH estao disponiveis. Essas 
tecnicas usam uma sonda de DNA fluorescente que e hibridizada 
a uma regiao do DNA onde ha suspeita de deleqao ou duplica- 
qao. Sindromes de microdeleqao — como a sindrome de Prader- 
Willi ou a sindrome de Angelman, causadas por uma deleqao 
em 15q; sindrome velocardiofacial, causada por uma deleqao em 
22q; sindrome de Smith-Magenis, causada por uma deleijao em 
17p; e sindrome de Williams, causada por uma deleqao em 7p 
— podem ser avaliadas com tecnicas FISH. As vezes, a deleqao 
e tao pequena que ela pode nao ser visualizada em microscopio 
mesmo com tecnicas citogeneticas de alta resoluqao. Se carac- 
teristicas clinicas compativeis com alguma das sindromes de 
microdeleqao estiverem presentes, exames de FISH devem ser 
solicitados para procurar uma pequena deleqao em uma regiao 
especifica. Alem disso, duplicates tambem podem estar pre¬ 
sentes. Por exemplo, duplicato em 15q foi associada a disturbio 
global do desenvolvimento ou transtornos do espectro autista 
e a DI/RM. Esta duplicato pode ser identificada por testes 
de FISH. 

Anormalidades estruturais do cerebro podem ocorrer em 
muitos individuos com DI/RM. A ressonancia magnetica (RM) 
e superior a tomografia computadorizada (TC) na identificaqao 
de anormalidades estruturais e de mielinizaqao. A TC e a tecnica 
de escolha na avaliaqao de calcificaqoes intracranianas, como as 
que sao vistas em infectes congenitas ou na esclerose tuberosa. 
O valor dos exames de TC e de RM em uma criamja com uma 
cabeqa de tamanho normal e sem sinais neurologicos focais nao 
esta claro, e eles nao sao rotineiramente realizados. Exames de 
neuroimagem sao importantes em pacientes com microcefalia, 
macrocefalia, convulsoes, perda de habilidades psicomotoras ou 
sinais neurologicos especificos, como espasticidade, distonia, 
ataxia ou reflexos anormais. Estudos de neuroimagem nao sao 
rotineiramente realizados em crianqas com conhecidos distur¬ 
bios geneticos, como sindrome de Down e sindrome do X fragil, 
ou com sindromes de microdeleqao, porque as anormalidades 
do SNC foram bem descritas e a documentaqao das anormalida- 
des geralmente nao altera o manejo. 

A triagem metabolica tem um rendimento relativamente 
baixo (0-5%) em crianqas que apresentam atraso de desenvolvi¬ 
mento ou DI/RM. Muitos pacientes com disturbios metabolicos, 
como hipotireoidismo, fenilcetonuria e galactosemia, sao iden- 
tificados mediante triagem neonatal. A maioria dos pacientes 
com problemas metabolicos apresentarao indicates especificas 
para testes mais focalizados, como falha no desenvolvimento, 
doenqas recorrentes inexplicaveis, estagnaqao ou perda de habi¬ 
lidades de desenvolvimento, traqos facials grosseiros, cataratas, 
coma recorrente, diferenciaqao sexual anormal, aracnodactilia, 
hepatoesplenomegalia, surdez, anormalidades estruturais dos 
pelos, altera^oes no tonus muscular e anormalidades da pele. 
Investigates da funqao tireoidea devem ser realizadas em qual- 
quer paciente que tenha uma tireoide visivelmente anormal ou 
apresente caracteristicas clinicas associadas a hipotireoidismo. 
Triagem para aminoacidos sericos, acidos organicos urinarios 
e mucopolissacarideos devem ser cogitados em crian^as com 
atrasos de desenvolvimento e um historico sugestivo. Achados 
laboratoriais preliminares, como acidose lactica, hiperuricemia, 
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hiperamonemia ou baixo ou alto nlvel de colesterol, requerem 
exames metabolicos adicionais. 

O acompanhamento sequencial de pacientes e importante, 
pois o fenotipo fisico e comportamental muda com o passar do 
tempo, e os testes diagnosticos se aperfei^oam. Embora testes 
citogeneticos possam ter sido negativos 10 anos antes, avan^os 
nas tecnicas de alta resolu^ao, tecnicas FISH e testes de DNA 
do X fragil podem hoje revelar uma anormalidade que nao foi 
identificada anteriormente. Uma abordagem passo a passo nos 
testes diagnosticos pode tambem ser mais economica, de modo 
que o teste com maior probabilidade de ser positivo e realizado 
primeiro. 

Manejo 

Uma vez feito o diagnostico de DI/RM, o tratamento deve in- 
cluir uma combina^ao de terapias individuals, como terapia 
da linguagem e da fala, terapia ocupacional ou fisioterapia, 
educa^ao especial de apoio, terapia comportamental ou acon- 
selhamento e interven^ao medica, a qual pode incluir psicofar- 
macologia. Para ilustrar como estas interven^oes funcionam 
juntas, dois disturbios sao descritos detalhadamente na pro- 
xima se^ao. 
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FORMAS ESPECIFICAS DE DEFICIENCIA 
INTELECTUAL E QUESTOES TERAPEUTICAS 
ASSOCIADAS 

1. Smdrome do X fragil 

A causa herdada mais comum de DI/RM e a smdrome do X 
fragil, que e causada por uma expansao dos nucleotideos (re- 
peti^ao da sequencia CGG) dentro do gene de retardo mental 
do X fragil I ( FMR1 ). Individuos com DI/RM de origem desco- 
nhecida devem fazer testes de DNA do FMR1 para verificar se 
eles possuem uma expansao repetida da CGG que cause uma 
disfuncpao desse gene. A sequencia CGG no FMR1 na popula¬ 
te normal inclui de 5-50 repeti^oes. Portadores de pre-muta- 
$ao possuem de 54-200 repeti^oes e tem sido considerados nao 
afetados. Entretanto, crescem as evidencias para um fenotipo 
especifico nestes individuos. Mulheres com a pre-muta^ao tem 
maior incidencia de falencia ovariana prematura, ansiedade e 



deformidades facials leves. Os homens com a pre-muta^ao estao 
em risco de desenvolver a smdrome de tremor-ataxia associada 
ao X fragil (FXTAS). Os individuos com a pre-muta^ao possuem 
niveis normals da proteina FMR1, mas niveis aumentados de 
RNAm. Deve-se assinalar que mulheres aparentemente nao afe- 
tadas podem transmitir a expansao da repeti^ao do CGG para 
a geracpao seguinte. Aproximadamente uma em cada 250 mu¬ 
lheres e um em cada 700 homens na popula<to em geral sao 
portadores da pre-muta^ao. Quando uma pre-muta^ao de mais 
de 90 repeti<;6es e repassada por uma mulher para sua prole, ela 
ira se expandir para uma mutapio plena (mais de 200 repeti<;6es) 
100% do tempo, o que geralmente causa DI/RM ou deficiencias 
de aprendizagem. A mutaifao plena esta associada a metila- 
9 ao do gene, o que desativa a transcriijao, resultando em uma 
deficiencia no produto da proteina FMR1. Estas deficiencias re- 
sultam em DI/RM ou problemas de aprendizagem e emocionais 
significativos. 

A smdrome do X fragil inclui uma ampla varia^ao de sinto- 
mas. Os pacientes podem apresentar timidez, ansiedade social e 
problemas de aprendizagem, ou eles podem apresentar DI/RM. 
As meninas geralmente sao menos afetadas pela smdrome por- 
que possuem um segundo cromossomo X que esta produzindo 
a proteina FMR1. Aproximadamente 70% das meninas com a 
mutaijao plena tem deficits cognitivos alem de problemas emo¬ 
cionais, como labilidade emocional, TDAH, ansiedade e timidez. 
Aproximadamente 85% dos homens com a smdrome tem DI/ 
RM e caracteristicas semelhantes as do autismo, como fraco con- 
tato visual, abanar as maos, morder as maos e defensividade tatil. 
Cerca de 20% dos homens com X fragil satisfazem os criterios 
para autismo. 

As criam;as com smdrome do X fragil geralmente apre- 
sentam atrasos cognitivos e da linguagem, hiperatividade e 
comportamento dificil na segunda infancia. Ainda que orelhas 
proeminentes e articulates hiperextensiveis dos dedos sejam 
comuns, aproximadamente 30% das crian<;as com a smdrome 
podem nao possuir estas caracteristicas. O diagnostico deve ser 
suspeitado exclusivamente em razao de problemas comporta- 
mentais e atrasos de desenvolvimento. A medida que alcamjam 
a puberdade, os meninos desenvolvem macro-orquidismo com 
uma media de volume adulto de 50 mL, ou o dobro do volume 
normal. O rosto da criancpa pode tornar-se mais comprido du¬ 
rante a puberdade. 

Manejo 

Diversas terapias sao uteis para individuos com smdrome do 
X fragil. A terapia da fala e da linguagem pode diminuir a hi- 
persensibilidade oral, aperfeiijoar a articulato, aumentar a 
produ^ao e compreensao verbal e estimular as habilidades de 
raciocinio abstrato. Uma vez que aproximadamente 10% dos 
meninos com a smdrome serao nao verbais aos 5 anos, o uso de 
tecnicas de comunica^ao aumentativa — como cantar; o uso de 
figuras para representar alimentos, brinquedos e atividades; ou o 
uso de computadores que podem ser programados para comuni- 
capio — e util. Ataques de birra e hipervigilancia para estimulos, 
juntamente com hiperatividade, sao comuns. Terapia ocupa¬ 
cional pode ajudar a acalmar a hipervigilancia para estimulos e 
aperfeicpoar a coordena^ao motora geral e fina e o planejamento 
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motor da criaruja. Se os problemas comportamentais forem gra¬ 
ves, pode ser util envolver um psicologo comportamental que 
enfatize refor^o positivo, pausas, consistencia na rotina e uso de 
modalidades, tanto auditivas quanto visuais, como uma tabela 
de horarios com figuras, para ajudar nas transiqoes e novas 
situates. 

A psicofarmacologia tambem pode ser util para tratar TDAH, 
agressividade, ansiedade ou instabilidade de humor grave. Clo- 
nidina ou guanfacina podem ser uteis em doses baixas, inician- 
do-se no periodo pre-escolar para tratar hipervigilancia, ataques 
de birra ou hiperatividade grave. Medicares estimulantes, como 
metilfenidato e dextroanfetamina, geralmente sao beneficas aos 
5 anos e, as vezes, em idade mais precoce. Doses relativamente 
baixas sao empregadas (p. ex., 0,2-0,3 mg/kg por dose de metil¬ 
fenidato) porque a irritabilidade e, muitas vezes, um problema 
com doses mais altas. 

A ansiedade tambem pode ser um problema significativo 
para meninos com a sindrome do X fragil, e o uso de um inibidor 
seletivo da recapta^o de serotonina (ISRS), como a fluoxetina, 
costuma ser util. Os ISRSs tambem podem diminuir a agressivi¬ 
dade ou a instabilidade de humor, embora em cerca de 25% dos 
casos possa ocorrer um aumento da agita^ao ou ate hipomania. 
O uso de buspirona, um agente serotoninergico mais limitado, 
tambem pode ser util para ansiedade, principalmente se o pa- 
ciente e intolerante aos ISRSs. Timidez e ansiedade sociais alia- 
das a TDAH leve sao comuns em meninas que tern sindrome do 
X fragil. A ansiedade social as vezes e tao grave que um mutismo 
seletivo (recusa a falar em alguns ambientes, especialmente a es- 
cola) e observado em meninas que possuem a muta 9 ao plena. O 
tratamento para mutismo seletivo pode incluir ISRS, terapia da 
linguagem e aconselhamento psicologico. 

A agressividade pode tornar-se um problema significativo 
na infancia ou adolescencia para meninos com a sindrome do 
X fragil. O aconselhamento psicologico pode, com frequencia, 
ser util, ainda que medicaqao possa ser necessaria. Estimulantes, 
clonidina e ISRS podem diminuir a agressividade, mas as vezes 
um antipsicotico atipico pode ser necessario. Estudos clinicos 
em adultos e adolescentes com sindrome do X fragil para avaliar 
antagonistas do receptor metabotropico de glutamato 5 foram 
iniciados e apresentaram resultados promissores em modelos de 
ratos da sindrome do X fragil. 

Um componente importante do tratamento e o aconselha¬ 
mento genetico. Os pais devem consultar um conselheiro ge- 
netico apos estabelecido o diagnostico da sindrome do X fragil, 
porque existe um grande risco de que outros membros da familia 
sejam portadores ou possam ser afetados pela sindrome. Uma 
historia familiar detalhada e essencial. Portadores do sexo femi- 
nino possuem um risco de 50% de terem a mutacpao do X fra¬ 
gil. Os portadores do sexo masculino tem risco de desenvolver 
FXTAS, uma doencpa degenerativa, ao envelhecerem. 

Tambem e util ligar uma familia recentemente diagnosticada 
com um grupo de apoio para pais. Nos EUA, materiais educati- 
vos e informaijoes de apoio podem ser obtidos por telefone junto 
a National Fragile X Foundation (1-800-688-8765).* 


* N. de R.T. No Brasil, a Funda<;ao Brasileira da Sindrome do X Fragil 
disponibiliza informa^oes em www.xfragil.com.br/consultas.html. 


Hagerman RJ et al: Advances in the treatment of fragile X syndrome. 

Pediatrics 2009;123(l):378-390. 

Fragile X Research Foundation: http://www.fraxa.org 
National Fragile X Foundation: http://www.FragileX.org 

2. Transtornos do espectro alcoolico fetal 

A exposi^ao pre-natal ao alcool esta associada a um amplo es¬ 
pectro de problemas de desenvolvimento, desde deficiencias de 
aprendizagem ate deficiencia intelectual grave. Transtornos do 
espectro alcoolico fetal (TEAF) e uma denominaqao geral que 
descreve o conjunto de efeitos que podem resultar da exposiqao 
ao alcool no periodo pre-natal. Em 1996, o Institute of Medicine 
definiu as categorias diagnosticas em individuos com documen- 
tada exposiqao alcoolica pre-natal, como segue: 

A. Sindrome alcoolica fetal 

A sindrome alcoolica fetal (SAF) refere-se a plena sindrome 
associada a expositpao alcoolica pre-natal. O diagnostico de SAF 
requer a presemja de um padrao caracteristico de anormalida- 
des faciais (fissuras palpebrais curtas, labio superior mais fino 
e depressao infranasal indistinta ou lisa, para os quais existem 
medidas de referenda), deficiencia do crescimento e evidencia 
de dano ao SNC e de anormalidades do desenvolvimento neuro- 
logico. Este diagnostico pode ser feito com ou sem confirmacpao 
do uso materno de alcool no periodo pre-natal. 

B. Sindrome alcoolica fetal parcial 

O diagnostico de SAF parcial requer a presen^a de ao menos 
duas das anomalias faciais, alem de pelo menos um dos seguin- 
tes: retardo do crescimento, anormalidades do desenvolvimento 
do SNC ou anormalidades comportamentais ou cognitivas que 
sejam incompativeis com o nivel de desenvolvimento da crian^a 
e nao possam ser explicadas pela historia familiar ou pelo am- 
biente. O diagnostico pode ser feito sem confirma^ao do uso 
pre-natal materno de alcool, embora isso possa ser dificil devido 
as anomalias faciais sutis e a ausencia de retardo do crescimento 
em muitas destas crianqas. 

C. Disturbio do neurodesenvolvimento relacionado 
ao alcool 

O disturbio do neurodesenvolvimento relacionado ao alcool nao re¬ 
quer a presempa de caracteristicas faciais dismorficas, porem exige a 
presen 9 a de anormalidades do neurodesenvolvimento ou evidencia 
de um padrao de anormalidades comportamentais ou cognitivas. 
Essas anormalidades podem incluir deficiencias de aprendizagem; 
fraco controle de impulsos; e problemas na memoria, aten 9 ao e jul- 
gamento. Estas caracteristicas devem ser incompativeis com o nivel 
de desenvolvimento da crian 9 a e nao poderem ser explicadas pela 
historia familiar ou pelo ambiente. Este diagnostico requer confir- 
maqao de exposiqao alcoolica pre-natal. 

D. Defeitos congenitos relacionados ao alcool 

O diagnostico de defeitos congenitos relacionados ao alcool re¬ 
quer historia de exposh^ao pre-natal ao alcool, ao menos duas 
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caracteristicas facials tipicas e preseruja de uma ou mais anoma- 
lias congenitas, incluindo malformaijoes e displasias nas areas 
cardiaca, esqueletica, ocular ou auditiva (i.e., perda auditiva neu- 
rossensorial) ou duas ou mais anomalias menores (i.e., unhas 
hipoplasticas, clinodactilia). 

Dados sobre humanos e animais apoiam estas categorias diag- 
nosticas. A prevalencia de SAF, de SAF parcial e de disturbio do 
neurodesenvolvimento relacionado ao alcool combinados e de 
aproximadamente 1 para 100 na populaijao em geral. Estes sao 
problemas comuns. Assim, o medico deve sempre indagar sobre 
consumo de alcool (e outras drogas) durante a gravidez. Isso e 
especialmente necessario ao avaliar uma crianqa que apresenta 
atrasos de desenvolvimento. A quantidade exata de consumo de 
alcool que acarreta teratogenese continua incerta. 

Avaliacao e manejo 

£ essencial que a avaliacpao de uma crian^a com TEAF, ou com 
suspeita de TEAF, seja feita por uma equipe multiprofissional. A 
avaliacao deve incluir um exame do crescimento, as caracteristi¬ 
cas facials e outras deformidades, as habilidades do desenvolvi¬ 
mento ou cognitivas, a fun^ao comportamental e documenta^ao 
de exposi^ao pre-natal a alcool. 

Os individuos com TEAF tipicamente tem significativa dificul- 
dade com tarefas cognitivas complexas e com a fun^ao executiva 
(planejamento, mudan^a do conjunto conceitual, mudan^a do 
conjunto afetivo, inibi^ao de resposta e fluencia). Eles processam 
as informaqoes lentamente. Podem sair-se bem em tarefas simples, 
mas tem difkuldade com tarefas mais complexas. Eles tem dificul- 
dade com aten^ao e memoria de curto prazo. Tambem estao em 
risco de dificuldades sociais e transtornos do humor. Avalia^oes 
funcionais em sala de aula podem ser um componente muito util 
de uma avaliaqao completa. A estruturaqao e muito importante 
para individuos com TEAF. Os tipos de estrutura que podem ser 
uteis compreendem estrutura visual (codigo de cor em cada area 
de conteudo), estrutura ambiental (manter a area de trabalho livre, 
evitando enfeites) e estrutura nas tarefas (inicio, meio e fim cla- 
ros). Uma intervenqao psicofarmacologica pode ser necessaria 
para lidar com questoes como atemjao e humor. 
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A adolescencia e um perlodo de rapido desenvolvimento fi- 
sico, emocional, cognitivo e social. Geralmente ela se inicia aos 
11-12 anos e termina entre 18-21 anos. A maioria dos adolescentes 
completa a puberdade entre 16-18 anos; na sociedade ocidental, 
entretanto, por razoes educacionais e culturais, o perlodo adoles- 
cente e prolongado, para permitir um desenvolvimento psicosso- 
cial adicional antes que o individuo assuma a condiqao de adulto. 
A passagem da infancia para a idade adulta, sob o ponto de vista 
do desenvolvimento, inclui as seguintes etapas: (1) completar a pu¬ 
berdade e o crescimento somatico; (2) desenvolver-se social, emo¬ 
cional e cognitivamente, passando do pensamento concreto para o 
abstrato; (3) estabelecer uma identidade independente e separar-se 
da famflia; e (4) preparar-se para uma carreira ou vocacpao. 

DEMOGRAFIA 

Nos EUA, em 2008, havia 21,5 milhoes de adolescentes entre 15 e 
19 anos e 21 milhoes entre 20-24 anos. Adolescentes e jovens 
adultos (de 15-24 anos) constituem 14% da populaqao estaduni- 
dense. Entre 1990 e 2006, a populaqao de 10-24 anos aumentou 
de 40,1 para 63,3 milhoes. Preve-se que a propor^ao de adoles¬ 
centes de minorias raciais e etnicas ira aumentar nas proximas 
decadas. Projeta-se que, em 2040, a porcentagem de brancos nao 
hispanicos caira abaixo de 50%. Os hispanicos estao se tornando 
o segundo grupo racial e etnico mais populoso. 

DADOS DE MORTALIDADE 

Na adolescencia, fatores culturais e ambientais, mais que os fa- 
tores organicos, representam as maiores amea^as a vida. As tres 
principals causas de morte em adolescentes de 15-19 anos em 
2006 foram lesao corporal acidental (48,5%), homicldio (16,7%) 
e suicidio (11,3%). Essas tres causas de morte violenta foram res- 
ponsaveis por 76,5% de todas as mortes de adolescentes. Em- 
bora as mortes em acidentes de automovel tenham diminuldo 
na decada passada, o uso de alcool continua como a causa sub- 
jacente da maioria das mortes de adolescentes em veiculos auto- 
motores. Quase dois ter^os das mortes em veiculos automotores 


envolvendo motoristas jovens alcoolizados ocorrem nos fins de 
semana, e 70% ocorrem entre 20 h e 4 h da manha. Entre 1991 e 
2007, a porcentagem de estudantes do ensino medio que decla- 
raram beber e dirigir caiu de 16,7% para 10,5%. 

DADOS DE MORBIDADE 

Mudanqas demograficas e economicas na famflia americana tive- 
ram um efeito profundo em crian^as e adolescentes. Entre 1960 e 
1990, o numero de crianqas envolvidas em divorcios aumentou 
de 460.000 para 1,1 milhao por ano. A porcentagem de crian- 
^as e adolescentes que vivem em lares com pai e mae diminuiu 
significativamente de 79% em 1980 para 64,9% em 2006 (varia- 
^ao: 80,2%, em asiaticos, a 49,9%, para negros). Depois de atin- 
gir o maximo em 22%, em 1992, a porcentagem de crian^as que 
vivem em famflias cuja renda estava abaixo da linha de pobreza 
oficial caiu durante o final da decada de 1990 para 17%. A taxa 
de pobreza varia significativamente conforme a ra^a e estrutura 
familiar. Em 2005, 34% das criampas negras e 28% das criancpas 
hispanicas viviam em famflias com rendas abaixo da linha de po¬ 
breza oficial. Em 2005, 43% das criampas que viviam em famflias 
de pais solteiros eram pobres, comparado com 9% das crianqas 
que viviam em famflias de pais casados. 

As principals causas de morbidade durante a adolescencia 
sao psicossociais e, com frequencia, estao correlacionadas com 
pobreza: gravidez indesejada, doenqa sexualmente transmissivel 
(DST), abuso de substancias, tabagismo, abandono da escola, 
depressao, fuga de casa, violencia fisica e delinquencia juvenil. 
O comportamento de risco em uma area frequentemente esta as- 
sociado a problemas em outra (Figura 3-1). Por exemplo, adoles¬ 
centes que vivem em uma famflia disfuncional (p. ex, alcoolismo, 
abuso fisico ou sexual) sao muito mais propensos a depressao do 
que outros adolescentes). Um adolescente deprimido esta em 
maior risco de abuso de alcool e drogas, insucesso academico, 
atividade sexual inadequada, DSTs, gravidez e suicidio. 

A identifica^ao precoce do adolescente em risco para estes 
problemas e importante na prevencpao de complica^oes imedia- 
tas e morbidades futuras associadas. Os indicadores precoces de 
problemas relacionados a depressao incluem 
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▲ Figura 3-1 Inter-relacao dos comportamentos 
adolescentes de alto risco. 


1. Declinio no desempenho escolar 

2. Absenteismo escolar 

3. Queixas psicossomaticas frequentes ou persistentes 

4. Mudanqas nos habitos de sono ou de alimentaijao 

5. Dificuldade de concentra^ao ou enfado persistente 

6. Sinais ou sintomas de depressao, estresse extremo ou ansie- 
dade 

7. Afastamento dos amigos ou da famllia, ou ado$ao de um 
novo grupo de amigos 

8. Comportamento violento ou rebelde, ou mudanqa radical na 
personalidade 

9. Conflito com os pais 

10. Expressao de conflitos no comportamento sexual (atuacpao) 

11. Conflitos com a lei 

12. Pensamentos suicidas ou preocupaqao com temas de morte 

13. Abuso de drogas e alcool 

14. Fuga de casa 
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SERVIC0S DE SAUDE 

Como, onde, por que e quando os adolescentes procuram assis- 
tencia medica depende de condicpoes para pagamento, distancia 
dos locals de atendimento, disponibilidade de transporte, acessi- 
bilidade dos servkpos, tempo de afastamento da escola e privaci- 
dade. Muitas questoes de saude comuns em adolescentes, como 
gravidez indesejada, contracep^ao, DST, abuso de substancias, de¬ 
pressao e outros problemas emocionais, possuem implicates mo¬ 
rals, eticas e legais. Os adolescentes, com frequencia, relutam em 
confidenciar com os pais por medo de punicpao ou desaprovatpao. 
Reconhecendo esta realidade, os provedores de assistencia medica 
criaram programas especializados, como cllnicas de planejamento 
familiar para adolescentes, centros de apoio, clinicas de DST, ser- 
viqos telefonicos de informa^ao e ambulatorios para adolescentes. 
Estabelecer uma relaqao de confianqa e sigilo com os adolescentes 
e essencial para atender a suas necessidades de cuidados de saude. 
Os pacientes que sentem que o medico ira informar os pais sobre 
um problema confidencial podem mentir ou nao revelar informa- 
9 oes essenciais para o correto diagnostico e tratamento. 
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DIRETRIZES PARA SERVICOS PREVENTIVOS 
PARA ADOLESCENTES 


As diretrizes da American Medical Association para servi^os 
preventives para adolescentes e a declaracpao “Bright Futures: 
Guidelines for Health Supervision of Infants, Children, and 
Adolescents”, da AAP, cobrem triagem e orienta^ao de saude, 
imuniza^ao e provimento de assistencia medica. Os objetivos 
dessas diretrizes sao: ( 1 ) prevenir que os adolescentes participem 
de comportamentos que ameacem a saude; ( 2 ) detectar proble- 
mas fisicos, emocionais e comportamentais precocemente e in- 
tervir de imediato; (3) refor^ar e estimular comportamentos que 
promovam uma vida saudavel; e (4) prover imuniza^ao contra 
doen^as infecciosas. As diretrizes recomendam que adolescentes 
entre 11-21 anos faepam consultas medicas de rotina anualmente. 
Os servi^os de saude devem ser apropriados para o nivel de de- 
senvolvimento e culturalmente sensiveis. O sigilo entre paciente 
e medico deve ser assegurado. 

RELACIONANDO-SE COM 0 PACIENTE 
ADOLESCENTE 

A adolescencia e um dos periodos fisicamente mais saudaveis 
na vida. O desafio de cuidar de adolescentes nao reside no ma- 
nejo de doempas organicas complexas, mas em entender as mu- 
danepas cognitivas, emocionais e psicossociais que influenciam o 
comportamento em rela<;ao a saude. A atitude inicial do medico 
frente ao adolescente pode determinar o exito ou fracasso da 
consulta. O medico deve se comportar de maneira simples e ho- 
nesta, sem ser autoritario ou excessivamente profissional. Uma 
vez que a autoestima de muitos jovens adolescentes e fragil, o 
medico deve ter o cuidado de nao subjugar e intimidar o pa¬ 
ciente. Para estabelecer uma relaijao confortavel e de confian^a, 
o medico deve se esfor^ar para apresentar a imagem de uma pes- 
soa comum que possui forma^ao e conhecimentos especiais. 

Como o inicio e o termino da puberdade variam de criancpa 
para criampa, a idade cronologica pode ser um mau indicador da 
maturidade fisica, fisiologica e emocional. Ao comunicar-se com 
um adolescente, o medico deve ser sensivel ao seu nivel de de- 
senvolvimento, reconhecendo que a aparencia externa e a idade 
cronologica podem nao ser um reflexo preciso do desenvolvi- 
mento cognitivo. 

Trabalhar com adolescentes pode ser emocionalmente 
exaustivo. Os adolescentes tem uma capacidade especial para 
identificar vulnerabilidades emocionais ocultas. O medico que 
tem uma necessidade pessoal de controlar os pacientes ou pro¬ 
mover dependencia pode se decepcionar ao tratar adolescentes. 
Uma vez que os adolescentes estao absorvidos por sua proprias 
necessidades emocionais, eles raramente oferecem ao ego do 
medico as recompensas que ele obtem de pacientes mais jovens 
ou mais velhos. 

O medico deve ser sensivel a questao da contratransferencia 
— a reaijao emocional provocada pelo paciente sobre o medico. 
O modo como o medico se relaciona com o paciente adolescente 
depende, muitas vezes, das caracteristicas pessoais do medico. 
Este e especialmente o caso de medicos que tratam familias 
que estao experimentando conflitos entre pais e adolescentes. 


£ comum medicos jovens se identificarem excessivamente com o 
paciente adolescente, e medicos mais velhos verem o conflito do 
ponto de vista dos pais. 

A identifica^ao do medico com os pais e imediatamente reco- 
nhecida pelo adolescente, que tende a encarar o medico apenas 
como mais uma figura de autoridade que nao pode compreender 
os problemas de ser um adolescente. Assumir um papel parental 
autoritario pode minar o estabelecimento de uma relaijao pro- 
dutiva com o paciente. No caso de um medico jovem, a identifi- 
ca^ao inadequada com o adolescente pode fazer com que os pais 
assumam uma atitude defensiva em relaijao a seu papel de pais e 
desconsiderem a experiencia e a capacidade do medico. 

AMBIENTE 

Os adolescentes respondem positivamente a ambientes e servi- 
90 s que transmitem sensibilidade as questoes proprias da sua 
idade. Uma sala de espera pediatrica com brinquedos de crian- 
9 as pequenas e mesas de exame para bebes faz com que os pa¬ 
cientes adolescentes sintam que cresceram demais para aquele 
ambiente. Uma sala de espera repleta de pacientes geriatri- 
cos ou gestantes tambem pode fazer um adolescente se sentir 
deslocado. 

Nao e incomum que um paciente adolescente seja levado ao 
consultorio contra sua vontade, especialmente para exames para 
identificar uso de drogas e alcool, por conflitos com os pais, fra¬ 
casso escolar, depressao ou suspeita de um transtorno alimen- 
tar. Mesmo em casos de doemja fisica aguda, o adolescente pode 
sentir ansiedade sobre fazer um exame fisico. Para que futuras 
consultas sejam bem-sucedidas, o medico precisa despender 
tempo na primeira consulta, para promover um sentimento de 
confiamja e conforto. 

SIGILO 

E util, no inicio da consulta, conversar com o adolescente e os 
pais sobre o que esperar do encontro. O medico deve abordar a 
questao do sigilo, dizendo aos pais que ocorrerao dois tipos de 
encontros — um com o paciente sozinho, e outro apenas com 
os pais. Deve-se despender tempo suficiente, tanto com os pais 
quanto com o paciente, ou informa^oes importantes podem ser 
perdidas. No inicio da entrevista com o paciente, e util dizer: 
“Gostaria de fazer algumas perguntas pessoais, mas isso nao e 
porque eu estou tentando bisbilhotar sua vida pessoal, mas sim 
porque essas perguntas podem ser importantes para sua saude. 
Eu quero garantir a voce que os assuntos de nossa conversa sao 
mantidos em sigilo e fleam so entre nos. Se houver algo sobre 
o qual eu devo conversar com seus pais, vou antes pedir sua li- 
cen^a, a menos que eu ache que sua vida esta em perigo”. 

ESTRUTURA DA CONSULTA 

Cuidar de adolescentes e algo que leva tempo. Em muitas cli- 
nicas adolescentes, taxas de nao comparecimento de 40-50% 
nao sao incomuns. A principal queixa declarada muitas vezes 
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esconde a preocupaqao real do paciente. Por exemplo, uma moqa 
de 15 anos pode dizer que esta com dor de garganta, mas, na ver- 
dade, pode estar preocupada com a possibilidade de que esteja 
gravida. 

Aos 11 ou 12 anos, os pacientes devem consultar sozinhos. 
Isso lhes da uma oportunidade de fazer perguntas que eles podem 
estar envergonhados de fazer na frente dos pais. Devido as mu- 
danqas fisicas que ocorrem no initio da puberdade, alguns ado- 
lescentes ficam envergonhados de se despir na presenqa da mae 
ou do pai. Se um adolescente vier a consulta de bom grado, por 
causa de uma doenqa aguda ou para um exame fisico de rotina, 
pode ser util encontrar-se com o adolescente e o genitor juntos 
para obter a historia. Com adolescentes raivosos trazidos contra 
sua vontade, e util entrevistar os pais e o paciente por 3-5 minutos 
para permitir que os pais descrevam o conflito e expressem suas 
preocupaqoes. Depois, o adolescente deve ser atendido sozinho. 
Esta abordagem demonstra que o medico esta primordialmente 
interessado no paciente, ao mesmo tempo em que da ao medico a 
oportunidade de reconhecer as preocupaqoes dos pais. 

Entrevista 

Os primeiros minutos podem determinar se uma relaqao de 
confianqa pode ou nao ser estabelecida. Utilizar alguns minutos 
apenas para conhecer o paciente e um tempo bem empregado. 
Por exemplo, perguntar imediatamente “Voce fuma maconha?” 
quando um adolescente e trazido por suspeita de uso de maco¬ 
nha confirma as pressuposiqoes negativas do adolescente sobre o 
medico e o proposito da consulta. £ preferivel despender alguns 
minutos fazendo perguntas amistosas, como “Fale um pouco de 
voce para eu te conhecer”, “O que voce mais gosta de fazer?” “E 
o que nao gosta ?” e “Como sao os seus amigos?” Perguntas neu- 
tras ajudam a reduzir um pouco a animosidade e ansiedade do 
paciente. Perto do fim da entrevista, o medico pode fazer per¬ 
guntas mais diretas sobre preocupaqoes psicossociais. 

Questionarios sobre a historia patologica pregressa para o 
paciente e para os pais sao uteis para obter dados da historia (Fi- 
gura 3-2). A historia deve incluir uma avaliaqao do psicodesen- 
volvimento, incluindo questionamento sobre tarefas especificas, 
e de comportamentos potencialmente prejudiciais a saude. A re- 
visao dos sistemas deve incluir perguntas sobre o seguinte: 

1. Nutriqao: Numero e equillbrio das refeiqoes; consumo de 
calcio, ferro, fibras e colesterol; imagem corporal. 

2. Sono: Numero de horas, problemas com insonia ou desper- 
tar frequente. 

3. Cinto de seguranqa ou capacete: Regularidade do uso. 

4. Cuidado com o corpo: Conhecimento do autoexame dos tes- 
ticulos e das mamas, higiene mental e exerclcios. 

5. Relaqoes com a familia: Pais, irmaos, familiares. 

6 . Amigos: Melhor amigo, envolvimento em atividades de 
grupo, turmas, namorados, namoradas. 

7. Escola: Comparecimento, notas, atividades. 

8 . Interesses educacionais e vocacionais: Faculdade, carreira, 
pianos profissionais de curto e longo prazo. 

9. Tabaco: Uso de cigarros, fumo para mascar e tabaco sem fu- 
maqa. 



10. Abuso de substancias: Frequencia, extensao e historia de uso 
de alcool e drogas. 

11. Sexualidade: Atividade sexual, uso de contraceptives, gravi- 
dez, historia de DST, numero de parceiros sexuais, risco de 
infeeqao pelo virus da imunodeficiencia humana (HIV). 

11. Saude emotional: Sinais de depressao, ansiedade e estresse 
excessivo. 

A atenqao e o interesse pessoal do medico tendem a ser uma 
nova experiencia para o adolescente, que provavelmente so re- 
cebeu atenqao medica por meio dos pais. O jovem deve sair da 
consulta com o sentimento de ter um medico pessoal. 

Exame fisico 

Durante a adolescencia, os adolescentes podem ser tlmidos e en¬ 
vergonhados, especialmente com um medico do sexo oposto. O 
examinador deve abordar esta preocupaqao sem rodeios, pois 
ela pode ser aliviada reconhecendo-se o mal-estar verbalmente e 
explicando-se o objetivo do exame, dizendo, por exemplo, “Mui- 
tos rapazes de sua idade que consultam comigo sentem vergonha 
de mostrar o penis e os testiculos para serem examinados. Esta 
e uma parte importante do exame por varios motivos. Em pri- 
meiro lugar, eu quero me certificar de que nao existem proble¬ 
mas fisicos, e em segundo, isso me ajuda a determinar se o seu 
desenvolvimento esta prosseguindo normalmente”. Isto tambem 
introduz o assunto do desenvolvimento sexual para discussao. 

Um quadro com ilustraqoes do desenvolvimento sexual e util 
para mostrar ao paciente como o desenvolvimento esta prosse¬ 
guindo e que mudanqas esperar. A Figura 3-3 mostra a relaijao 
entre altura, desenvolvimento do penis e dos testiculos e cres- 
cimento de pelos pubianos nos homens, e a Figura 3-4 mostra 
a relaqao entre altura, desenvolvimento dos seios, menstruaqao 
e crescimento de pelos pubianos nas mulheres. Ainda que os 
adolescentes possam nao admitir que estao interessados neste 
assunto, eles geralmente ficam atentos quando ele e mencionado. 
Esta conversa e especialmente util no aconselhamento de jovens 
que estao atrasados, em relaqao a seus pares, em seu desenvolvi¬ 
mento fisico. 

Como os adolescentes sao sensiveis a respeito das mudanqas 
em seus corpos, e util comentar durante o exame: “O teu cora- 
9 ao parece estar bem. Eu senti uma pequena massa em baixo de 
tua mama direita. Isso e muito comum durante a puberdade nos 
meninos. Chama-se ginecomastia e deve desaparecer em seis a 
12 meses. Nao se preocupe, voce nao esta se transformando em 
uma menina”. 

Se uma adolescente nao esteve sexualmente ativa e nao tem 
queixas ou anormalidades ginecologicas, um exame pelvico 
geralmente nao e necessario antes dos 21 anos. As indicates 
para um exame pelvico em uma adolescente mais jovem sao as 
seguintes: 

1. Corrimento vaginal anormal. 

2. Irregularidades menstruais. 

3. Suspeita de anormalidades anatomicas, como hlmen imper- 
furado. 

4. Dor pelvica. 

5. Solicitaqao de exame pelo paciente. 
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CONFIDENCIAL 

HISTORIA MEDICA DO ADOLESCENTE 

Estas informagoes sao CONFIDENCIAIS . Seu proposito e ajudar seu medico a Ihe prestar uma melhor assistencia. 
Por favor, preencha o formulario integralmente, mas voce pode pular gualauer oeraunta due nao deseie responder . 

NOME COMPLETO_DATA_ 


DATA DE NASCIMENTO_IDADE _ Como voce gosta de ser chamado? 

1. Por que voce veio consultar hoje?_ 


HISTORIA MEDICA 

2. Voce e alergico a algum medicamento?.SIM NAO 

Em caso afirmativo: Nome do medicamento_ 

3. Voce esta tomando algum remedio atualmente?.SIM NAO 

Em caso afirmativo: Nome do medicamento_ 

4. Voce teve urn nascimento prematuro ou teve problemas graves quando bebe? .SIM NAO 

5. Voce sofre de algum problema de saude cronico?.SIM NAO 

Problema_ 

6. Voce ja esteve hospitalizado ou fez alguma cirurgia?.SIM NAO 

Voce ja teve ferimentos graves ou relacionados a esportes?.SIM NAO 


Em caso afirmativo em qualquer dos itens anteriores: Descreva a razao/problema: 

DATA RAZAO/PROBLEMA 


7. Voce ja teve alguma das doengas, infecgoes ou problemas a seguir? 

Em caso afirmativo: Escreva a idade que voce tinha quando o problema se iniciou: 

Sim Nao Idade 

Varicela _ _ _ 

Epilepsia/convulsoes 
Enxaqueca 
Doenga cardiaca 

Asma _ _ _ 

Acne 

Problemas estomacais _ _ _ 

Infecgoes urinarias 

Hepatite _ _ _ 

Doenga sexualmente _ _ _ 

transmissivel 


INFORMACOES ESCOLARES 

8. Voce estuda?.SIM NAO 

Em caso afirmativo: Nome da escola_ 

a. Em que serie voce esta, ou qual a serie maxima que voce concluiu?_ 

(isto e, 5 a , 6 a , 7a, 83 , 93 , ensino fundamental, 13 , 23, 3 a , ensino medio, ano da faculdade) 

b. Que nota geralmente voce tira em lingua portuguesa?_ 

c. Que nota geralmente voce tira em matematica?_ 

d. Quantos dias voce faltou na escola no ultimo semestre?_ 

Em caso negativo: e. Por que voce saiu?_ 


Sim Nao Idade 

Pneumonia _ _ _ 

Mononucleose 

Tuberculose 

Artrite 

Escoliose _ _ _ 

Anemia 

Diabetes 

Disturbio da tireoide___ 

Cancer __ _ 

Eczema ___ 

Outra_ 


9. Voce ja foi suspenso ou expulso?. 


SIM NAO 


▲ Figura 3-2 Questionario sobre a historia medica do adolescente. 
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10. Voce alguma vez abandonou a escola?.SIM NAO 

INFORMACOES PROFISSIONAIS 

11. Voce esta trabalhando?.SIM NAO 


Em caso afirmativo, o que voce faz?_ 

Quantas horas por semana voce trabalha?_ 

12. Quais sao suas metas profissionais ou pianos para o futuro? 

INFORMACOES DA FAMILIA 


13. Com quern voce mora? (Marque todos os itens que se apliquem) 

_Ambos os pais biologicos _Madrasta _lrmao(s)/idades:_ 

_Mae _Padrasto _lrma(s)/idades:_ 

_Pai _Responsavel legal _Lar de adogao:_ 

_Pais adotivos _Sozinho _Outro: explique: _ 

14. Voce foi adotado?.SIM NAO 

15. Houve alguma mudanga em sua famflia desde sua ultima consulta, como, por exemplo: 

_Casamento _Doenga grave _Nascimentos 

_Separagao _Perda de emprego_Modes 

_Divorcio _Mudanga de casa _Outra 

Em algum caso afirmativo: Explique: _ 

16. Ocupagao ou emprego do pai/padrasto:_ 

Ocupagao ou emprego da mae/madrasta: _ 

17. Que grau de satisfagao voce tem a respeito de seu relacionamento com sua familia? 

_Muito_ Urn pouco _Nao muito _Nem um pouco 

18. Quanta tensao ou conflito existe em sua familia? 

_Nenhum_Um pouco _Bastante _Muito 

19. Voce ja viveu em um lar adotivo ou em uma instituigao?.SIM NAO 

INFORMACOES PESSOAIS 

20. O que voce gosta a respeito de si mesmo?_ 

21. O que voce faz melhor?_ 

22. Se voce pudesse, o que voce mudaria em sua vida ou em voce mesmo?_ 


23. 

24. 

25. 

26. 

27. 

28. 

29. 

30. 

31. 

32. 


Relacione os habitos que voce gostaria de romper: _ 

Voce perdeu ou ganhou peso no ultimo ano?. 

Em caso afirmativo: (Faga um circulo) Ganhou OU Perdeu Quanto?_ 

No ultimo ano, voce tentou perder peso ou controlar seu peso vomitando, tomando remedios para 
emagrecer ou laxantes, ou privando-se de comida?. 

Voce sente que tem amigos com os quais pode contar?. 

Voce ja fugiu de casa durante a noite?. 

Voce ja se meteu em encrencas por estar com raiva?. 

Voce ja se envolveu em alguma briga com agressao ffsica durante os ultimos 6 meses?. 

Existe alguma arma em sua casa?. 

Voce ja ameagou ou foi ameagado com uma faca, revolver ou algum outro tipo de arma?. 

Voce ja viu alguem baleado ou esfaqueado?. 


SIM 

NAO 

.SIM 

NAO 

SIM 

NAO 

.SIM 

NAO 

.SIM 

NAO 

.SIM 

NAO 

.SIM 

NAO 

SIM 

NAO 

.SIM 

NAO 


▲ Figura 3-2 ( Continuacao). 
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33. Voce ja sofreu abuso sexual ou fisico?.SIM NAO 


Nas duas ultimas semanas, com que frequencia voce se sentiu incomodado por um dos seguintes sintomas:* 

'Spitezer R, Kroenke K, Williams J. Validation and utility of a self report version of PRIME MD: The PHQ Primary Care Study. 



Nunca 

(0) 

Varios 

dias 

(1) 

Mais da 
metade 
dos dias 
(2) 

Quase todos 
os dias 
(3) 

Sentir-se triste, deprimido, irritavel ou sem esperanga? 





Pouco interesse ou prazer ao fazer as coisas? 





Dificuldade para dormir, ou para permanecer dormindo, ou despertar 
cedo demais? 





Pouco apetite, perda de peso ou comer demais? 





Sentir-se cansado, ou ter pouca energia? 





Sentir-se mal consigo mesmo - ou sentir-se um fracasso, ou que 
voce decepcionou sua familia ou a si mesmo? 





Dificuldade para se concentrar em coisas como nas atividades escolares, 
na leitura ou assistindo a televisao? 





Movimentar-se ou falar tao devagar que as pessoas teriam notado? 

Ou o contrario - estar tao agitado ou inquieto que voce estava se 
movimentando muito mais do que o de costume? 





Pensamentos de que seria melhor estar morto, ou de ferir a si 
mesmo de alguma forma? 






JAMA. 1999; 282:1737-1744.[PMID: 10568646] 


34. 


Voce tem duvidas ou preocupagoes sobre algum dos seguintes? (Marque todos que se apliquem) 


Alto demais 

Baixo demais 

Acima do peso 

Abaixo do peso 

Pressao arterial 

Dores de cabega/enxaquecas 

Tontura/desmaiar 

Olhos/visao 

Orelhas/audigao/dor de 

orelha 

Nariz sangrando 
Ter febre 

Resfriados frequentes 
Boca/dentes 
Pescogo/costas 
Dor no peito 
Chiado na respiragao 


Tosse 

Mamas 

Coragao 

Dor de barriga 

Nausea/vomito 

Diarreia/obstipagao intestinal 

Erupgoes na pele 

Acne/pele do rosto 

Dores nos musculos ou 

articulagoes dos bragos/pernas 

Micgao frequente ou dolorosa 

Urinar na cama 

Orgaos sexuais/genitais 

Dificuldade para dormir 

Cansago 

Dieta/comida/apetite 
Transtorno alimentar 


Fumo, drogas, alcool 
Pianos futuros/emprego 
Preocupado com o pai/mae 
Violencia familiar/abuso fisico 
Sentir-se triste ou deprimido 
Namorar 
Sexo 

Preocupado com DST 
Masturbagao 

Ter filhos/ser pai/mae/adogao 

Cancer ou morrer 

Outros (explique)_ 


INFORMACOES SOBRE COMPORTAMENTO DE SAUDE 


35. 

36. 

37. 

38. 

39. 

40. 

41. 

42. 

43. 

44. 


Voce usa o cinto de seguranga sempre que anda de carro?. 

Voce ja sofreu algum acidente de automovel no qual voce era o motorista?. 

Voce fuma cigarros ou fumo para mascar?. 

Voce bebe bebidas alcoolicas?. 

Voce usa maconha?. 

Voce ja usou outras drogas (inalantes, ecstasy, cocafna, crack, metanfetamina etc.)?. 

Alguem fuma na casa onde voce mora?. 

Alguem em sua familia tem um problema com drogas ou alcool?. 

Voce ja teve problemas com a policia ou com a lei?. 

Voce ja comegou a namorar?. 


... SIM 

NAO 

.. SIM 

NAO 

...SIM 

NAO 

... SIM 

NAO 

... SIM 

NAO 

.. SIM 

NAO 

... SIM 

NAO 

... SIM 

NAO 

...SIM 

NAO 

...SIM 

NAO 


▲ Figura 3-2 ( Continuocao). 
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45. Voce sente atragao por homens, mulheres ou ambos? (Circule um) 

46. Voce atualmente tem um namorado ou namorada?.SIM NAO 

47. Voce acha que pode ser homossexual, bissexual ou transgenero? .SIM NAO 

48. Voce ja fez sexo (teve relapoes sexuais)?.SIM NAO 

Em caso afirmativo: Voce (e seu parceiro ou parceira) estao usando algum metodo 

anticoncepcional?.SIM NAO 

Voce ja fez tratamento para gonorreia, clamldia ou outras doenpas sexualmente transmissiveis?.SIM NAO 

Durante sua vida, com quantas pessoas voce ja fez sexo?.. 

49. Ja o ensinaram a usar um preservative corretamente?. SIM NAO 

50. Se voce faz sexo, voce sempre usa preservative?.SIM NAO 

51. Voce tem outros problemas pessoais sobre os quais gostaria de conversar com seu medico, mas 

que nao gostaria de mencionar no momento?.SIM NAO 

Apenas para homens 

52. Voce ja engravidou alguem?. SIM NAO 


Apenas para mulheres 

53. Que idade voce tinha quando comegou a menstruar? _ 

54. Qual foi a data do primeiro dia de sua ultima menstruapao? _ 

55. Sua menstruapao e regular (uma vez por mes)?. 

56. Voce tem ciclos menstruais dolorosos ou extensos demais?. 

57. Voce ja teve infeegoes vaginais ou fez tratamento para alguma doenpa feminina? 

58. Voce acha que pode estar gravida?. 

59. Voce alguma vez ja engravidou?. 


HISTORIA FAMILIAR 

60. Voce tem algum familiar (pais, avos, tios, tias, irmaos, irmas), vivo ou falecido, que ja teve algum dos 

problemas relacionados a seguir? Se a resposta e SIM, por favor indique o grau de parentesco com voce. 



SIM 

GRAU DE 
PARENTESCO 


SIM 

GRAU DE 
PARENTESCO 

Hiperatividade 



Hipertensao 



Alcoolismo 



Colesterol alto 



Anemia 



Doenpa renal 



Ansiedade 



Retardo mental 



Asma 



Enxaquecas 



Bipolar 



Obesidade 



Coagulos no sangue 



Disturbio convulsivo/epilepsia 



Cancer 



Disturbios estomacais 



Depressao 



Derrame 



Diabetes 



Suicidio 



Problemas com drogas 



Disturbio da tireoide 



Transtorno alimentar 



Tuberculose 



Infarto do coragao 



Outra 




SIM NAO 
SIM NAO 
SIM NAO 
SIM NAO 
SIM NAO 


▲ Figura 3-2 ( Continuacao). 
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MENINOS 

SURTO DE CRESCIMENTO 
(ESTIRAO) 

TAXA DE CRESCIMENTO 
Altura, 5 cm/ano 
Peso, 6,5 3kg/ano 


MAXIMO 
Altura, 10 cm/ano 
Peso, 9 kg/ano 


APICE DO SURTO DE 
AUMENTO DE FORQA 
Surto de aumento da altura (25-30 cm) 
Peso 20 kg 

FAIXA DE IDADE 
13 a 17,5 anos 


PENIS 

TESTICULOS 



Testiculos aumentam Penis aumenta 

de tamanho e pele de comprimento 

do escroto torna-se 

avermelhada 

FAIXA DE IDADE 

10-13,5 anos 



Penis aumenta Desenvolvimento 

de largura esta completo. 


FAIXA DE IDADE 
14,5-18 anos 


CLASSIFICAQAO 
DA MATURIDADE 
SEXUAL 

PELOS PUBIANOS 



Pelos retih'neos 
aparecem na 
base do penis. 
FAIXA DE IDADE 
10-15 ANOS 


Pelos tornam-se 
curvos, asperos 
e escuros 


Pelos estao 
completos, em 
area limitada 


Desenvolvimento 

completo. 

FAIXA DE IDADE 
14,5-18 anos 


IDADE 11 12 13 14 15 16 17 

(anos) 

▲ Figura 3-3 Maturacao e crescimento sexual na adolescencia — sexo masculino. 


Bright Futures: Guidelines for Health Supervision of Infants, Children, 
and Adolescents. American Academy of Pediatrics, 2007. 

Ford C, English A, Sigman G: Confidential Health Care for Adoles¬ 
cents: Position paper for the Society for Adolescent Medicine. J 
Adolesc Health 2004;35:160 [PMID: 15298005], 


CRESCIMENTO E DESENVOLVIMENTO 


PUBERDADE 

O crescimento e o desenvolvimento fisico da puberdade sao 
uma consequencia da ativapao do eixo hipotalamico-hipofisa- 
rio-gonadal no final da infancia. Antes da puberdade, os nlveis 
dos hormonios hipofisarios e gonadais sao baixos. No inlcio da 
puberdade, a inibipao do hormonio liberador de gonadotrofina 
no hipotalamo e retirada, permitindo produpao e liberapao pul- 
satil de gonadotrofinas, hormonio luteinizante (LH) e hormonio 
foliculo-estimulante (FSH). Do inicio a meados da adolescencia, 
a frequencia de pulsapao e amplitude da secrepao de LH e FSH 
aumentam, estimulando as gonadas a produzirem estrogenio 
ou testosterona. No sexo feminino, o FSH estimula a maturapao 
ovariana, a funpao das celulas da granulosa e a secrepao de estra¬ 
diol. O LH e importante na ovulapao e tambem esta envolvido 


na formapao do corpo luteo e na secrepao de progesterona. Ini- 
cialmente, o estradiol inibe a liberapao de LH e FSH. Com o 
tempo, o estradiol torna-se estimulatorio, e a secrepao de LH e 
FSH torna-se ciclica. Os nlveis de estradiol aumentam progres- 
sivamente, resultando na maturapao do trato genital feminino e 
no desenvolvimento das mamas. 

No sexo masculino, o LH estimula as celulas intersticiais dos 
testiculos para produzir testosterona. O FSH estimula a produ¬ 
pao de espermatocitos na presenpa de testosterona. Os testiculos 
tambem produzem inibina — uma proteina das celulas de Sertoli 
que inibe o produpao de FSH. Durante a puberdade, os nlveis de 
testosterona circulante aumentam mais do que 20 vezes. Os ni- 
veis de testosterona estao correlacionados com os estagios fisicos 
da puberdade e com o grau de maturapao esqueletica. 

CRESCIMENTO FISICO 

O peso de um adolescente quase dobra na adolescencia, e a altura 
aumenta de 15-20%. Durante a puberdade, os principals orgaos 
dobram de peso, exceto o tecido linfoide, cuja massa diminui. 
Antes da puberdade, ha pouca diferenpa de forpa muscular entre 
meninos e meninas. Tanto a massa muscular quanto a forpa 
muscular aumentam durante a puberdade, com a forpa maxima 
apresentando um retardo de alguns meses em relapao a massa. 
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MENINAS 

CRESCIMENTO 
EM ALTURA 


MENARCA 



TAX A DE 
CRESCIMENTO 
Altura, 5 cm/ano 
Peso, 2,7 kg/ano 


MAXIMO 
Altura, 7,5 cm/ano 
Peso, 8 kg/ano 


FAIXA DE IDADE 
▲ 11,5-16,5 anos 

FAIXA DE IDADE 10 a 16,5 anos 
Altura media (158,5 cm) 

Peso medio (48 kg) 


MAMAS 


CLASSIFICAQAO 
DA MATURIDADE 
SEXUAL 


PELOS 

PUBIANOS 



Botoes de Mama e 

mamas areola 

aparecem. crescem 

FAIXA ETARIA: 

8-13 ANOS 


Mamilo e 
areola formam 
monte separado, 
que se projeta 
da mama 


Areola volta a 
ter o mesmo 
contorno da 
mama e o 
desenvolvimento 
esta completo 
FAIXA ETARIA 
12,5-18,5 ANOS 



IDADE 


Pelos iniciais 
sao lisos e finos. 
FAIXA ETARIA 
8-14 anos 

11 anos 


Pelos pubianos 
tornam-se 
asperos, 
escurecem e 
se espalham 

12 anos 


Pelos asseme- 
Iham-se aos de 
adultos, mas 
ocupam area 
limitada 

13 anos 


Padrao de urn 
triangulo invertido 
e estabelecido. 
FAIXA ETARIA 
12,5-16,5 anos 


14 anos 


15 anos 


▲ Figura 3-4 Maturacao e crescimento na adolescencia — sexo feminino. 


Os rapazes alcanqam maior forpa e massa, e a forpa continua au- 
mentando no final da puberdade. Embora a coordenapao motora 
nao acompanhe o crescimento da estatura e da musculatura, ela 
continua se aperfeipoando com o aumento da forpa. 

O surto de crescimento da puberdade se inicia aproximada- 
mente dois anos mais cedo nas meninas do que nos meninos. As 
meninas atingem a velocidade maxima de aumento da altura entre 
11,5 e 12 anos, e os meninos, entre 13,5 e 14 anos. O crescimento 
linear em velocidade maxima e de 9,5 cm/ano ±1,5 cm, nos me¬ 
ninos, e 8,3 cm/ano ± 1,2 cm, nas meninas. O crescimento da pu¬ 
berdade dura cerca de 2-4 anos e continua por mais tempo nos 
meninos do que nas meninas. Aos 11 anos, nas meninas, e aos 12, 
nos meninos, 83-89% da altura final sao atingidos. De 18-23 cm, 
nas meninas, e 25-30 cm adicionais, nos meninos, sao alcanpados 
durante a fase final de crescimento pubere. Apos a menarca, a al¬ 
tura raramente aumenta mais do que 5-7,5 cm. 

Nos meninos, a quantidade de gordura corporal aumenta 
antes do initio do surto de crescimento, continua ate o surto ter 
terminado e depois diminui gradualmente. A massa muscular 
dobra entre 10 e 17 anos. As meninas, ao contrario, acumulam 
gordura gradualmente mais ou menos a partir dos 6 anos de 
idade e nao diminuem a quantidade de gordura, embora sua 


localizaqao mude. Ocorre um aumento de gordura subcutanea 
na pelve, nas mamas e na regiao superior das costas. 

MATURACAO SEXUAL 

A Classificaqao da Maturapao Sexual e usada para categorizar o de¬ 
senvolvimento genital. O estadiamento da maturapao sexual inclui 
as faixas etarias do desenvolvimento normal e describes especlfi- 
cas para cada estagio de crescimento dos pelos pubianos, desenvol¬ 
vimento do penis e testiculos, nos rapazes, e maturapao das mamas, 
nas moqas. As Figuras 3-3 e 3-4 mostram este desenvolvimento 
cronologico. O estagio I de maturapao sexual e a pre-puberdade, 
e o estagio V e a maturidade adulta. No estagio II, os pelos pubia¬ 
nos sao esparsos, finos e sem pigmentapao, como uma penugem; 
no estagio III, os pelos adquirem pigmentaqao, sao encrespados 
e aumentam de quantidade; e no estagio IV, os pelos tem textura 
adulta, mas ocupam uma area limitada. O aparecimento dos pelos 
pubianos precede o dos pelos axilares em mais de um ano. O de¬ 
senvolvimento genital masculino se inicia no estagio II, durante 
o qual os testiculos aumentam de tamanho e a pele do escroto 
adquire coloraqao avermelhada e fica mais aspera. No estagio III, 
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o penis aumenta de comprimento; e no estagio IV o penis aumenta 
de tamanho, em geral, e a pele do escroto torna-se pigmentada. 

O desenvolvimento das mamas nas mulheres segue uma 
sequencia previsivel. Pequenos botoes elevados aparecem nas 
mamas no estagio II. No estagio III, a mama e o tecido areolar 
geralmente aumentam de tamanho e se elevam. A areola e o ma- 
milo formam um monte separado da mama no estagio IV, e no 
estagio V, a areola assume o mesmo contorno que a mama. 

Existe uma grande variabilidade de distribuiqao temporal e de 
initio da puberdade e do crescimento, e o desenvolvimento psi- 
cossocial nem sempre acompanha as mudanqas fisicas. Por isso, 
a idade cronologica pode ser um mau indicador do desenvolvi¬ 
mento fisiologico e psicossocial. A maturaqao esqueletica correla- 
ciona-se bem com o crescimento e desenvolvimento pubere. 

Os adolescentes comeqaram a entrar na puberdade mais pre- 
cocemente no ultimo seculo em funqao de melhores condiqoes de 
nutriqao e socioeconomicas. Nos EUA, a idade media na menarca 
e 12,16 anos, nas meninas afro-americanas, e 12,88 anos, nas me- 
ninas brancas. Entre as meninas, o peso medio e 48 kg, e a altura 
media e 158,5 cm no momento da menarca. A menarca pode nao 
ocorrer antes dos 16 anos ou pode iniciar ja aos 10. Embora o pri- 
meiro sinal mensuravel da puberdade nas meninas seja o initio do 
surto de crescimento, o primeiro sinal notavel geralmente e o de¬ 
senvolvimento dos botoes mamarios entre 8 e 11 anos. Embora o 
desenvolvimento das mamas geralmente preceda o crescimento de 
pelos pubianos, a sequencia pode ser invertida. Uma preocupaijao 
comum para as meninas nesta epoca e se os seios terao o tamanho 
e formato correto, especialmente porque o crescimento mamario 
initial muitas vezes e assimetrico. O surto de crescimento (esti¬ 
rao) se inicia em torno dos 9 anos nas meninas e atinge o maximo 
aos 11,5 anos, geralmente nos estagios III-IV do desenvolvimento 
mamario e no estagio III do desenvolvimento dos pelos pubianos. 
O estirao geralmente termina aos 14 anos de idade. As moqas que 
amadurecem mais cedo alcanqam a velocidade mais alta de au- 
mento da altura mais cedo e a altura final em idade mais precoce. 
As moqas que amadurecem tarde atingem uma altura final maior 
devido ao periodo mais longo de crescimento antes do estirao de 
crescimento. A altura final esta relacionada com a idade esque¬ 
letica no initio da puberdade, assim como a fatores geneticos. O 
surto de crescimento da altura correlaciona-se melhor com os es¬ 
tagios de desenvolvimento mamario do que com os estagios dos 
pelos pubianos. 

O primeiro sinal da puberdade nos homens, geralmente entre 
10 e 12 anos, e o crescimento do escroto e dos testiculos. Os 
pelos pubianos em geral aparecem no initio da puberdade, mas 
podem aparecer em qualquer ponto entre 10 e 15 anos. O penis 
comeqa a crescer significativamente em torno de um ano apos o 
initio do desenvolvimento dos testiculos e dos pelos pubianos, 
entre 10 e 13,2 anos. A primeira ejaculacpao geralmente ocorre 
cerca de um ano apos a iniciaqao do crescimento testicular, mas 
seu momento de ocorrencia e muito variavel. Cerca de 90% dos 
meninos tem esta experiencia entre 11 e 15 anos. A gineco- 
mastia — um nodulo duro sob o mamilo — ocorre na maioria 
dos meninos, com incidencia maxima entre 14 e 15 anos; ge¬ 
ralmente, desaparece dentro de seis meses a dois anos. O surto 
de crescimento se inicia aos 11 anos, mas aumenta rapidamente 
entre 12 e 13 anos, com a velocidade maxima de aumento da 
altura atingida aos 13,5 anos. O periodo de desenvolvimento 


pubere dura muito mais tempo nos meninos e pode nao estar 
concluido ate os 18 anos. A velocidade de aumento da al¬ 
tura e maior nos homens (8-11 cm/ano) do que nas mulheres 
(6,5-9,5 cm/ano). O desenvolvimento de pelos axilares, de voz 
grave e de pelos no torax nos meninos geralmente ocorre em 
meados da puberdade, cerca de dois anos apos o initio do cresci¬ 
mento dos pelos pubianos. Os pelos facials e corporais comeqam 
a aumentar entre 16 e 17 anos. 

Biro FM et al.: Pubertal maturation in girls and the relationship to 
anthropometric changes: Pathways through puberty. J Pediatr 
2003;142:643 [PMID: 12838192], 

Herman-Giddens ME et al.: Navigating the recent articles on girls’ 
puberty in pediatrics: What do we know and where do we go from 
here? Pediatrics 2004:113:911 [PMID: 15060243], 

Rogol AD et al.: Growth at puberty. J Adolesc Health 2002;31(Suppl): 
192 [PMID: 12470915], 

Rosen DS: Physiologic growth and development during adolescence. 
Pediatr Rev 2004;25:194 [PMID: 15173452], 

Tanner JM, Davies PW: Clinical longitudinal standards for height 
and height velocity for North American children. J Pediatr 
1985;107:317 [PMID: 3875704], 

DESENVOLVIMENTO PSICOSSOCIAL 

A adolescencia e um periodo de separado da famllia e indivi- 
dua 9 ao progressivas. Os adolescentes precisam aprender quern 
sao, decidir o que querem fazer e identificar suas virtudes e fra- 
quezas. Devido a rapidez do desenvolvimento fisico, emotional, 
cognitivo e social durante a adolescencia, e util dividi-la em tres 
fases. A adolescencia initial vai aproximadamente dos 10 aos 
13 anos de idade; a adolescencia intermedia, dos 14 aos 16; e a 
adolescencia final, dos 17 anos em diante. 

Adolescencia inicial 

A adolescencia inicial e caracterizada pelo rapido crescimento e 
desenvolvimento dos caracteres sexuais secundarios. A imagem 
corporal, o autoconceito e a autoestima oscilam drasticamente. 
As preocupaqoes sobre como o crescimento e desenvolvimento 
pessoal diferem em relaqao aos dos pares podem ser grandes, es¬ 
pecialmente em meninos de baixa estatura ou em meninas com 
desenvolvimento atrasado das mamas e da menarca. Embora exista 
certa curiosidade sobre a sexualidade, os jovens adolescentes geral¬ 
mente se sentem mais a vontade com membros do mesmo sexo. As 
relaqoes com os pares tornam-se cada vez mais importantes. Ado¬ 
lescentes mais jovens ainda pensam em termos concretos e nao sao 
capazes de conceitualizar sobre o futuro. Eles podem ter objetivos 
profissionais vagos e irrealistas, como tornar-se um astro ou estrela 
de cinema ou um vocalista de uma banda de rock. 

Adolescencia intermedia 

Durante a adolescencia intermedia, quando o rapido desenvol¬ 
vimento da puberdade diminui, os jovens tornam-se mais con- 
fortaveis com seus novos corpos. Emoqoes intensas e grandes 
oscilaqoes de humor sao tipicas. Alguns adolescentes passam por 
estas experiences com relativa tranquilidade, mas outros tem di- 
ficuldades. Cognitivamente, o adolescente intermedio passa do 
pensamento concreto para as operaqoes formais e o pensamento 
abstrato. Esta nova capacidade mental vem acompanhada de um 



senso de onipotencia e uma crenqa de que o mundo pode ser 
alterado apenas pensando sobre ele. Jovens sexualmente ativas 
podem acreditar que nao precisam se preocupar em usar pre¬ 
servative, pois elas nao podem ficar gravidas (“nao vai aconte- 
cer comigo”). Motoristas de dezesseis anos* acreditam que sao 
os melhores motoristas do mundo e acham que as seguradoras 
estao conspirando contra eles cobrando altas taxas pelos segu- 
ros para automoveis. Com o inicio do pensamento abstrato, os 
jovens comeqam a ver a si mesmos como os outros os veem e 
podem tornar-se extremamente autocentrados. Por estarem es- 
tabelecendo suas proprias identidades, as relaqoes com os pares 
e outras pessoas sao narcisistas. A experimentatpao com diferen- 
tes imagens e comum. A medida que a sexualidade aumenta de 
importancia, os adolescentes podem comeqar o namoro e expe- 
rimentaqao sexual. Os relacionamentos tendem a ser unilaterais 
e narcisistas. Os pares determinam os padroes de identificaqao, 
comportamento, atividades e vestimenta, alem de oferecerem 
apoio emocional, intimidade, empatia e o compartilhamento da 
culpa e da ansiedade durante a luta por autonomia. A luta por 
independence e autonomia com frequence e um periodo es- 
tressante, tanto para os adolescentes quanto para os pais. 

Adolescencia final ou plena 

Durante o final da adolescencia, o jovem geralmente se torna 
menos autocentrado e mais preocupado com os outros. As re¬ 
lates sociais passam do grupo de amigos para o individuo. O 
namoro torna-se muito mais ultimo. Na decima serie, 43% dos 
adolescentes ja tiveram relates sexuais, e na decima segunda 
serie, a proporqao e de 63%. O pensamento abstrato permite que 
os adolescentes mais velhos pensem de maneira mais realista sobre 
seus pianos para o futuro. Adolescentes mais velhos tem conceitos 
rigidos do que e certo ou errado. Este e um periodo de idealismo. 

Orientacao sexual 

A orientacao sexual se desenvolve durante o inicio da infan- 
cia. A identidade de genero e estabelecida aos 2 anos de idade, 
e o senso de masculinidade ou de feminilidade geralmente se 
solidifica em torno de 5 ou 6 anos de idade. Adultos homos- 
sexuais descrevem sentimentos homossexuais durante o final 
da infancia e inicio da adolescencia, anos antes de praticarem 
atos homossexuais explicitos. 

Embora apenas de 5-10% dos jovens americanos admitam 
terem tido experiences homossexuais e somente 5% sintam 
que sao ou poderiam ser homossexuais, a experimentaqao ho- 
mossexual e comum, especialmente durante o inicio e meados 
da adolescencia. A experimentaqao pode incluir masturbatpao 
mutua e caricias nos orgaos genitais e por si so nao causa ou leva 
a homossexualidade adulta. Teorias sobre as causas da homosse- 
xualidade incluem modelos geneticos, hormonais, ambientais e 
psicologicos. 

O desenvolvimento da identidade homossexual na adoles¬ 
cencia geralmente passa por dois estagios. O adolescente sen- 
te-se diferente, apaixona-se por uma pessoa do mesmo sexo sem 
clara autoconsciencia de uma identidade homossexual e depois 


* N. de R.T. Nos EUA e permitida a habilitatpao aos 16 anos. 
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passa por uma fase de revelatpao em que a identidade homos¬ 
sexual e definida para o individuo e revelada aos outros. A fase 
de revelaqao pode ser um periodo dificil para o jovem e sua fa- 
milia. O jovem adolescente teme o preconceito da sociedade e 
procura rejeitar seus sentimentos homossexuais. A luta em torno 
da identidade pode incluir episodios de promiscuidade, tanto 
homossexual quanto heterossexual, DST, depressao, abuso de 
substancias, tentativas de suicidio, evitaqao e fracasso escolar, 
fuga de casa e outras crises. 

No ambiente clinico, a questao da identidade homossexual 
geralmente vem a tona quando o adolescente e atendido devido 
a uma DST, um conflito familiar, um problema escolar, uma ten- 
tativa de suicidio ou por abuso de substancias, e nao como resul- 
tado de uma consulta sobre orientaqao sexual. Os pediatras devem 
estar cientes das implicates psicossociais e medicas da identidade 
homossexual e levarem em conta a possibilidade desses proble- 
mas em adolescentes homossexuais. O manejo bem-sucedido 
depende da capacidade do medico de conquistar a confianqa do 
adolescente homossexual e de seu conhecimento da ampla gama 
de problemas medicos e psicologicos para os quais os adolescentes 
homossexuais estao em risco. Os pediatras nao devem ser criticos 
ao abordarem questoes sexuais se quiserem realmente incentivar o 
adolescente a dividir suas preocupaqoes. Os medicos que, por mo- 
tivos religiosos ou pessoais de outro tipo, nao podem ser objetivos 
quanto a essas questoes, devem encaminhar o paciente homosse¬ 
xual para tratamento e orientaqao com outro profissional. 

Eisenberg ME, Resnick MD: Suicidality among gay, lesbian and bi¬ 
sexual youth: The role of protective factors. J Adolesc Health 
2006;39:662 [PMID: 17046502], 

Frankowski BL: American Academy of Pediatrics Committee on 
Adolescence. Sexual orientation and adolescents. Pediatrics 
2004:113:1827 [PMID: 15173519], 

Gutgesell ME, Payne N: Issues of adolescent psychological development 
in the 21st century. Pediatr Rev 2004;25:79 [PMID: 14993515], 

Silenzio VM et al.: Sexual orientation and risk factors for suicidal 
ideation and suicide attempts among adolescents and young 
adults. Am J Public Health 2007;97(11):2017-2019. 


COMPORTAMENTO E SAUDE PSICOLOGICA 


Nao e incomum os adolescentes procurarem assistencia medica 
por queixas aparentemente pouco importantes. No inicio da ado¬ 
lescencia, os jovens podem se preocupar com mudanqas de desen¬ 
volvimento normals, como a ginecomastia. Eles podem apresentar 
sintomas vagos, mas possuir uma agenda oculta de preocupaqoes 
sobre gravidez ou uma DST. Adolescentes com transtornos emo- 
cionais muitas vezes apresentam sintomas somaticos — dor ab¬ 
dominal, dores de cabeqa, tontura, sincope, fadiga, problemas de 
sono e dor toracica —, os quais parecem nao ter uma causa bio- 
logica. A base emocional destas queixas pode ser variada: trans- 
torno somatoforme, depressao ou estresse e ansiedade. 

SINTOMAS PSICOFISIOLOGICOS E REACOES 
DE CONVERSAO 

O transtorno somatoforme mais comum da adolescencia e o 
disturbio de conversao ou reaqao de conversao. (Uma reaqao de 
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conversao e um processo psicofisiologico em que sentimentos 
desagradaveis, especialmente ansiedade, depressao e culpa, sao 
expressados por meio de um sintoma fisico.) Os sintomas psico- 
fisiologicos ocorrem quando a ansiedade ativa o sistema nervoso 
autonomo, causando taquicardia, hiperventilaqao e vasoconstri- 
$ao. O sentimento emocional pode ser ameaqador ou inaceitavel 
para o indivlduo, que o expressa como um sintoma fisico, e nao 
verbalmente. O processo e inconsciente, e a ansiedade ou senti¬ 
mento desagradavel sao dissipados pelo sintoma somatico. O grau 
em que o sintoma de conversao diminui a ansiedade, a depressao 
ou o sentimento desagradavel e referido como ganho primario. 
Alem de diminuirem os sentimentos desagradaveis, os sintomas 
de conversao tambem livram o adolescente dos conflitos ou de 
uma situaqao desconfortavel. Isso e chamado de ganho secundario. 
O ganho secundario pode intensifkar os sintomas, especialmente 
com maior atempao de pais e amigos preocupados. Adolescentes 
com sintomas de conversao tendem a ter pais superprotetores e 
tornarem-se cada vez mais dependentes dos pais a medida que o 
sintoma se torna um foco importante de preocupaqao na familia. 

Achados clmicos 

Os sintomas podem aparecer em momentos de estresse. Sinto¬ 
mas relacionados aos sistemas nervoso, gastrintestinal e cardio¬ 
vascular sao comuns e incluem parestesias, anestesia, paralisia, 
tontura, sincope, hiperventilaqao, dor abdominal, nausea e vo- 
mito. Sintomas especificos podem refletir doenqas existentes ou 
previas (p. ex., pseudoconvulsoes em adolescentes com epilep¬ 
sia) ou imitaqao do sintoma de um familiar proximo (p. ex., dor 
no peito em um menino cujo avo morreu por infarto). Os sin¬ 
tomas de conversao sao mais comuns nas meninas do que nos 
meninos. Embora eles ocorram em pacientes de todos os niveis 
socioeconomicos, a complexidade do sintoma pode variar con- 
forme a sofisticaqao e o nivel cognitivo do paciente. 

Diagnostics diferencial 

A historia e os achados fisicos geralmente sao incompativeis com 
uma causa fisica dos sintomas. Os sintomas de conversao ocorrem 
com mais frequencia durante estresse e na presen^a de pessoas 
que sao importantes para o paciente. Os traqos de personalidade 
comuns nestes pacientes incluem egocentrismo, labilidade emo¬ 
cional e comportamentos dramaticos para chamar a atenqao. 

As rea^oes de conversao devem ser diferenciadas da hipocon- 
dria, que e uma preocupaqao com a possibilidade de desenvolver 
ou ter uma doen^a grave a despeito de tranquilizaqao medica de 
que nao ha indicios de doenqa. Com o tempo, o medo de uma 
doen^a pode dar lugar a preocupaqao com outra. Em contraste 
com pacientes com sintomas de conversao, que parecem ali- 
viados se uma causa organica e considerada, os pacientes com 
hipocondria tornam-se mais ansiosos quando e considerada a 
possibilidade de uma causa organica. 

A simulaqao consciente de doenqas e incomum durante a 
adolescencia. O paciente simulador, consciente ou intencional- 
mente, fabrica ou exagera sintomas fisicos ou psicologicos. Esses 
pacientes sao motivados por incentivos externos, como evitar 
o trabalho, esquivar-se de processo criminal, obter drogas ou 
compensaqao financeira. Estes pacientes podem ser hostis e 


distantes. Os pais de pacientes com transtornos de conversao 
e simulaqao de doempas reagem de forma semelhante a doenqa. 
Eles tem uma necessidade psicologica inconsciente de ter filhos 
doentes e reforqam o comportamento em seu filho. 

Delirios somaticos sao sintomas fisicos, muitas vezes bizar- 
ros, que acompanham outros sinais de doenqa mental. Exem- 
plos sao alucinaqoes visuais ou auditivas, delirios, incoerencia 
ou associates colaterais tenues ou livres, rapidas oscilatpoes de 
afeto e confusao. 

► Tratamento 

O medico deve enfatizar, desde o principio, que tanto as cau- 
sas fisicas quanto emocionais do sintoma serao consideradas. 
A relaqao entre causas fisicas de sofrimento emocional e causas 
emocionais de sofrimento fisico devem ser descritas para a fami¬ 
lia, usando exemplos, como os de o estresse causar uma ulcera 
ou agravar uma cefaleia intensa. O paciente deve ser encorajado 
a compreender que o sintoma pode persistir e que ao menos um 
objetivo a curto prazo e manter as atividades diarias normals. 
Medicamentos raramente ajudam. Se a familia concordat o en- 
caminhamento a um psicologo e muitas vezes um bom passo ini- 
cial para a psicoterapia. Se a familia resistir ao encaminhamento 
psiquiatrico ou psicologico, o pediatra pode precisar come^ar a 
tratar alguns dos fatores emocionais responsaveis pelo sintoma 
enquanto estabelece uma relaqao empatica com o paciente e a 
familia. Consultas regulares devem ser marcadas. Nas consultas, 
deve-se iniciar pela anamnese do proprio adolescente, incenti- 
vando-o a falar sobre a escola, os amigos, a rela^ao com os pais e 
os estresses da vida. A discussao sobre o sintoma propriamente 
dito deve ser minimizada; entretanto, o medico deve oferecer 
apoio e jamais sugerir que a dor nao e real. A medida que os pais 
forem compreendendo a causa do sintoma, tornar-se-ao menos 
indulgentes e propiciarao a retomada das atividades normais. Se 
o manejo for bem-sucedido, o adolescente ganhara habilidades 
de enfrentamento e tornar-se-a mais independente, ao mesmo 
tempo diminuindo o ganho secundario. 

Se o sintoma continuar interferindo nas atividades diarias e 
se o paciente e os pais sentirem que nao esta havendo nenhum 
progresso, o encaminhamento psicologico e indicado. Um psi- 
coterapeuta com experiencia no tratamento de adolescentes com 
reaches de conversao esta na melhor posiqao para estabelecer 
uma forte alianqa terapeutica com o paciente e a familia. Feito o 
encaminhamento, o pediatra deve continuar acompanhando o 
paciente para assegurar a adesao a psicoterapia. 

American Psychiatric Association: Diagnostic and Statistical Manual 
of Mental Disorders, 4th ed, text revision. American Psychiatric 
Press, 2000. 

Kreipe RE: The biopsychosocial approach to adolescents with somato¬ 
form disorders. Adolesc Med Clin 2006;17:1 [PMID: 16473291], 

Silber TJ, Pao M: Somatization disorders in children and adolescents. 
Pediatr Rev 2003;24:255 [PMID: 12897265]. 

DEPRESSAO 

Os sintomas de depressao clinica (letargia, perda de interesse, dis- 
turbios do sono, reduqao da energia, sentimentos de inutilidade 
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e dificuldade de concentraqao) sao comuns durante a adolescen- 
cia. A intensidade dos sentimentos, muitas vezes em resposta a 
fatos aparentemente triviais, como uma ma nota em uma prova 
ou nao ser convidado para uma festa, torna dificil diferenciar 
depressao grave de tristeza ou abatimento. Na depressao menos 
grave, a tristeza ou infelicidade associada a problemas da vida 
cotidiana geralmente sao de curta duraqao. Os sintomas geral- 
mente resultam em comprometimento menor do desempenho 
escolar, nas atividades sociais e nos relacionamentos; respondem 
a apoio e tranquilizaqao. 

Achados clmicos 

A apresentaqao de depressao grave na adolescencia pode ser se- 
melhante a que ocorre em adultos, com sinais somaticos ou ve- 
getativos — humor deprimido, periodos de choro, incapacidade 
de chorar, desanimo, irritabilidade, senso de vazio e inutilidade, 
expectativas negativas de si mesmo e do ambiente, baixa auto- 
estima, isolamento, desamparo, diminuiqao do interesse ou do 
prazer nas atividades, perda ou ganho de peso, insonia ou hiper- 
sonia, fadiga ou falta de energia, sentimentos de falta de valor e 
diminuida capacidade de pensar e se concentrar. Nos adolescen- 
tes, nao e incomum que uma depressao grave esteja mascarada, 
porque o jovem nao e capaz de suportar os intensos sentimentos 
de tristeza. Este adolescente pode apresentar queixas psicosso- 
maticas recorrentes ou persistentes, como dor abdominal, dor 
no peito, dor de cabeqa, letargia, perda de peso, tontura, sin- 
cope ou outros sintomas nao especificos. Outras manifestaqoes 
comportamentais de depressao mascarada incluem absenteismo 
escolar, fugir de casa, desafiar autoridades, comportamento 
autodestrutivo, vandalismo, abuso de alcool e drogas, comporta¬ 
mento sexual impulsivo e delinquencia. 

Diagnostico diferencial 

Anamnese e exame fisico completos devem ser realizados, alem de 
uma analise das historias clinica e psicossocial pregressas. A historia 
familiar deve ser explorada em busca de problemas psiquiatricos. 

O adolescente deve ser interrogado sobre os sintomas de de¬ 
pressao e especificamente sobre ideaqao suicida ou preocupaqao 
com ideias de morte. A historia deve incluir uma avaliaqao do 
desempenho, procurando sinais de deterioraqao academica, au- 
sencias excessivas, absenteismo escolar, mudanqas no trabalho 
ou em outras atividades externas e mudanqas na familia (p. ex., 
separaqao, divorcio, doenqa grave, perda de emprego da mae ou 
do pai, mudanqa recente para uma nova escola, aumento das bri- 
gas e discussoes com os pais, ou morte de um familiar proximo). 
O adolescente pode ter-se afastado dos amigos ou da familia ou 
transferido sua lealdade a um novo grupo de amigos. O me¬ 
dico deve investigar sobre possivel abuso fisico e sexual, abuso 
de drogas e alcool, conflitos com a policia, comportamento se¬ 
xual, fugas de casa, comportamento violento ou rebelde fora do 
comum ou mudanqas radicals na personalidade. Pacientes com 
queixas somaticas vagas ou preocupaqoes sobre ter uma doenqa 
fatal podem ter um transtorno afetivo subjacente. 

Adolescentes com sintomas de depressao requerem uma 
avaliaqao clinica completa para descartar doenqa organica con- 
tribuinte ou subjacente. As condiqoes clinicas associadas aos 


transtornos afetivos incluem transtornos alimentares, disturbios 
organicos do sistema nervoso central (tumores, lesoes vasculares, 
traumatismo craniano fechado e hematomas subdurais), distur¬ 
bios metabolicos e endocrinologicos (hipotireoidismo, hiperti- 
reoidismo, hiperparatireoidismo), sindrome de Cushing, doenqa 
de Addison ou sindrome pre-menstrual), doenqa de Wilson, lupus 
eritematoso sistemico, infecqoes (mononucleose infecciosa ou si- 
filis) e prolapso da valva mitral. O uso de maconha, o abuso de 
fenilciclidina, a abstinencia de anfetamina e o consumo excessivo 
de cafeina podem causar sintomas de depressao. Medicamentos 
comuns, incluindo pilulas anticoncepcionais, anticonvulsivantes e 
(3-bloqueadores, podem causar sintomas depressivos. 

Alguns estudos laboratoriais para triagem de doenqas or- 
ganicas sao indicados, incluindo hemograma completo e VSG 
(velocidade de hemossedimentaqao), exame de urina, eletroli- 
tos sericos, nitrogenio ureico sanguineo, calcio serico, tiroxina e 
hormonio estimulante da tireoide (TSH), teste do VDRL (Vene¬ 
real Disease Research Laboratory), ou reagina plasmatica rapida, 
e enzimas hepaticas. Embora marcadores metabolicos, como 
secreqao anormal de cortisol, hormonio do crescimento e hor¬ 
monio liberador de tireotrofina, sejam usados para confirmar 
depressao maior em adultos, estes marcadores neurobiologicos 
sao menos confiaveis em adolescentes. 

Depressao e doenqa bipolar de inicio precoce sao mais pro- 
pensas a ocorrer em familias com historia multigeracional de 
depressao cronica de inicio precoce. O risco de doenqa depres- 
siva ao longo da vida em parentes de primeiro grau de pacientes 
adultos deprimidos varia entre 18 e 30%. 

Tratamento 

O medico de atenqao primaria pode ser capaz de aconselhar ado¬ 
lescentes e pais se a depressao for leve ou situacional e o paciente 
nao estiver considerando suicidio ou outros comportamentos po- 
tencialmente fatais. Se houver indicios de um transtorno depres- 
sivo cronico, de pensamentos suicidas ou de pensamento psicotico, 
ou se o medico nao se sentir preparado para tratar o paciente, o 
encaminhamento para atendimento psicologico deve ser feito. 

O aconselhamento envolve estabelecer e manter um relacio- 
namento positivo de apoio; acompanhar o paciente ao menos 
semanalmente; permanecer acessivel ao paciente em todas as 
horas; incentivar o paciente a expressar emoqoes abertamente, 
definindo o problema e esclarecendo expectativas, sentimentos e 
pensamentos negativos; estabelecer metas realistas; ajudar a su- 
perar crises interpessoais; ensinar assertividade e habilidades so¬ 
ciais; reavaliar a depressao enquanto ela se expressa; e manter-se 
alerta a possibilidade de suicidio. 

Os pacientes com doenqa bipolar ou aqueles com depressao 
que nao respondem a terapia de suporte devem ser encaminha- 
dos a um psiquiatra para avaliaqao e medicaqao antidepressiva. 
O FDA emitiu um aviso que deve constar em tarja preta na em- 
balagem do medicamento, alertando os medicos de que o uso de 
antidepressivos em crianqas e adolescentes pode aumentar o risco 
de pensamentos e comportamento suicidas. Os adolescentes que 
tomam estas medicaqoes devem ser rigorosamente monitorados. 
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SUICl'DIO EM ADOLESCENTES 

Em 2006, 4.189 adolescentes e jovens adultos de 15-24 anos 
cometeram suiddio. Houve 1.555 suiddios na faixa etaria de 
15-19 anos, e 2.634, na faixa etaria de 20-24 anos. No grupo 
mais jovem, os homens tiveram uma taxa de suiddio dnco vezes 
maior do que as mulheres, e os homens brancos apresentaram 
a maior taxa, 15,5 por 100.000. A incidenda de tentativas de 
suiddio malsucedidas e tres vezes maior entre as mulheres do 
que entre os homens. Estima-se que a proporqao de tentativas de 
suiddio para suiddios consumados esteja na faixa de 100:1-50:1. 
Armas de fogo dao conta de 50% das mortes por suiddio, tanto 
em homens quanto em mulheres. 

Oscilaqoes de humor sao comuns na adolescencia. Periodos 
curtos de depressao sao comuns e podem ser acompanhados 
por pensamentos suicidas. As oscilaqoes de humor normais 
nos adolescentes raramente interferem no sono, na alimenta- 
9 ao e nas atividades usuais. Reaqoes depressivas agudas (res- 
postas de luto transitorias) a perda de um familiar ou de um 
amigo podem causar depressao por semanas ou ate meses. Um 
adolescente que e incapaz de trabalhar esta perda pode hear 
cada vez mais deprimido. Um adolescente que nao consegue 
dar conta das tarefas escolares, nao participa das atividades so- 
ciais normais, retrai-se socialmente, tem perturbaqoes do sono 
e do apetite e tem sentimentos de desesperanqa e desamparo 
pode ser considerado como apresentando risco importante de 
suiddio. 

Adolescentes agressivos, que tentam influenciar os outros 
com suas aqoes, podem apresentar risco de suiddio. Eles podem 
estar apenas levemente deprimidos e podem nao apresentar 
ideaqao suicida por um periodo muito longo. Adolescentes neste 
grupo, geralmente do sexo feminino, podem fazer uma tentativa 
de suiddio ou apresentar gesto impulsivo suicida como forma 
de “vinganqa” contra alguem, ou de ganhar atenqao, assustando 
a outra pessoa. Adolescentes com doenqas psiquiatricas graves, 
como esquizofrenia aguda ou transtorno depressivo psicotico, 
tambem apresentam risco de suiddio. 

Avaliacao de risco 

O medico precisa determinar o grau de depressao do adolescente 
e o risco de que ele possa causar danos a si mesmo. A avaliaqao 
deve incluir entrevistas tanto com o adolescente quanto com a 
familia. A anamnese deve incluir as historias clinica, social, emo- 
cional e academica. O medico deve investigar sobre: 


1. Sinais comuns de depressao. 

2. Fatos recentes que podem ser causa de uma depressao subja- 
cente. 

3. Indicios de problemas prolongados em casa, na escola ou 
com os pares. 

4. Uso e abuso de drogas ou substancias. 

5. Pensamento psicotico, como delirios e alucinaqoes. 

6 . Evidencias de depressao mascarada, como comportamento 
rebelde, fugir de casa, direqao perigosa ou outros comporta- 
mentos de expressao inconsciente de conflitos. 

O medico deve sempre perguntar aos pacientes deprimidos 
sobre ideias de suiddio, por exemplo, “As coisas as vezes pare- 
cem tao ruins que voce pensa que nao vale a pena viver?” Se a 
resposta for afirmativa, deve-se fazer uma pergunta mais espe- 
cifica, por exemplo, “Voce ja pensou em tirar sua propria vida?”. 
Se o paciente tem ideias de suiddio, a proximidade do risco 
pode ser avaliada verificando se o paciente tem um piano viavel 
concreto. Embora os pacientes que estao em maior risco sejam 
aqueles que tem um piano concreto que pode ser executado no 
futuro proximo, especialmente se o ensaiaram, o medico nao 
deve descartar o risco de suiddio em um adolescente que nao 
descreve um piano especifico. O medico deve prestar atenqao a 
seus proprios instintos. Sinais nao verbais sutis podem indicar 
que o paciente esta em maior risco do que parece. 

Tratamento 

O medico de atenqao primaria muitas vezes esta em uma posi- 
qao especial para identificar um adolescente em risco de suiddio, 
pois muitos adolescentes que tentam suiddio procuram assisten- 
cia medica nas semanas que antecedem a tentativa. As consultas 
frequentemente sao motivadas por queixas somaticas vagas. Caso 
o paciente apresente evidencias de depressao, o medico deve ava- 
liar a gravidade da depressao e do risco de suiddio. O pediatra 
deve sempre buscar atendimento psicologico de emergencia para 
qualquer adolescente que esteja gravemente deprimido, psicotico 
ou agudamente suicida. £ responsabilidade do psicologo ou do 
psiquiatra avabar a gravidade da ideaqao suicida e decidir se um 
tratamento hospitalar ou ambulatorial e mais apropriado. Ado¬ 
lescentes com depressao leve e baixo risco de suiddio devem ser 
acompanhados cuidadosamente, e o grau de depressao deve ser 
avaliado de modo continuo. Se parecer que o paciente esta pio- 
rando ou nao esta respondendo a terapia de apoio, deve-se realizar 
encaminhamento para atendimento especializado. 
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ABUSO DE SUBSTANCIAS 

O abuso de substancias e um problema complexo para os ado- 
lescentes e para a sociedade em geral. Consulte o Capitulo 4 para 
um exame aprofundado desta questao. 

DISTURBIOS RELACIONADOS A ALIMENTACAO 
SOBREPESO 

Introducao 

A prevalencia de obesidade entre adolescentes de 12-19 anos de 
idade aumentou de 5 para 17% nos ultimos 25 anos, com taxas 
mais elevadas em jovens negros e hispanicos. De acordo com as 
tabelas de crescimento dos CDC de 2000, a obesidade durante 
a adolescencia e definida como um indice de massa corporal 
(IMC) > 95 a percentil para idade e genero. Sobrepeso e definido 
como o IMC entre o 85 a e 95 a percentil para idade e genero. Um 
adolescente com sobrepeso tern uma chance de 70% de tornar-se 
um adulto obeso. A Figura 3-5 ilustra as multiplas morbidades 
relacionadas ao sobrepeso e a obesidade durante a adolescen¬ 
cia e o risco de comorbidades associadas a obesidade na idade 
adulta. Talvez as morbidades de curto prazo mais comuns para 
adolescentes com sobrepeso e obesos sejam psicossociais, in- 
cluindo marginalizagao social, baixa autoestima, depressao e mi 


qualidade de vida. Assim como as morbidades fisicas, essas com- 
plicagoes psicossociais podem se estender a idade adulta. Dados 
recentes sobre os habitos de alimentagao e de exercicio fisico dos 
adolescentes que potencializam o sobrepeso e a obesidade indi¬ 
cam que quase 80% dos adolescentes ingerem quantidade insu- 
ficiente de fibras, 65% tem menos do que o nivel recomendado 
de atividade fisica (60 minutos por dia, cinco vezes por semana), 
35% assistem a tres horas ou mais de televisao em dias de aula 
tipicos e 25% participam de atividades computacionais nao aca- 
demicas por mais de tres horas em dias de aula tipicos. 

Avaliacao 

A triagem regular para sobrepeso e obesidade, medindo-se o IMC 
durante consultas de rotina, e provimento de orientagao preventiva 
antecipatoria para o adolescente e a familia em relagao a alimen¬ 
tagao saudavel e atividade fisica sao essenciais para identificagao 
precoce e prevengao de sobrepeso e comorbidades relacionadas. 
Uma historia familiar de obesidade, diabete melito, hipertensao, 
hiperlipidemia e doenga coronariana coloca um jovem com sobre¬ 
peso em maior risco de desenvolver estas comorbidades. Detalhes 
do comportamento alimentar individual e da familia, avaliagao 
da atividade fisica e tempo despendido em atividades sedenta- 
rias, esfor 90 s anteriores para perder peso e atual prontidao para 
mudar podem identificar areas de estilo de vida que podem ser 
modificadas para promover perda de peso. A analise dos sistemas 


Psicossociais 

Baixa autoestima 
Depressao 
Qualidade de vida 

Pulmonares 

Asma 
Apneia do sono 
Intolerancia ao exercicio 

Renais 

Glomeruloesclerose 

Proteinuria 


Gastrintestinais 

Paniculite 
Esteatoepatite 
Fibrose hepatica 
Calculos biliares 
Risco de cirrose 
Risco de cancer de intestino 


Musculoesqueleticas 

Fratura do antebrago 
Doenga de Blount 
Epifisiolise proximal do femur 
Pes chatos 
Risco de doenga degenerativa 
das articulagoes 



Neurologicas 

Pseudotumor cerebri 

Risco de acidente vascular cerebral 

Cardiovasculares 

Dislipidemia 
Flipertensao 

Hipertrofia ventricular esquerda 
Inflamagao cronica 
Disfungao endotelial 
Risco de doenga coronariana 

Endocrinas 

Diabetes tipo 2 
Puberdade precoce 
Sindrome do ovario policistico (mogas) 
Hipogonadismo (rapazes) 

Flernia 

TVP/EP 


Incontinencia por estresse 
Risco de cancer ginecologico 


▲ Figura 3-5 Complicacoes da obesidade. TVP, trombose venosa profunda; EP, embolia pulmonar. (Adaptada e reproduzida, com 
permissao, de Xanthakos AS, Daniel SR, Inge TH; Bariatric surgery in adolescentes: An update. Adolesc Med Clinics 2006;17.) 











ADOLESCENCIA 



Quadro 3-1 Exames de triagem para adolescentes com 
sobrepeso e obesos em ambiente de atencao primaria 


IMC 

Fatores de risco 

Exames 

85® a 94® percentil 

Nenhum 

Niveis de lipideos 
em jejum 

85® a 94® percentil 

Historia familiar de 
doencas relacionadas 
a obesidade; pressao 
arterial e/ou niveis de 
lipideos elevados; uso 
de cigarro 

Niveis de lipideos 
em jejum, ASI e All, 
glicemia em jejum 

a 95® percentil 


Niveis de lipideos 
em jejum, ASI e All, 
glicemia em jejum 


deve incluir perguntas sobre sintomas associados a condiqoes co- 
morbidas, incluindo resistencia insulmica e diabetes, dor abdo¬ 
minal, disfunqao do sono e irregularidades menstruais (pacientes 
do sexo feminino). Se um adolescente com sobrepeso for higido 
sob os demais aspectos e nao apresentar atraso no crescimento ou 
na maturaqao sexual, uma causa endocrinologica, neurologica ou 
genetica subjacente para o sobrepeso sera improvavel. Os compo- 
nentes-chave da historia e da avaliaqao fisica de um adolescente 
com sobrepeso sao descritos no Capitulo 10. O percentil do IMC 
e a presenqa de fatores de risco para morbidades podem servir de 
orientaqao para avaliaqoes laboratoriais de adolescentes com sobre¬ 
peso no contexto da atencao primaria (Quadro 3-1). 

► Tratamento 

Intervenqoes abrangentes, que incluam tanto terapia compor- 
tamental quanto modificaqoes na dieta e na atividade fisica, 
parecem ser as abordagens mais bem-sucedidas a obesidade e 
suas comorbidades, mas estudos clinicos que testem estas in- 
tervenqoes sao limitados. Varios estudos sobre tratamento da 
obesidade na infancia confirmaram a importancia decisiva da 
participaqao dos pais nos programas de controle de peso. A 
maior independence dos adolescentes significa que os profissio- 
nais devem discutir os comportamentos de saude diretamente 
com eles e, ao mesmo tempo, envolver os pais nas discussoes e 
incentivar toda a familia a tornar o ambiente domestico e o estilo 
de vida da familia mais saudaveis. 

As evidences mais recentes no tratamento da obesidade na 
populaqao pediatrica recomendam uma abordagem em quatro 
etapas, que inclui (1) prevenqao (Quadro 3-2); (2) programa es- 
truturado para manejo de peso; (3) intervenqao multidisciplinar 
abrangente; e (4) intervenqao de atenqao terciaria. O algoritmo 
do tratamento ajuda os serviqos de saude a determinar o estagio 
de manejo do peso apropriado para cada paciente com base na 
idade, percentil do IMC, comorbidades e historia pregressa de 
tratamento para obesidade. Esta abordagem e descrita no Ca¬ 
pitulo 10, e o modelo detalhado pode ser encontrado na publi- 
caqao original, “Recommendations for Treatment of Child and 
Adolescente Overweight and Obesity and Obesity in Pediatrics”, 
do grupo de Spear. 


Quadro 3-2 Componentes do estagio I da abordagem de 
estilo de vida saudavel e medidas preventivas para 
o manejo de peso em adolescentes 

Recomendar a 5 porcoes de frutas e legumes por dia 
No maximo, 2 h de televisao por dia 

Recomendar que nao haja aparelho de IV no dormitorio do adolescente. 
Minimizar ou eliminar bebidas acucaradas 
Abordar os habitos alimentares (p. ex., evitar pular o cafe da manha) 
Recomendar a 1 h de atividade fisica moderada por dia 3 
Envolver toda a familia nas mudancas de estilo de vida e reconhecer 
diferencas culturais 


a 0s adolescentes com sobrepeso em geral vao precisar iniciar com periodos 
mais curtos de atividade de menor intensidade e gradualmente aumentar 
a duracao bem como a intensidade da atividade. 

Os profissionais que cuidam de adolescentes obesos e com 
sobrepeso devem identificar comorbidades e trata-las como in- 
dicado. Por exemplo, um adolescente com sobrepeso e que apre- 
senta sonolencia durante o dia e roncos intensos pode precisar 
de um estudo do sono para avaliar apneia obstrutiva do sono. 
Uma jovem com sobrepeso nao gravida com acantose nigricans e 
oligomenorreia deve ser avaliada para sindrome do ovarios po- 
licistico (SOP). Existem poucas diretrizes sobre farmacoterapia 
para obesidade no adolescente. Somente dois medicamentos sao 
atualmente aprovados. A sibutramina, um inibidor seletivo da 
recaptaqao de serotonina (ISRS), e aprovada para pacientes de 
16 anos ou mais. O orlistat, um inibidor da lipase, e aprovado 
para pacientes de 12 anos ou mais. De modo geral, adolescentes 
obesos que poderiam se beneficiar com a medicaqao devem ser 
encaminhados a um programa multidisciplinar de perda de peso 
para avaliaqao e tratamento, pois medicamentos so devem ser 
usados como parte de um programa abrangente que inclui dieta, 
atividade fisica e modificaqoes comportamentais. A cirurgia ba- 
riatrica e reservada somente para adolescentes com obesidade 
grave que sejam fisicamente maduros, que tenham um IMC de 
50 kg/m 2 ou mais (ou > 40 kg/ m 2 com comorbidades significati- 
vas), que nao obtiveram sucesso com um programa de perda de 
peso no minimo por seis meses e que foram considerados aptos 
a aderir as mudanqas de estilo de vida de longo prazo necessarias 
apos a cirurgia em avaliaqao psicologica. 
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EVITACAO DA ESCOLA 

Se um adolescente faltou mais de uma semana de escola por 
causa de uma doenqa ou sintoma fisico cujo quadro clinico e 
incompativel com doenqa grave, deve-se suspeitar da existencia 
de fatores emocionais primarios ou secundarios que contribuem 
para o absenteismo. A investigaqao das faltas a escola pode mos- 
trar um padrao, tal como faltar as aulas matinais ou faltar nos 
mesmos dias no inlcio ou no fim da semana. 

Deve-se suspeitar de evitaqao da escola em jovens que faltam 
constantemente a despeito das tentativas dos pais e profissionais 
de incentivar seu comparecimento. Os adolescentes que evitam a 
escola costumam ter uma historia de excessivas ausencias esco- 
lares ou de dificuldades de separaqao quando eram mais jovens. 
Podem ter uma historia de queixas somaticas recorrentes. Os 
pais muitas vezes sentem-se incapazes de obrigar seu filho a fre- 
quentar a escola, podem nao ser capazes de distinguir doenqa de 
simulaqao, ou podem ter uma necessidade subjacente de manter 
o jovem em casa. 

A historia e exame fisico completos devem incluir uma ana- 
lise das historias clinica, educacional e psiquiatrica do paciente. 
Todos os sintomas de problemas emocionais devem ser explora- 
dos. Depois de pedir autorizaqao do paciente e dos pais, o me¬ 
dico pode achar proveitoso falar diretamente com as autoridades 
escolares e alguns dos professores mais importantes. O adoles¬ 
cente pode estar tendo problemas com determinados professo¬ 
res ou pessoas ou experimentando adversidade na escola (p. ex., 
bullying ou um professor intimidante). Alguns alunos ficam tao 
atrasados academicamente que nao veem como se nivelar e se 
sentem oprimidos. A ansiedade de separaqao, as vezes de longa 
duraqao, pode se manifestar em preocupaqoes subconscientes 
de que algo pode acontecer com a mae enquanto o adolescente 
esta na escola. A enfermeira da escola pode ter informaqoes uteis 
sobre a frequencia de visitas a enfermaria nos ultimos anos. E 
importante determinar as respostas tipicas dos pais as ausencias 
e queixas somaticas. Os pais podem estar fazendo tentativas sub¬ 
conscientes de manter o adolescente em casa, o que, por sua vez, 
pode produzir ganhos secundarios para o paciente; que perpetua 
a queixa. 


Tratamento 

Retornar a escola rapidamente depois de um periodo de ausen- 
cia e fundamental para a recuperaqao. O pediatra deve facilitar 
este processo oferecendo-se para falar com as autoridades esco¬ 
lares para justificar provas, deveres de casa e trabalhos que foram 
perdidos; deve falar diretamente com professores mais severos, 
com o objetivo de facilitar ao maximo a transiqao de retorno 
a escola. Quanto mais tempo os adolescentes se mantiverem 
afastados da escola, maior pode ser sua ansiedade em relaqao 
ao retorno. Caso uma doenqa ou sintoma torne-se tao serio que 
impeqa o adolescente de ir a escola, o paciente e os pais devem 
ser informados de que uma visita a um consultorio medico e 
necessaria. O medico enfoca a consulta tanto nos pais quanto no 
adolescente para aliviar a culpa dos pais por mandarem o jovem 
para a escola. Se o adolescente nao pode permanecer na escola, 
deve-se recomendar uma hospitalizaqao para uma avaliaqao 
clinica e psiquiatrica aprofundada. Os pais devem ser alertados 
sobre a possibilidade de recaidas apos feriados escolares, ferias 
de verao ou doenqa aguda. 

Hanna GL et al.: Separation anxiety disorder and school refusal in chil¬ 
dren and adolesscents. Pediatr Rev 2006;27:56 [PMID: 16452275], 

Suveg C et al.: Separation anxiety disorder, panic disorder, and school 
refusal. Child Adolesc Psychiatr Clin N Am 2005;14:773 [PMID: 
16171702], 

FRACASSO ESCOLAR 

O volume e a complexidade do conteudo de trabalho aumentam 
significativamente no ensino medio, mais ou menos na mesma 
epoca das rapidas mudanqas fisicas, sociais e emocionais da pu- 
berdade. Para terem um bom desempenho academico, os jovens 
adolescentes precisam ter a capacidade cognitiva, os habitos de 
estudo, a concentraqao, a motivaqao, o interesse e o foco emocio- 
nal necessarios. O fracasso academico que ocorre na adolescen- 
cia apresenta um amplo diagnostico diferencial: 

1. Capacidade intelectual limitada. 

2. Deficiencias de aprendizagem. 

3. Depressao ou problemas emocionais. 

4. Problemas visuais ou auditivos; outro tipo de deficiencia fisica. 

5. Absenteismo escolar excessivo secundario a doenqas croni- 
cas, como asma ou disfunqao neurologica. 

6 . Incapacidade de se concentrar. 

7. Transtorno do deficit de atenqao e hiperatividade. 

8 . Falta de motivaqao. 

9. Uso/abuso de drogas e alcool. 

Cada uma destas causas pode ser explorada. A avaliaqao 
exige uma historia e exame fisico pormenorizados, exames la- 
boratoriais apropriados e testes educacionais e psicologicos pa- 
dronizados. 

Tratamento 

O manejo deve ser individualizado para atender as necessidades 
especificas e promover os pontos fortes do paciente. Para jovens 
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com deficiencias de aprendizagem, uma prescriqao individual 
para cursos, professores e atividades extracurriculares regulares 
e de educaqao especial e importante. A psicoterapia ajuda estes 
adolescentes a adquirir habilidades de enfrentamento, melhorar 
a autoestima e desenvolver a capacidade de socializaqao. Se o 
paciente tem transtorno de deficit de atenqao ou hiperatividade 
que prejudica sua capacidade de se concentrar, um tratamento 
com medicaqao estimulante (p. ex., metilfenidato ou dextroan- 
fetamina) pode ser util. Se o adolescente estiver deprimido ou se 
outros problemas emocionais graves se revelarem, deve-se reco- 
mendar uma avaliaqao psicologica. 

Wilens TE et al.: Attention-deficit/hyperactivity disorder in adults. 

JAMA 2004;292:619 [PMID: 15292088], 

Wolraich ML et al.: Attention-deficit/hyperactivity disorder among 
adolescents: A review of the diagnosis, treatment, and clinical im¬ 
plications. Pediatrics 2005;115:1734 (PMID: 15930238], 


DISTURBIOS MAMARIOS 


O exame das mamas deve fazer parte do exame fisico de rotina 
nas moqas logo que houver o surgimento dos brotos mamarios, 
pois assim a pre-adolescente aceitara o exame como parte roti- 
neira do cuidado da saude, e a ocasiao pode servir como opor- 
tunidade para oferecer tranquilizaqao e educaqao. O exame se 
inicia com uma inspeqao para verificar a simetria e o estagio de 
Tanner ou classificaqao da maturaqao sexual. Um desenvolvi- 
mento assimetrico das mamas e comum nas adolescentes mais 
jovens, geralmente sendo transitorio, ainda que 25% das mulhe- 
res possam continuar apresentando assimetria na idade adulta. 
As causas organicas da assimetria das mamas incluem hipopla- 
sia mamaria unilateral, amastia, ausencia do musculo peitoral 
maior e hipertrofia juvenil unilateral, na qual ocorre rapido cres- 
cimento do tecido mamario, geralmente imediatamente apos 
a telarca. 

O exame das mamas e realizado com a paciente na posiqao 
supina e o braqo ipsilateral posicionado atras da cabeqa. Usando 
as polpas digitais, o examinador apalpa o tecido mamario em 
circulos concentricos a partir dos limites externos do tecido ma¬ 
mario ao longo do esterno, clavicula e axila e depois movendo-se 
em direqao a areola. Esta deve ser comprimida delicadamente 
para verificar secreqao do mamilo. As regioes supraclavicular 
e infraclavicular e axilares devem ser palpadas em busca dos 
linfonodos. 

Ha controversia a respeito de ensinar as adolescentes a fazer 
o autoexame das mamas. No passado, recomendava-se o autoe- 
xame da adolescente como um modo de ajuda-las a desenvolver 
conforto com as mudanqas em seus corpos e para detecqao de 
cancer futuro. Mais recentemente, contudo, especialistas ques- 
tionaram se o autoexame nao acabaria resultando em ansiedade, 
aumento das consultas medicas e procedimentos invasivos des- 
necessarios, pois a grande maioria dos nodulos mamarios em 
adolescentes e benigna. A U.S. Preventive Services Task Force 
encontrou poucas evidencias de que ensinar ou realizar autoexa- 
mes das mamas rotineiramente reduz a mortalidade por cancer. 
Apesar da falta de dados a favor ou contra ensinar ou realizar 
autoexames mamarios durante a adolescencia, existe algum 


consenso de que jovens com maior risco de cancer de mama — 
adolescentes com historia de neoplasia maligna, adolescentes 
que realizaram radioterapia no torax ha pelo menos 10 anos e 
adolescentes de 18-21 anos de idade cujas maes sao portadoras 
dos genes BRCA 1 ou BRCA 2 — devem realizar autoexames 
mensais das mamas apos cada periodo menstrual. 

NODULOS MAMARIOS 

Os nodulos mamarios em adolescentes sao, em sua maioria, be- 
nignos (Quadro 3-3). A incidencia de canceres mamarios pri- 
mario e secundario em meninas de 15-19 anos de idade entre 
2002 e 2006 foi de 0,2 por 100.000. Neoplasias raras de meninas 
adolescentes incluem carcinoma secretorio juvenil, carcinoma 
intraductal, rabdomiossarcoma, cistossarcoma filoide maligno 
e tumor metastatico. Estudos retrospectivos indicam que biop- 
sias de nodulos mamarios em adolescentes mostram mais co- 
mumente fibroadenoma (67%), alteraqao fibrocistica (15%) e 
abscesso ou mastite (3%). 

1. Fibroadenoma 

Os fibroadenomas sao os nodulos mamarios mais comuns em 
meninas adolescentes. Estas e outras lesoes mamarias sao rela- 
cionadas nos Quadros 3-3 e 3-4. Os fibroadenomas sao com- 
postos de tecido glandular e fibroso. Eles sao tipicamente nao 


Quadro 3-3 Nodulos mamarios em meninas adolescentes 

Comuns 

Fibroadenoma 
Alteracoes fibrocisticas 

Cistos mamarios (induindo os cistos subareolares) 

Abscesso mamario ou mastite 
Necrose de gordura (apos traumatismo) 

Menos comuns (benignos) 

Linfoangioma 
Hemangioma 
Papiloma intraductal 
Papilomatose juvenil 
Fibroadenoma gigante 
Neurofibromatose 

Adenoma ou gueratoma do mamilo 

Ectasia do ducto mamario 

Linfonodo intramamario 

Lipoma 

Hematoma 

Hamartoma 

Galactocele 

Raros (malignos ou potencialmente malignos) 

Carcinoma secretorio juvenil 
Carcinoma intraductal 
Cistossarcoma filoide 

Sarcomas (fibrossarcoma, histiocitoma fibroso maligno, 
rabdomiossarcoma) 

Cancer metastatico (carcinoma hepatocelular, linfoma, neuroblastoma, 
rabdomiossarcoma) 
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Quadro 3-4 Lesoes mamarias 


Fibroadenoma 

2-3 cm, flexivel, circunscrito, movel, nao doloroso. 
Frequentemente encontrado no quadrante superior 
externo do seio. Manejo consiste em observacao. 

Fibroadenoma 
juvenil gigante 

Fibroadenoma grande, > 5 cm, com estiramento da 
pele sobrejacente e dilatacao das veias superficiais. 
Benigno, mas requer excisao para confirmacao do 
diagnostico e por razoes esteticas. 

Cistos mamarios 

Geralmente causado por ectasia ductal ou tuberculos 
de Montgomery obstruidos, os quais podem ambos 
estar associados a secrecao mamilar. Ecografia pode 
ajudar a diferenciar de massa solida. A maioria 
regride espontaneamente. 

Alteracoes 

fibrocisticas 

Mais comum com o avanco da idade depois da 
adolescencia. Edema leve e nodularidade palpavel 
nos quadrantes superiores externos. Associadas a 
mastalgia pre-menstrual cidica. 

Abscesso 

Frequentemente associado a mastite sobrejacente 
e/ou secrecao mamilar purulenta. Cultivar o material 
do abscesso e/ou secrecao do mamilo antes de 
iniciar antibioticos. 

Cistossarcoma 

filoide 

Tumor grande de rapido crescimento associado a 
alteracoes na pele sobrejacente, veias dilatadas e 
necrose da pele. Requer excisao. Na maioria das 
vezes benigno, mas pode ser maligno. 

Papiloma 

intraductal 

Tumor intraductal palpavel, com frequencia 
subareolar com secrecao mamilar associada, mas 
pode encontrar-se na periferia da mama nas 
adolescentes. Requer excisao cirurgica. 

Papilomatose 

juvenil 

Tumor mamario raro caracterizado por massa 
mamaria grosseiramente nodular descrita como 
tendo o aspecto de "queijo sur'co". Requer excisao 
cirurgica. 

Necrose 

gordurosa 

Processo inflamatorio localizado; tipicamente e 
consequencia de traumatismo (ferimentos em 
esportes ou com cinto de seguranca). Cicatrizes 
subsequentes podem ser confundidas com alteracoes 
semelhantes as associadas a neoplasias. 


senslveis e aparecem durante o final da adolescencia como nodu- 
los flexlveis, lisos, circunscritos e moveis, na maioria das vezes no 
quadrante superior externo, mas podem aparecer em qualquer 
quadrante. De 10-25% das meninas terao lesoes multiplas ou bi- 
laterais. Os fibroadenomas em geral crescem lentamente, com 
tamanho medio de 2-3 cm. Eles podem permanecer do mesmo 
tamanho por meses ou anos, sendo que de 10-40% regridem 
completamente durante a adolescencia. O tecido fibroglandular 
denso da mama adolescente pode causar resultados falso-posi- 
tivos em mamografias comuns. Portanto, a ecografia e a melhor 
modalidade de imagem para avaliar um nodulo no seio de uma 
adolescente. O crescimento ou regressao de fibroadenomas de 
menos de 5 cm pode ser monitorado durante 3 ou 4 meses. Ava- 
liaqoes adicionais dependerao da evoluqao do paciente com exa- 
mes semestrais por alguns anos seguidos de exames anuais para 
um nodulo que esteja regredindo. Fibroadenomas com mais de 


5 cm, nodulos mamarios que estejam aumentando de tamanho 
ou apresentem alteraqoes na pele sobrejacente, ou nodulos sus- 
peitos em um paciente com historia de neoplasia anterior podem 
requerer biopsia e cirurgia excisional. 

2. Alteracoes fibrocisticas das mamas 

Alteraqoes fibrocisticas das mamas sao muito mais comuns em 
mulheres adultas do que em adolescentes. Os sintomas incluem 
leve inchaqo e nodularidade palpavel, mais frequentemente nos 
quadrantes superiores externos. A mastalgia e tipicamente ci- 
clica, ocorrendo em geral pouco antes da menstruaqao. Tranqui- 
lizar a adolescente sobre a natureza benigna do processo pode ser 
suficiente. Anti-inflamatorios nao esteroides, como ibuprofeno 
ou naproxeno sodico, ajudam a aliviar os sintomas. Anticoncep- 
cionais orais tambem sao beneficos. Sutias podem oferecer allvio 
dos sintomas. Estudos indicaram nao haver associaqao entre me- 
tilxantina e seios fibrocisticos; contudo, algumas mulheres rela- 
tam diminuiqao de sintomas quando nao ingerem cafeina. 

3. Abscesso mamario 

Embora a amamentaqao ao seio seja a causa mais comum de 
mastite, nas adolescentes fatores desencadeadores incluem de- 
pilar ou extrair os pelos periareolares, piercings nos seios e trau¬ 
mas que ocorrem durante a atividade sexual. Os organismos 
causadores mais comuns sao a flora epidermica normal. Uma 
mulher com um abscesso mamario geralmente se queixa de dor 
mamaria unilateral, e o exame revela alteraqoes inflamatorias 
sobrejacentes. O exame pode ser enganoso porque a infecqao 
pode ser mais profunda do que se suspeita. O tempo de cica- 
trizaqao apos perfuraqao do mamilo ( piercing ) e de 3-6 meses. 
Os riscos associados ao piercing do mamilo incluem reaqoes 
alergicas ao metal, formarpao de queloide e maior risco de he¬ 
patites B e C e de HIV. Complicaqoes associadas a formaqao 
de abscesso secundaria ao piercing do mamilo incluem endo- 
cardite, lesoes valvares cardlacas, infecqao de proteses cardla- 
cas, reaqao ao corpo estranho de metal no tecido mamario e 
infecqao recorrente. Staphylococcus aureus e o patogeno mais 
comum. Estreptococos (3-hemoliticos, Escherichia coli e Pseu¬ 
domonas aeruginosa tambem tem sido implicados. Abscessos 
flutuantes devem ser incisados, drenados e cultivados em meio 
llquido. Antimicrobianos orais com cobertura para S. aureus 
resistente a meticilina devem ser administrados inicialmente, e 
o paciente deve ser monitorado rigorosamente para a resposta 
ao tratamento ate que os resultados dos exames culturais e da 
sensibilidade estejam disponlveis. 

SECRECAO MAMILAR E GALACTORREIA 

A ectasia ductal e uma causa comum de secreqao mamilar. Ela e 
comum durante o desenvolvimento da mama e esta associada a 
dilataqao dos ductos mamarios, fibrose periductal e inflamaqao. 
Ela pode se apresentar na forma de secreqao espessa sanguino- 
lenta acastanhada ou multicor, e/ou com um nodulo cistico na 
mama, geralmente na regiao subareolar. O bloqueio dos duc¬ 
tos e os acumulos de llquido em geral se resolvem espontane- 
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amente, mas podem tornar-se infectados e produzir mastite. 
Os pacientes devem ficar atentos a eritema, calor e sensibilidade 
indicatives de mastite. Antibioticos orais com cobertura para a 
flora da pele devem ser iniciados se houver suspeita de infec- 
9ao. Secre^ao mamilar serosa ou sero-sanguinolenta e comum 
e pode estar associada a alteraijoes fibrocisticas da mama. Os 
tuberculos de Montgomery sao pequenas glandulas localizadas 
no aspecto externo da areola que podem drenar um liquido 
claro ou acastanhado atraves de uma abertura ectopica na 
areola e podem estar associados a uma pequena massa suba¬ 
reolar. Estas lesoes e secre^ao costumam regredir espontane- 
amente. Papilomas intraductais oriundos da proliferaqao de 
celulas ductais que se projetam no lumen do ducto sao uma 
causa rara de secreqao mamilar sanguinolenta ou sero-sangui¬ 
nolenta, podendo tambem apresentar uma massa subareolar 
ou periferica. Estas lesoes estao associadas a maior risco de 
neoplasias em adultos. 

A galactorreia pode ser distinguida das outras causas de se- 
creqao mamilar pela natureza leitosa da secre^ao e tendencia a 
envolver ambas as mamas. Ela geralmente e benigna. As cau¬ 
sas mais comuns incluem estimulaqao ou irritaqao cronica do 
mamilo, medicaqoes e drogas ilicitas (as drogas que causam 
galactorreia estao relacionadas no Quadro 3-5), gestaqao, parto 
ou aborto. Tumores secretores de prolactina (prolactinomas) e 
hipotireoidismo sao causas patologicas comuns de galactorreia 
durante a adolescencia. Causas menos comuns de hiperprolacti- 
nemia e galactorreia incluem doen^as no ou proximas ao hipo¬ 
talamo ou hipofise que interferem na segregaqao de dopamina 
ou em sua liberac^ao para o hipotalamo. Incluidos estao os tu¬ 
mores do hipotalamo e/ou hipofise, tanto benignos (p. ex., cra- 
niofaringiomas) quanto malignos (p. ex., doen^a metastatica), 
doen9as infiltrativas do hipotalamo (p. ex., sarcoidose) e dano ao 
pediculo hipofisario (p. ex., sec9ao ou compressao). A estimula- 
9ao dos nervos intercostais (p. ex., cirurgia da parede toracica ou 
infec9ao por herpes-zoster), insuficiencia renal (depura9ao re- 
duzida da prolactina), sindrome do ovario policistico e estresse 
emocional ou fisico tambem podem causar prolactinemia, a qual 
pode induzir galactorreia. 


Quadro 3-5 Medicamentos e fitoterapicos associados 
a galactorreia 

Anticonvulsivantes (acido valproico) 

Antidepressivos (inibidores da recaptacao de serotonina, antidepressivos 
triciclicos) 

Ansioliticos (alprazolam) 

Anti-hipertensivos (atenolol, metildopa, reserpina, verapamil) 
Antipsicoticos 

Tipicos (haloperidol, fenotiazina, pimozide) 

Atipicos (risperidona, olanzapina, molindone) 

Antiemeticos (proclorperazina) 

Fitoterapicos (anis, cardo, funcho, semente de alforva, urtiga) 
Anticoncepcionais hormonais 
Isoniazida (INH) 

Drogas ilicitas (anfetaminas, maconha, opiaceos) 

Agentes de motilidade (metodopramida) 

Relaxantes musculares (ciclobenzaprina) 


Achados clinicos 

A ecografia de mama pode ajudar a determinar a causa de secre- 
9&o mamilar e de nodulos mamarios. Dependendo dos achados 
adicionais da historia e exame fisicos, a avalia9ao da galactorreia 
pode incluir um exame de gravidez, nivel de prolactina e estudos 
da funqao tireoidea. Se houver duvida quanto a se a secre9ao e 
realmente galactorreia, a coloraqao da gordura da secreqao pode 
ser confirmatoria. TSH elevado confirma o diagnostico de hipo¬ 
tireoidismo. Prolactina elevada e TSH normal, frequentemente 
acompanhados por amenorreia, na ausencia de medica9ao sabi- 
damente causadora de hiperprolactinemia, sugerem um tumor 
hipotalamico ou hipofisario. Nestes casos, exames de ressonan- 
cia magnetica (RM) cerebral e encaminhamento a um endocri- 
nologista pediatrico sao indicados. 

► Tratamento 

Recomenda-se observaqao com exames seriados para secreqao 
mamilar associada a nodulo mamario, a menos que haja suspeita 
de papiloma. Esta entidade requer avalia9ao adicional e excisao 
por um cirurgiao mastologista. O tratamento da causa subjacente 
a galactorreia geralmente e efetivo. Galactorreia por hipotireoi¬ 
dismo deve ser tratada com repos^ao do hormonio da tireoide. 
Uma medica9ao alternativa pode ser prescrita em casos de ga¬ 
lactorreia induzida por medica9ao. Adolescentes com galactor¬ 
reia, mas sem nodulo mamario que possuem niveis normals de 
prolactina e de TSH, podem ser acompanhadas clinicamente e 
orientadas a respeito de medidas de suporte, como evitar a esti- 
mula9ao do mamilo, reduzir o estresse e manter um calendario 
menstrual para identificar irregularidades. Em muitos casos, os 
sintomas regridem espontaneamente e nao ha diagnostico sub¬ 
jacente. O manejo clinico de prolactinomas com agonistas de 
dopamina, como bromocriptina, e a abordagem preferencial. 

GINECOMASTIA 

A ginecomastia, o crescimento glandular subareolar benigno das 
mamas, afeta ate 65% dos adolescentes masculinos. Ela costuma 
aparecer em torno de seis meses apos o inicio dos caracteres se- 
xuais secundarios, com incidencia maxima durante os estagios 
II e III da classifica9ao de maturaqao sexual. O crescimento do 
tecido mamario geralmente regride dentro de um a dois anos 
e a persistencia apos os 17 anos de idade e incomum. Aproxi- 
madamente a metade dos rapazes com ginecomastia tem uma 
historia positiva de ginecomastia na familia. A patogenese da 
ginecomastia da puberdade ha muito foi atribuida a um desequi- 
librio transitorio entre estrogenios que estimulam a proliferaqao 
do tecido mamario e androgenios que antagonizam este efeito. 
A leptina foi recentemente implicada no desenvolvimento da gi¬ 
necomastia quando comparada a controles. Varios mecanismos 
foram propostos, nos quais a leptina atua bioquimicamente para 
alterar a razao estrogenio-androgeno. 

Achados clinicos 

£ necessario palpar as mamas para distinguir tecido adiposo 
(pseudoginecomastia) de tecido glandular (ginecomastia verda- 
deira). Na ginecomastia verdadeira, e possivel palpar uma massa 
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de tecido elastica, muitas vezes sensivel, movel, semelhante a um 
disco, por baixo do mamilo e da areola. Quase dois ter^os dos pa- 
cientes tem ginecomastia bilateral. Achados que indicam doenqa 
mais seria incluem tecido mamario duro ou firme, crescimento 
mamario unilateral, massas excentricas fora do complexo ma- 
milo/areola e altera^oes na pele sobrejacente. Um exame geni- 
turinario e necessario para avaliar a maturatpao da puberdade, 
volume e massas testiculares ou irregularidades dos testiculos. 

Na ausencia de anormalidades na historia ou no exame fi- 
sico, o monitoramento clinico da ginecomastia masculina por 
12-18 meses e suficiente. Uma avaliarjao laboratorial e justifi- 
cada se o paciente com ginecomastia e pre-pubere, parece sub- 
virilizado, tem uma massa mamaria excentrica, apresenta uma 
rapida progressao de crescimento mamario, tem uma massa 
testicular ou tem persistencia de ginecomastia alem do periodo 
de observarjao usual. A avalia<;ao laboratorial inicial inclui exa- 
mes da fun^ao tireoidea, testosterona, estradiol, gonadotrofina 
corionica humana (hCG) e hormonio luteinizante (LH). Estu- 
dos adicionais, dependendo dos achados preliminares, incluem 
cariotipo, estudos das fun^oes hepatica e renal, sulfato de 
de-hidroepiandrosterona e prolactina. Qualquer paciente com 
uma massa testicular ou resultados laboratoriais que sugiram 
um possivel tumor, como alta testosterona serica, hCG ou es¬ 
tradiol, devem fazer uma ecografia dos testiculos. Avalia^ao 
adicional inclui estudos de imagem suprarrenal ou cerebral 
caso haja suspeita de tumor hipofisario ou tumor suprarrenal 
produtor de prolactina. 

Diagnostics diferencial 

A ginecomastia pode ser induzida por substancias (Quadro 3-6). 
Tumores testiculares, suprarrenais ou hipofisarios, sindrome de 
Klinefelter, hipogonadismo secundario, sindrome de insensi- 
bilidade androgenica completa ou parcial, hipertireoidismo ou 
doen 9 as cronicas (p. ex., fibrose cistica, colite ulcerativa, doenqa 
hepatica, insuficiencia renal e sindrome da imunodeficiencia 
adquirida) que levam a desnutri^ao podem estar associados a 
ginecomastia. Cancer de mama no adolescente masculino e ex- 
traordinariamente raro. 

Tratamento 

Se a ginecomastia for idiopatica, pode-se oferecer tranquiliza- 
q:ao sobre a natureza comum e benigna do processo. A resolu<;ao 
pode levar ate dois anos. Reserva-se a cirurgia para os pacientes 
que apresentam crescimento mamario grave e/ou trauma psi- 
cologico significativos. Em casos de ginecomastia induzida por 
substancias, o uso agente causador deve ser interrompido, se 
possivel. O paciente deve ser encaminhado a um endocrinolo- 
gista ou oncologista se outras etiologias patologicas forem diag- 
nosticadas. 
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Quadro 3-6 Substancias associadas a ginecomastia 



Exemplos 

Antiandrogenicos 

Ciproterona, espironolactona, flutamida 

Medicamentos 

antiulcerosos 

Cimetidina, omeprazol, ranitidina 

Medicamentos 

cardiovasculares 

Digoxina, cerapamil, captopril, metildopa, 
niledipina, enalapril, reserpina, minoxidil 

Medicamentos 

quimioterapeuticos 

Agentes alquilantes 

Drogas de abuso 

Alcool, anfetaminas, maconha, opiaceos 

Hormonios 

Esteroides androgenicos anabolizantes, 
estrogenios, testosterona, gonadotrofina 
corionica 

Agentes infecciosos 

Cetoconazol, isoniazida, metronidazol, 
antirretrovirais 

Medicamentos 

psicoativos 

Diazepam, antidepressivos triciclicos, 
haloperidol, antipsicoticos ativos, fenotiazinas 

Outros 

Espironolactona, metodopramida 


Fallat ME, Ignacio RC: Breast disorders in children and adolescents. J 
Pediatr Adolesc Gynecol 2008;21(6):311-316 [PMID: 19064223], 

Hagan JF, Shaw JS, Duncan PM: Bright Futures: Guidelines for Health 
Supervision of Infants, Children, and Adolescents, 3rd ed. Ameri¬ 
can Academy of Pediatrics, 2008. 

Horner MJ et al. (editors): SEER Cancer Statistics Review, 1975-2006, 
National Cancer Institute, Bethesda.MD. http://seer.cancer.gov/ 
csr/1975_2006/, based on November 2008 SEER data submission, 
posted to the SEER web site, 2009. 

Jayasinghe Y, Simmons PS: Fibroadenomas in adolescence. Curr Opin 
Obstet Gynecol 2009;21(5):402-406 [PMID: 19606032], 

Laufer MR, Goldstein DP: The breast: examination and lesions. In: 
Emans SJ, Laufer MR, Goldstein DP (editors): Pediatric and Ado¬ 
lescent Gynecology, 5th ed. Lippincott Williams & Wilkins, 2005: 
729-759. 

Nordt CA, DiVasta AD: Gynecomastia in adolescents. Curr Opin Pe¬ 
diatr 2008;20(4):375-382 [PMID: 18622190], 


DISTURBIOS GINECOLOGICOS NA 
ADOLESCENCIA 


FISIOLOGIA DA MENSTRUACAO 

O ciclo menstrual ovulatorio se divide em tres fases consecutivas: 
folicular (dias 1-14), ovulatoria (meados do ciclo) e lutea (dias 
16-28). Durante a fase folicular, a secretpao pulsatil do hormonio 
liberador de gonadotrofina do hipotalamo estimula a hipofise 
anterior a segregar o hormonio follculo-estimulante (FSH) e LH. 
Sob a influencia do FSH e do LH, surge um follculo ovariano 
dominante entre o quinto e o setimo dia do ciclo menstrual, e 
o outro follculo sofre atresia. A elevatpao dos nlveis de estradiol 
produzida pelo amadurecimento do follculo causa prolifera^ao 
do endometrio. Na fase folicular intermediaria, o FSH cometpa a 
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diminuir secundariamente a retroalimentarpao negativa mediada 
por estradiol, ao passo que o LH continua aumentando como 
resultado da retroalimentaqao positiva mediada por estradiol. 

O LH em elevarpao inicia a secrecao de progesterona e a lu- 
teiniza^ao das celulas granulosas do foliculo. A progesterona es- 
timula adicionalmente o LH e o FSH. Isso acarreta um pico de 
LH, o que faz com que o foliculo se rompa e expulse o ovocito. 
Durante a fase lutea, o LH e o FSH diminuem gradualmente. O 
corpo luteo segrega progesterona. O endometrio entra na fase 
secretoria em resposta a eleva^ao dos niveis de estrogenio e pro¬ 
gesterona, com matura^ao 8-9 dias depois da ovula^ao. Se nao 
ocorrer gravidez ou se hCG placentario for liberado, inicia-se a 
luteolise; os niveis de estrogenio e progesterona diminuem; e o 
revestimento endometrial se desprende na forma de fluxo mens¬ 
trual aproximadamente 14 dias depois da ovularjao. Nos primei- 
ros dois anos apos a menarca, a maioria dos ciclos (50-80%) sao 
anovulatorios. 

EXAME PELVICO 

As indicates para um exame pelvico na adolescente incluem dor 
abdominal ou pelvica, massa intra-abdominal ou pelvica, sangra- 
mento vaginal anormal ou outros disturbios menstruais, secrecao 
vaginal patologica ou necessidade de citologia cervical. O Ameri¬ 
can College of Obstetricians and Gynecologists recomenda que se 
inicie a triagem com Papanicolaou (citopatologico) somente apos 
os 21 anos, independentemente da idade de inicio de intercurso 
sexual. Isso se baseia na baixa incidencia de cancer cervical em 
mulheresjovens e o potencial para efeitos adversos associados ao 
acompanhamento de jovens com resultados de testes de citologia 
anormais independentemente do tipo de teste usado. Em adoles- 
centes recem-diagnosticadas com HIV, o teste citopatologico e 
realizado duas vezes no primeiro ano apos o diagnostico e depois 
anualmente se os testes iniciais forem normals. 

Adolescentes sexualmente ativas e imunossuprimidas (p. ex., 
receptoras de transplante renal) podem necessitar de triagem 
com citopatologico mais precocemente. 

A adolescente pode ficar apreensiva em rela^ao ao primeiro 
exame pelvico. Um aconselhamento sensato e uma orientaijao 
adequada para a idade envolvendo informa^oes sobre o propo- 
sito do exame, a anatomia da pelve e os componentes do exame 
devem ser fornecidos sem pressa. O uso de diagramas e mode- 
los pode facilitar a discussao. Deve-se reservar um tempo para 
as perguntas da adolescente. Idealmente, o exame deve ocorrer 
em um ambiente controlado e confortavel. A adolescente pode 
pedir que a mae ou outro membro da familia estejam presentes 
durante o exame para sentir-se mais tranquila; contudo, em mui- 
tos casos, a adolescente pedira que o exame ocorra em sigilo. A 
presenqa de outra funcionaria para apoiar a adolescente durante 
o exame pode ser util. Uma acompanhante deve estar presente se 
o examinador for do sexo masculino. 

O exame pelvico comerpa colocando-se a paciente na posirpao 
de litotomia dorsal depois que os aparelhos e materials neces- 
sarios para o exame estao prontos (Quadro 3-7). Pacientes com 
deficiencias ortopedicas ou outras deficiencias fisicas requerem 
ajuda e adaptarpao para um posicionamento correto e conforto. 
O examinador inspeciona os genitais externos, observando a 


Quadro 3-7 Materials para exame pelvico 


Geral 

luvas, boa fonte de luz, especulos de tamanho 
apropriado, swabs aplicadores de algodao esteril, 
swabs grandes para remover o excesso de sangue 
ou de secrecao, rotulos para pacientes, espelho de 
mao para educacao do paciente 

Preparacao a 
fresco de secrecao 
vaginal 

Indicador de pH, laminas e laminulas para 
microscopio, solucoes de Nad e KOH 

Esfregaco cervical 
para citopatologico 
(Papanicolaou) 

Meio liquido ou laminas com fixador para exame 
de Papanicolaou; espatula cervical e escova 
citologica endocervical; ou escova cervical para 
coleta 

Exames para DSI 

Meios para teste de gonorreia e Chlamydia com 
swabs de coleta especificos 

Exame bimanual 

luvas, lubrificante a base de agua 


classificarpao da maturidade sexual, estrogeniza^ao da mucosa 
vaginal, formato do himen, tamanho do clitoris (2-5 mm de 
largura e normal), presemja de erup^oes ou lesoes da vulva, 
como foliculite por depilapio, verrugas ou outras lesoes da 
pele, e piercings ou tatuagens nos genitais. Pode-se perguntar 
a adolescente se ela tern alguma pergunta sobre seu corpo du¬ 
rante a insperjao, pois ela pode ter preocupa<;6es sobre as quais 
se sente inibida para mencionar (p. ex., normalidade da hiper- 
trofia labial). Em casos de historia de abuso ou agressao sexual, 
a presen«;a de lesoes, incluindo lacerates, contusoes, cicatrizes 
ou sinequias em torno do himen, da vulva ou do anus deve ser 
observada. 

A paciente deve ser preparada para a inser^ao do especulo 
para ajuda-la a permanecer relaxada. O especulo deve ser intro- 
duzido na vagina posteriormente com uma direijao descendente 
para evitar a uretra. Um especulo Pedersen medio costuma ser 
usado em pacientes que ja tiveram relaqoes sexuais; um especulo 
Huffman estreito e usado para pacientes virgens. Em uma adoles¬ 
cente virgem, antes do exame com especulo, um exame vaginal 
com palparpao digital (dedo indicador) pode ajudar o examina¬ 
dor a identificar a posirpao da cervice e dar a paciente uma previa 
da sensarpao que ela pode esperar com a introdurpao do especulo. 
Aquecer o especulo com agua da torneira antes da inser^ao pode 
ser mais confortavel para a paciente e tambem funcionar como 
lubrifica^ao. Tocar simultaneamente o aspecto interno da coxa 
da paciente ou aplicar ligeira pressao sobre o perineo distante do 
orificio vaginal durante a inser^ao ajuda a distrair a aten^ao da 
coloca^ao do especulo. As paredes vaginais e a cervice sao inspe- 
cionadas em busca de anormalidades anatomicas, inflamaijoes e 
lesoes, e a quantidade e qualidade da secreijao aderida as paredes 
vaginais e acumulada na vagina sao observadas. A presen<;a de 
um ectropio cervical e comumente observada em adolescentes 
como eritema ao redor do orificio externo do litero. O ectropio 
e a eversao do epitelio colunar endocervical para fora do orificio 
cervical sobre a face da cervice. 

Amostras de material sao obtidas na seguinte ordem: pH va¬ 
ginal, preparaijoes a fresco com soro fisiologico e KOH, triagem 
com citologia cervical (Papanicolaou) se indicada e esfrega^os 
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endocervicais para gonorreia e Chlamydia (Quadro 3-8). Reti- 
ra-se, entao, o especulo, e um exame bimanual e realizado com 
um ou dois dedos na vagina e a outra mao sobre o abdome para 
palpar o litero e anexos para verificar seu tamanho, posigao e 
sensibilidade. 

DISTURBIOS MENSTRUAIS 
1. Amenorreia 

Define-se amenorreia primaria como ausencia de periodos 
menstruais ou caracteres sexuais secundarios aos 13 anos de 
idade ou ausencia de menstruagao na presenga de caracteres 
sexuais secundarios aos 15 anos de idade. Na adolescente que 
ja atingiu a menarca, define-se amenorreia secundaria como a 
ausencia de menstruagao por tres ciclos consecutivos ou por seis 
meses em uma paciente com ciclos irregulares. 

A. Avaliacao de amenorreia primaria e secundaria 

Para avaliar a amenorreia, e util considerar niveis anatomi- 
cos de possiveis anormalidades do hipotalamo ao trato genital 
(Quadro 3-9). 

Uma abordagem passo a passo, usando historia clinica, 
graficos de crescimento, exame fisico e exames laboratoriais 


Quadro 3-8 Testes e procedimentos diagnostics realizados 
durante o exame vaginal com especulo 


pH vaginal 

Use swab de aplicacao para coletar secrecao 
aderida a parede ou recessos vaginais se um 
especulo estiver em posicao; aplique o material 
coletado imediatamente sobre um indicador de pH 
para leitura. 

Preparacoes a 
fresco de salina 
e KOH 

Colete amostras da secrecao como indicado 
com swabs diferentes, esfregue uma pequena 
amostra em lamina de vidro, aplique pequena 
gota de soro fisiologico ou de KOH e cubra 
imediatamente com laminula, e examine sob 
microscopio. 

Esfregaco Pap 

Remova delicadamente o excesso de secrecao 
da superficie da cervice. Celulas exocervicais 
sao coletadas com uma espatula aplicando-se 
ligeira pressao sobre a cervice com uma espatula 
e girando-a em torno do orificio externo do 
utero. Amostras de celulas endocervicais sao 
coletadas introduzindo-se delicadamente a escova 
citologica no orificio cervical e girando-a. Ambos 
os tipos de celula sao coletados pela escova 
cervical centralizando-a sobre o orificio cervical e 
girando-a. 

Exames para DST 

Insira swobs de teste especificos (p. ex., 

Dacron para a maioria dos meios de teste de 
Chlamydia) no orificio cervical para obter amostras 
endocervicais para Chlamydio e gonorreia. 


a Consulte as instrucoes do fabricante para coleta e processamento das 
amostras. DST, doencas sexualmente transmissiveis. 


Quadro 3-9 Diagnostic diferencial de amenorreia de 
acordo com o sitio anatomic onde se localiza a causa 


Eixo hipotalamico-hipofisario 

Supressao hipotalamica 
Doenca cronica 
Estresse 
Desnutricao 

Exercicios fisicos extenuantes 
Drogas (haioperidol, fenotiazinas, antipsicoticos atipicos) 
tesao no sistema nervoso central 
tesoes da hipofise: adenoma, prolactinoma 
Craniolaringioma, tumores do tronco cerebral ou parasselares 
Traumatismo craniano com contusao hipotalamica 
Processo infiltrativo (sarcoidose) 

Doenca vascular (vasculite hipotalamica) 

Condicoes congenitas 3 
Sindrome de Kallman 
Ovarios 

Disgenesia gonadal 3 
Sindrome de Turner (XO) 

Mosaico (XX/XO) 
tesoes do ovario 
Doenca autoimune (ooforite) 

Infeccao (caxumba) 

Toxinas (agentes quimioterapicos alquilantes) 

Radiacao 

Traumatismo, torcao (raro) 

Sindrome do ovario policistico 
Falha ovariana 

Trato de saida uterino-vaginal 

Disgenesia mulleriana 3 

Deformidade congenita ou ausencia de litero, tubas uterinas ou 
vagina 

Himen imperfurado, septo vaginal transverso, agenesia vaginal, 
agenesia da cervice 

Sindrome de insensibilidade androgenica (utero ausente ) 3 
Defeito no revestimento uterino 
Sindrome de Asherman (sinequias intrauterinas pos-curetagem 
ou endometrite) 

Tuberculose, brucelose 

Defeito na sintese ou acao hormonal (virilizacao pode estar presente) 

Hiperplasia suprarrenal 3 
Doenca de Cushing 
Tumor suprarrenal 
Tumor ovariano (raro) 

Farmacos (esteroides, ACTH) 


3 lndica uma condicao que geralmente se apresenta como amenorreia primaria. 
ACTH, hormonio adrenocorticotrdfico. 

apropriados, permitira a determinagao da etiologia da amenor¬ 
reia na maioria dos adolescentes. A avaliagao se inicia com uma 
historia detalhada do desenvolvimento fisico e sexual. Estabele- 
cer uma linha de tempo da puberdade incluindo idade na telarca, 
na adrenarca, no estirao de crescimento e na menarca ajuda na 
avaliagao do desenvolvimento pubere. Embora possa haver va- 
riagoes no inicio, grau e distribuigao temporal destes estagios, 
a progressao dos estagios e previsivel. Os androgenios suprarre- 
nais sao, em grande medida, responsaveis pelo desenvolvimento 
de pelos axilares e pubianos; o estrogenio e responsavel pelo 
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desenvolvimento das mamas, maturaqao dos genitais externos, 
da vagina e do utero e pela menstrua^ao. A ausencia de desen¬ 
volvimento sugere falha hipofisaria ou ovariana ou disgenesia 
gonadal. Determinar a idade ginecologica de uma paciente (anos 
e meses desde a menarca) e util para avaliar a maturidade do eixo 
hipotalamico-hipofisario-ovariano. A historia menstrual inclui 
a data da ultima menstruaqao (DUM), frequencia e duraqao da 
menstruaqao, volume de sangue e sintomas pre-menstruais. Ci- 
clos menstruais irregulares sao comuns nos primeiros um ou 
dois anos apos a menarca. Dois terqos das adolescentes com 
idade ginecologica de mais de dois anos tern ciclos menstruais 
regulares. 

Os componentes relevantes das historias clinica e cirurgica 
pregressas incluem historia neonatal, tratamento para neopla¬ 
sias, presen^a de disturbios autoimunes ou endocrinopatias e 
medicares atuais (prescritas ou comercializadas livremente, 
utilizadas sem prescriqao). A historia familiar inclui idade da 
menarca das familiares maternas, problemas ginecologicos ou de 
fertilidade na familia, doenqas autoimunes ou endocrinopatias. 
Uma analise dos sistemas deve focalizar os sintomas de doen- 
9 as hipotamico-hipofisarias, como mudan^a de peso, cefaleia, 
altera^oes visuais, galactorreia, poliuria e/ou polidipsia. Uma 
historia de dor abdominal e/ou pelvica ciclica em uma adoles- 
cente madura com amenorreia pode indicar uma anormalidade 
anatomica, tal como um himen imperfurado. Acne e hirsutismo 
sao indicadores clinicos de excesso de androgenios. Tanto o hi- 
potireoidismo quanto o hipertireoidismo podem causar irregu- 
laridades menstruais. AlteragAes no peso, nas caracteristicas da 
pele e do cabelo e o padrao de evacuaqoes podem indicar um 
problema de tireoide. Uma historia social confidential deve in- 
cluir atividade sexual, uso de anticoncepcionais, possibilidade 
de gravidez e uso de cigarro, drogas ou alcool. A paciente deve 
ser indagada sobre estressores maiores, sintomas de depressao e 
ansiedade, habitos alimentares, incluindo comportamentos de 
alimentaqao irregular ou para perda de peso, e participagao em 
esportes. 

Um exame fisico completo deve incluir os componentes 
listados no Quadro 3-10. Se a paciente e incapaz de tolerar 
um exame pelvico ou bimanual, a presenga do utero pode ser 
avaliada por exame ou ecografia retoabdominal. A ecografia 
permite a avaliagao da anatomia pelvica e possivel obstrugao 
do trato genital, medigao da espessura endometrial como indi- 
cadora de estimulagao estrogenica e identificagao de cistos ou 
massas ovarianos. 

Estudos laboratoriais iniciais devem incluir um teste uri- 
nario de gravidez, hemograma completo, TSH, prolactina e 
FSH. Caso haja evidencia de hiperandrogenemia (acne, hir¬ 
sutismo) e suspeita de SOP, devem-se medir a testosterona 
livre e o sulfato de de-hidroepiandrosterona (DHEAS). Caso 
haja suspeita de doenga sistemica, ECU, bioquimica serica 
(incluindo exames de fungoes renal e hepatica) e a hemosse- 
dimentagao devem ser obtidos. Se baixa estatura e atraso na 
puberdade estiverem presentes, deve-se avaliar a idade ossea 
e o cariotipo. 

Se o exame pelvico ou a ecografia revelar genitais externos e 
orgaos pelvicos femininos normais e a paciente nao esta gravida, 
ela deve ser submetida a um teste com medroxiprogesterona oral 
(10 mg diarias) por dez dias (Figura 3-6). A resposta positiva ao 


Quadro 3-10 Componentes do exame fisico para amenorreia 

Aparencia geral 

Caracteristicas sindromicas (p. ex., sindrome de 

Turner com pescoco alado, torax em escudo, 
hipertelorismo dos mamilos, aumento do angulo 
de rotacao externa dos membros superiores) 

Antropometria 

Altura, peso, IMC e percentis para idade, sinais 
vitais (FC, PA) 

Oftalmologico 

Falhas no campo visual, papiledema 

Pescoco 

Tiromegalia 

Mama 

Classificacao da maturacao sexual, galactorreia 

Abdome 

Massas 

Genital 

Classificacao da maturacao sexual, estrogenizacao 
da mucosa vaginal (mucosa rosea e umida versus 
vermelha delgada por hipoestrogenizacao), patencia 
himenal, clitoromegalia (largura > 5 mm) 

Pelvico e 
bimanual 

Profundidade vaginal por insercao de um swob de 
aplicacao umedecido com soro fisiologico na vagina, 
ou por exame bimanual (normal > 2 cm); palpacao 
do utero e ovarios por exame bimanual 

Pele 

Acne, hirsutismo, acantose nigricans 


IMC, indice de massa corporal; PA: pressao arterial; FC, frequencia cardiaca; 
CMS, classificacao da maturacao sexual. 


teste do progestogenio com sangramento de privagao e sugestiva 
da presenga de um utero normal preparado (“priming”) por es- 
trogenio. 

Uma prolactina serica elevada indica um possivel tumor 
produtor de prolactina. O nivel serico de prolactina e um teste 
sensivel, que pode elevar-se com estresse, alimentagao ou in- 
tercurso sexual. Um resultado ligeiramente aumentado deve 
ser repetido antes de se realizar uma ressonancia magnetica do 
cerebro para prolactinoma. FSH elevado indica insuficiencia 
ovariana ou disgenesia gonadal e um cariotipo para sindrome 
de Turner ou mosaico de Turner deve ser obtido. Ooforite au- 
toimune deve ser avaliada por anticorpos antiovarianos se a 
analise cromossomica estiver normal. Gonadotrofinas sericas 
normais ou baixas indicam supressao hipotalamica e amenor¬ 
reia funcional se o peso da paciente estiver normal e houver 
uma explicaqao razoavel, tal como exercicio vigoroso. Amenor¬ 
reia funcional, ainda que relativamente comum, e um diagnos- 
tico de exclusao. A baixa concentraijao de gonadotrofina serica 
tambem pode ser causada por desnutrfipao, como na anorexia 
nervosa, nas endocrinopatias, nas doen^as cronicas ou em 
tumor do sistema nervoso central. 

Caso o exame fisico ou ecografico revele ausencia de utero 
(ver Figura 3-7), uma analise cromossomica e testosterona se¬ 
rica devem ser obtidas para diferenciar entre disgenesia miil- 
leriana e insensibilidade androgenica. Disgenesia mulleriana 
ou sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH) e a 
ausencia congenita da vagina com desenvolvimento uterino va- 
riavel. Estas mulheres tem niveis de testosterona serica normais. 
Uma ressonancia magnetica da pelve ajuda a elucidar a natureza 
da agenesia vaginal e diferencia-la do septo vaginal transverso 
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▲ Figura 3-6 Avaliacao de amenorreia primaria em indivi'duo normal do sexo feminino. SNC, sistema nervoso central; FSH, 
hormonio follculo-estimulante; hCG, gonadrofina corionica humana; LH, hormonio luteinizante. 


baixo, agenesia do utero e da vagina e himen imperfurado. 
Individuos com insensibilidade androgenica sao fenotipicamente 
femininos, mas nao possuem vagina superior, utero e tubas ute- 
rinas; tem cariotipo masculino; e apresentam testosterona serica 
elevada (faixa normal para os homens). 


O manejo de amenorreia primaria ou secundaria depende da 
condii;ao subjacente (Figuras 3-6 a 3-8). O tratamento hormonal 
e usado em pacientes com causas hipotalamicas, hipofisarias e 
ovarianas. Corre^ao cirurgica pode ser necessaria em pacientes 
com anomalias nas vias de saida do trato genital. 
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▲ Figura 3-7 Avaliacao de amenorreia primaria em indivi'duo do sexo feminino com ausencia de utero ou com virilizacao. ACTH, 
hormonio adrenocorticotrofico; DHEAS, sulfato de de-hidroepiandrosterona; FSH, hormonio foliculo-estimulante; IVP, pielograma 
intravenoso; LH, hormonio luteinizante. 


B. Si'ndrome do ovario policistico 

A SOP e o disturbio endocrinologico mais comum entre mulheres 
em idade reprodutiva. Ela ocorre em ate 6% das adolescentes e 
em 12% das mulheres adultas. A SOP e caracterizada por disfun- 
qao ovariana, disturbio da secreqao de gonadotrofrina e hiperan- 
drogenismo, o qual causa amenorreia, hirsutismo e acne. Muitas 
adolescentes com SOP tem sobrepeso e a associaqao de SOP com 
resistencia insulinica esta bem estabelecida. Adolescentes com 
SOP estao em maior risco para morbidades relacionadas a obesi- 
dade, incluindo diabete melito tipo 2, dislipidemia e doen 9 a car¬ 
diovascular, baixa autoestima e problemas de saude reprodutiva 
na idade adulta, incluindo infertilidade e cancer endometrial. 

A adolescente com SOP geralmente apresenta sobrepeso, oli- 
gomenorreia, ou amenorreia secundaria, acne e hirsutismo. O 
conjunto mais recente de criterios diagnosticos para SOP da An¬ 
drogen Excess and Polycystic Ovary Syndrome Society inclui: (1) 
presenqa de hiperandrogenismo (hirsutismo e/ou hiperandroge- 
nemia bioquimica), (2) disfunqao ovariana (oligo-anovulaqao 
e/ou presen^a de ovarios policisticos na ecografia), e (3) exclusao 
de outros excessos androgenicos ou disturbios relacionados. 

O Quadro 3-11 delineia uma avaliaqao laboratorial padroni- 
zada para SOP. Se houver outras etiologias de virilizaqao, como 


hiperplasia suprarrenal congenita de inicio tardio (historia de 
pubarca prematura, DHEAS elevada, clitoromegalia), uma pri- 
meira 17-hidroxiprogesterona matinal deve ser coletada para 
identificar deficiencia de 21-hidroxilase. Cortisol urinario ou um 
teste de supressao de dexametasona e realizado caso haja suspeita 
de sindrome de Cushing. Se a paciente estiver com sobrepeso 
e/ou tiver acantose negricans , insulina em jejum, perfil lipideo 
e teste de 2 h de sobrecarga oral de glicose sao recomendados. 
Uma simples glicemia em jejum nao e suficiente, pois mulheres 
com SOP podem ter glicemia em jejum normal mas testes pos- 
prandiais anormais. Uma consulta com um endocrinologista 
pediatrico pode ajudar na avaliaqao e no manejo adicional de 
androgenios significativamente elevados e endocrinopatias. 

Encorajar mudanqas no estilo de vida que promovam perda 
de peso e um objetivo basico da terapia para SOP na adoles¬ 
cencia. Perda de peso esta associada a melhora da regulaijao 
menstrual e diminuiijao dos sintomas de hiperandrogenemia, 
comorbidades relacionadas a obesidade e infertilidade. Anticon- 
cepcionais orais com combinaqao de estrogenio/progesterona 
podem melhorar a regularidade menstrual, diminuir a produqao 
androgenica ovariana e suprarrenal e aumentar a globulina liga- 
dora de hormonios sexuais (SHBG). Atualmente, nao existem 
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Paciente com amenorreia secundaria 


® 


Historia ■ 


® 


Exame fisico ■ 




■ Teste de gravidez 

Identificar: 

Gravidez 

Drogas 

Doenga cronica 


Teste da progesterona 

L 


Positivo (sangramento de privagao hormonal) 

f } 


Nao hirsuta 


C D) Disfungao hipotalamica 
leve 


I 


HC, ECU, VSG, 
hormonio estimulante 
da tireoide 
(conforme indicado) 

* 

Corrigir 

fatores 

subjacentes 

I 

Repetir 
progesterona 
a cada tres meses 
(apos descartar 
gravidez) 

I 

Se oligomenorreia 
persistir, considerar 
LH, FSH, proactina, 
testes de fungao 
tireoidea 


Q 


Hirsuta 

\ 

Excesso de androgenio 

\ 

Obter relagao LH:FSH e 
testosterona livre, 
considerar DHEAS, 
17-OH.P, androstenediona 

I 

Ovarios 
policisticos 


Negativo (sem sangramento de privagao hormonal) 
0 Avaliar 


Estradiol 

FSH 

LH 

Prolactina 

I 


© 


Estrogenio normal 

i 

Interferentes 

hormonais 


Estrogenio baixo 

f " } 


Disturbio 

suprarrenal 


Contraceptivos 

orais 


Considerar 

metformina 


Encaminhar a 
endocrinologista 


Excesso de 
_ androgenio ou 
de cortisol ou 
Excesso de prolactina 

Exame de 
TC ou RM 


Microadenoma 
ou hiperplasia 
hipofisaria 

Verificar 

T„ 


Baixo FSH Alto FSH 

{ i 

-- Disfungao MJ Falha ovariana 
Q-y hipotalamica ^ 


grave 


Obter cariotipo 


I 

Consulta ginecologica ou 
endocrinologica 

I 

Terapia de 
reposigao 
hormonal 


Hormonio estimulante da tireoide 
VSG 

I 

Exame 

neurologico 

▲ Figura 3-8 Avaliacao de amenorreia secundaria. HC, hemograma completo; TC, tomografia computadorizada; DHEAS, sul- 
fato de de-hidroepiandrosterona; FHS, hormonio foliculo-estimulante; LH, hormonio luteinizante; RM, ressonancia magnetica; 
17-OH-P, 17-hidroxiprogesterona; T 4 , tiroxina; ECU, exame comum de urina; VSG, velocidade de hemossedimentacao. 


diretrizes para o uso de medicagoes de sensibilizagao insulinica, 
como metformina, para tratar SOP em adolescentes. 

2. Dismenorreia 

A dismenorreia e a queixa ginecologica mais comum entre me- 
ninas adolescentes, sendo que ate 90% delas relatam algum tipo 
de sintoma. Quinze por cento das adolescentes descrevem seus 
sintomas como graves. A prevalencia de dismenorreia aumenta 
com a idade ginecologica devido a sua associagao com ciclos 
ovulatorios. A dismenorreia pode ser considerada primaria ou 
secundaria, dependendo da ausencia ou presenga de doenga pel- 
vica subjacente (Quadro 3-12). Prostaglandinas potentes sao as 
mediadoras de dismenorreia, produzindo contragoes uterinas, 


isquemia tecidual e hipersensibilidade das libras dolorosas no 
litero. 

Alem de obter uma historia ginecologica e sexual, uma ca- 
racterizagao precisa da dor (relagao temporal com a menstrua- 
gao, intensidade, duragao, uso de analgesicos), e importante para 
determinar o comprometimento funcional. O exame pelvico 
em geral pode ser adiado em adolescentes sexualmente inati- 
vas com provavel dismenorreia primaria. As mogas devem ser 
incentivadas a acompanhar seus ciclos menstruais usando um 
calendario para prever quando um periodo e iminente, permi- 
tindo, assim, um uso mais pro-ativo de anti-inflamatorios nao 
esteroides (AINEs) um ou dois dias antes do inicio do periodo 
previsto ou na primeira indicagao de desconforto. Os AINEs sao 
tipicamente mantidos por mais 2 ou 3 dias apos o inicio da dor. 
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Quadro 3-11 Avaliacao laboratorial para smdrome do ovario 
polici'stico 


As medicares recomendadas sao ibuprofeno 400-600 mg a cada 
6 h, ou naxopreno 500 mg duas vezes ao dia. Se a paciente nao 
responde aos AINEs, supressao da ovulaqao com anticoncepcio- 
nais orais ou outros anticoncepcionais hormonais, como ade- 
sivo transdermico ou anel intravaginal, podem ser efetivos. Estes 
produtos tambem podem ser usados de forma continua para 
diminuir a frequencia menstrual. Medicares contendo apenas 
progestogenios, como acetato de medroxiprogesterona de depo- 
sito (DMPA), tambem sao op^oes. Se os pacientes nao respon¬ 
dent a esses produtos e aos AINEs, uma avaliar^ao adicional para 
dismenorreia secundaria e indicada. E exame pelvico, imagem 
pelvica com ecografia ou RM e laparoscopia diagnostica podem 
ser necessarios para o diagnostico. A dismenorreia secundaria 
tende a estar mais associada a dor pelvica cronica, dor no meio 
do ciclo, dispareunia e metrorragia. 

3. Sangramento uterino disfuncional 

O sangramento uterino disfuncional (SUD) resulta da descama- 
9 ao endometrial irregular que acompanha ciclos anovulatorios. 
Ele pode ser caracterizado por menorragia (sangramento pro- 
longado que ocorre em intervalos regulares) ou menometrorra- 
gia (sangramento intenso prolongado que ocorre irregularmente 
e com mais frequencia do que o normal). O Quadro 3 13 mostra 
o diagnostico diferencial de etiologias menos comuns na ado- 
lescencia. 

Avaliacao 

Alem da historia menstrual e sexual, o padrao de sangramento 
deve ser caracterizado pela extensao do ciclo, duraqao e quanti- 
dade de sangue (p. ex., numero de absorventes em 24 h, numero 
de incidentes menstruais). Sangramento por mais de 10 dias e 
geralmente considerado anormal. A paciente deve ser avaliada 
para sintomas de anemia, incluindo fadiga, tontura, sincope, ta- 
quicardia e outros sangramentos anormais (gengival, nas fezes e 
equimoses frequentes). O exame fisico inclui avaliaqao da esta- 
bilidade hemodinamica com mensuratjao da pressao arterial e 
da frequencia cardiaca em ortostatismo. As membranas mucosas 


e a pele devem ser avaliadas para palidez; o corat^ao, para ta- 
quicardia e sopro; o abdome, para organomegalia; e os genitais 
externos, para sinais de trauma ou anomalias congenitas. Se a 
paciente nunca foi sexualmente ativa, o exame pelvico geral¬ 
mente e desnecessario. Em uma moqa sexualmente experiente, 
deve-se realizar o exame pelvico e bimanual para examinar a va¬ 
gina, a cervice e os anexos, alem de exames para DSTs. O teste de 
gravidez e outros testes laboratoriais para avaliar a gravidade do 
SUD sao descritos na Figura 3-9. 

► Tratamento 

A gravidade do SUD e determinada pela conditpao hemodina¬ 
mica e pelo grau de anemia, sendo classificada como leve, mo- 
derada ou grave (ver Figura 3-9). Os objetivos de tratamento 
incluem (1) estabelecimento e/ou manutemjao de estabilidade 
hemodinamica (2) correqao de anemia aguda ou cronica, (3) re- 
tomada dos ciclos menstruais normals, (4) prevenqao de recidiva 
e (5) prevenqao das consequencias de longo prazo do manejo da 
anovulaijao depende da gravidade do problema e de sua etiologia 
especifica (Quadro 3-14). £ importante informar as adolescen- 
tes e suas familias que a adesao ao tratamento medicamentoso 
e fundamental para controlar o sangramento e tratar a anemia. 
As adolescentes devem ser tratadas ate que a anemia esteja resol- 
vida e, muitas vezes, por 6 meses ou mais depois disso caso haja 
algum problema subjacente, tal como anormalidade na funqao 
plaquetaria ou doemja von Willebrand. 

4. Mittelschmerz 

Mittelschmerz e um desconforto que ocorre no meio de um ciclo 
em consequencia da ovula^ao. A causa da dor e desconhecida, 
mas sugeriu-se irritaqao do peritonio devido ao extravasamento 
de liquido do cisto folicular roto no momento da ovulaqao. O 
paciente apresenta historia de dor abdominal unilateral indefi- 
nida ou continua no meio do ciclo, que pode durar alguns mi- 
nutos ou ate oito horas. Em casos raros, a dor assemelha-se a de 
apendicite aguda, torrpao ou ruptura de um cisto ovariano, ou 
gravidez ectopica. A paciente deve ser tranquilizada e tratada 
sintomaticamente. 

5. Smdrome pre-menstrual e disturbio 
disforico pre-menstrual 

Estima-se que de 51-86% das adolescentes experimentam alguns 
sintomas pre-menstruais. A smdrome pre-menstrual (SPM) e 
um conjunto de sintomas fisicos e psicologicos que ocorrem 
durante a fase lutea do ciclo menstrual e regridem com a mens- 
trua^ao. Os sintomas fisicos incluem intumescimento e dolori- 
mento mamarios, fadiga, cefaleia, mialgia, aumento do apetite 
e desejo por alimentos especificos. Os sintomas emocionais pre- 
menstruais podem incluir fadiga, labilidade do humor, ansie- 
dade, depressao, irritabilidade, hostilidade, disfun<;ao do sono e 
comprometimento social funcional. Para satisfazer os criterios 
diagnosticos, os sintomas deve ser documentados prospectiva- 
mente por ao menos dois ciclos menstruais consecutivos, serem 
restritos a fase lutea do ciclo menstrual, resolverem-se com o fim 
da menstruaqao, resultarem em comprometimento funcional e 


leste de gravidez 


lestosterona (total e livre) 

> 200 ng/dl sugere tumor 

Globulina carreadora de 
hormonios sexuais (SHBG) 


Sulfato de 

de-hidroepiandrosterona 

(DHEAS) 

> 700 mcg/dl sugere tumor 

Hormonio estimulante da 
tireoide (ISH) 


Hormonio foliculo-estimulante 
(FSH) 


Hormonio luteinizante 

Razao LH:FSH esta elevada se > 2,5:1 
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Quadro 3-12 Dismenorreia na adolescente 



Etiologia 

Inicio e Duracao 

Sintomas 

Exame Pelvico 

Tratamento 

Dismenorreia primaria 3 

Primaria 

Quantidade excessiva de 
prostaglandina F 2 a, a 
qual adere ao miometrio, 
causando contracoes 
uterinas, hipoxia e 
isquemia. Sensibiliza 
tambem diretamente os 
receptores de dor. 

Inicia-se pouco antes 
ou com o inicio do fluxo 
menstrual e dura de urn 
a dois dias. 

Tipicamente nao se inicia 
antes de urn ou dois 
anos apos a menarca, 
quando os cidos sao mais 
regularmente ovulatorios. 

Colicas no abdome 
inferior que se 
irradiam para a regiao 
inferior do dorso e 
para as coxas. 

Nausea, vomito e 
diarreia associadas 
por excesso de 
prostaglandinas. 

Normal. Pode esperar 
para realizar o exame 
pelvico se nunca 
sexualmente ativa e 
historia e compativel com 
dismenorreia primaria. 

Leve — calendario 
menstrual, iniciar AINEs 
no dia anterior ao 
sangramento ou no inicio 
do sangramento ou da dor 
se a distribuicao temporal 
do cido e dificil de prever. 
Moderada a grave — AINEs 
e AOs ou outro produto 
anticoncepcional para 
suprimir a ovulacao. 

Dismenorreia secundaria * 1 

Infeccao 

Na maioria das vezes, Recente inicio de dor 

devido a uma DST, como pelvica. Pode tambem 
Chlamydia ou gonorreia. haver dor cronica com 
infeccao prolongada sem 
tratamento. 

Dor pelvica, 
sangramento 
menstrual excessivo 
ou irregular, secrecao 
vaginal fora do normal. 

Secrecao mucopurulenta 
ou purulenta do orificio 
cervical, friabilidade 
cervical, mobilizacao 
cervical, sensibilidade 
uterina ou dos anexos, 
preparacao a fresco 
positiva para vaginose 
bacteriana, teste positivo 
para DST. 

Antibioticos adequados. 

Endometriose 

Implantes edopicos do 
tecido endometrial na 
pelve ou no abdome; 
pode resultar de 
menstruacao retrograda. 
Diagnostico definitivo 
requer laparoscopia. 

Geralmente se inicia 
mais de dois anos apos 
a menarca, nao responde 
significativamente 
a AINEs comuns e a 
terapias de supressao da 
ovulacao, e piora com o 
passar do tempo. 

Dor pelvica cronica; 
cidica ou aciclica. 

Sensibilidade leve a 
moderada tipicamente 
no fornice vaginal 
posterior ou ao longo dos 
ligamentos uterossacrais. 

Supressao da ovulacao com 
metodos anticoncepcionais 
hormonais combinados. Uso 
continuado pode oferecer 
controle adicional. Se dor 
persistir, encaminhar ao 
ginecologista para avaliacao 
adicional de dor pelvica 
cronica e consideracao de 
agonistas do hormonio 
liberador de gonadotrofina. 

Complicacao 
da gravidez 

Aborto espontaneo, 
gravidez edopica. 

Inicio agudo. 

Dor pelvica ou 
abdominal associada a 
sangramento vaginal 
apos falha de urn 
periodo menstrual. 

HCg positivo, utero 
aumentado, ou massa 
anexial. 

Ecografia pelvica se 
hemodinamicamente 
instavel para avaliar 
gravidez intrauterina. 
Consulta obstetrica ou 
cirurgica imediata se 
houver suspeita de 
gravidez edopica. 

Anomalias 

congenitas 

Anomalias das vias de 
saida do trato genital 
himen imperfurado, 
septo vaginal transverso 
ou longitudinal, utero 
septado. 

Inicio na menarca. 

Dor pelvica ou 
abdominal ciclica que 
pode se tornar cronica. 

Himen imperfurado pode 
ser visivel a inspecao 
externa. US pelvica para 
anatomia geral. RM pelvica 
e mais senstvel e exame 
especifico para septos. 

Consulta ginecologica 
para avaliacao e manejo 
adicionais. 

Aderencias 

pelvicas 

Cirurgia abdominal previa 
ou doenca inflamatoria 
pelvica. 

Inicio tardio apos cirurgia 
ou DIP. 

Dor abdominal pode Variavel. 

estar associada ou nao 
aos ciclos menstruais; 
possivel alteracao no 
padrao intestinal. 

Consulta ginecologica para 
possivel lise da aderencia. 


a Nenhuma patologia pelvica 
b Patologia subjacente presente 

DMPA, acetato de medroxiprogesterona de deposito; hCG, gonadotrofina corionica hunnana; RM, ressonancia magnetica; AINE, agente anti-inflamatorio nao 
esteroide; AOs, anticoncepcionais orais; DIR doenca inflamatoria pelvica; DST, doenca sexualmente transmissfvel; US, ultrassonografia. 
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Quadro 3-13 Diagnostico diferencial de sangramento 
uterino disfuncional em adolescentes 


Condicao 

Exemplos 

Anovulacao 


Doencas 

sexualmente 

transmissiveis 

Cervicite, doenca inflamatoria pelvica 

Complicacoes da 
gravidez 

Ectopica, aborto 

Disturbios 

hemorragicos 

Doenca von Willebrand, anormalidades na funcao 
plaquetaria, trombocitopenia, coagulopatia 

Disturbios 

endocrinos 

Hipo/hipertireoidismo, hiperprolactinemia, 
insuficiencia suprarrenal, SOP 

Anormalidades 

anatomicas 

Anomalias congenitas, cistos ou tumores 
ovarianos, polipos cervicais 

Traumatismo 

laceracao vaginal 

Corpo estranho 

Tampao retido 

Doenca cronica 

Hepatica, renal, inflamacao intestinal, lupus 

Neoplasias 

leucemia 

Farmacos 

Anticoncepcional, anticoagulante 


SOP, slndrome do ovario policistico. 


nao representarem exacerbaqao de outro disturbio subjacente. 
A SPM pode ser diagnosticada quando ao menos um sintoma 
fisico ou psicologico incapacitante esta presente por ate duas 
semanas antes da menstruaqao, com remissao ao fim do fluxo 
menstrual. SPM grave com comprometimento funcional afeta 
3-5% das mulheres em idade reprodutiva e esta classificada no 
Manual Diagnostico e Estatistico de Transtornos Mentais, 4- Ed., 
texto revisado, como disturbio disforico pre-menstrual (DDPM). 
O diagnostico clinico de DDPM requer cinco sintomas fisicos e 
a ocorrencia de ao menos um sintoma afetivo na maioria dos 
ciclos durante os ultimos doze meses. 

A patofisiologia da SPM nao e bem compreendida; contudo, 
existem algumas evidencias de desregulaqao da atividade sero- 
toninergica e/ou do funcionamento do receptor GABAergico 
durante a fase lutea do ciclo menstrual com aumentada sensi- 
bilidade aos metabolitos da progesterona circulantes. A SPM 
e a DDPM estao altamente associadas a transtorno depressivo 
unipolar e transtornos de ansiedade, como transtornos obsessi- 
vo-compulsivo, transtorno do panico e transtorno de ansiedade 
generalizada. Durante a adolescencia, pode ser dificil determinar 
se os sintomas afetivos representam um transtorno do humor ou 
de ansiedade, uma exacerbaqao pre-menstrual de um transtorno 
psiquiatrico ou simples SPM. 

O tratamento atual para SPM na adolescencia se baseia nos 
achados de estudos em adultos e inclui recomendaqoes de mu- 
danqas de estilo de vida e agentes farmacologicos que suprimem 
os picos e depressoes dos esteroides ovarianos ou aumentam a 
serotonina. Os ISRSs sao cada vez mais usados como terapia de 
primeira linha para SPM e DDPM em mulheres adultas e uma 


recente revisao pelo Grupo Cochrane dos ISRSs em SPM adulta 
grave determinou que ISRSs administrados de forma continua 
ou durante a fase lutea eram efetivos na reduqao dos sintomas 
pre-menstruais. Uma vez feito o diagnostico, educaqao, mudan- 
9 as de estilo de vida (p. ex., aumentar a atividade flsica e parar de 
fumar), reduqao de estresse, terapia cognitivo-comportamental 
e aconselhamento nutricional para melhorar o consumo de cal- 
cio e/ou suplementaqao de calcio devem ser experimentados. Se 
contracep^ao ou controle do ciclo forem importantes, um anti- 
concepcional hormonal combinado pode ser benefico. A pilula 
que content 20 meg de etinilestradiol e 3 mg de drospirenone 
com uma formulaqao 24/4 mostrou-se terapeutica em estudos de 
mulheres adultas com DDPM. Se estas intervenqoes nao contro- 
larem adequadamente os sintomas, a administraijao na fase lutea 
ou continua de ISRS pode ser cogitada. Relatos de caso indicam 
que adolescentes com DDPM respondem bem a aplicaqao de 
fluoxetina na fase lutea na dosagem adulta padrao de 20 mg/dia. 
Nao existem ISRSs oficialmente aprovados pelo FDA para trata¬ 
mento de SPM ou DDPM em adolescentes. 

6. Cistos ovarianos 

Os cistos ovarianos sao responsaveis por 20-50% dos tumores 
ovarianos benignos em adolescentes pos-puberes e sao o resul- 
tado do processo normal de ovulaqao. Eles podem ser assinto- 
maticos ou causar irregularidades menstruais ou dor pelvica. 
Cistos grandes podem causar constipaqao ou aumento da fre- 
quencia urinaria. Geralmente sao unilaterais, tern diametro de 
menos de 3 cm e regridem espontaneamente em um ou dois 
meses. Ocorre dor quando o diametro do cisto aumenta, cau- 
sando estiramento do cortex e da capsula ovarianos sobreja- 
centes. Se a paciente estiver assintomatica, pode ser examinada 
mensalmente, mantendo-se observa<;ao clinica ate a resoluijao. 
Produtos anticoncepcionais hormonais que suprimem a ovu- 
laqao podem ser iniciados para impedir a formaqao de novos 
cistos. As pacientes com cistos devem ser orientadas sobre os 
sinais e sintomas de tor 9 ao ovariana e/ou tubaria, que sao com- 
plicaqoes graves. A torqao se apresenta com o inlcio repentino 
de dor, nausea e vomitos. Febre baixa, leucocitose e desenvol- 
vimento de sinais peritoneais com sinais de rebote e defesa 
podem ser encontrados. Torqao e uma emergencia cirurgica 
devido ao risco de isquemia e necrose do ovario. As pacientes 
devem ser encaminhadas a um ginecologista para posslvel la- 
paroscopia se o cisto tiver um componente solido, medir mais 
de 6 cm na ecografia, se houver sinais ou sintomas de hemor- 
ragia ou torqao, ou se o cisto nao regredir em dois meses. Cis¬ 
tos no corpo luteo ocorrem com menos frequencia e podem 
ter de 5-10 cm de diametro. A paciente pode ter amenorreia 
associada, e, no momento em que o cisto se torna atresico, 
sangramento vaginal intenso. Pode haver sangramento para o 
interior do cisto ou ruptura, com hemorragia intraperitoneal. 
Hematocrito e ecografias seriados podem ser usados para de¬ 
terminar se o sangramento e autolimitado. Se a paciente esta 
estavel, contracepqao hormonal que iniba a ovulaqao pode ser 
iniciada para prevenir a formaqao de novos cistos e a paciente 
monitorada por tres meses ate que haja resoluqao do quadro. 
Laparoscopia pode ser indicada se o cisto tiver mais de 6 cm ou 
se houver dor ou hemorragia grave. 
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Paciente com sangramento uterino disfuncional 



© Historia 
Exame fisico 


Identificar: 

Disturbio da coagulagao 
Disturbio da tireoide 
Gravidez ectopica 
Ameaga de aborto 
Cervicite 


Hemograma completo com diferencial 
e plaquetas 

Contagem de reticulocitos 
Considerar: 

Tempo de protrombina, 
tempo de tromboplastina 
parcial, pesquisa de 
von Willebrand 

Exames (preparagoes a fresco 
para gonorreia e clamidia) 

Exames da fungao tireoidea 
Teste de gravidez 
Ecografia 


f 



Avaliar grau da doenga 

I 




Leve (HgB > 12 g/dL) Moderada (Hgb 9-12 g/dL) Grave (Hgb < 9 g/dL) 



A Figura 3-9 Avaliacao de sangramento uterino disfuncional. Hb, hemoglobina; AO, anticoncepcional oral. 


ACOG Practice Bulletin No. 109: cervical cytology screening.Obstet 
Gynecol 2009;114(6): 1409-1420. [PMID: 20134296]. 

American Psychiatric Association: Diagnostic and Statistical Manual 
of Mental Disorders, 4th Ed, text revision. American Psychiatric 
Association, 2000. 


Azziz R et al.: Task Force on the Phenotype of the Polycystic Ovary 
Syndrome of The Androgen Excess and PCOS Society. The An¬ 
drogen Excess and PCOS Society criteria for the polycystic 
ovary syndrome: The complete task force report. Fertil Steril 
2009;91 (2) :456-488. 
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Quadro 3-14 Manejo de sangramento uterino disfuncional 



Leve 

Moderado 

Grave 

Valor de Hb 

> 12 g/dl 

Hb 9-12 g/dl 

Hb < 9 g/dL (ou em queda); sinais e sintomas 
ortostaticos 

Tratamento agudo 

Calendario menstrual; 
suplementacao de ferro; 
AINEs com menstruacao 
pode ajudar a reduzir 
o fluxo. Considerar 

AOs se paciente e 
sexualmente ativa e deseja 
contracepcao. 

AOs monofasicos, ate quatro pilulas 
por dia e retirada gradual durante 

2-3 semanas; pode necessitar 
antiemetico. 

Sangramento deve cessar em alguns 
dias. Iniciar reducao gradual da dose 

2-3 dias apos cessacao do sangramento. 
Provavel fluxo de 
privacao apos ultima dose. 

Reposicao de fluidos, transfusao de sangue 
conforme necessario, hospitalizar se Hb < 7 g/dl 
ou se paciente estiver hemodinamicamente instavel. 
Para hemostasia, considerar: estrogenios conjugados, 

25 mg IV a cada 4-6 h por 24 h ou ate cessar o 
sangramento. Medicacao antiemetica. Consulta 
ginecologica para avaliacao adicional e possivel 
dilatacao e curetagem. Depois, A0 ativo: 
pilulas qid ate sangramento cessar, por ate 4 dias 
pilulas tid por 2-3 dias 
bid por 2 dias 

1 vez/dia por 2-3 semanas 
sangramento de privacao por 7 dias 

Manejo a longo prazo 

Monitorar calendario 
menstrual e Hb. Revisao 
clinica em 2-3 meses. 

Clclo com: 

(1) AOs por 3-6 meses iniciando 

5-7 dias apos sangramento de 
privacao inicial, ou 

(2) Acetato de medroxiprogesterona, 

10 mg V0 diariamente por 

10-14 dias iniciando no 14S dia de 
cada ciclo durante 3-6 meses. 

Fazer suplementacao de ferro. 

Monitorar Hb. 

Revisao clinica em 2-3 semanas e a cada 

tres meses. 

Depois: ciclo de A0 (cartelas de 28 dias) por 

3-6 meses. 

Duracao do tratamento depende da resolucao da 
anemia. Monitorar Hb. Revisao clinica em 

2-3 semanas e a cada 3 meses. 


AINEs, anti-inflamatorios nao esteroides,- AO, anticoncepcional oral; Hb, hemoglobina; VO, via oral. 


Berlan ED, Emans SJ:Managing polycystic ovary syndrome in 
adolescent patients. J Pediatr Adolesc Gynecol 2009;22(2): 
137-140 [PMID: 19350748]. 

Bloomfield D: Secondary amenorrhea. Pediatr Rev 2006;27(3): 113-114 
[PMID: 16510552]. 

Brown J et al.: Selective serotonin reuptake inhibitors for premens¬ 
trual syndrome. Cochrane Database Syst Rev 2009; 15(2): 
CD001396 [PMID: 19370564]. 

Cremer M et al.: Adolescent comprehension of emergency con¬ 
traception in New York City. Obstet Gynecol 2009;113(4): 
840-844 [PMID: 19305328]. 

Dorn LD et al.: Menstrual symptoms in adolescent girls: association 
with smoking, depressive symptoms, and anxiety. / Adolesc Health 
2009;44(3):237-243 [PMID: 19237109]. 

Ehrmann DA: Polycystic ovary syndrome. N Engl J Med 2005;352( 12): 
1223-1236 [PMID: 15788499]. 

Laufer M: Current approaches to optimizing the treatment of endo¬ 
metriosis in adolescents. Gynecol Obstet Invest 2008;66(Suppl 
l):19-27 [PMID: 18936548]. 

Rapkin AJ Mikacich JA: Premenstrual syndrome and premenstrual 
dysphoric disorder in adolescents. Curr Opin Obstet Gynecol 
2008;20(5):455-463 [PMID: 18797268]. 

Sanfilippo JS, lara-Torre E: Adolescent gynecology. Obstet Gynecol 
2009;113(4):935-947 [PMID: 19305342]. 


CONTRACEPCAO 

De acordo com a pesquisa sobre os comportamentos de risco dos 
jovens (Youth Risk Behavior Survey) realizada pelos CDC em 
2007, nos EUA, quase a metade dos estudantes do ensino medio 
(48%) disseram que tinham tido experiencias sexuais, e 35% dis- 
seram ser hoje sexualmente ativos. Sessenta e dois por cento 
disseram que usaram preservative em sua ultima relaqao sexual. 
A maioria dos jovens tern sua primeira experiencia sexual em 
torno dos 17 anos, mas nao se casa ate meados ou final da terceira 
decada de vida. Isso significa que os jovens expoem-se ao risco de 
gravidez indesejada e de DSTs por quase uma decada. Uma ado- 
lescente sexualmente ativa que nao usa contracepcao tern quase 
90% de chances de engravidar no periodo de um ano. 

Abstinencia e tomada de decisao 

Conversar com os adolescentes sobre sexo e suas implicates 
pode ajuda-los a tomar decisoes informadas sobre envolver-se 
em atividade sexual. A AAP endossa uma abordagem abrangente 
para a educa^ao sexual, que incorpora o incentivo a abstinencia e, 
ao mesmo tempo, o oferecimento de orienta^ao adequada sobre 
a reduqao dos riscos associados aos comportamentos sexuais. 
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O aconselhamento deve conter conversas sobre prevenqao de 
DSTs e metodos contraceptives, incluindo anticoncepqao de 
emergencia. Encorajar os adolescentes a usar contraceptivos 
quando tem vida sexual ativa nao acarreta maiores niveis de ati- 
vidade sexual. As adolescentes muitas vezes demoram para con¬ 
sular um medico em busca de serviqos contraceptivos depois 
de iniciarem atividade sexual. A preocupaqao com a ausencia de 
sigilo e um motivo importante para esta demora. 

Aconselhamento sobre metodo 
de contracepcao 

Os objetivos do aconselhamento de adolescentes sobre contra- 
cepqao incluem promoqao de comportamento sexual seguro e 
responsavel pelo adiamento da iniciaqao da atividade sexual, 
reforqo do uso regular de preservative para aqueles que sao se- 
xualmente ativos e discussao das opqoes de contracepqao que 
ofereqam proteqao contra gravidez indesejada. Os provedores 
devem se familiarizar com as politicas de seus Estados sobre a 
possibilidade de que menores de idade autorizem procedimen- 
tos de saude sexual e reprodutiva. Estes dados podem ser aces- 
sados na internet nas paginas do Guttmacher Institute (http:// 
www.guttmacher.org) e do Center for Adolescent Health and the 
Law (http://www.adolescenthealthlaw.org). 

O medico deve levar em consideraqao o estilo de vida da 
adolescente, as possiveis dificuldades de adesao ao metodo, a 
necessidade de sigilo em torno do uso de contracepqao, as expe¬ 
riences previas com contracepqao, as razoes para sua interrup- 
qao e ideias erroneas sobre as opqoes contraceptivas. Obstaculos 
no acesso a assistencia medica, incluindo transporte e limitaqoes 
financeiras, devem ser identificados. A prescriqao de contracep- 
qao por outras razoes medicas (p. ex., manejo de dismenorreia) 
pode criar oportunidades para que medicos e pacientes ado¬ 
lescentes conscientizem os pais sobre o uso de medicaqao e, ao 
mesmo tempo, mantenham os comportamentos sexuais em si¬ 
gilo (Quadro 3-15). 


Quadro 3-15 Eficacia contraceptiva 


Porcentagem de mulheres que tiveram 
gravidez inesperada no primeiro ano de uso 



Uso tipico 

Uso perfeito 

Nenhum metodo 

85 

85 

Apenas espermicida 

29 

18 

Retirada 

27 

4 

Diafragma 

16 

6 

Preservative 

Feminino 

21 

5 

Masculino 

15 

2 

Anticoncepcional oral 

8 

0,3 

Adesivo Evra 

8 

0,3 

NuvaRing 

8 

0,3 

Depo-Provera 

3 

0,3 

DIU 

Paragard 

0,8 

0,6 

Mirena 

0,2 

0,2 

Implanon 

0,05 

0,05 


DIU, dispositivo intrauterino. 

Adaptado de Trussel J: Eficacia contraceptiva. In Hatcher RA et al. (editors): 
Contraceptive Technology, 19th ed. revisada, Ardent Media 


dia do ciclo menstrual, apos um teste negativo de gravidez. Esta 
abordagem tem sido estudada em adolescentes e aumenta a ade¬ 
sao ao metodo de escolha. Infelizmente, estes estudos tambem 
enfatizam a baixa adesao ao metodo contraceptivo a longo prazo 
nesta faixa etaria. 


Mecanismo de acao 

O principal mecanismo de aqao dos anticoncepcionais hormo- 
nais combinados que contem estrogenio e progestogenio (AOs, 
adesivo transdermico, anel intravaginal) e dos metodos com 
apenas progestogenio (AOs, DMPA e implante de etnogestrel) e 
a inibiqao da ovulaqao. O espessamento do muco cervical tam¬ 
bem dificulta a penetraqao do esperma, e a atrofia do endome- 
trio diminui as chances de implantaqao. Iniciar qualquer metodo 
contraceptivo durante o periodo menstrual (seja no primeiro 
dia de sangramento ou no primeiro domingo de sangramento) 
produz uma supressao mais confiavel da ovulaqao. Os anticon¬ 
cepcionais orais convencionais, os emplastros transdermicos e 
os aneis intravaginais geralmente exigem que a adolescente es- 
pere o proximo periodo menstrual para iniciar seu uso. Estudos 
demonstram que muitas mulheres que recebem prescribes ou 
mesmo amostras da medicaqao nunca iniciam o metodo. Ainda 
mais preocupante, essas mulheres podem engravidar enquanto 
estao esperando para iniciar o uso do metodo. A abordagem de 
“inicio imediato” e uma alternativa que permite que a paciente 
inicie a contracepqao no dia da consulta, independentemente do 


Consideracoes medicas 

A avaliaqao de uma adolescente que solicita contracepqao inclui 
uma revisao de condiqoes clinicas atuais e pregressas, medica- 
qoes em uso e alergias, historia menstrual, historia social con- 
fidencial, incluindo historia sexual, e historia clinica familiar. 
Componentes importantes de uma historia sexual incluem idade 
na primeira relaqao, numero de parceiros ao longo da vida, his¬ 
toria de DSTs e de doenqa inflamatoria pelvica (DIP), uso de pre¬ 
servative, uso atual e passado de outros contraceptivos e motivos 
da sua interrupqao, e historia e desfecho de gestaqoes previas. £ 
util ter o registro de peso, altura, IMC e pressao arterial basais 
da paciente. Um exame pelvico nao e necessario antes de ini¬ 
ciar a contracepqao. Entretanto, se a mulher e sexualmente ativa 
e apresenta atraso mentrual ou tem sintomas de gravidez, um 
teste de gravidez esta justificado. A triagem para DSTs deve ser 
oferecida a uma mulher sexualmente experiente assintomatica, e 
exames para DSTs sao indicados se ela for sintomatica. 

A publicaqao Improving Acess to Quality Care in Family 
Planning: Medical Eligibility Criteria for Contraceptive Use, da 
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OMS, e um guia com base em evidencias que fornece criterios 
para iniciar e manter metodos contraceptives que se baseiam 
na avaliarpao de risco das caracteristicas ou conhecida condiqao 
clinica preexistente de um individuo. O Quadro 3-16 relaciona 
as contraindicacoes absolutas (uma condiqao que representa um 
risco inaceitavel a saude se o metodo contraceptivo for usado) e 
relativas (uma condiqao em que os riscos teoricos ou comprova- 
dos geralmente superam as vantagens de usar o metodo) de usar 
anticoncepcionais orais hormonais combinados. Essas contrain- 
dicaqoes podem ser validas para outros produtos hormonais 
que contenham estrogenio e progestogenio, incluindo o adesivo 
transdermico e o anel intravaginal. 

£ importante avaliar os pacientes para possiveis fatores de 
risco para eventos tromboembolicos venosos (ETE) antes de 
iniciar qualquer produto contraceptivo que contenha estro¬ 
genio. O risco de ETE para mulheres em idade reprodutiva e 
extremamente baixo (4 por 100.000 mulheres por ano para mu¬ 
lheres nao gravidas que nao usam produto contraceptivo con- 
tendo estrogenio). O uso de estrogenio aumenta o risco de ETE 


Quadro 3-16 Contraindicacoes para o uso de 
anticoncepcionais orais combinados (A0C) 

Contraindicacoes absolutas 

Gravidez 

Amamentacao (ate 6 semanas de idade) 

Hipertensao PAS > 160 mmHg ou PAD > 100 mmHg 
Historia de tromboflebite; disturbio tromboembolico atual, doenca 
cardiovascular, ou doenca cardiaca isquemica 
Mutacoes trombogenicas conhecidas (fator V de Leiden, mutacao 
da protrombina, proteina S, proteina C e deficiencias de 
antitrombina) 

Lupus eritematoso sistemico 

Doenca cardiaca valvar com complicacoes (como hipertensao 
pulmonar; fibrilacao atrial; historia de endocardite bacteriana) 
Diabetes com nefropatia; retinopatia; neuropatia 
Doenca hepatica: hepatite viral ativa; cirrose grave; tumor (adenoma 
hepatocelular ou hepatoma) 

Cancer de mama (atual) 

Enxaquecas com aura 

Cirurgia extensa com imobilizacao prolongada 

Contraindicacoes relativas 

Pos-parto (primeiras 3 semanas) 

Amamentacao (de 6 semanas a 6 meses apos o nascimento) 
Hipertensao (adequadamente controlada; historia de HAS onde PA nao 
pode ser avaliada; PAS 140-159 mmHg ou PAD 90-99 mmHg) 
Enxaquecas sem aura (para manutencao de A0C) 

Historia de cancer de mama com remissao por 5 anos 
Doenca ativa da vesicula biliar ou historia de colestase induzida 
por A0C 

Uso de farmacos que afetam as enzimas hepaticas (rifampicina, 
fenitoina, carbamazepina, barbituricos, primidona, topiramato, 
oxcarbazepina, lamotrigine, inibidores de protease reforcados 
por ritonavir) 


PA, pressao arterial; PAD, pressao arterial diastolica,- HAS, hipertensao; 
PAS, pressao arterial sistolica. 


Quadro 3-17 Perguntas de triagem para trombofilia 
hereditaria 


Voce ou algum familiar seu em 
primeiro grau... 

... ja teve coagulos sanguineos nas 
pernas ou nos pulmoes? 

... ja esteve hospitalizado devido a 
coagulos sanguineos nas pernas ou 
nos pulmoes? 

Quais foram as circunstancias em 
que o coagulo ocorreu? 

Cancer, viagem aerea, obesidade, 
imobilidade, pos-parto 

Voce ou algum familiar ja precisou 
de medicacao para afinar o 
sangue? 



para mulheres nao gravidas (10-30 por 100.000 mulheres por 
ano); entretanto, a propria gravidez aumenta acentuadamente 
o risco de ETE (60 por 100.000 mulheres por ano). Em vista 
do baixo risco de ETE na populagrao, nao e economicamente 
vantajoso testar todas as mulheres em idade reprodutiva para 
trombofilia hereditaria (fator V de Leiden, mutacao da pro¬ 
trombina, proteina S, proteina C e deficiencias de antitrom¬ 
bina). O Quadro 3-17 mostra perguntas de triagem uteis para 
a historia pessoal e familiar de ETE. Se um familiar proximo 
teve um ETE, verifique se foi feito o exame para trombofilia he¬ 
reditaria. Se um defeito especifico foi identificado, justifica-se 
testar a paciente para o defeito especifico antes de iniciar um 
produto contendo estrogenio. Caso nao haja informa^oes sobre 
testes, mas a historia familiar seja muito sugestiva de trombo¬ 
filia hereditaria, deve-se cogitar testar para todos os disturbios 
trombofilicos hereditarios antes de iniciar estrogenio. Alem 
disso, se a testagem for indicada, mas nao possivel, deve-se 
cogitar o uso de produtos contraceptives alternatives que nao 
contenham estrogenio. 

Dicas para prescricao e monitoramento 
do uso de contraceptivos 

Com pacientes adolescentes, e importante analisar detalhada- 
mente as vantagens, as desvantagens, os possiveis efeitos cola- 
terais e as instruqoes para uso dos metodos contraceptivos de 
uma maneira concisa e apropriada para sua idade. Instructs 
escritas que sejam claras e em um nivel educacional adequado 
tambem podem ajudar (www.youngwomenshealth.org e uma 
fonte util para instru^oes). Alguns consultorios usam for- 
mularios de consentimento para assegurar que a adolescente 
compreende plenamente o metodo contraceptivo escolhido. £ 
preciso lembrar as adolescentes que a contracepqao hormonal 
nao vai protege-las da transmissao de DSTs, e que preservati¬ 
ves devem ser usados sistematicamente. Incentivar as adoles¬ 
centes a serem criativas no uso de metodos para nao esquecer 
de tomar o contraceptivo (p. ex., ajustando o despertador do 
celular para que toque na hora de tomar a pilula) pode con- 
tribuir para a adesao. As adolescentes muitas vezes interrom- 
pem o controle de natalidade por motivos nao medicos, ou por 
efeitos colaterais menores e devem ser incentivadas a contatar 
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seus medicos caso surjam duvidas ou preocupagoes sobre o 
metodo escolhido para evitar gravidez involuntaria. Consultas 
de acompanhamento com frequencia de alguns meses tambem 
podem melhorar a adesao. Essas consultas tambem oferecem 
oportunidades para educagao sobre saude reprodutiva e tria- 
gem para DSTs. 

De modo geral, os efeitos colaterais dos contraceptives sao 
leves e melhoram ou diminuem durante os tres primeiros meses 
de uso. O Quadro 3-18 mostra os efeitos estrogenicos, pro¬ 
gestogenicos e combinados (estrogenicos e progestogenicos) 
dos anticoncepcionais orais combinados (AOCs). De modo 
geral, estes sintomas tambem podem incluir outros metodos 
hormonais combinados. Se uma paciente que esta tomando 
contraceptives orais apresenta efeitos colaterais menores per- 
sistentes ha mais de tres meses, um tipo diferente de AOC pode 
ser experimentado para alcangar os efeitos hormonais dese- 
jados (p. ex., diminuir o conteudo de estrogenio ou mudar o 
progestogenio). Sangramento inesperado e um efeito colateral 
comum nos primeiros meses de uso do AOC e geralmente se 
resolve sem intervengao. Caso o sangramento inesperado seja 
persistente, o medico deve descartar outras possiveis etiologias, 
como pilulas esquecidas, gravidez, infeegao ou interagao com 
outras medicares. Para mulheres que apresentam spothing 
ou sangramento antes de completarem as pilulas hormonais 
ativas, aumentar o conteudo de progestogenio oferecera mais 
suporte endometrial. 


Metodos de barreira 

Preservatives masculinos tem sido usados mais amplamente nas 
ultimas decadas como resultado dos esforgos educacionais e mer- 
cadologicos exigidos pela epidemia de Aids. Todos os adolescen- 
tes sexualmente ativos devem ser orientados a usar preservatives 
correta e regularmente em todos os comportamentos intimos 
(sexo oral, vaginal e anal). Os preservatives oferecem protegao 
contra DST por proverem uma barreira mecanica. Preservatives 
de poliuretano podem ser usados por adolescentes com alergia 
a latex. Os espermicidas que content nonoxinol-9 nao sao mais 
recomendados, porque a exposigao ao espermicida pode causar 
irritagao genital, o que pode facilitar a aquisigao de DSTs, inclu¬ 
sive HIV. As pacientes devem ser aconselhadas a usar lubrifican- 
tes a base de agua com os preservatives. 

Os metodos de barreira vaginal incluem o preservative fe- 
minino, o diafragma e o capuz cervical. O preservative femi- 
nino e uma bolsa vaginal feita de poliuretano que pode ser usada 
como alternativa ao preservative masculino. Os preservatives 
femininos nao tem a mesma eficacia na prevengao de gravidez 
e de DSTs e sao mais caros do que os preservatives masculinos. 
Os diafragmas e capuzes cervicais podem nao ser viaveis para 
adolescentes, pois exigem prescrigao, adaptagao professional e 
habilidade para introduzi-los. Eles tambem apresentam taxas 
mais altas de falha com uso tipico (20 e 40%, respectivamente; 
ver Quadro 3-15). 


Quadro 3-18 Efeitos estrogenico, progestogenico e combinados dos AOCs por sistema 


Sistema 

Efeitos estrogenicos 

Efeitos progestogenicos 

Efeitos estrogenicos e progestogenicos 

Geral 


Intumescimento 

Ganho de peso ciclico devido a retencao 
de liquido 

Cardiovascular 

Hipertensao 

Hipertensao 

Gastrintestinal 

Nausea; adenomas hepatocelulares 

Aumento do apetite e ganho 
de peso; aumento dos niveis de 
colesterol LDL; diminuicao dos niveis 
de colesterol HDL; diminuicao da 
tolerancia a carboidratos; aumento 
da resistencia insulinica 


Mama 

Aumento no tamanho das mamas 

Sensibilidade das mamas 

Geniturinario 

Leucorreia; eversao ou ectopia 
cervical 



Hematologico 

Complicacoes tromboembolicas, 
incluindo embolos pulmonares (raro), 
trombose venosa profunda, acidente 
cerebrovascular, ou infarto do 
miocardio (raro) 

Aumento da sensibilidade ou do 
tamanho da mama 

Neurologico 



Dores de cabeca 

Pele 

Telangiectasia, melasma 

Acne, pele oleosa 


Psicologico 


Depressao, fadiga, diminuicao 
da libido 



AOC, anticoncepcional oral combinado; HDL, lipoproteina de alta densidade; 1DL, lipoproteina de baixa densidade. 
Adaptado de Hatcher RA et aL Contraceptive Technology, 19th ed. Ardent Media, 1998. 









adolescencia 



Metodos hormonais combinados 

Contraceptives orais, adesivo transdermico 
e anel intravaginal 

Os AOCs sao o metodo contraceptivo mais comumente utilizado 
na faixa etaria adolescente. Os AOCs tambem sao usados para 
indicates nao contraceptivas (Quadro 3-19). Todos os AOCs 
contem estrogenio (etinilestradiol ou EE). Os AOCs “de dose 
baixa” contem 20-35 meg de etinilestradiol por pilula. Existe 
uma variedade de progestogenios, a maioria feitos a partir de 
testosterona com perils androgenicos diferentes. A drospirenona 
e um progestogenio mais recente derivado da espironolactona 
que possui atividade antiandrogenica e antimineralocorticoide. 
Esta formulaqao e vantajosa para uso com pacientes que pos- 
suem SOP, mas nao deve ser prescrita para pacientes com risco 
de hiperpotassemia (aquelas que sofrem de insuficiencia renal, 
hepatica ou suprarrenal ou que estao tomando certos medica- 
mentos, incluindo inibidores da enzima de conversao da angio- 
tensina e antagonistas do receptor da angiotensina II). Existem 
regimes de ciclo estendido que permitem que as mulheres dimi- 
nuam a frequencia menstrual de quatro ciclos menstruais por 
ano ate formulaqoes que consistem em pilulas hormonais diarias 
para o ano todo, eliminando totalmente os periodos menstruais. 
Novas formulaqoes com menos pilulas de placebo (4 em vez de 
7) diminuem a duraqao do periodo menstrual. Existe tambem 
um AOC mastigavel para mulheres que nao conseguem engolir 
comprimidos. 


que o adesivo poderia aumentar o risco de ETE em compara- 
qao com outros produtos contraceptives que contem estrogenio. 
Estudos que avaliaram este risco apresentam resultados con- 
flitantes. O FDA atualizou o rotulo de seguranqa para o Ortho 
Evra em setembro de 2009 para incluir sua interpretaqao destes 
estudos, mostrando um aumento de zero a duas vezes no risco 
de eventos tromboembolicos. O FDA assegura que o Ortho Evra 
e um contraceptivo bem tolerado e valido para mulheres com 
perfil de baixo risco para ETE. Como no caso de outros produtos 
contraceptivos que contem estrogenio, as pacientes devem ser 
aconselhadas a parar de fumar e considerar a interrupqao pla- 
nejada destes metodos nos periodos perioperatorios de cirurgia 
extensa e imobilizaqao prolongada. Em estudos clinicos, os efei- 
tos colaterais mais comuns incluiram disturbios mamarios (dor e 
edema), cefaleia, nauseas e irritaqao da pele. O adesivo pode ser 
menos efetivo em mulheres que pesam mais de 90 kg e naquelas 
com condiqoes de pele que impedem a absorqao. 

Anel intravaginal 

O NuvaRing e um anel vaginal que libera 15 cmg de etiniles¬ 
tradiol e 120 meg de etonogestrel por dia. A paciente coloca o 
anel dentro da vagina por tres semanas e o remove no primeiro 
dia da quarta semana para permitir o sangramento de privaqao. 
Um novo anel e introduzido a cada mes. Em estudos clinicos, os 
efeitos colaterais mais comuns incluiram vaginite e corrimento 
vaginal, cefaleia, ganho de peso e nauseas. 


Adesivo transdermico 

O adesivo transdermico Ortho Evra libera 20 meg de etiniles¬ 
tradiol e 150 meg de norelgestromina diariamente. O adesivo e 
usado por sete dias e mudado semanalmente por tres semanas 
consecutivas. O adesivo e uma alternativa vantajosa em relaqao 
aos AOCs para adolescentes que tern dificuldade para lembrar-se 
de tomar uma pilula todos os dias; contudo, a maior biodispo- 
nibilidade dos estrogenios liberados por via transdermica (60% 
maior do que com AOCs de 35 meg) trouxe a preocupaqao de 


Quadro 3-19 Beneflcios nao contraceptivos dos 
anticoncepcionais orais 

Protecao contra condicoes potencialmente fatais 

Cancer de ovario 
Cancer endometrial 
Doenca inflamatoria pelvica 
Gravidez ectopica 

Morbimortalidade por gravidez involuntaria 
Alivio de condicoes que afetam a qualidade de vida 
Anemia ferropriva 
Doenca mamaria benigna 
Dismenorreia 

Ciclos menstruais irregulares 
Cistos ovarianos funcionais 
Sindrome pre-menstrual 
Acne 


Metodos com progestogenio isolado 
Contraceptivos orais 

As pilulas com progestogenios isolados (minipilula) nao contem 
estrogenio e sao usadas em mulheres que apresentam contrain- 
dicaqoes para produtos que contem estrogenio ou efeitos cola¬ 
terais inaceitaveis ligados aos estrogenios dos AOCs. A eficacia 
dos AOCs com progestogenio isolado na prevenqao de gravidez 
e um pouco menor do que a dos AOCs combinados. Elas re- 
querem adesao rigorosa e horarios regulares de ingestao devido 
a meia-vida mais curta do progestogenio. Uma paciente deve 
tomar a minipilula diariamente na mesma hora (dentro de 3 h). 
Os mecanismos primarios pelos quais a gravidez e prevenida 
incluem espessamento do muco cervical e diluiqao do revesti- 
mento endometrial. A ovulaqao e inibida em aproximadamente 
50% das mulheres. O principal efeito colateral dos contracep¬ 
tivos orais com progestogenio isolado e um padrao menstrual 
imprevisivel. A necessidade de adesao rigorosa e a possibilidade 
de sangramento inesperado pode tornar este metodo menos de- 
sejavel para as adolescentes. 

Contraceptivos hormonais injetaveis 

O acetato de medroxiprogesterona de deposito (DMPA), ou 
Depo-Provera, e um anticoncepcional injetavel de longa aqao. 
Ele e injetado no musculo gluteo ou deltoide a cada 12 sema¬ 
nas na dose de 150 mg. A primeira injeqao deve ser adminis- 
trada durante os primeiros cinco dias do ciclo menstrual, para 
assegurar proteqao contraceptiva imediata. O metodo de initio 
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rapido tambem pode ser usado com o DMPA. As adolescentes 
que foram sexualmente ativas nas ultimas duas semanas devem 
ser informadas da possibilidade de gravidez e orientadas a re- 
tornar para fazerem um novo teste de gravidez duas semanas 
apos terem iniciado o DMPA. Com uma taxa de falha de menos 
de 0,3%, sua aqao prolongada reduzindo problemas de adesao, 
a reversibilidade e a ausencia de efeitos colaterais relacionados 
aos estrogenios, esta e uma opqao contraceptiva boa para muitas 
adolescentes. O hipoestrogenismo que resulta da supressao do 
eixo hipotalamo-hipofise-ovariano pelo DMPA reduz o efeito 
do estrogenio que inibe a reabsorqao ossea. Em 2004, o FDA 
emitiu um alerta em tarja preta de que o uso de DMPA a longo 
prazo (> 2 anos) poderia causar diminuiqao da densidade ossea. 
Este fator e especialmente preocupante, porque a adolescencia 
e o periodo critico de maxima agregaqao ossea. As atuais reco- 
mendaqoes sao de que o uso de DMPA a longo prazo deve ser 
limitado as situaqoes em que outros metodos de contracepqao 
sao inadequados. Embora o uso de DMPA esteja associado a di- 
minuiqao da densidade ossea, estudos demonstram que a den¬ 
sidade mineral ossea se recupera apos a interrupqao do DMPA. 
Ate o presente momento, nao existem estudos que possam res¬ 
ponder a questao de saber se a diminuiqao da densidade ossea 
devido ao uso de DMPA em adolescentes aumenta o risco de 
osteoporose e fraturas na idade adulta. O consenso dos espe- 
cialistas neste momento e que as vantagens de usar o DMPA em 
geral superam os riscos teoricos de fraturas posteriormente na 
vida. Tal como acontece com todos os outros metodos contra¬ 
ceptives, os medicos precisam ajudar seus pacientes a pesar os 
pros e os contras de iniciar e continuar com este metodo de con- 
tracepqao. As adolescentes que usam DMPA devem ser aconse- 
lhadas a ingerir quantidades suficientes de calcio (1.300 mg/dia) 
e vitamina D (400 Ul/dia) na alimentaqao, evitar o tabagismo e 
praticar atividade fisica regular, incluindo exercicios contra re- 
sistencia para a saude ossea em geral. Outros efeitos adversos do 
uso de DMPA incluem padrao menstrual imprevisivel, ganho 
de peso (normalmente 2,2 kg por ano para os primeiros dois 
anos de uso) e alteraqoes de humor. 

Implante contraceptivo 

Implanon e um implante de haste unica contendo etonogestrel, 
que e um metabolito do desogestrel. Ele e colocado no tecido 
subcutaneo do braqo nao dominante da paciente e tem validade 
de tres anos. £ um contraceptivo reversivel altamente eficaz de 
longa duraqao (LARC), com taxas de falha inferiores a 1%. O 
Implanon inibe a ovulaqao e adensa o muco cervical como o 
DMPA, mas nao suprime a produqao do estradiol ovariano nem 
induz um estado de hipoestrogenismo. O risco de diminuiqao 
da densidade ossea e menor do que o associado ao DMPA. A in- 
serqao deve ocorrer durante os primeiros cinco dias do periodo 
menstrual, ou a qualquer momento se a mulher estiver usando 
corretamente um metodo anticoncepcional hormonal diferente. 
O momento adequado minimiza a probabilidade de que o im¬ 
plante seja colocado durante o initio de uma gravidez ou em 
uma mulher nao gravida tarde demais para inibir a ovulaqao no 
primeiro ciclo de uso. Sangramento menstrual irregular e a razao 
mais comum para interromper o uso em ensaios clinicos. Em 
media, o volume de sangramento e semelhante ao dos periodos 


menstruais tipicos da paciente, mas o calendario de sangramento 
e irregular e imprevisivel. Outros efeitos colaterais incluem cefa- 
leias, ganho de peso, acne, dor mamaria e labilidade emocional. 
O retorno da fertilidade apos a remoqao e rapido. O Implanon 
nao foi testado em mulheres com um IMC acima de 130% do 
ideal e pode ter sua eficacia diminuida nessas mulheres. Nao 
e recomendado para mulheres que tomam regularmente me- 
dicamentos que sao potentes indutores das enzimas hepaticas, 
porque os niveis de etonogestrel podem ser substancialmente 
reduzidos nessas mulheres. A inserqao e um procedimento feito 
em consultorio. Os provedores devem completar o treinamento 
formal do fabricante para estarem aptos a inserir o Implanon. 

Sistemas e dispositivos intrauterinos 

Sistemas (SIU) e dispositivos (DIU) intrauterinos nao costumam 
ser escolhidos pelas adolescentes para a contracepqao, apesar de 
sua utilidade em adolescentes nuliparas, alta eficacia (taxas de 
insucesso < 1%) e conveniencia. O SIU liberador de levonorges- 
trel, Mirena, libera 20 meg de levonorgestrel por dia e e aprovado 
para a contracepqao por ate cinco anos. Tem muitas aqoes con- 
traceptivas, incluindo a espessamento do muco cervical, inibiqao 
da capacitaqao e sobrevivencia espermatica, supressao do endo- 
metrio e inibiqao da ovulaqao em algumas mulheres. O sangra¬ 
mento irregular e comum nos primeiros meses apos a inserqao, 
porque a supressao do endometrio leva varios meses para evoluir. 
O sangramento, entao, diminui acentuadamente e pode ocorrer 
amenorreia secundaria. Alem da prevenqao da gravidez, as mu¬ 
lheres com SIU relatam reduqao dos sintomas da dismenorreia e 
reduqao da dor da endometriose. Colica e comum durante a in- 
serqao, e pode ocorrer expulsao espontanea. Perfuraqao uterina 
durante a inserqao e um risco incomum. O DIU T 380A de cobre 
Paraguard nao content hormonios e pode garantir contracepqao 
por ate 10 anos. Suas aqoes contraceptivas incluem a liberaqao 
de ions de cobre que inibem a migraqao dos espermatozoides 
e o desenvolvimento de uma reaifao inflamatoria esteril que e 
toxica para os espermatozoides e ovulos e impede a implanta- 
9 ao. Dor e sangramento menstrual intenso sao as razoes mais 
comuns para a interrupqao do metodo. Um equivoco comum 
sobre o uso de SIU e DIU e que eles aumentam o risco de DIP. 
A pesquisa atual mostra que o risco de DIP e maior apenas no 
momento da inserqao. Tambem foi comprovado que SIU e DIU 
nao aumentam o risco de infertilidade tubaria e de gravidez ec- 
topica. Contraindicaqoes para a colocaqao de SIU/DIU incluem 
gravidez, DIP, ou sepse pos-aborto nos ultimos tres meses, DST 
atual, cervicite, hemorragia vaginal anormal nao diagnosticada, 
neoplasia maligna do trato genital, anomalias uterinas, ou leio- 
miomas, que distorcem a cavidade uterina, tornando a inserqao 
incompativel. Alergia a qualquer componente do SIU/DIU e 
uma contraindicaqao. Pacientes com disturbios do metabolismo 
do cobre (doenqa de Wilson) nao devem usar o DIU que content 
cobre. As adolescentes devem fazer triagem para DSTs antes da 
inserqao de um SIU ou DIU. 

Anticoncepcao de emergencia 

A contracepijao de emergencia (CE) refere-se ao uso de medi- 
camentos hormonais no prazo de 72 h apos coito desprotegido 
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Quadro 3-20 Regimes de anticoncepcao de emergencia 


AOC (progestogenio isolado) 

Dose: uma vez 

Plano B 

2 comprimidos 

Plano B em uma etapa 

1 comprimido 

AOC (estrogenio e progestogenio) 

Dose: repeticao em 12 h 

Ovral, Ogestrel 

2 comprimidos brancos 

tevlen, Nordette 

4 comprimidos laranja 

lo/Ovral, tow-ogestrel, levora, 
Quasence, Cryselle 

4 comprimidos brancos 

Jolessa, Portia, Seasonale, Trivora 

4 comprimidos cor-de-rosa 

Triphasil, Tri-leven 

4 comprimidos amarelos 

Seasonique 

4 comprimidos azul-verde-daro 

Empresse 

4 comprimidos laranja 

Alesse, lessina, levlite 

5 comprimidos cor-de-rosa 

Aviane 

5 comprimidos laranja 

Lutera 

5 comprimidos brancos 


ou parcialmente protegido para preventjao da gravidez (Qua¬ 
dro 3-20). A CE foi estudada ate 120 h apos a relaqao sexual 
desprotegida, mas sua eficacia diminui com o tempo apos o 
evento. A CE tern 90% de eficacia, se usada dentro de 24 h, 
75% de eficacia, se usada dentro de 72 h, e aproximadamente 
60% de eficacia se usada dentro de 60 h. Portanto, e importante 
orientar as pacientes a tomar a medicaqao assim que possivel 
apos uma relaqao desprotegida ou falha na contracepqao. A CE 
poderia potencialmente prevenir cerca de 80% dos casos de 
gravidez indesejada e deve ser parte de orientaqao antecipato- 
ria dada a adolescentes sexualmente ativos de ambos os sexos. 
A prescriqao antecipada para CE em consultas de manutenqao 
da saude deve ser considerada em adolescentes sexualmente 
ativas. Indicates para a CE incluem falha de metodos anticon - 
cepcionais (rompimento do preservative), falha na tomada de 
duas ou mais pllulas ativas de AOC, descolamento do adesivo 
contraceptivo, remoqao do anel vaginal, ou injetjao tardia de 
DMPA. A CE tambem e usada apos violencia sexual. O meca- 
nismo exato da CE e desconhecido, mas acredita-se que ocorre 
interrupqao do desenvolvimento folicular ou interferencia na 
maturaqao do corpo luteo. A CE nao e teratogenica e nao in- 
terrompe uma gravidez que ja se implantou no revestimento 
do utero. O Plano B e um metodo de duas pllulas com pro¬ 
gestogenio isolado que liberam 0,75 mg de levonorgestrel por 
comprimido, o qual causa significativamente menos nauseas 
e vomitos do que os metodos de estrogenio e progesterona 
combinados. Ele inicialmente foi prescrito com instruqoes para 
tomar uma pllula logo apos a relaqao desprotegida, seguido por 
uma segunda pilula 12 h depois. Estudos atuais demonstram 
que tomar dois comprimidos ao mesmo tempo tern a mesma 
eficacia. O Plano B de uma etapa foi aprovado em julho de 
2009 e e um esquema de uma pilula que content 1,5 mg de levo¬ 
norgestrel. Ambos os produtos sao vendidos sem necessidade 


de receita medica e estao disponiveis para pacientes com idade 
superior a 17 anos. A prescriqao e necessaria para adolescentes 
menores de 17 anos. Se o Plano B nao estiver disponivel, al- 
guns AOC combinados contendo levonorgestrel ou norgestrel 
podem ser usados para CE com o metodo de Yuzpe (ver Qua¬ 
dro 3-20). Um antiemetico administrado 30 minutos antes dos 
comprimidos que content estrogenio pode ajudar a controlar a 
nausea. Nao e necessario um teste de gravidez antes da prescri- 
qao e administraqao de CE. Uma consulta de acompanhamento 
deve ser realizada 10-14 dias depois para realizaqao de teste 
de gravidez, triagem de DSTs e aconselhamento sobre saude 
reprodutiva e uso de anticoncepcionais. 
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GESTACAO 

Nos EUA, aproximadamente 750.000 adolescentes menores de 
19 anos engravidam todos os anos. Os casos de gravidez na adoles¬ 
cencia sao, em sua maioria, indesejados. Cinquenta e sete por cento 
das gestacpoes em adolescentes resultam em nascimentos vivos, 27% 
em aborto induzido e 16%, em aborto espontaneo. Os EUA tem a 
mais alta taxa de gravidez na adolescencia no mundo desenvolvido. 
As taxas de gravidez de adolescentes negras hispanicas e negras nao 
hispanicas de 15-19 anos de idade sao muito mais altas (132,8 e 
128,0 por 1.000, respectivamente) do que as de seus pares nao his- 
panicos brancos (45,2 por 1.000). Nivel socioeconomico e educacpao 
materna mais baixos sao fatores de risco para gravidez na adoles¬ 
cencia, independentemente do grupo racial ou etnico. As taxas de 
natalidade entre adolescentes de 15-19 anos diminuiu a cada ano 
entre 1991 e 2005, mas aumentou entre 2005 e 2007, de 40,5 nasci- 
dos vivos por 1.000 mulheres em 2005 para 42,5 em 2007. 

Apresentacao 

A gravidez e a causa mais comum de amenorreia secundaria e deve 
ser considerada como causa potencial na investigaqao de qualquer 
atraso menstrual, mesmo que de apenas um ciclo. O nivel de ne- 
ga^ao sobre a possibilidade de gravidez e alto, e adolescentes com 
gravidez nao diagnosticada podem apresentar dor abdominal, 
nauseas ou vomitos, sensibilidade mamaria, aumento da frequen- 
cia urinaria, tontura ou outros sintomas inespecificos. Alem da 
nega^ao, situaqoes sociais dificeis podem retardar o diagnostico 
e contribuir para a demora na procura de assistencia pre-natal. 
Jovens adolescentes no inicio da gestaqao podem ter medo da vio- 
lencia de seu parceiro ou de serem abandonadas por sua familia. 
Os menores indicios devem ser motivo para o medico suspeitar de 
gravidez e solicitar um teste para seu diagnostico. 

Diagnostico 

As gesta^oes sao datadas a partir do primeiro dia do ultimo 
periodo menstrual (data da ultima menstruacpao — DUM). A 
data estimada do nascimento pode ser calculada adicionando-se 
sete dias a DUM, subtraindo-se tres meses e adicionando um ano. 
Calendarios para datar a gravidez estao amplamente disponiveis 
na internet. O exame especular nao e obrigatorio no momento do 
diagnostico de gravidez para adolescentes assintomaticas. Se hou- 
ver spotting ou sangramento vaginal, corrimento vaginal anormal, 
sintomas de DST, dor pelvica ou abdominal, um exame especular 
e necessario. As possibilidades de diagnostico diferencial incluem 
infec^ao, aborto espontaneo, gravidez ectopica e outros disturbios 
da gravidez precoce. Um utero com idade gestacional de 8 sema- 
nas e aproximadamente do tamanho de uma laranja, e um utero 
de 12 semanas e aproximadamente do tamanho de uma toranja 
no exame bimanual. O fundo uterino e apenas palpavel na sin- 
fise pubiana as 12 semanas de idade gestacional, a meio caminho 
entre a sinfise e a cicatriz umbilical as 16 semanas, e geralmente 
na cicatriz umbilical as 20 semanas. Se o utero e menor do que 
o esperado para as datas de gravidez, os diagnosticos possiveis 
incluem datas imprecisas, teste falso-positivo, gravidez ectopica, 
ou aborto incomplete ou nao detectado. Um utero que e maior 
do que o esperado pode ser fruto de datas imprecisas, gestacao 


gemelar, gravidez molar, ou cisto do corpo luteo da gravidez. Kits 
de ensaio de imunoabsorcpao enzimatica especificos para a subu- 
nidade (3-hCG e sensivel a menos de 50 mUI/mL de hCG serico 
podem ser realizados na urina (de preferencia na primeira urina 
da manha, pois esta e mais concentrada) em menos de 5 minu¬ 
tes e sao precisos na data prevista de ausencia de menstruaqao 
em quase todas as pacientes. O radioimunoensaio serico, tambem 
especifico para a subunidade (3, e preciso dentro de sete dias apos 
a fertiliza^ao, sendo util para descartar gravidez ectopica ou ame- 
aqa de aborto. O hCG serico dobra aproximadamente a cada dois 
dias nas primeiras 6-7 semanas de gravidez e um saco gestacio¬ 
nal e identificavel por ecografia transvaginal em niveis de hCG de 
1.000-2.000 mUI/mL. Na ausencia de uma DUM precisa, ecogra¬ 
fia para confirmaqao da presenqa de uma gravidez intrauterina e 
data^ao precisa podem ser obtidas. 

Manejo 

A. Aconselhamento no momento do teste de gravidez 

Quando uma adolescente procura atendimento para realizar um 
teste de gravidez, e util, antes de realizar o teste, indagar qual re- 
sultado ela esta esperando e o que pretende fazer caso o teste re- 
sulte positivo. O diagnostico da gravidez pode ser recebido com 
surpresa, medo, ansiedade, alegria ou, mais provavelmente, um 
misto de emoqoes. O medico deve discutir todas as opqoes com 
a paciente, inclusive interromper ou prosseguir com a gravidez 
e colocar o bebe para adoqao ou criar a crianqa. As pacientes 
devem ser informadas sobre a idade gestacional e os prazos ne- 
cessarios para as diferentes opqoes. Se os medicos nao se sen- 
tem a vontade para discutir a possibilidade de aborto induzido, 
a adolescente devera ser encaminhada para um profissional que 
se sinta confortavel com um aconselhamento mais abrangente 
das opqoes. Muitas adolescentes precisam de ajuda para contar 
e envolver os pais. Tambem e importante verificar a segurancpa 
das adolescentes e fazer encaminhamento adequado aos servi^os 
sociais se houver preocupa^oes legitimas em relaqao a familia. Se 
a paciente sabe o que quer fazer, ela deve ser encaminhada aos 
serviqos apropriados. Se a adolescente estiver em duvida sobre 
o que pretende fazer, e util fazer um novo contato uma semana 
depois para assegurar que a decisao tenha sido tomada. Evitar 
uma decisao reduz as op^oes da adolescente e pode resultar em 
um mau prognostico de sua gravidez. Os medicos podem aju- 
dar a garantir que a paciente receba assistencia pre-natal caso 
ela tenha optado por nao interromper a gravidez. Alem disso, 
e importante dar uma orientaqao sobre alimenta^ao saudavel, 
suplementaqao de acido folico (400 meg/dia) e nao uso de alcool, 
cigarro e outras drogas.* 

B. Desfechos da gestacao 

Idade materna jovem, baixo peso materno pre-gestacional, 
ganho de peso insuficiente, atraso na assistencia pre-natal, de- 
pressao materna, exposi^ao a violencia domestica e baixo nivel 
socioeconomico contribuem para o baixo peso ao nascer e maior 
mortalidade neonatal. O mau estado nutricional de algumas 


* N. de R.T. No Brasil, a interrup^ao so e permitida nos casos 
especiais previstos em lei. 
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adolescentes, abuso de substancias e alta incidencia de DSTs 
tambem desempenham um papel na incidencia de desfechos 
desfavoraveis. Comparadas com mulheres adultas, as adolescen¬ 
tes estao em maior risco para pre-eclampsia, eclampsia, anemia 
ferropriva, desproporqao cefalo-pelvica, trabalho de parto pro- 
longado, parto prematuro e morte materna. 

Apoio familiar adequado, assistencia pre-natal precoce e boa 
alimentaqao podem fazer diferenqa em varios destes problemas. 
O Quadro 3-21 relaciona as consequencias psicossociais para a 
mae adolescente e seu bebe. As adolescentes que estao gravidas 
necessitam de um apoio adicional de seus cuidadores. Clinicas 


Quadro 3-21 Consequencias psicossociais da gravidez para a 


mae adolescente e seu bebe 

Mae 

Bebe 

Maior morbidade relacionada 

Maiores riscos a saude 

a gravidez 

Maior chance de baixo peso ao 

Maior risco de eclampsia, 

nascer ou de prematuridade 

anemia, trabalho de parto 

Maior risco de morte neonatal 

prolongado, parto prematuro 

Maior risco cumulativo de lesoes 

Maior chance de aborto 

acidentais e hospitalizacao ao 

espontaneo, natimorto 

atingir os 5 anos de idade 

Maior chance de mortalidade 

Menor desempenho educacional 

materna 

Escores cognitivos mais baixos 

Diminuicao do desempenho 

Menor desenvolvimento 

academico 

Maior chance de atraso escolar/ 

Menor probabilidade de concluir 

reprovacao ou de precisar de 

o ensino medio, ingressar no 

auxilio para recuperacao 

ensino superior ou formar-se 

Menor chance de disciplinas 

Atraso na educacao (em media, 

avancadas 

dois anos) 

Atitude academica inferior na 

Menor realizacao e prestigio 

adolescencia e possivel maior 

ocupacional 

probabilidade de abandonar 

Menos chance de emprego 

a escola 

estavel (alguma melhora com 

Consequencias psicossociais 

o tempo) 

Maior risco de problemas de 

Menor satisfacao no emprego 

comportamento 

Menor renda e salarios 

Pobreza 

Maior dependence de 

Maior probabilidade de viver 

assistencia publica 

em lar em conflito/desfeito 

Relacionamentos conjugais 

durante o ensino medio 

menos estaveis 

Maior risco de gravidez 

Maiores proporcoes de maes 

adolescente 

solteiras 


Casamento em idade precoce 


(embora menos comum do 


gue no passado) 


Menor duracao e intervalos 


entre casamento, separacao, 


divorcio e novo casamento 


Ritmo mais acelerado de 


gestacoes subseguentes 


Alta taxa de nova gestacao 


nao planejada 


Mais nascimentos fora do 


casamento 


Menos espacamento entre 


nascimentos 


Familias maiores 



multidisciplinares para jovens maes, se disponiveis, podem prestar 
os melhores serviqos para adolescentes gravidas. Maes adolescen¬ 
tes tendem a ser mais negativas e autoritarias ao disciplinar seus 
filhos. Eles podem ter um conhecimento inadequado sobre com- 
portamento e desenvolvimento normal. Os medicos podem ajudar 
a educar a mae adolescente durante as consultas de rotina sobre 
disciplina adequada e expectativas para o comportamento do filho. 

Aconselhamento contraceptivo e acompanhamento pos- 
parto podem ajudar a prevenir novas gestarjoes. Nos casos em 
que nao e realizado este acompanhamento, o risco de uma se- 
gunda gravidez indesejada nos dois anos seguintes e de aproxi- 
madamente 30%. As opqoes com anticoncepcionais hormonais 
combinados podem ser iniciadas seis semanas apos o parto em 
adolescentes que nao amamentam; metodos com progestoge- 
nios isolados podem ser iniciados imediatamente apos o parto, 
mesmo em adolescentes que estao amamentando. 

Gravidez ectopica 

Nos EUA, aproximadamente 2% das gestaqoes sao ectopicas. 
As adolescentes tern a maior taxa de mortalidade por gravidez 
ectopica, provavelmente relacionada ao retardo no diagnostico. 
Os fatores de risco incluem historia de DIP ou DSTs. Infecqoes 
recidivantes por Chlamydia aumentam o risco de gravidez ecto¬ 
pica assim como o tabagismo. A concepqao durante tratamento 
com metodos que incluem progestogenios isolados tambem 
aumenta o risco de gravidez ectopica devido a diminuiqao da 
motilidade tubaria, mediada por progestogenio. O quadro clas- 
sico inclui atraso menstrual, dor abdominal e sangramento va¬ 
ginal. O teste urinario de gravidez geralmente e positivo ate o 
momento da apresentaqao. A paciente pode ter sensibilidade a 
palparjao abdominal ou pelvica, sensibilidade anexial el ou uma 
massa anexial ao exame. O utero tipicamente apresenta tama- 
nho normal ou esta ligeiramente aumentado. O diagnostico se 
baseia nos niveis seriados de hCG serico quantitative e ecografia 
transvaginal. As pacientes devem ser encaminhadas com urgen- 
cia para um ginecologista obstetra, para manejo, a fim de evitar a 
ruptura de uma gravidez ectopica, que e uma emergencia cirur- 
gica. Estas pacientes frequentemente se apresentam em choque 
com um abdome agudo cirurgico. 

Gavin L et al.; Centers for Disease Control and Prevention (CDC): 
Reproductive Health of Persons Aged 10-24 Years—United 
States, 2002-2007. Surveillance Summaries, July 17, 2009. 

MMWR Surveill Summ 2009;58(6):1 58 [PMID: 19609250], Avai¬ 
lable at: http://www.cdc.gov/mmwr/pdf/ss/ss5806.pdf. 

Klein JD: Adolescent pregnancy: Current trends and issues. Pedia¬ 
trics 2005;116(l):281-286 [PMID: 15995071], 

Markovitz BP et al.: Socioeconomic factors and adolescent pregnancy 
outcomes: Distinctions between neonatal and post-neonatal 
deaths? BMC Public Health 2005;5:79 [PMID: 16042801], 

Santelli JS et al.: Changing behavioral risk for pregnancy among high 
school students in the United States, 1991-2007. J Adolesc Health 
2009;45(l):25-32 [PMID: 19541246], 

Seeber B, Barnhart K: Suspected ectopic pregnancy. Obstet Gynecol 
2006; 107(2 Pt 1):399-413 [PMID: 16449130], 

Ventura SJ et al. Estimated pregnancy rates by outcome for the United 
States, 1990-2004. Natl Vital Stat Rep. 2008;56(15):l-25, 28. 
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Abuso de substancias 
na adolescencia 



O abuso de substancias tende a ser uma doenqa cronica progres¬ 
siva. O primeiro estagio, ou estagio de iniciaqao — de nao usua- 
rio para usuario —, e uma caracteristica tao comum de tornar-se 
um adulto americano que muitas autoridades o chamam de 
comportamento normativo. Nesta fase, o uso de substancias tipi 
camente se limita a experimenta^o de cigarro ou alcool (as cha- 
madas substancias de porta de entrada). Durante a adolescencia, 
espera-se que os jovens estabeleqam uma identidade autonoma, 
independente. Eles experimentam diversos comportamentos no 
contexto da seguranqa das familias e do grupos de pares. Este 
processo, com frequencia, envolve a experimentaqao de substan¬ 
cias psicoativas, em geral em ambientes culturalmente aceitaveis. 
A evoluqao para a segunda fase — ou fase de continuaqao — do 
abuso de substancias e um comportamento de risco nao nor¬ 
mativo com potencial de comprometer o desenvolvimento ado- 
lescente. A American Psychiatric Association delineou criterios 
para julgar a gravidade do uso de substancias, que evolui alem da 
fase de experimentaqao para o abuso ou dependencia destas. A 
evoluqao dentro de uma classe de substancias (p. ex., de cerveja 
para destilados) e a evoluqao entre classes de substancias (p. ex., 
de alcool para maconha) sao a terceira e quarta fases do abuso de 
substancias. Os individuos que estao nessas fases abusam de mul- 
tiplas substancias, e a maioria manifesta um ou mais sintomas de 
dependencia, como tolerancia ou abstinencia. A transiqao de um 
estagio para o seguinte e um processo ciclico de regressao, de 
cessaqao e de recaida. Os Quadros 4-1 e 4-2 mostram os sinto¬ 
mas comuns e os efeitos fisiologicos da intoxicaijao (que podem 
ocorrer em qualquer etapa) e da abstinencia (um sintoma de de¬ 
pendencia) para as principals classes de substancias. 


American Psychiatric Association: Diagnostic and Statistical Manual 
of Mental Disorders, 4th ed. Text Revision. American Psychiatric 
Association, 2000. 

Briones DF et al.: Risk factors and prevention in adolescent subs¬ 
tance abuse: A biopsychosocial approach. Adolesc Med Clin 
2006;17:335-352 [PMID: 16814697], 

Brown SA et al.: A developmental perspective on alcohol and you¬ 
ths 16 to 20 years of age. Pediatrics 2008;121(Suppl 4):S290- 
S310 [PMID: 18381495], 


U.S. Department of Health and Human Services: Healthy People 2010, 
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for Improving Health (2 vols). U.S. Government Printing Office, 
2000 . 


ESCOPO DO PROBLEMA 

A melhor fonte atual de informaijoes sobre a prevalencia do 
abuso de substancias entre crianqas e adolescentes norte-ameri- 
canos e o estudo Monitoring the Future (2008), o qual acompa- 
nha os comportamentos relacionados a saude em uma amostra 
de 46.000 estudantes da oitava, decima e decima segunda series 
em mais de 400 escolas nos EUA. Esse estudo provavelmente 
subestima a magnitude do problema de abuso de substancias, 
porque exclui grupos adolescentes de alto risco — os que aban- 
donam a escola, os fugitivos e aqueles que estao no juizado de 
menores. Este levantamento e outros mostram que o alcool e a 
substancia de abuso mais frequente nos EUA. A experimenta- 
9 ao de alcool tipicamente se inicia na escola intermediaria ou 
antes disso. Ela e mais comum entre os rapazes do que entre as 
moqas. Ela tambem e mais comum nos brancos, menos comum 
entre hispanicos e americanos nativos e ainda menos comum 
em negros e asiaticos. Mais de 75% dos jovens consomem alcool 
antes de se formarem no ensino medio. Dezoito por cento dos 
estudantes de oitava serie e 55% dos estudantes do ensino medio 
disseram que se embriagaram ao menos uma vez em sua vida. A 
maconha e a droga ilicita mais frequentemente usada nos EUA. 
As primeiras experiences com maconha e com as substancias 
listadas no Quadro 4-2 ocorrem durante a escola intermediaria 
ou inicio do ensino medio. A iniciaqao do abuso de substancias e 
rara apos os 20 anos de idade. 

O abuso de substancias entre os jovens americanos aumentou 
nas decadas de 1960 e 1970, diminuiu nos anos 1980, voltou a 
aumentar nos anos 1990 e diminuiu um pouco desde entao. Ape- 
sar da diminuiqao no uso de substancias entre 1999 e 2008, ainda 
existe um padrao significativo de uso de drogas na adolescencia. 
O uso de alcool, de cigarro e de drogas ilicitas duplica da oitava 
para a decima segunda serie. O uso de alcool e cigarros mais 
do que triplica da adolescencia (12-17 anos) ao inicio da idade 
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Quadro 4-1 Efeitos fisiologicos de entorpecentes de abuso comuns 


Olhos/pupilas 


Midriase 

Anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; cocaina; glutetimida; estramonio; LSD. Abstinencia de alcool e 
opiaceos 

Miose 

Alcool, barbituricos, benzodiazeplnicos, opiaceos, PCP 

Nistagmo 

Alcool, barbituricos, benzodiazepinicos, inalantes, PCP 

Hiperemia conjuntival 

LSD, maconha 

Lacrimacao 

Inalantes, LSD. Abstinencia de opiaceos 


Cardiovasculares 


Taquicardia 

Anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; cocaina; LSD; maconha; PCP. Abstinencia de alcool, de barbituricos e de 
benzodiazepinicos 

Hipertensao 

Anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; cocaina; LSD; maconha; PCP. Abstinencia de alcool, de barbituricos e de 
benzodiazepinicos 

Hipotensao 

Barbituricos, opiaceos. Ortostatica: maconha. Abstinencia de tranquilizantes 

Arritmia 

Anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; cocaina; inalantes; opiaceos; PCP 


Respiratorios 


Depressao 

Opiaceos, tranquilizantes, GHB 

Edema pulmonar 

Opiaceos, estimulantes 


Temperatura corporal central 


Elevada 

Anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; cocaina; PCP; Abstinencia de alcool, de barbituricos, de benzodiazepinicos 
e de opiaceos 

Diminuida 

Alcool, barbituricos, benzodiazepinicos, opiaceos, GHB 


Resposta do sistema nervoso periferico 


Hiper-reflexia 

Anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; cocaina; LSD; maconha; PCP. Abstinencia de alcool, de barbituricos e de 
benzodiazepinicos 

Hiporreflexia 

Alcool, barbituricos, benzodiazepinicos, inalantes, opiaceos 

Tremores 

Anfetaminas ou outros estimulantes, cocaina, LSD. Abstinencia de alcool, de barbituricos, de benzodiazepinicos e de 
cocaina 

Ataxia 

Alcool, anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; barbituricos; benzodiazepinicos, inalantes; LSD; PCP; GHB 


Resposta do sistema nervoso central 


Hipervigilancia 

Anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; cocaina 

Sedacao, sonolencia 

Alcool, barbituricos, benzodiazepinicos, inalantes, maconha, opiaceos, GHB 

Convulsoes 

Alcool, anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; cocaina; inalantes; metaqualona; opiaceos (especialmente, 
meperidina, propoxifeno). Abstinencia de alcool, de barbituricos e de benzodiazepinicos 

Alucinacoes 

Anfetaminas, MDMA ou outros estimulantes; cocaina; inalantes; LSD; maconha; PCP. Abstinencia de alcool, de 
barbituricos e de benzodiazepinicos 

Gastrintestinais 


Nausea, vomitos 

Alcool, anfetaminas ou outros estimulantes; cocaina; inalantes; LSD; opiaceos; peiote; GHB. Abstinencia de alcool, de 
barbituricos, de benzodiazepinicos, de cocaina e de opiaceos 


Gastrintestinais 


GHB, y-hidroxibutirato; LSD, dietilamida do acido lisergico; MDMA, metilenedioximetanfetamina (ecstasy), PCR cloridrato de fenciclidina. Adaptado, com 
permissao, de Schwartz B, Alderman EM: Substance Abuse. Pediatr Vet 1997; 18: 215. 
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Quadro 4-2 Efeitos de entorpecentes de abuso comuns 


Substancia 

Farmacologia 

Intoxicacao 

Abstinencia 

Uso Cronico 

Alcool (etanol) 

Depressor; 10 g/dose 

Dose: 340 mL de cerveja, 110 mL 
de vinho, 40 mL de destilados; 
uma dose aumenta o nivel 
sanguineo em aproximadamente 
0,025 g/dL (variavel conforme 
o peso) 

Legal: 0,05-0,01 g/dL (varia conforme 
o estado) 

Leve (< 0,1 g/dL); desinibicao, 
euforia, leve sedacao e coordenacao 
enfraquecida 

Moderada (0,1-0,2 g/dL): atividade 
mental e capacidade de julgamento 
enfraquecidas, fala arrastada, ataxia 
Grave: 

> 0,3 g/dL: confusao, estupor 

> 0,4 g/dL; coma, respiracao 
deprimida 

Leve: dor de cabeca, 
tremores, nausea e 
vomito ("ressaca") 

Grave: febre, suores, 
convulsao, agitacao, 
alucinacao, hipertensao, 
taquicardia 

Delirium tremens 
(uso cronico) 

Hepatite, cirrose, 
doenca cardiaca, 
encefalopatia de 
Wernicke, sindrome 
de Korsakoff 

Maconha 

(cannabis) 

S-9-Tetra-hidrocanabinol (THC); 
4-6% na maconha; 20-30% no 
haxixe 

Baixa: euforia, relaxamento, 
pensamento enfraquecido 

Alta: alteracoes de humor, 
despersonalizacao, alucinacoes 

Toxica: panico, delirios, paranoia, 
psicose 

Irritabilidade, sono 
perturbado, tremor, 
nistagmo, anorexia, 
diarreia, vomito 

Tosse, ginecomastia, 
baixo espermograma, 
infertilidade, sindrome 
amotivacional, apatia 

Cocai'na 

Estimulante; libera aminas 
biogenicas; concentracao varia 
com preparacao e via de 
administracao 

Hipervigilancia, aumento da energia, 
confianca, insonia, ansiedade, 
paranoia, pupilas dilatadas, tremores, 
convulsoes, hipertensao, arritmia, 
taquicardia, febre, boca seca 

Toxica: coma, psicose, convulsao, 
infarto do miocardio, AVC, hipertermia, 
rabdomiolise 

Ansia pela droga, 
depressao, disforia, 
irritabilidade, letargia, 
tremores, nausea, fome 

Ulceracao do septo 
nasal, epistaxe, dano 
pulmonar, uso de 
drogas injetaveis 

Opiaceos (heroina, 
morfina, codeina, 
metadona, 
opio, fentanil, 
meperidina, 
propoxifeno) 

Depressor; liga-se ao receptor 
opiaceo central; concentrates 
variaveis conforme substancia 

Euforia, sedacao, pensamento 
enfraquecido, pressao arterial baixa, 
miose, retencao urinaria 

Toxica: hipotensao, arritmia, respiracao 
deprimida, estupor, coma, convulsao, 
morte 

Somente apos 
> tres semanas de 
uso regular: ansia 
pela droga, rinorreia, 
iacrimacao, dores 
musculares, diarreia, 
ansiedade, tremores, 
hipertensao, taquicardia 

Uso de drogas 
injetaveis: celulite, 
endocardite, embolias, 
HIV 

Anfetaminas 

Estimulante; simpatomimetico 

Euforia, hipervigilancia, hiperatividade, 
hipertensao, arritmia, febre, rubor, 
pupilas dilatadas, tremor, ataxia, 
boca seca 

Letargia, fadiga, 
depressao, ansiedade, 
pesadelos, caibras, dor 
abdominal, fome 

Paranoia, psicose 

MDMA ( ecstasy) 

Estimulante, psicodelico; 
libera serotonina, dopamina e 
norepinefrina; inibe recaptacao 
de neurotransmissores; aumenta 
sintese de dopamina; inibe MAO 

Empatia aumentada, euforia, 
aumento da energia e da autoestima, 
taquicardia, hipertensao, impulso 
psicomotor aumentado, realce sensorio, 
Husoes, dificuldade de concentracao 
e de retencao das informacoes, 
dores de cabeca, palpitacoes, rubor, 
hipertermia 

Toxica: psicose ostensiva, coma, 
convulsoes, hemorragia intracraniana, 
infarto cerebral, assistolia, edema 
pulmonar, faiha multipla de orgaos, 
insuficiencia renal ou hepatica aguda, 
SDR, CIVD, SIADH, morte 

Nenhum Psicose paranoide 


(continua) 
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Quadro 4-2 Efeitos de entorpecentes de abuso comuns ( continuacao) 


Substancia 

Farmacologia 

Intoxicacao 

Abstinencia 

Uso Cronico 

GHB (ecstasy 
liquido) 

Depressor, transmissor endogeno 
do SNC; influencia a atividade 
dopaminergica, maiores niveis 
de atividade GABA-B 

10 mg/kg: sono 

30 mg/kg: perda de memoria 

50 mg/kg: anestesia geral 

Toxica: depressao do SNC e 
respiratoria, agressividade, convulsoes, 
bradicardia, apneia 

Somente apos uso cronico 
com aplicacao a cada 

3 b. Inicial: tremor leve, 
taquicardia, hipertensao, 
diaforese, ansiedade 
moderada, insonia, 
nausea, vomito 

Progressiva: confusao, 
delirium, alucinacoes, 
instabilidade autonomica, 
morte 

Sindrome de 
Wernicke-Korsakoff 

Hipnoticos sedativos 
(barbituricos, 
benzodiazepinicos, 
metaqualona) 

Depressor 

Sedacao, letargia, fala arrastada, 
miose, hipotensao, psicose, 
convulsoes 

Toxica: estupor, coma, parada 
cardiaca convulsao, edema pulmonar, 
morte 

Somente apos semanas 
de uso: agitacao, 
delirium, psicose, 
alucinacoes, febre, rubor, 
hiper/hipotensao, morte 

Paranoia 

Alucinogenos (LSD, 
peiote, mescalina, 
cogumelos, 
noz moscada, 
estramonio) 

Inibicao da liberacao de 
serotonina 

Husoes, despersonalizacao, alucinacao, 
ansiedade, paranoia, ataxia, pupilas 
dilatadas, hipertensao, boca seca 

Toxica: coma, terror, panico. "Sensacao 
louca" 

Nenhum 

Flashbacks 

Fenciclidina 

Anestesico dissociativo 

Dose baixa (< 5 mg): ilusoes, 
alucinacoes, ataxia, hipertensao, rubor 

Dose moderada (5-10 mg): 
hipertermia, salivacao, miodonia 

Dose alta (> 10 mg); rigidez, 
convulsao, arritmia, coma, morte 

Nenhum 

Flashbacks 

Inalantes (tolueno, 
benzeno, 

hidrocarbonetos e 
fluorocarbonetos) 

Estimulacao que evolui para 
depressao 

Euforia, vertigem, discernimento 
enfraquecido, ataxia, rinorreia, 
salivacao, alucinacao 

Toxico: depressao respiratoria, 
arritmia, coma, estupor, delirium, 
morte subita 

Nenhum 

Dano permanente 
aos nervos, figado, 
coracao, rins e cerebro 

Nicotina 

Libera dopamina, 1 mg de 
nicotina por cigarro 

Relaxamento, taquicardia, tontura, Ansia pela droga, 

anorexia irritabilidade, ansiedade, 

tome, concentracao 
enfraquecida 

Dano permanente ao 
pulmao, coracao e 
sistema cardiovascular 

Esteroides 

anabolizantes 3 

Liga-se ao receptor de 
esteroides 

Empilhamento: uso de muitos 
tipos simultaneamente 

Piramidal: aumento da dosagem 

Aumento da massa muscular, da forca 
e da resistencia, aumento do impulso, 
hipogonadismo, baixo espermograma, 
ginecomastia, diminuicao da libido, 
virilizacao, menstruacao irregular, 
hepatite, fechamento epifisario 
precoce, agressividade 

Ansia pela droga, disforia, 
irritabilidade, depressao 

Ruptura de tendao, 
miocardiopatia, 
arteriosderose, peliose 
hepatica (derivados 

Cl 7 da testosterona 
oralmente ativos 
sao especialmente 
hepatotoxicos) 


a Apesar das suposicoes convencionais, estudos cientificos mostram que os esteroides anabolizantes nao melhoram o desempenho atletico aerobico e 
aumentam a forca somente em atletas treinados em musculacao, antes de comecarem a usar esteroides, que continuam treinando e consomem uma 
dieta rica em proteinas. SDRA: sindrome da districao respiratoria aguda; SNC: sistema nervoso central; CIVD: coagulacao intravascular disseminada,- GABA, 
bcido y-aminobutirico; GHB, y-hidroxibutirato; HIV: virus da imunodeficiencia humana; LSD, dietilamida do acido lisdrgico; MAO: monoaminoxidase; MDMA, 
metilenedioximetanfetamina; SIADH, sindrome de secrecao inapropriada do hormonio antidiuretico. 
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adulta (18-25 anos). A prevalencia do uso de maconha na vida 
entre estudantes da decima segunda serie em 2008 foi de 42,6%. 
Nos ultimos 10 anos, o uso de LSD, ecstasy e metanfetaminas 
diminuiu, ao passo que o uso de cocaina aumentou. Nos ultimos 
10 anos, houve um aumento no uso recreativo de medicamentos 
de prescri^ao e de xaropes para tosse e resfriado de venda livre. 
Estudos indicam que as varia^oes na popularidade de uma subs- 
tancia sao influenciadas por mudan^as na percep^ao dos riscos 
e beneficios das substancias entre os usuarios adolescentes. O 
uso de inalantes estava crescendo ate 2006, quando tanto a ex- 
periencia quanto os esfor^os educacionais resultaram na percep- 
^ao dessas drogas como substancias “perigosas”. A medida que a 
percep^ao do perigo diminui, drogas antigas podem voltar a se 
tornar comuns. 
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DADOS DE MORBIDADE 

O uso e abuso de alcool e outras substancias que alteram o humor 
entre adolescentes nos EUA esta intimamente ligado a suas prin¬ 
cipals causas de morte, ou seja, acidentes com veiculos automo- 
tores, ferimentos involuntarios, homicidio e suicidio. O abuso de 
substancias tambem esta associado ao abuso fisico e sexual. O 
uso e abuso de drogas contribui para outros comportamentos de 
alto risco, como atividade sexual insegura, gravidez indesejada 
e doen^as sexualmente transmissiveis. Os adolescentes tambem 
estao envolvidos na comercializaijao de drogas. 


Os riscos associados ao cigarro, ao alcool e a cocaina estao 
relacionados no Quadro 4-2. Menos conhecidas sao as morbida- 
des adolescentes a curto e longo prazo ligadas as drogas ilicitas 
atualmente mais populares: maconha e ecstasy. O ingrediente 
ativo na maconha, 8-9-tetra-hidrocannabinol (THC), causa 
taquicardia, hipertensao leve e broncodilataijao. O uso regular 
pode causar alteraijoes pulmonares semelhantes as que ocorrem 
em tabagistas. O uso pesado diminui a fertilidade em ambos os 
sexos e enfraquece a imunocompetencia, alem de estar associado 
a anormalidades da cogni<;ao, da aprendizagem, da coordenaijao 
e da memoria. E possivel que o uso pesado de maconha seja a 
causa da chamada sindrome amotivacional, caracterizada por 
desatemjao aos estimulos ambientais e prejuizo do pensamento 
e do comportamento dirigido a metas. Analises de maconhas 
confiscadas recentemente demonstram um aumento da concen- 
tra^ao de THC e adulterat^ao com outras substancias. 

A popularidade e o facil acesso ao ecstasy estao aumentando 
entre os adolescentes. O uso cronico esta associado a declinio 
progressive da memoria imediata e retardada e a altera<;6es no 
humor, sono e apetite que podem ser permanentes. Mesmo a 
primeira vez de uso pode acarretar psicose indistinguivel de es- 
quizofrenia no usuario. Miocardiopatia irreversivel, edema pul- 
monar nao cardiogenico e hipertensao pulmonar podem ocorrer 
com o uso prolongado. A overdose aguda pode causar hiperter- 
mia e falencia multipla de orgaos. 

O abuso de medicamentos prescritos e vendidos livremente 
esta aumentando entre os adolescentes. Medicamentos usa- 
dos no manejo da dor cronica, da depressao, da ansiedade e 
do transtorno do deficit de aten^ao/hiperatividade podem ser 
drogas de abuso pelos proprios pacientes ou por quern os abas- 
tece com a droga. 

A exposiijao ambiental e pre-natal a substancias de abuso 
tambem implica riscos a saude. O tabagismo parental esta as¬ 
sociado a baixo peso natal em recem-nascidos, sindrome da 
morte subita do lactente, bronquiolite, asma, otite media e 
danos relacionados a fogo. O uso paterno de maconha durante 
a gravidez esta associado a maior risco de sindrome da morte 
subita do lactente. A exposit^ao pre-natal ao alcool pode produ- 
zir malformaijoes fetais, restriepao do crescimento intrauterino 
e dano cerebral. 
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USO E ABUSO DE SUPLEMENTOS 

O uso de suplementos ou dietas especiais para aumentar o 
desempenho atletico remonta a antiguidade. Na atualidade, 
muitos atletas profissionais e amadores usam suplementos 
ergogenicos em uma tentativa de melhorar o desempenho. 
Os produtos mais populares usados pelos adolescentes sao 
suplementos proteicos, creatina e pro-hormonios. Atletas de 
forqa (i.e., halterofilistas) usam suplementos proteicos em po 
ou llquidos para aumentar o reparo e a massa muscular. A 
quantidade de protelna ingerida, com frequencia, excede as 
recomendaqoes diarias para halterofilistas e outros atletas de 
resistencia (1,6-1,7 g/kg/dia). A AAP condena o uso de subs¬ 
tancias para aumentar o desempenho. O consumo excessivo 
de protelna nao proporciona aumento da forija ou da massa 
muscular, podendo provocar insuficiencia renal na presen 9 a de 
disfun^ao renal subjacente. 

A medida que o uso de suplementos e ervas aumenta, e 
cada vez mais importante que os profissionais de saude estejam 
familiarizados com seus efeitos colaterais comuns. A internet 
tornou-se uma fonte de informaijoes e distribui^ao destes pro¬ 
dutos. O facil acesso, o baixo risco percebido e o baixo custo 
destes produtos aumentam significativamente a probabilidade 
de que eles venham a se tornar substancias de abuso pelos ado¬ 
lescentes. 
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PREVENDO A EVOLUCAO DO USO 
PARA 0 ABUSO 

Inicialmente, a maioria dos adolescentes usam substancias que 
alteram o humor de maneira intermitente ou experimental. O 
desafio para os pediatras e reconhecer os sinais de aviso, iden- 
tificar potenciais de abuso precocemente e intervir de maneira 
efetiva antes que o uso agudo ou cronico produza morbidade. 
O prognostico da evoluqao do uso para o abuso e melhor com- 
preendido dentro do modelo biopsicossocial. Ainda nao se sabe 
por que apenas uma minoria dos jovens que apresentam as ca- 
racterlsticas de alto risco listadas no Quadro 4-3 evoluem para 
o abuso de substancias. O abuso de substancias e um sintoma 
de desadapta^ao pessoal e social na mesma frequencia em que 
e uma causa disso. Uma vez que existe uma relaqao direta entre 
o numero dos fatores de risco Ustados no Quadro 4-3 e a fre¬ 
quencia de abuso de substancias, uma combina<;ao dos fatores e 
o melhor indicador do risco. Mesmo assim, a maioria dos ado¬ 
lescentes com caracterlsticas de multiplo risco nunca evoluem 
para o abuso de substancias, presumivelmente porque os fatores 
protetores listados no Quadro 4-3 lhes garantam resiliencia para 
lidar com o estresse de modos mais adaptativos socialmente. Co- 
nhecer os domlnios de risco (ver Quadro 4-3) pode ajudar os 
medicos a identificar os jovens que tendem a necessitar mais de 
aconselhamento sobre abuso de substancias. 
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Quadro 4-3 Fatores que influenciam a evolucao do uso para o abuso de substancias 


Fatores de risco possibilitadores 

Fatores potencialmente protetores 

Sociais e comunitarios 

Experimentacao incentivada pela midia 

Substancias ilicitas disponiveis 

Privacao economica extrema 

Desorganizacao do bairro, excesso de pessoas 

Tolerancia ao uso de substancias licitas e ilicitas 

Envolvimento regular em atividades religiosas 

Apoio para normas e valores da sociedade 

Cumprimento rigoroso das leis que proibem o uso de substancias entre 
menores e abuso entre adultos 

Recursos do bairro, adultos apoiadores 

Escola 

Falta de comprometimento com a escola ou educacao 

Cabula 

Fracasso academico 

Problemas de comportamento precoces persistentes 

Forte comprometimento com a escola ou educacao 

Metas orientadas ao future 

Orientado a realizacao 

Familia 

Modelos de abuso de substancias e outros comportamentos nao 
convencionais 

Estilos de criacao disfuncionais; autoritarismo ou permissividade 

Alto nivel de conflito familiar; baixo nivel de lacos de afeto 

Modelos de comportamento convencional 

Apego aos pais 

Familia coesa 

Estilos de criacao nutridores 

Pares 

Rejeicao dos pares nas primeiras series escolares 

Uso de substancias prevalente entre pares 

Atitudes dos pares favoraveis ao abuso de substancias e comportamento 
nao convencional 

Popular com pares 

Amigos abstinentes 

Atitudes dos pares favorecem comportamento convencional 

Individuals 

Predisposicao genetica 

Diagnostics psicologicos (transtorno do deficit de atencao/hiperatividade; 

personalidade antissocial) 

Depressao e baixa autoestima 

Alienacao e rebeldia 

Abuso sexual ou fisico 

Inicio precoce de comportamento desviante ou delinquency 

Inicio precoce de comportamento sexual 

Agressivo 

Autoconceito positivo, boa autoestima 

Intolerance ao desvio 

Internamente motivado, enfrenta os problemas 











ABUSO DE SUBSTANCIAS NA ADOLESCENCIA 


Rostosky SS et al.: Is religiosity a protective factor against substance 
use in young adulthood? Only if you’re straight! J Adolesc Health 
2007;40:440-447 [PMID: 17448402]. 

Schinke SP et al.: Substance use among early adolescent girls: Risk 
and protective factors. J Adolesc Health 2008;43:191-194 [PMID: 
18639794]. 

Skinner ML et al.: Predicting functional resilience among younga- 
dult children of opiate-dependent parents. J Adolesc Health 
2009;44:283-290 [PMID: 19237115]. 

Sutfin EL et al.: Protective behaviors and high-risk drinking among 
entering college freshmen. Am J Health Behav 2009;33:610- 
619 [PMID: 19296751]. 

Thompson MP et al.: Longitudinal associations between pro¬ 
blem alcohol use and violent victimization in a national sam¬ 
ple of adolescents. J Adolesc Health 2008;42:21-27 [PMID: 
18155026]. 

Wells K: Substance abuse and child maltreatment. Pediatr Clin North 
Am 2009;56:345-362 [PMID: 19358920]. 


MANEjO DO ABUSO DE SUBSTANCIAS 
Triagem em consultorio 

O Committee on Substance Abuse da AAP recomenda que os 
pediatras incluam assuntos sobre abuso de substancias como 
parte da assistencia preventiva, iniciando com os pais na pri- 
meira visita pre-natal. Dada a alta incidencia de abuso de subs¬ 
tancias e a sutileza de seus primeiros sinais e sintomas, uma 
avaliaqao psicossocial geral e a melhor forma de rastrear o abuso 
de substancias entre os jovens. Tecnicas e metodos de entrevista 
e aconselhamento para obter uma historia psicossocial sao dis- 
cutidos no Capitulo 3. Em uma atmosfera de confianqa e sigilo, 
os medicos devem fazer perguntas rotineiras de triagem a todos 
os pacientes e Hear atentos a doenqas aditivas, reconhecendo 
o alto nivel de negaqao frequentemente presente em pacien¬ 
tes dependentes. A abordagem de triagem universal delineada 
nas Guidelines for Adolescent Preventive Services (GAPS) da 
American Medical Association (AMA) e um bom guia para tria¬ 
gem e diagnostico de rotina. Os indicadores de possivel abuso 
de substancias incluem cabula de aula, mas notas, problemas 
com relaqoes interpessoais, delinquencia, afeto depressivo, fa- 
diga cronica, dores abdominais recorrentes, dores ou palpita- 
qoes no peito, dor de cabeqa, tosse cronica, corrimento nasal 
persistente e queixas recorrentes de dor de garganta. O abuso 
de substancias deve ser incluido no diagnostico diferencial de 
todos os problemas comportamentais, familiares, psicossociais e 
medicos. Os pediatras que atendem pacientes em departamentos 
de emergencia, unidades de traumatologia ou prisoes devem ter 
um nivel especialmente alto de desconfianqa. Uma historia fami¬ 
liar de dependencia ou abuso de drogas deve aumentar o nivel 
de preocupaqao com abuso de drogas no paciente pediatrico. A 
posse de produtos promocionais, como camisetas e bones com 
logotipos de cigarros ou bebidas alcoolicas, deve servir de alerta, 
pois os jovens que tem esses produtos sao mais propensos a usar 
aquilo que anunciam. 
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Diagnostico 

Embora poucas crianqas e adolescentes terao abusado de subs¬ 
tancias por tempo suficiente para terem desenvolvido sinais e 
sintomas expllcitos, e importante procura-los no exame flsico. 
Achados flsicos positivos podem ser uma ferramenta para rom¬ 
per a negaqao do paciente e convence-lo do significado do uso 
de alcool ou drogas. 

Quando a historia psicossocial sugere a possibilidade de uso 
de substancias, as tarefas basicas da entrevista diagnostica sao 
identicas as utilizadas para avaliar outros problemas medicos 
(Quadro 4-4). 

Primeiro, informaqoes especlficas sobre a extensao do pro- 
blema sao reunidas. Obter informaqoes por meio de questoes de 
multipla escolha e uma tecnica util. Por exemplo, “Alguma coisa 
realmente boa ja aconteceu com voce enquanto voce estava no ba- 
rato?” ou “Alguns dos meus pacientes gostam do barato porque se 
sentem bem; outros acham que isso ajuda a relaxar e a se relacio- 
nar com os amigos; e alguns acham que isso lhes ajuda a esquecer 
os problemas. Algum destes motivos se aplicam a voce?” 

Em segundo lugar, o medico deve determinar por que o pa¬ 
ciente evoluiu da fase de iniciaqao para a fase de continuaqao 
ou manutenqao do abuso de substancias. A causa pode ser di- 
ferente em diferentes periodos de desenvolvimento. Embora as 
caracteristicas do grupo de pares sejam um dos melhores pre- 
ditores do uso de substancias entre jovens no inicio e meados 
da adolescencia, isso nao se aplica a adolescentes mais velhos e 
jovens adultos. No ambiente de atenqao primaria, tempo insu- 
ficiente e falta de treinamento no manejo de triagens positivos 
sao os maiores obstaculos para rastrear o abuso de drogas entre 
adolescentes. Questionarios curtos podem ser usados caso nao 
haja tempo para uma investigaqao mais detalhada. Um instru- 
mento de triagem que foi rigorosamente estudado em ambientes 
de atenqao primaria e o questionario CAGE (Gaiola). CAGE, na 
lingua inglesa, e uma mnemonica com as iniciais das primeiras 
quatro perguntas listadas no Quadro 4-5. Uma pontuaqao igual 
ou superior a 2 e altamente sugestiva de abuso de substancias. 
Embora o questionario CAGE tenha sido desenvolvido como 
uma ferramenta para abuso de alcool em adultos, ele pode ser 
adaptado para obter informaqoes sobre o uso de outras substan¬ 
cias que alteram o humor entre pacientes pediatricos e pessoas 
proximas (p. ex., pais e irmaos mais velhos). 
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Quadro 4-4 Avaliacao de triagens positivas para drogas 


I. Defina a extensao do problema averiguando: 

Idade de inicio do uso de substancias 
Quais substancias estao sendo usadas 
Circunstancias do uso 
Onde? 

Quando? 

Com quern? 

Em que medida as substancias estao sendo usadas? 

Com que frequencia? 

Quanto (quantidade)? 

Com que sintomas associados (p. ex., tolerancia, abstinencia)? 
Com que resultado? 

0 que o paciente ganha com o efeito da droga? 

0 paciente se envolve em situacoes de risco enquanto esta sob o 
efeito da droga? 

Enquanto esta sob o efeito da droga, o paciente se envolve em 
comportamentos dos quais posteriormente se arrepende? 

II. Defina as causas do problema desenvolvendo urn diagnostico 
diferencial 


Por fim, os clinicos podem achar util usar este tipo de ques- 
tionario para estimular uma discussao sobre como o paciente 
encara seu uso de substancias. Por exemplo, se um adolescente 
admite uma tentativa anterior de reduzir a bebida, isso oferece 
uma oportunidade para indagar sobre os fatos que podem ter 
levado a tentativa. 
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Van Hook S et al.: The “Six T’s”: Barriers to screening teens for subs¬ 
tance abuse in primary care. J Adolesc Health 2007;40:456 [PMID: 
17448404], 


Comorbidade 

Comorbidades sao comuns entre pacientes que abusam de 
substancias, especialmente outros transtornos psiquiatricos 


Quadro 4-6 Condicoes comorbidas comuns associadas ao 
abuso de substancias em adolescentes 

1. Transtorno do deficit de atencao/hiperatividade 

2. Transtorno bipolar 

3. Transtorno depressivo 

4. Transtornos de ansiedade (frequentemente com transtornos 
depressivos) 


(Quadro 4-6). Transtorno afetivo, transtorno de ansiedade e 
mania estao fortemente associados a dependencia de alcool e 
drogas. O transtorno do deficit de atencao/hiperatividade esta 
intimamente associado ao abuso de substancias entre adoles¬ 
centes. Adolescentes com depressao tendem a usar drogas em 
uma tentativa de sentir prazer, mas este tipo de automedicagao 
pode exacerbar sua condigao. Alem de identificar comorbida¬ 
des psiquiatricas, e imperativo que os medicos procurem con¬ 
dicoes medicas que se assemelhem aos sintomas de abstinencia 
ou intoxicagao por drogas. Embora com frequencia seja dificil 
determinar qual diagnostico e primario, e importante que os 
profissionais de assistencia pediatrica reconhecam a possibi- 
lidade de uma condigao comorbida e fornecam o tratamento 
adequado. 

Ernst M et al.: Behavioral predictors of substance-use initiation in 
adolescents with and without attention-deficit/hyperactivity di¬ 
sorder. Pediatrics 2006;117:2030 [PMID: 16740845], 

Gee RL et al.: Adolescents with co-occurring mental health and 
substance use disorders in primary care. Adolesc Med Clin 
2006;17:427-452 [PMID: 16814701]/ 

Mariani JJ et al.: Treatment strategies for co-occurring ADHD and 
substance use disorders. Am J Addict 2007;16(Suppl 1):45—54 
[PMID: 17453606], 

Riggs P et al.: Comorbid psychiatric and substance abuse disorders: 
Recent treatment research. Subst Abus 2008;29:51-63 [PMID: 
19042206], 


Quadro 4-5 Questionario CAGE 


CUT DOWN (reduzir): Voce alguma vez pensou que deveria reduzir seu 
consumo de alcool (ou de drogas)? 

ANNOYED (irritado): As pessoas ja te deixaram irritado por criticarem seu 
consumo de alcool (ou de drogas)? 

GUILTY (culpado): Voce ja se sentiu mal com seu habito de beber (ou de 
usar drogas)? 

EYE OPENER (dose matinal): Voce ja bebeu (ou usou drogas) para se 
acalmar de manha? 

(Marque um ponto para cada resposta afirmativa; encaminhe caso o 
total seja £ 2) 


Usado, com permissao, de Ewing JE ; Detecting alcoholism: The CAGE ques¬ 
tionnaire. JAMA 1984; 252:1905. 


Triagem farmacologica 

O uso de exames de urina e de sangue para detectar o abuso de 
substancias e controverso. O consenso e que a triagem farma¬ 
cologica deve ser reservada para situagoes em que a disfungao 
comportamental e uma preocupagao suficiente para superar os 
inconvenientes praticos e eticos dos testes. A AAP recomenda 
a triagem em determinadas circunstancias (p. ex., um paciente 
inexplicavelmente prostrado no departamento de emergencia), 
mas desestimula exames de rotina pelas seguintes razoes: (1) 
programas de triagem voluntaries raramente sao verdadeira- 
mente voluntaries devido as consequencias negativas para quern 
se recusar a participar; (2) usuarios ocasionais ou indivlduos que 
nao usaram substancias recentemente podem ser perdidos, (3) 
confrontar indivlduos que abusam de substancias com provas 
objetivas de sua utilizagao tern pouco ou nenhum efeito sobre 
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o comportamento e (4) a AAP recorda os medicos de que seu 
papel e aconselhar e tratar, e nao aplicar a lei, e por isso, os tes¬ 
tes para drogas nao devem ser feitos com o objetivo de detectar 
o uso ilegal. Se os testes devem ser realizados, o medico deve 
discutir o piano de triagem com o paciente, explicando os mo- 
tivos para isso, e obter consentimento informado. A AAP nao 
considera um pedido e a autoriza^ao dos pais uma justificativa 
suficiente para a triagem involuntaria de menores mentalmente 
competentes. 

Alem das preocupa^oes eticas, ha tambem preocupa^oes 
de ordem pratica. Se os testes precisam ser realizados, e impe¬ 
rative que sejam feitos com precisao e que as suas limitatpoes 
sejam compreendidas por todas as partes. Os testes variam 
desde testes baratos de mancha cromatografica, que podem ser 
feitos em consultorio, ate a cromatografia gasosa e espectro- 
metria de massa, as quais exigem equipamentos laboratoriais 
especializados e normalmente sao reservadas para investiga¬ 
tes forenses. A maioria dos laboratories medicos comerciais 
utiliza a tecnica de imunoensaio enzimatico de multiplica<;ao, 
em que uma amostra do liquido a ser testado e adicionada a um 
reagente que content uma quantidade conhecida do farmaco 
radiomarcado em questao. Se a droga tambem esta presente 
na urina ou soro do paciente, ela compete com a droga radio- 
marcada por sitios de ligatjao no anticorpo do kit de teste. O 
farmaco nao ligado ou em excesso pode entao ser quantificado 
com espectrofotometro. A maioria das substancias de abuso 
que alteram o humor, com exce^ao de solventes e inalantes, 
pode ser detectada por este metodo. 

A interpreta^ao dos resultados e complicada por falso-po- 
sitivos decorrentes de reaches cruzadas de anticorpos com 
alguns medicamentos e substancias (Quadro 4-7) ou da expo- 
sitpao passiva do paciente a substancias ilicitas. A causa mais 
comum de testes falso-negativos e o uso infrequente. O Qua¬ 
dro 4-8 mostra a durat^ao da detectabilidade na urina apos o 
ultimo uso por classe de substancia e tempo de uso. A detecta¬ 
bilidade varia de algumas horas para o alcool ate varias sema- 
nas para uso regular de maconha. Resultados falso-negativos 
podem ocorrer se o paciente altera ou adultera a amostra. Al¬ 
guns dos produtos comerciais usados para adulterar amostras 
incluem glutaraldeido, nitrito, clorocromato de piridinio, pero- 
xidato e peroxido. Produtos domesticos, como alvejantes, vina- 
gre, colirio Visine (para maconha), limpadores alcalinos fortes 
e detergentes, tambem sao usados. (Os adolescentes devem ser 
avisados que, a despeito da mitologia popular, a ingestao destes 
compostos e um modo ineficaz e potencialmente perigoso de 
prevenir a deteccao de drogas na urina.) Com atenta observa- 
(jao durante a coleta e pre-testagem da temperatura, gravidade 
especifica e pH das amostras de urina, e possivel detectar as 
tentativas de fraude. 

Produtos para testagem de drogas em casa estao disponiveis 
na internet; contudo, esses produtos tem limita^oes e riscos po- 
tenciais. A AAP recomenda que testes para drogas nao sejam 
aplicados em casa ou na escola ate que a seguran^a e a eficacia 
destes procedimentos seja estabelecida. Ela recomenda adicio- 
nalmente que os pais sejam incentivados a consultar o medico 
de atentjao primaria do adolescente, em vez de confiar em testes 
caseiros para deteccpao de drogas. 


Quadro 4-7 Causas de resultados falso-positivos em exames 
para deteccao de drogas 


Opiaceos 

Sementes de papoula 
Dextrometorfano 
Clorpromazina 
Difenoxilato 
Anfetaminas 
Efedrina 
Fenilefrina 
Pseudoefedrina 
A/-acetilprocainamida 
Cloroquina 
Procainamida 
Fenddidinas 
Dextrometorfano 
Difenidramina 
Clorpromazina 
Doxilamina 
Tioridazina 


Committee on Substance Abuse, American Academy of Pediatrics; 
Council on School Health, American Academy of Pediatrics, Kni¬ 
ght JR,Mears CJ: Testing for drugs of abuse in children and ado¬ 
lescents: Addendum—testing in schools and at home. Pediatrics 
2007;! 19:627 [PMID: 17332219]. 


Quadro 4-8 Duracao da positividade na urina para drogas 
selecionadas 


Classe de drogas 

Tempo de deteccao 

Anfetaminas 

< 48 h 

Barbituricos 

Curta duracao: 1 dia 

Longa duracao: 2-3 semanas 

Benzodiazepinicos 

Dose unica: 3 dias 

Uso habitual: 4-6 semanas 

Metabolites da cocaina 

Uso agudo: 2-4 dias 

Uso habitual: 2 semanas 

Etanol 

2-14 h 

Metadona 

Ate 3 dias 

Opiaceos 

Ate 2 dias 

Propoxifeno 

6-48 b 

Canabinoide 

Uso moderado: 5 dias 

Uso habitual: 10-20 dias 

Metaqualona 

2 semanas 

Fenciclidina 

Uso agudo: 1 semana 

Uso habitual: 3 semanas 

Esteroides anabolizantes 

Dias a semanas 


Reproduzido, sob licenca, de Woolf A, Shannon M: Clinical toxicology for the 
pediatrician. Pediotr Clin North Am 1995 ; 42.-317. 
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Goldberg L et al.: Outcomes of a prospective trial of student-athlete 
drug testing: The Student Athlete Testing Using Random Notifica¬ 
tion (SATURN) study. J Adolesc Health 2007;41:421-429 [PMID: 
17950161]. 

Jaffee WB et al.: Is this urine really negative? A systematic review of 
tampering methods in urine drug screening and testing. J Subst 
Abuse Treat 2007;33:33 [PMID: 17588487]. 

Knight J, Levy S: The national debate on drug testing in schools. J 
Adolesc Health 2007;41:419 [PMID: 17950160]. 

Levy S et al.: Results of random drug testing in an adolescent 
substance abuse program. Pediatrics 2007;119:e843 [PMID: 
17403828]. 


TRATAMENTO E ENCAMINHAMENTO 
Tratamento em consultorio 

A AMA e a AAP recomendam que todas as crianqas e adolescen- 
tes recebam aconselhamento de seu medico de atenqao primaria 
sobre os perigos do uso e abuso de substancias. Oferecendo ser- 
viqos de assistencia medica sigilosos e aconselhamento rotineiro 
sobre os riscos associados ao abuso de drogas, os medicos de 
atenqao primaria podem ajudar a maioria dos pacientes a evi- 
tar as consequencias adversas da experimentaqao de substancias 
que alteram o humor. Entretanto, jovens em ambientes onde o 
abuso de substancias e considerado um comportamento recrea- 
tivo aceitavel requerem maior intervenqao. As estrategias de 
aconselhamento apropriadas para pacientes que desejam mudar 
seu comportamento podem ser ineficazes para pacientes que nao 
veem o uso de substancias que alteram o humor como um pro- 
blema. Portanto, pode ser preferivel iniciar as conversas sobre o 
tratamento ajudando os jovens a considerar modos alternativos 
de atender as necessidades que atualmente estao sendo satisfeitas 
pelo uso de substancias. O clinico pode, assim, ajudar o paciente 
a criar alternativas que sejam mais atraentes do que o uso de 
substancias. De um ponto de vista realista, poucos adolescentes 
que abusam de substancias irao optar por abandona-las devido a 
uma unica conversa, mesmo que com um profissional de saude 
altamente respeitado. O recado e mais efetivo quando oferecido 
repetidamente de varias fontes — familia, amigos, orientadores 
e professores. Intervenqoes breves para adolescentes indicam 
alguma melhora entre jovens com alto risco. Entrevistas moti- 
vacionais para adolescentes que abusam de substancias parecem 
promissoras. 

A avaliagao da disposiqao do paciente para mudar e o pri- 
meiro passo na intervenqao em consultorio. Os clinicos devem 
considerar o construto apresentado no Quadro 4-9. Na teo- 
ria, os individuos percorrem esta serie de estagios no curso de 
mudarem problemas de comportamento. Assim, para serem 
maximamente eficazes, os medicos devem adaptar suas men- 
sagens de aconselhamento ao nivel de prontidao do paciente 
para mudar. 

Uma vez estabelecido que um paciente esta preparado para 
agir com base em informaqoes sobre tratamento, o passo se- 
guinte e selecionar o programa que melhor se encaixa com as 
necessidades dele. A maioria dos programas de tratamento para 


drogas nao visa a reconhecer e a atuar sobre as vulnerabilidades 
individuals que predispuseram o paciente ao abuso de substan¬ 
cias. Quando os programas sao individualizados, sessoes de tera- 
pia breves (de 5-10 min) podem promover reduqoes no consumo 
de cigarros e bebidas alcoolicas. Esta estrategia parece ser mais 
eficaz quando a mensagem do medico faz parte de um programa 
abrangente, de modo que todo o pessoal de saude reforce a men¬ 
sagem de cessaqao com todos os pacientes. 

Grenard JL et al.: Brief intervention for substance use among atrisk 
adolescents: A pilot study. J Adolesc Health 2007;40:188 [PMID: 
17259065], 

Grenard JL et al.: Motivational interviewing with adolescents and 
young adults for drug-related problems. Int J Adolesc Med Health 
2006:18:53 [PMID: 16639859], 


Cessacao de tabagismo em pediatria 

Embora mais da metade dos adolescentes que fumam regular - 
mente digam que desejam e tentaram parar de fumar, apenas 
uma minoria relata ter sido aconselhada ou auxiliada a fazer isso 
por um medico de atenqao primaria. Os profissionais nao fa- 
miliarizados com abordagens de cessaqao do tabagismo podem 
sentir que as intervenqoes de cessaqao do fumo sao demoradas, 
nao reembolsaveis e impraticaveis em um consultorio movimen- 
tado. Um guia facil para os profissionais de saude e o “Cinco 


Quadro 4-9 Estagios de mudanca e tarefas de 
intervencao 


Estagio do 
paciente 

Tarefas de motivacao 

Pre-contemplacao 

Criar duvida, aumentar a consciencia do paciente 
sobre os riscos e problemas com os atuais 
padroes de uso de substancias 

Contemplacao 

Ajudar o paciente a pesar os riscos e beneficios 
relativos a mudanca do uso de substancias; evocar 
razoes para mudar e os riscos de nao mudar; 
reforcar a autoeficacia do paciente para mudar o 
atual uso 

Determinacao 

Ajudar o paciente a determinar o melhor curso de 
acao para mudar o uso de substancias dentre as 
alternativas disponiveis 

Acao 

Ajudar o paciente a estabelecer um daro piano de 
acao para mudar o uso de substancias 

Manutencao 

Ajudar o paciente a identificar e usar estrategias 
para prevenir recaidas 

Recatda 

Ajudar o paciente a renovar o processo de 
mudanca a partir da contemplacao 


Reproduzido, sob licenca, de Werner MJ: Principles of brief intervention for 
adolescent, alcohol, tobacco and other drug use. Pediatr Clin North Am 
1995; 42:341. 
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As” para parar de fumar (Quadro 4-10), publicado pelo Public 
Health Service e apoiado pela AAP. 

Parar de fumar e um processo que leva tempo. A recaida deve 
ser considerada uma parte normal do processo, mais do que um 
fracasso pessoal ou um motivo para abdicar de novas tentativas. 
Os pacientes podem inclusive se beneficiar com as recaidas se 
forem ajudados a identificar as circunstancias que os levaram 
a isso e a criar estrategias para prevenir recaidas posteriores ou 
responder a elas de outra maneira. 

A nicotina e uma substancia que cria dependencia fisica e 
psicologica. A terapia de reposiqao aumenta as taxas de cessaqao 
do fumo e pode aliviar os sintomas de abstinencia. Dois tipos de 
terapias de reposiqao de nicotina estao disponiveis. A goma 
de nicotina e os emplastros transdermicos de nicotina sao reco- 
mendados para adolescentes. 

Os medicos devem estar conscientes de que os adolescentes 
podem nao apresentar os mesmos sintomas de dependencia de 
nicotina que os adultos, e que a dependencia pode se estabelecer 
em apenas quatro semanas. Os profissionais que nao se sentem 
confortaveis para prescrever e monitorar tratamentos de reposi- 
qao de nicotina devem limitar seu envolvimento com pacientes 
tabagistas aqueles que nao apresentam sinais de dependencia de 
nicotina (p. ex., pacientes que fumam menos do que um maqo 
de cigarros por dia ou que nao sentem ansia de fumar seu pri- 
meiro cigarro do dia nos primeiros 30 minutos depois de acor- 
darem). Alem das terapias de reposiqao de nicotina, estudos 
randomizados comprovaram que metodos de liberagao conti- 
nua dos antidepressivos bupropiona, clonidina e nortriptilina 
ajudam os fumantes a pararem de fumar e diminuem as taxas de 
recaida em cinco vezes. 

Adachi-Mejia AM et al.: Influence of movie smoking exposure and 
team sports participation on established smoking. Arch Pediatr 
Adolesc Med 2009;163:638-643 [PMID: 19581547], 

Adelman WP: Tobacco use cessation for adolescents. Adolesc Med 
Clin 2006;17:697 [PMID: 1703028], 

Bagot KS et al.: Tobacco craving predicts lapse to smoking among 
adolescent smokers in cessation treatment. Nicotine Tob Res 
2007;9:647 [PMID: 17558821], 

Fagan P et al.: Addressing tobacco-related health disparities. Addic¬ 
tion 2007;102(Suppl 2):30 [PMID: 17850612], 

Kulig JW; American Academy of Pediatrics Committee on Subs¬ 
tance Abuse: Tobacco, alcohol, and other drugs: The role of the 


Quadro 4-10 0s "Cinco As" para a cessacao do tabagismo 

Ask (pergunte) a todos os pacientes sobre o uso de cigarro 
Advise (aconselhe) todos os tabagistas a pararem de fumar 
Assess (avalie) a disposicao e a motivacao do tabagista para fazer uma 
tentativa de parar 

Assist (ajude) na tentativa de parar 
Arrange (planeje) um acompanhamento 

Adaptado de Fiore MC et al. Treating Tobacco Use and Dependence. Clinical 
Practice Guidelines. U.S. Department of Health and Human Services, Public 
Health Service, 2000. 


pediatrician in prevention, identification, and management of 
substance abuse. Pediatrics 2005;115:816 [PMID: 15741395], 

Primack BA et at.: Association of various components of media lite¬ 
racy and adolescent smoking. Am J Health Behav 2009;33:192- 
201 (PMID: 18844513], 

Prokhorov AV et al.; Tobacco Consortium, American Academy of 
Pediatrics Center for Child Health Research: Youth tobacco use: 
A global perspective for child health care clinicians. Pediatrics 
2006;118:e890 [PMID: 16950972], 

Ziedonis D et al.: Adolescent tobacco use and dependence: Assessment 
and treatment strategies. Adolesc Med Clin 2006;17:381 [PMID: 
16814699], 


Encaminhamento 

Nao ha consenso sobre quais pacientes que abusam de substan- 
cias podem ser adequadamente tratados em consultorio, quais 
requerem encaminhamento e quais exigem hospitalizagao. Os 
fatores a considerar sao resumidos no Quadro 4-11. Quando 
existe duvida sobre a gravidade do problema ou a adequagao do 
manejo em consultorio, um especialista deve ser consultado. 

Embora a maioria dos pediatras de atengao primaria nao 
assuma a responsabilidade pelo tratamento de jovens que abu¬ 
sam de substancias, os clinicos podem contribuir para motivar 
os pacientes a buscar tratamento e dirigi-los aos recursos tera- 
peuticos adequados. Adolescentes com dependencia quimica 
devem ser tratados em instituigoes de tratamento para jovens. 
Apesar das semelhangas entre o abuso de substancias em adul¬ 
tos e em adolescentes, os programas para adultos geralmente 
sao inadequados e ineficazes para adolescentes. Como discu- 
tido no Capitulo 3, muitos adolescentes pensam em termos 


Quadro 4-11 Fatores a considerar antes do 
encaminhamento por abuso de substancias 

Duracao e frequencia do uso de substancias 
Tipo de substancia que esta sendo usado 
Presenca de outros transtornos psicologicos 

Transtorno do deficit de atencao/hiperatividade 
Depressao 

Transtorno da personalidade antissocial 
Presenca de outras morbidades sociais 
Fracasso escolar 
Delinquency 
Falta de moradia 

Abuso fisico ou sexual no presente ou no passado 

Avaliacao de programa 

Concepcao do abuso de substancia como transtorno primario versus 
sintoma 

Oferece avaliacao abrangente do paciente e pode manejar problemas 
associados identificados na avaliacao inicial (p. ex., condicoes 
comorbidas) 

Adesao a filosofia de abstinencia 
Proporcao pacientes/funcionarios 

Programas de tratamento separados para adolescentes e para adultos 
Acompanhamento e assistencia continuada 
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concretos. Sua incapacidade de raciocinar dedutivamente, em 
especial sobre questoes emocionalmente carregadas, dificulta 
sua compreensao de conceitos abstratos (como negacpao) que 
sao um componente da maioria dos programas para adultos. 
Isso invariavelmente frustra os terapeutas, que interpretam de 
forma erronea a falta de compreensao como resistencia a tera- 
pia e respostas concretas como evidencia de fraude. 

Os programas de tratamento variam desde programas am- 
bulatoriais escolares de baixa intensidade, que contam com o 
auxilio de pares e nao profissionais, ate programas hospitala- 
res compostos por psiquiatras e outros profissionais. Os pro¬ 
gramas terapeuticos ambulatoriais sao mais apropriados para 
pacientes motivados que nao tem problemas comportamen- 
tais ou de saude mental significativos e nao estao em risco de 
abstinencia. Alguns estudiosos mencionaram a preocupaqao 
de que em ambientes pediatricos, usuarios pouco problemati- 
cos podem, na realidade, experimentar um fortalecimento da 
subcultura das drogas por associarem-se a usuarios altamente 
problematicos em terapia de grupo. Programas de tratamento 
diurno mais intensivos estao disponiveis para aqueles que re- 
querem um ambiente estruturado. O tratamento ambulatorial 
deve ser considerado para pacientes que precisam de assisten- 
cia medica e desintoxicaqao, alem de psicoterapia, educaqao e 
terapia familiar. 

Finalmente, existem institutes especiais de duplo diagnos- 
tico para dependentes quimicos que tambem tem outras con- 
diqoes psicologicas. Estes pacientes sao dificeis de diagnosticar 
e tratar porque muitas vezes nao esta claro se seus sintomas 
sao uma consequencia do uso de substancias ou um sintoma 
de um transtorno psicologico comorbido. O reconhecimento 
desses transtornos e imprescindivel, porque estes jovens 
devem ser tratados em programas que incluam conhecimentos 
psiquiatricos. 

As abordagens no tratamento de abuso de substancias em 
criampas e adolescentes costumam tomar como modelo os pro¬ 
gramas de tratamento para adultos. Os elementos-chave de um 
programa de tratamento efetivo para adolescentes incluem: cor¬ 
respondence entre avaliaqao e tratamento, abordagem terapeu- 
tica integrada e abrangente, envolvimento da familia, programa 
apropriado para o nivel de desenvolvimento, envolvimento e re- 
tenqao dos jovens, pessoal qualificado, competence de genero e 
cultural, assistencia continuada e resultados de tratamento. Va- 
rios estudos sobre os programas de tratamento para abuso de 
substancias em adolescentes demonstraram que muitos deles 
nao contemplam adequadamente todos os componentes impor- 
tantes da terapia. 


Deas D: Evidence based treatments for alcohol use disorders in ado¬ 
lescents. Pediatrics 2008 Apr; 121(Suppl 4):S348-S354 [PMID: 
18381498], 

Fletcher A et al.: School effects on young people’s drug use: A syste¬ 
matic review of intervention and observational studies. J Adolesc 
Health 2008;42:209-220 [PMID: 18295128], 

Homer JF et al.: Economic evaluation of adolescent addiction pro¬ 
grams: Methodologic challenges and recommendations. J Ado¬ 
lesc Health 2008;43:529-539 [PMID: 19027640], 


Horigian VE et al.: Cultural differences in adolescent drug abuse. 

Adolesc Med Clin 2006;17:469 [PMID: 16814703]. 

Williams JF, Storck M; American Academy of Pediatrics Committee 
on Substance Abuse; American Academy of Pediatrics Commit¬ 
tee on Native American Child Health: Inhalant abuse. Pediatrics 
2007;119:1009-1017 [PMID: 17473104], 


PREVENCAO 

A prevenqao do abuso de substancias tem sido uma prioridade 
de saude publica desde 1980. Os profissionais de pediatria sao 
importantes como defensores e educadores da comunidade e do 
governo sobre programas adequados. Os programas de nivel pri- 
mario focalizam na prevenqao da iniciaqao do uso de substancias. 
O Drug Awareness and Resistance Education (D.A.R.E.) e um 
exemplo conhecido de um programa de prevenqao primaria que 
tenta educar os estudantes do ensino fundamental e medio sobre 
as consequencias negativas do abuso de substancias e capacita-los 
a resistir a pressao dos colegas. 

Os programas de nivel secunddrio sao dirigidos a populates 
com maior risco para uso de substancias. O objetivo e prevenir 
a evoluqao da iniciaqao para a continuidade e manutempao, con- 
tando com uma intervencpao individualizada para reduzir o risco 
e aumentar os fatores de protetpao indicados no Quadro 4-3. Esta 
abordagem permite que o medico concentre os recursos escas- 
sos naqueles que tem mais probabilidade de se beneficiar deles. 
O Alateen, que apoia filhos de pais alcoolatras, tipifica a preven- 
qao de nivel secundario. 

Os programas de prevengdo terciaria tem como alvo os jovens 
que foram identificados como abusadores de substancias. O ob¬ 
jetivo e prevenir as consequencias morbidas do uso de substan¬ 
cias. Um exemplo e identificar os adolescentes que abusam de 
alcool e drogas em festas e garantir-lhes um retorno seguro para 
casa. Uma vez que a prevenqao e mais eficaz quando voltada para 
a redutpao da iniciatpao do uso de substancias do que para a dimi- 
nuiqao do uso, a prevenqao terciaria e o metodo menos eficaz. 

Muito poucos programas populacionais sao submetidos a uma 
avaliaqao cientifica rigorosa. £ consenso entre os educadores de 
drogas que os programas de prevenqao primaria, como o D.A.R.E., 
tem um efeito minimo na reduqao do uso de substancias ilicitas. 

Pais e outras pessoas devem compreender que a maioria dos 
adolescentes que abusam de alcool e drogas nao o fazem apenas 
pelo “barato”. Pelo contrario, estes comportamentos muitas vezes 
sao estrategias de enfrentamento intencionais, adequadas para seu 
nivel de desenvolvimento. Na medida em que esses comporta¬ 
mentos atendem as necessidades de desenvolvimento dos jovens, 
eles tendem a nao ser abandonados, a menos que alternativas 
igualmente atraentes estejam disponiveis. Por exemplo, apesar de 
muitos adolescentes citarem o estresse e a ansiedade como razoes 
para o tabagismo, os programas de cessaqao do tabagismo para 
adolescentes raramente atendem sua necessidade de estrategias 
de enfrentamento alternativas, oferecendo educaqao no manejo 
do estresse. De modo semelhante, para o jovem que cresce em 
areas urbanas empobrecidas, os reais custos do abuso de subs¬ 
tancias podem ser muito baixos e as compensaqoes altas demais 
para serem influenciadas somente por conversas e informaqoes. 
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E insensato esperar que uma intervemjao com base em conversas 
mude as atitudes e os comportamentos em uma direqao que seja 
contraria a do ambiente social do jovem. A eficacia dos modelos 
de prevenqao e intervenqoes mais promissoras tende a diminuir 
com o passar do tempo, a menos que mudanqas no ambiente so¬ 
cial ofereqam as crianqas e aos adolescentes modos alternativos 
realistas de satisfazerem suas necessidades de desenvolvimento. 
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Transtornos alimentares 
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Os adolescentes, bem como individuos mais jovens, desenvol- 
vem comportamentos alimentares desordenados em uma taxa 
alarmante, e muitos desenvolvem transtornos alimentares par- 
ciais ou completos. O espectro dos transtornos alimentares in- 
clui anorexia nervosa (AN), bulimia nervosa (BN), transtornos 
alimentares sem outra especificaqao (TASOE) e transtorno da 
compulsao alimentar periodica (TCAP). Esses transtornos sao 
melhor definidos em um contexto biopsicossocial. 

ETIOLOGIA 

Ha indlcios crescentes de uma base genetica para os transtor¬ 
nos alimentares. A incidencia de AN e de 7% em familiares de 
primeiro grau de pacientes anorexicos, comparada com 1-2% na 
populaqao em geral. A taxa de concordancia em gemeos mono- 
zigoticos e de 55% contra 7% em gemeos dizigoticos. Estudos de 
gemeos estimam a herdabilidade da AN em 33-84% e de BN, em 
28-83%. Mulheres que sao familiares de primeiro grau de homens 
com AN tem um risco relativo de AN 20 vezes maior. A maioria 
dos estudos tambem encontra uma maior incidencia de trans¬ 
tornos alimentares em familiares de primeiro grau de pacientes 
bulimicos. Demonstrou-se que uma familia de protelnas — as 
neurotrofinas — esta envolvida na regulaqao do comportamento 
alimentar e do metabolismo energetico. Elas tem sido intensa- 
mente estudadas para avaliar o seu possivel papel na suscetibili- 
dade genetica para transtornos alimentares (TAs). Em um estudo 
de famllias europeias com TAs, Mercader encontrou uma forte 
associaqao entre rs7180942 — uma proteina localizada no gene 
NTRK3 — e a presenqa de TAs, com uma subtransmissao deste 
genotipo heterozigotico e uma supertransmissao do genotipo ho- 
mozigotico associadas a maior expressao fenotipica de TAs. 

Ha evidencias de furnpao serotonergica e dopaminergica al- 
teradas na AN. Outras altera^oes de neuropeptideos e peptideos 
do intestino ocorrem tanto na AN quanto na BN. A adiponectina 
encontra-se elevada na AN, embora nao esteja claro se isto e ape- 
nas secundario ao estado de desnutricpao. A colecistocinina esta di- 
minuida na BN, contribuindo talvez para a falta de saciedade apos 
a ingestao que perpetua a alimenta^ao compulsiva. Uma alteraqao 
da dopamina tambem foi reconhecida, embora o seu significado 


nao esteja claro. A grelina — um peptideo intestinal — encon- 
tra-se elevada em pacientes com AN e nao diminui normalmente 
apos uma refei^ao nesses pacientes. A obestatina, um peptideo 
intestinal que inibe o apetite, tambem esta elevada na AN. 

A fisiologia da leptina esta perturbada em pacientes com AN. 
Anormalidades da leptina podem mediar as alteraqoes de ener- 
gia que afetam o eixo hipotalamo-hipofise e desempenhar um 
papel na perpetuaqao da AN. Os nlveis de leptina aumentam ex- 
cessivamente quando os individuos com AN recuperam o peso. 
Os nlveis anormalmente elevados de leptina podem contribuir 
para a dificuldade que um paciente tem ao tentar recuperar o 
peso, pois os altos nlveis de leptina sinalizam o corpo para dimi- 
nuir o consumo de energia. A leptina tambem desempenha um 
papel significativo em algumas das sequelas da AN, com baixos 
nlveis sinalizando o hipotalamo para inibir a produqao de hor- 
monios reprodutivos. 

Apesar da pesquisa na neurobiologia dos transtornos alimen¬ 
tares, ainda nao esta claro se as altera^oes de neurotransmissores 
contribuem para o desenvolvimento de transtornos alimentares 
ou sao uma consequencia das alteraqoes fisiologicas associadas 
aos transtornos. Os pacientes com BN ou com TCAP parecem 
ter uma resposta serotoninergica embotada a ingestao e a sacie¬ 
dade. Com uma resposta de saciedade diminulda, os pacientes 
continuam comendo, levando a um “empanzinamento”. O tra- 
tamento com inibidores seletivos da recaptaqao de serotonina 
(ISRSs) tende a equilibrar a regulaqao da saciedade. 

Alguns especialistas conjeturaram que o ambiente intraute- 
rino hormonal poderia explicar as diferenqas na prevalencia de 
TAs entre homens e mulheres. Procopio estudou o risco de de¬ 
senvolvimento de AN em pares de gemeos do mesmo sexo e de 
sexos opostos quando um gemeo sofre de AN. Os homens que 
tinham uma irma gemea com AN apresentavam um risco cerca 
de oito vezes maior de desenvolver AN do que os homens que 
tinham um irmao gemeo com AN. Embora o estudo nao pu- 
desse isolar as influencias ambientais, indlcios de modelos ani- 
mais sugerem que uma maior exposiqao ao estrogenio e/ou uma 
menor exposi^ao aos androgenios influencia o desenvolvimento 
do cerebro e pode desempenhar um papel na determinaqao de 
quais individuos estao em risco para AN. 
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A teoria psicologica tradicional sugeriu muitos fatores am- 
bientais que podem promover o desenvolvimento de transtor- 
nos alimentares. 0 vinculo da mae com a filha, a ponto de a 
adolescente nao poder desenvolver sua propria identidade (um 
marcador-chave do desenvolvimento da adolescencia), pode 
ser um fator predisponente. A adolescente pode responder 
afirmando o controle sobre o alimento ao sentir sua falta de 
controle na esfera do desenvolvimento. Uma segunda teoria 
envolve o distanciamento entre pai e filha. Com o avanqo da 
puberdade e o afloramento da sexualidade da menina, o pai 
pode ter dificuldade em lidar com sua filha como um ser se¬ 
xual e pode responder retraindo-se emocional e fisicamente. 
A adolescente pode, de modo intuitivo, reconhecer isso e sub- 
conscientemente diminuir sua ingestao alimentar, a fim de re- 
tornar a pre-puberdade. Uma terceira teoria esta relacionada 
a puberdade em si. Algumas adolescentes podem ter medo ou 
nao gostam das mudanqas em seus corpos. Ao restringir a in¬ 
gestao de alimentos, elas perdem peso, param de menstruar e 
efetivamente revertem o desenvolvimento pubere. 

A sociedade tern promovido a mensagem de que ser magro 
ou musculoso e necessario para ser atraente e bem-sucedido. A 
facilidade de acesso a produtos dieteticos — alimentos e reme- 
dios para emagrecer — bem como orientates na internet (sites 
pro-anorexia) induzem os adolescentes a embarcar em uma 
busca por magreza ou musculosidade. 

Predisposiqao genetica, fatores psicologicos e fatores ambien- 
tais se combinam para criar um ambiente social que promove o 
desenvolvimento de transtornos alimentares. 
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INCIDENCIA 

A anorexia nervosa e a terceira doenqa cronica mais comum 
de meninas adolescentes nos EUA. Sua incidencia vem 


aumentando constantemente nos EUA desde a decada de 1930. 
Embora seja diflcil determinar a incidencia exata, a maioria dos 
estudos mostra que 1-2% dos adolescentes desenvolvem AN e 
2-4% desenvolvem BN. Os adolescentes superam os adultos em 
numero em uma proporqao de 5 para 1, ainda que o numero 
de adultos com transtornos alimentares esteja aumentando. A 
incidencia tambem esta aumentando entre crianqas. Pacientes 
pre-puberes frequentemente tern diagnosticos psiquiatricos as- 
sociados. Os homens constituem cerca de 10% dos pacientes 
com transtornos alimentares, e esta prevalencia parece estar 
aumentando. A prevalencia da sindrome completa ou parcial 
de BN e de 1,1% nos homens e de 3,2% nas mulheres (rela^ao 
homens-mulheres de 1:2,9). A prevalencia da sindrome com¬ 
pleta ou parcial de AN e de 0,9% nos homens e de 1,8% nas mu¬ 
lheres (relaqao homens-mulheres de 1:2). O numero crescente 
de homens com transtornos alimentares se correlaciona com a 
enfase crescente na midia ao fisico musculoso escultural como 
o ideal masculino. 

A literatura recente sobre pre-adolescentes com transtornos 
alimentares sugere que pacientes com menos de 13 anos tem 
mais probabilidade de serem do sexo masculino e maior pro- 
babilidade de terem DASOE. Pacientes mais jovens sao menos 
propensos a desenvolver comportamentos caracteristicos da BN. 
Eles apresentam perda de peso mais rapida e menor percentil de 
peso corporal do que os adolescentes. 

A prevalencia de transtornos no comportamento alimentar 
relatada pelos proprios adolescentes e muito maior do que a in¬ 
cidencia oficial de AN ou BN. No levantamento mais recente 
(Youth Risk Behavior Survey) dos adolescentes dos EUA (2007), 
60 por cento das mulheres e 30 por cento dos homens tentaram 
perder peso durante os ultimos 30 dias. Doze por cento estavam 
em jejum por mais de 24 h para perder peso, e 5,9% eram usua- 
rios de medicamentos para perder peso (7,5% das meninas e 
4,2% dos meninos). Vomitos autoinduzidos ou uso de laxantes 
foram relatados por 6,4% das mulheres e 2,2% dos homens. Qua- 
renta e seis por cento das mulheres e 30% dos homens relataram 
pelo menos um episodio de ingestao compulsiva de alimentos 
durante sua vida. Embora o numero de jovens com transtornos 
alimentares de espectro total seja baixo, e alarmante que tantos 
jovens experimentem metodos de controle de peso prejudiciais a 
saude. Estes sinais podem ser precursores do desenvolvimento 
de transtornos alimentares, e os medicos devem investigar estas 
praticas com todos os pacientes adolescentes. 
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FATORES PREDISPONENTES 

Jovens que praticam ginastica, patinagao artistica e danga — ati- 
vidades que enfatizam corpos magros — estao em maior risco 
para AN do que criangas que praticam esportes que nao enfati¬ 
zam a imagem corporal. As adolescentes que acreditam que ser 
magra representa o quadro ideal para uma mulher, as que estao 
insatisfeitas com seus corpos e aquelas com historia de dieta 
estao em maior risco para transtornos alimentares. Mudangas 
repentinas nos habitos alimentares, como tornar-se vegetariana, 
podem ser um primeiro sinal de anorexia, especialmente se a 
mudanga for abrupta e sem motivo aparente. 

O paciente bulimico tipico tende a ser impulsivo e adotar 
comportamentos de risco, como uso de alcool, uso de drogas 
e experiencias sexuais. Os pacientes bulimicos com frequencia 
tem um peso adequado para a altura ou estao um pouco acima 
do peso. Eles tem desempenho escolar mediano. Alguns estudos 
relatam que 50% dos pacientes bulimicos sofreram abuso sexual. 
Jovens com diabetes tem um risco aumentado de BN. Nos ho- 
mens, a luta livre predispoe a BN, e a orientagao homossexual 
esta associada a ingestao compulsiva. 
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ANOREXIA NERVOSA 

O Quadro 5-1 relaciona os criterios diagnosticos para AN, de 
acordo com o Manual Diagnostico e Estatistico dos Transtornos 
Mentais, quarta edigao, texto revisado (DSM-IV-TR). Existem 
duas formas de AN. No tipo restritivo, os pacientes nao cos- 
tumam apresentar ingestao compulsiva ou purgagao. No tipo 
purgativo, a AN e combinada com ingestao compulsiva ou corn- 
portamento de purgagao, ou ambos. A distingao entre os dois e 
importante, pois possuem diferentes implicates para o prog¬ 
nostic e o tratamento. Ha um debate em curso sobre os criterios 

Quadro 5-1 Criterios diagnosticos para a anorexia nervosa 


A. Recusa em manter o peso corporal igual ou acima do peso minimo 
normal para a idade e altura (p. ex., perda de peso que leva a 
manutencao do peso corporal abaixo de 85% do esperado, ou 
incapacidade de adquirir o peso esperado durante um periodo de 
crescimento, levando a um peso corporal inferior a 85% do esperado). 

B. Medo intenso de ganhar peso ou de ficar gordo, mesmo abaixo do peso. 

C. Perturbacao no modo em que o peso ou a forma corporal sao 
experienciadas, indevida influencia do peso ou da forma corporal na 
autoavaliacao, ou negacao da gravidade do baixo peso corporal atual. 

D. Nas mulheres apos a menarca, amenorreia, ou seja, ausencia de pelo 
menos tres ciclos menstruais. (Uma mulher e considerada amenorreica 
se seus ciclos ocorrem apenas apos administracao de hormonio, por 
exemplo, estrogenio.) 


Reproduzido, sob licenca, do Manual Diagnostico e Estatistico de Transtornos 
Mentais, texto revisado, 4th ed. Copyright 2002. American Psychiatric 
Association. 


Quadro 5-2 Perguntas de triagem para ajudar a diagnosticar 
anorexia nervosa e bulimia nervosa 


Como voce se sente em relacao a seu corpo? 

Existem partes de seu corpo que voce mudaria? 

Quando voce se olha no espelho, voce se ve como acima do peso, abaixo 
do peso ou com peso satisfatorio? 

Se acima do peso, quanto voce gostaria de pesar? 

Se seu peso e satisfatorio, houve uma epoca que voce estava 
preocupado/a com o excesso de peso? 

Se acima do peso [abaixo do peso], o que voce mudaria? 

Voce alguma vez ja fez dieta? 

0 que voce ja fez para emagrecer? 

Voce conta calorias ou gramas de gordura? 

Voce mantem a sua ingestao limitada a um determinado numero de calorias? 

Voce ja usou suplementos nutricionais, remedios para emagrecer ou 
laxantes para emagrecer? 

Voce ja provocou vomito para livrar-se da comida ou emagrecer? 


de AN. Alguns especialistas sugerem eliminar a amenorreia 
como um criterio. Embora os pacientes possam nao apresentar 
todas as caracterlsticas de AN, eles podem apresentar os sinto- 
mas deleterios associados a AN. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Os medicos devem reconhecer os primeiros sinais e sintomas 
de AN, porque uma intervengao precoce pode prevenir o pleno 
desenvolvimento da sindrome. Os pacientes podem apresentar 
alguns dos comportamentos e psicologia da AN, como redugao 
de gordura na dieta e intensa preocupagao com a imagem corpo¬ 
ral, mesmo antes de haver perda de peso ou amenorreia. 

Fazer o diagnostico da AN pode ser um desafio porque os ado¬ 
lescentes podem tentar esconder sua doenga. Avaliar a imagem 
corporal do paciente e essencial para determinar o diagnostico. O 
Quadro 5-2 lista perguntas de triagem que ajudam a identificar as 
percepgoes da imagem corporal. Outras ferramentas de rastrema- 
neto diagnostico (p. ex., o Eating Attitudes Test) avaliam uma serie 
de comportamentos alimentares e dieteticos. As observagoes dos 
pais sao fundamentals para determinar se um paciente expressou 
insatisfagao com seu habitus e quais tecnicas para perda de peso ele 
usou. Caso o adolescente nao esteja disposto a compartilhar suas 
preocupagoes com a imagem corporal, o medico pode encontrar 
pistas para o diagnostico, considerando cuidadosamente a pre- 
senga de outros sintomas. A perda de peso a partir de uma linha 
de base normal e um alerta claro para a presenga de um transtorno 
alimentar. Alem disso, AN deve ser considerada em qualquer ga- 
rota com amenorreia secundaria que tenha perdido peso. 

Os sintomas fisicos geralmente sao secundarios a perda 
de peso e proporcionais ao grau de desnutrigao. O corpo efeti- 
vamente entra em hibernagao, tornando-se funcionalmente 
hipotireoideo (doente eutireoideo) para economizar energia. 
A temperatura do corpo diminui, e os pacientes dizem sentir frio. 
Desenvolve-se bradicardia, especialmente na posigao supina. Ton- 
turas, fraqueza mental e sincope podem ocorrer como resultado de 
hipotensao ortostatica e hipotensao secundaria a insuficiencia car- 
diaca. A massa ventricular esquerda esta diminuida (assim como 
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a massa de todos os musculos estriados), o volume sistolico esta 
comprometido e a resistencia periferica aumenta, contribuindo 
para a disfunqao sistolica ventricular esquerda. Os pacientes 
podem desenvolver slndrome do QTc prolongado e aumento da 
dispersao do QT, colocando-os em risco de arritmias cardlacas. A 
circulaqao periferica esta reduzida. Maos e pes podem ficar azuis 
e frios. O cabelo se afina, as unhas tornam-se quebradiqas e a pele 
resseca. Ocorre desenvolvimento de uma lanugem como uma res- 
posta primitiva a fome. O trato gastrintestinal pode ser afetado. 
Incapacidade de absorqao de quantidades normals de alimentos, 
saciedade precoce e refluxo gastresofagico podem desenvolver-se 
a medida que o corpo se adapta a ingestao reduzida. O reflexo 
gastrocolico normal pode ser perdido devido a falta de estlmulo 
pelo alimento, causando edema e obstipaqao intestinal. Retardo 
do esvaziamento gastrico pode estar presente nos tipos restritivo 
e purgativo de AN. A reabilitaqao nutricional melhora o esvazia¬ 
mento gastrico e os sintomas dispepticos no tipo restritivo de AN, 
mas nao nos individuos que vomitam. Neurologicamente, os pa¬ 
cientes podem sofrer declinio cognitivo, incapacidade de concen- 
traqao, aumento da irritabilidade e depressao, que podem estar 
relacionados as mudanqas estruturais do cerebro e a diminuiqao 
do fluxo sanguineo cerebral. 

A combinaijao de desnutriijao e estresse causa hipogonadismo 
hipotalamico. O eixo hipotalamo-hipofise-gonadal se desliga a 
medida que o corpo luta para sobreviver, direcionando recursos 
energeticos finitos as funqoes vitais. Isto pode ser mediado pelo 
efeito da leptina serica baixa sobre o eixo hipotalamo-hipofise. 
O desenvolvimento pubere e o crescimento esqueletico podem 
ser interrompidos, e os adolescentes podem experimentar dimi- 
nuiqao da libido. 

A avaliaqao nutricional e fundamental. Muitas vezes, os pa¬ 
cientes eliminam a gordura de suas dietas e chegam a ingerir ape- 
nas 100-200 kcal/dia. Pesar o paciente apos a micqao e vestindo 
o minimo de roupas e o modo mais preciso de avaliar o peso. Os 
pacientes tendem a usar roupas volumosas, podendo esconder 
pesos nos bolsos ou bebendo agua excessivamente para enganar 
o medico. Calcular o indice de massa corporal (IMC) — o peso 
em quilos dividido pela altura em metros ao quadrado — e uma 
maneira eficiente de interpretar o grau de desnutriqao. Um IMC 
abaixo do 25- percentil indica risco de desnutr^ao, e um IMC 
abaixo do quinto percentil, desnutriqao significativa. O peso cor¬ 
poral saudavel (PCS) para a altura deve ser calculado usando o 50 s 
percentil do IMC para a idade. Um peso inferior a 85% do PCS e 
um dos criterios diagnosticos para AN. 

A amenorreia ocorre por dois motivos. O eixo hipotalamo- 
hipofise-ovario e desativado sob estresse, causando amenorreia 
hipotalamica. Alem disso, o tecido adiposo e necessario para con¬ 
verter estrogenios a sua forma ativada. Quando a perda de peso 
e significativa, nao ha substrata suficiente para ativar o estroge- 
nio. O reinicio da menstruaqao ocorre apenas quando o peso e 
a gordura corporal aumentam. Aproximadamente, 73% das me- 
ninas pos-menarquicas voltam a menstruar caso alcancem 90% 
do PCS. Uma adolescente precisa de cerca de 17% de gordura 
corporal para reiniciar a menstruaqao e de 22% de gordura cor¬ 
poral se estiver com amenorreia primaria. Algumas evidencias 
sugerem que o ganho de peso a ser atingido para o retorno da 
menstruaqao e de aproximadamente um quilo acima do peso em 
que a menstruaqao havia cessado. Outros estudos indicam que o 


Quadro 5-3 Achados laboratoriais: anorexia nervosa 

Aumento da creatinina e nitrogenio ureico sanguineos secundario a 
insuficiencia renal 

Diminuicao dos leucocitos, plaquetas e, menos comumente, das hemacias 
e do hematocrito secundaria a supressao da medula ossea ou atrofia 
da gordura da medula ossea 
Aumento da AST e da AIT secundario a desnutricao 
Aumento do colesterol, que se acredita relacionado ao metabolismo dos 
acidos graxos 

Diminuicao da fosfatase alcalina secundaria a deficiencia de zinco 
Hormonio estimulante da tireoide e tiroxina baixos ou normais baixos 
Diminuicao do hormonio foliculo estimulante, do hormonio luteinizante, 
do estradiol e da testosterona secundaria a desativacao do eixo 
hipotalamo-hipofise-gonadal 

Eletrolitos anormais relacionados ao estado de hidratacao 
Diminuicao do fosforo 

Diminuicao do fator de crescimento semelhante a insulina 
Aumento do cortisol 

Diminuicao da gravidade especifica da urina em casos de intoxicacao 
intencional por agua 


ALT, alanina aminotransferase; AST, aspartato aminotransferase 

retorno da menstruar^ao ocorreu depois que 27,1% do percentil 
medio do IMC foi alcanqado. 

B. Achados laboratoriais 

A maioria dos sistemas organicos sofre algum grau de dano no 
paciente anorexico, relacionado com a gravidade e com a dura- 
$ao da doenqa (Quadro 5-3). A triagem inicial deve incluir he- 
mograma completo com diferencial; niveis sericos de eletrolitos, 
ureia, creatinina, fosforo, calcio, magnesio e hormonio estimu¬ 
lante da tireoide, testes de funqao hepatica e sumario de urina. 
Um aumento dos lipideos ocorre em 18% dos pacientes com AN, 
com posterior retorno ao normal quando o peso e restaurado. 
Um eletrocardiograma deve ser realizado, porque significativas 
alteraqoes eletrocardiograficas podem estar presentes, sendo a 
mais importante a sindrome de QT prolongado. A densitometria 
ossea deve ser feita se a amenorreia persistir por seis meses, pois 
as pacientes comeqam a acumular risco de osteoporose. 

Diagnostico diferencial 

Se o diagnostico nao estiver claro (ou seja, o paciente perdeu 
uma quantidade significativa de peso, mas nao tern a distorqao 
da imagem corporal tipica ou fobia de gordura), o medico deve 
considerar o diagnostico diferencial para perda de peso em ado¬ 
lescentes. Isso inclui doenqa inflamatoria intestinal, diabetes, hi- 
pertireoidismo, neoplasias malignas e depressao. Diagnosticos 
menos comuns incluem insuficiencia suprarrenal e sindromes 
de ma absorqao, como doen 9 a celiaca. A historia e o exame fisico 
devem orientar a avaliaqao laboratorial e radiologica especifica. 

Complicacoes (Quadro 5-4) 

A. Complicacoes a curto prazo 

1. Saciedade precoce — Os pacientes podem ter dificuldade em 
tolerar mesmo quantidades modestas de alimentos a medida que 




TRANSTORNOS ALIMENTARES 


63 


Quadro 5-4 Complicacoes da anorexia e da bulimia nervosa 

Cardiovasculares 

Hematologicas 

Bradicardia 

Leucopenia 

Hipotensao postural 

Anemia 

Arritmia, morte subita 

Trombocitopenia 

Insuficiencia cardiaca congestiva (durante a retomada da alimentacao) 

Itse 

Derrame pericardico 

Imunidade mediada por celulas prejudicada 

Prolapso da valva mitral 

Metabolicas 

Alteracoes eletrocardiograficas (QT prolongado, baixa voltagem, 

Desidratacao 

anormalidades da onda T, defeitos de conducao) 

Acidose 

Endocrinas 

Hipocaliemia 

iLH, FSH 

Hiponatremia 

lT3, trT3, lT4, TSH 

Hipodoremia 

Menstruacao irregular 

Alcalose hipocloremica 

Amenorreia 

Hipocalcemia 

Hipercortisolismo 

Hipofosfatemia 

Retardo do crescimento 

Hipomagnesemia 

Puberdade tardia 

Hipercarotenemia 

Gastrintestinais 

Neurologicas 

Erosao dentaria 

Atrofia cortical 

Edema de parotida 

Neuropatla periferica 

Esofagite, fendas esofagianas 

Convuisoes 

Esvaziamento gastrico retardado 

Anormalidades termorregulatorias 

Dilatacao gastrica (raramente ruptura) 

i de sono REM e de ondas lentas 

Pancreatite 

Renais 

Obstipacao 

Hematuria 

Diarreia (abuso de laxantes) 

Proteinuria 

Sindrome da arteria mesenterica superior 

Capacidade de concentracao renal 

Hipercolesterolemia 

Esqueleticas 

tTestes de funcao hepatica (infiltracao gordurosa do figado) 

Osteopenia 


Fraturas 


ECG, eletrocardiograma, VHS, velocidade de hemossedimentacao, FSH, hormonio foliculo-estimulante, LH, hormonio luteinizante, REM, movimento rapido 
dos olhos, rT 3 , absorcao de resira tri-iodotironina, T 3 , tri-iodotironina, T 4 , tiroxina, TSH, hormonio estimulante da tireoide. 


seu corpo se adapta ao aumento da ingestao. O esvaziamento gas- 
trico e fraco. A secregao pancreatica e biliar esta diminuida. Os pa- 
dentes podem se beneficiar de um agente de esvaziamento gastrico, 
tal como a metoclopramida. Esta complicagao geralmente desapa- 
rece depois que o padente se acostuma com refeigoes maiores. 

2. Si'ndrome da arteria mesenterica superior — A medida 
que os pacientes ficam desnutridos, a almofada de gordura entre 
a arteria mesenterica superior e o duodeno encolhe, e a com- 
pressao do duodeno transverso pode causar obstrugao e vomi- 
tos, principalmente com alimentos solidos. O estudo radiologico 
gastrintestinal superior mostra circulagao de bario para a frente 
e para tras no duodeno descendente e transverso proximal a obs¬ 
trugao. O tratamento envolve dieta liquida ou alimentagao naso- 
duodenal ate que ocorra restauragao da almofada, coincidente 
com ganho de peso. 

3. Obstipacao intestinal — Os pacientes podem estar muito 
obstipados. Dois mecanismos contribuem — perda do reflexo 
gastrocolico e perda do tonus muscular do colon. Normalmente, 
os laxantes nao sao eficazes porque o colon diminuiu a ampli¬ 
tude peristaltica. Agentes que induzem o peristaltismo, como o 
bisacodil, bem como agentes osmoticos, como solugao de polie- 
tilenoglicol com eletrolitos (MiraLax), sao uteis. A obstipacao 
intestinal pode persistir por ate 6-8 semanas apos a retomada da 
alimentagao. Ocasionalmente, sao necessarios enemas. 


4. Si'ndrome de realimentacao — Descrito na segao de Tra¬ 
tamento a seguir. 

B. Complicacoes a longo prazo 

1. Osteoporose — Aproximadamente 50% das mulheres com 
AN tern diminuigao da massa ossea em uma ou mais areas. Por 
ter a rotatividade mais rapida, a coluna lombar tende a ser a area 
afetada em primeiro lugar. As causas de osteopenia e osteopo¬ 
rose sao multiplas. O estrogenio e a testosterona sao essenciais 
para potencializar o desenvolvimento dos ossos. Maior nivel 
de grelina e um preditor independente da densidade ossea em 
adolescentes saudaveis; contudo, nao parece contribuir para a 
perda ossea em pacientes com AN. Os adolescentes estao par- 
ticularmente em risco porque acumulam 40% dos seus minerals 
osseos durante a adolescencia. O baixo peso corporal e mais pre- 
ditivo de perda ossea. A amenorreia tem alta correlacao com a 
osteoporose. Os minerals osseos comeqam a ser reabsorvidos na 
ausencia de estrogenio. Niveis elevados de cortisol e diminuicao 
do fator de crescimento semelhante a insulina tipo I tambem 
contribuem para a reabsorcao ossea. Estudos mostram que ape- 
nas seis meses de amenorreia estao associados a osteopenia ou 
osteoporose. Os homens podem desenvolver osteoporose devido 
a diminuicao da testosterona e elevacao do cortisol. 

O unico tratamento comprovado para a perda ossea em mu¬ 
lheres com AN e recuperar peso e gordura corporal o suficiente 
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para reiniciar o ciclo menstrual. A maioria dos estudos nao cor- 
robora o uso da terapia de reposiqao hormonal para melhorar a 
recuperaqao ossea; entretanto, algumas evidencias indicam que a 
terapia de reposiqao hormonal pode parar a perda ossea adicio- 
nal, podendo ser particularmente benefica para as pacientes com 
peso muito baixo (< 70% do peso ideal). Alguns profissionais 
usam a terapia de reposiqao hormonal quando a amenorreia esta 
presente ha mais de um ano e a paciente nao e capaz de atingir 
o peso corporal normal. Os bisfosfonatos usados no tratamento 
da osteoporose pos-menopausica estao sendo estudados em 
adolescentes. Dois pequenos estudos controlados randomizados 
mostraram pequenos efeitos positivos sobre a densidade ossea 
com alendronato e risedronato, mas a eficacia cllnica ainda nao 
foi determinada. Tratamentos mais recentes com posslvel efi¬ 
cacia, incluindo injeqao do fator recombinante de crescimento 
semelhante a insulina I e de-hidroepiandrosterona, ainda estao 
sob investigaqao. 

2. Alteracoes cerebrais — Com a acentuaqao da desnutri- 
qao, ha perda de tecido cerebral — tanto da substantia cinzenta 
quanto da branca —, com um aumento compensatorio no 11- 
quido cefalorraquidiano em sulcos e ventrlculos. Estudos de 
acompanhamento de pacientes anorexicos que recuperaram o 
peso mostram uma perda persistente de massa cinzenta, mas 
retorno da substantia branca ao normal. Funcionalmente, nao 
parece existir uma relaqao direta entre a cogniqao e a perda de 
tecido cerebral, embora alguns estudos tenham demonstrado 
uma diminuiqao da capacidade cognitiva e diminuiqao do fluxo 
sanguineo cerebral em pacientes muito desnutridas. Conscien- 
tizar as pacientes e familiares de que o tecido cerebral pode ser 
perdido pode melhorar sua percepqao da gravidade da doenqa. 
Ha uma literatura crescente sobre a imagiologia funcional do 
cerebro e as alteraqoes relacionadas aos sistemas serotoninergico 
e dopaminergico. Alteraqoes neuroquimicas ocorrem como re- 
sultado da privaqao de alimentos, levando a alteraqao do meta- 
bolismo nas regioes frontal, cingulada, temporal e parietal (para 
uma revisao detalhada, consulte Kaye, 2009). 

3. Efeitos sobre futuros filhos — Esta area de estudo e muito 
recente. Os resultados sugerem que pode haver problemas de ali- 
mentaqao em bebes que nascem de maes com AN ou BN. Bebes 
com maes anorexicas apresentam mais dificuldades de alimen- 
taqao nos primeiros 6 meses de vida e tendem a ter menos peso 
(30 s percentil em media). Os bebes de maes bulimicas sao mais 
propensos a estar acima do peso e tem taxas de crescimento mais 
rapidas do que os controles. O pediatra deve averiguar historia 
de transtornos alimentares nas maes de seus pacientes que estao 
tendo problemas de alimentaqao. 

Asiero D, Frishman WH: Cardiovascular complications of eating di¬ 
sorders. Cardiol Rev 2006;14:227 [PMID: 16924163], 

Castro J et al: Bone mineral density in male adolescents with anorexia 
nervosa. J Am Acad Child Adolesc Psychiatry 2002;41:613 [PMID: 
12014794], 

Golden NH et al: Alendronate for the treatment of osteopenia in ano¬ 
rexia nervosa: A randomized, double-blind, placebocontrolled 
trial. J Clin Endocrinol Metab 2005:90:3179 [PMID: 15784715]. 

Golden NH et al: Treatment goal weight in adolescents with anorexia ner¬ 
vosa: Use of BMI percentiles. Int J Eat Disord 2008;41(4):301-306. 


Kaye WH, Fudge JL, Paulus M: New insights into symptoms and 
neurocircuit function of anorexia nervosa. Nat Rev Neurosci 
2009;10(8):573-584 [PMID: 19603056], 

Kerem NC.Katzman DK: Brain structure and function in ado¬ 
lescents with anorexia nervosa. Adolesc Med State Art Rev 
2003;14:109 [PMID: 12529195], 

Micali N, Simonoff E, Treasure J: Infant feeding and weight in the first 
year of life in babies of women with eating disorders. J Pediatr 
2009:154(l):55-60.el [PMID: 18783793], 

Yager J, Anderson AA: Anorexia nervosa. N Engl J Med 2005; 
353:1481 [PMID:16207850], 

C. Mortalidade 

Pacientes com transtornos alimentares estao em maior risco de 
morte do que a populaqao em geral. Metanalises indicam que o 
risco de morrer e de 5,9% em tais pacientes. As estimativas de mor¬ 
talidade variam entre zero e 18%, dependendo da populaqao de pa¬ 
cientes e da duraqao do acompanhamento. Um estudo demonstrou 
um risco de morte de 0,56% ao ano. A morte em pacientes anorexi¬ 
cos ocorre por suicidio, eletrolitos anormais e arritmias cardiacas. 

► Tratamento 
A. Abordagem geral 

Os fatores que determinam as intervenqoes de tratamento sao a 
gravidade, a duraqao e as manifestaqoes especificas da doenqa, 
as formas de tratamento anteriores e os resultados, a disponi- 
bilidade do programa, os recursos financeiros e a cobertura do 
piano de saude. As opqoes de tratamento incluem manejo am- 
bulatorial, tratamento hospitalar diurno e hospitalizaqao medica 
ou psiquiatrica. O tratamento residencial e mais frequentemente 
usado quando o manejo ambulatorial ou internaqao de curto 
prazo falha e o transtorno alimentar torna-se cronico. O tra¬ 
tamento residencial geralmente dura de 2-6 meses. Programas 
de tratamento diurno sao uma boa intervenqao para pacientes 
que ainda nao precisam de internaqao, mas que nao estao me- 
lhorando com o tratamento ambulatorial. O tratamento e caro. 
Muitos pacientes nao tem os beneficios de piano de saude que 
cobrem adequadamente o custo do tratamento, deixando pais e 
profissionais com profundos dilemas a respeito de como forne- 
cer o melhor tratamento diante de problemas financeiros. Legal- 
mente, porem, os transtornos alimentares sao hoje reconhecidos 
em muitos Estados como um diagnostico de saude mental equi- 
valente, o que aumentou a facilidade de obtenqao de cobertura 
dos pianos de saude, nos EUA.* 

Uma abordagem multidisciplinar e mais eficaz e deve incluir 
acompanhamento medico, terapia nutritional e psicoterapia in¬ 
dividual e familiar por profissionais experientes. A terapia fa¬ 
miliar e especialmente util com os adolescentes mais jovens, ao 
passo que os adolescentes mais velhos tendem a beneficiar-se 
mais com a terapia individual. A terapia familiar e um impor- 
tante meio de ajudar as familias a compreender o desenvolvi- 
mento da doenqa, abordando questoes que possam ser obstaculos 


* N. de R.T. No Brasil, os pianos de saude sao regulados a nivel national 
pela ANS — Agencia National de Saude Suplementar, nao havendo dife- 
renqas estaduais quanto a coberturas de doenqas, as quais variam apenas 
em relaqao aos diferentes tipos de contrato. 
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para a recuperaqao. Ambos os tipos de terapia sao incentivados 
na maioria dos programas de tratamento, e a recuperaqao sem 
psicoterapia e incomum. A duraqao media do tratamento e de 
cerca de 6-9 meses, embora alguns individuos possam continuar 
a terapia por longos periodos. Modalidades adjuvantes incluem 
a arte-terapia e a horticultura terapeutica, a terapia recreacional 
e a massagem terapeutica. 

Uma abordagem mais recente da terapia familiar — a tera¬ 
pia familiar manualizada —, desenvolvida na Gra-Bretanha por 
Maudsley e adaptada por Lock e LeGrange, mudou a abordagem 
terapeutica para adolescentes com AN. A terapia tradicional 
permitia que o adolescente controlasse sua alimentaqao, e que 
os pais nao se envolvessem com o aspecto alimentar da recupe¬ 
raqao. A abordagem manualizada restitui o poder e o controle 
aos pais. O tratamento e prescrito durante 20 sessoes semanais. 
As primeiras 10 semanas sao dedicadas a capacitar os pais, co- 
loca-los no controle da alimentaqao e do exercicio fisico de seus 
filhos. Os pais sao instruidos sobre os perigos da ma nutriqao e 
orientados a fiscalizar cada refeiqao. A fase seguinte, as sessoes 
de numero 11-16, devolve o controle da alimentaqao para o/a 
adolescente contanto que ele/a aceite as exigencias dos pais. A 
ultima fase do tratamento, nas sessoes de 17-20, ocorre quando 
o paciente esta mantendo um peso saudavel, retirando-se o foco 
do transtorno alimentar para, em vez disso, examinar o impacto 
que ele teve no estabelecimento de uma identidade adolescente 
saudavel. Relata-se que os resultados desta abordagem sao bons 
ou intermediaries em 90% dos adolescentes tratados. 

Uma orientaqao nutricional minuciosa ajuda o adolescente e 
a familia a desfazerem equivocos sobre nutriqao, identificarem 
objetivos nutricionais realistas e normalizarem a alimentaqao. 
Inicialmente, a educaqao nutricional pode ser a intervenqao mais 
importante enquanto o adolescente trabalha lentamente sobre 
seu temor por alimentos que content gordura e por ganho de 
peso. O adolescente comeqa a confiar no nutricionista e recupera 
o peso corporal, paulatinamente voltando a se alimentar de uma 
maneira equilibrada e saudavel. 

A chave para determinar o nivel de intervenqao e o grau de 
desnutriqao, a rapidez da perda de peso, o grau de comprometi- 
mento da saude e a presenqa de anormalidades eletroliticas poten- 
cialmente fatais. Nao existent criterios absolutos para determinar 
o nivel de intervenqao. O medico deve examinar o grau de com- 
prometimento da saude e considerar os riscos imediatos e a possi- 
bilidade do individuo reverter a situaqao por conta propria. 

B. Tratamento hospitalar 

O Quadro 5-5 lista os criterios para internaqao hospitalar ge- 
ralmente utilizados na comunidade medica. Em geral, e muito 
dificil que um paciente que esta perdendo peso rapidamente 
(> 900 g/semana) consiga reverter a perda de peso, porque o 
corpo esta em um estado catabolico. 

Os objetivos de hospitalizaqao incluem interrupqao da perda 
de peso e estabilizaqao hemodinamica. A nutriqao e a medicaqao 
hospitalar mais vital. Os medicos podem iniciar com um piano 
de refeiqoes contendo aproximadamente 250 kcal a mais do que 
o paciente vem ingerindo habitualmente, o que em geral pode 
ser realizado por via oral. Os pacientes devem comeqar com um 
piano de refeiqoes equilibrado, com proporqoes adequadas de 


Quadro 5-5 Criterios para tratamento hospitalar da anorexia 
nervosa 


Peso corporal < 75% do peso corporal ideal 
Frequencia cardiaca supina < 45/min 
Hlpotensao ou sincope slntomatica 
Hipocaliemia: K* < 2,5 mEq/L 

Rapida perda de peso que nao pode ser interrompida em tratamento 
ambulatorial 

Falha do tratamento ambulatorial 
Rejeicao alimentar aguda 


carboidratos, proteinas e gordura. A alimentaqao por via oral ge- 
ralmente e tolerada, mas e importante que ela seja supervisionada 
por uma equipe medica. Caso o paciente relute, a alimentaqao na- 
sogastrica ou intravenosa pode ser usada. Alem das necessidades 
caloricas, o medico deve considerar a hidrataqao do paciente e in- 
cluir a quantidade adequada de liquido com o piano de refeiqao. A 
desidrataqao deve ser corrigida lentamente. A via oral e adequada. 
Deve-se evitar a administraqao agressiva intravenosa de liquidos, 
porque a massa ventricular esquerda esta comprometida e um ra- 
pido aumento de volume pode nao ser tolerado. A regulaqao da 
ingestao de liquidos e importante, porque a intoxicaqao por agua 
pode contribuir para eletrolitos anormais e pesos falsos. 

Durante a introduqao inicial dos alimentos, o medico deve 
monitorar o paciente para a sindrome de realimentaqao, um feno- 
meno que ocorre quando a ingestao calorica e aumentada muito 
rapidamente. Sinais da sindrome de realimentaqao sao: diminui- 
qao do fosforo serico (pois o corpo retoma a sintese de trifosfato de 
adenosina), diminuiqao do potassio serico (pois a insulina aumen¬ 
tada faz com que o K + seja deslocado do liquido extracelular para 
celulas empobrecidas de K + ) e, raramente, edema relacionado a 
desvios de liquido ou insuficiencia cardiaca congestiva. 

Embora nao existam diretrizes especificas, muitos profissio- 
nais iniciam suplementaqao de fosforo se os pacientes estiverem 
gravemente desnutridos (< 70% do PI) ou se sua ingestao calo¬ 
rica e sempre inferior a 500 keal/dia. 

A ingestao calorica pode ser aumentada em 250 keal/dia, 
desde que a sindrome de realimentaqao nao ocorra. As metas de 
peso variam dependendo da abordagem programatica. Normal- 
mente, o consumo e ajustado para alcanqar a meta de ganho de 
peso de 0,1-0,25 kg/dia. 

O monitoramento da bradicardia durante a noite e util na 
avaliaqao do grau de comprometimento metabolico. Em geral, 
quanto mais rapida e grave for a perda de peso, pior e a bradi¬ 
cardia. A melhora da bradicardia correlaciona-se com a recupe- 
raqao de peso. A hipotensao ortostatica e mais grave por volta 
do quarto dia de hospitalizaqao, melhorando constantemente e 
corrigindo-se ate a terceira semana da reabilitaqao nutricional. 
Um eletrocardiograma deve ser obtido, pois o paciente esta em 
risco de sindrome de QT prolongado e de arritmias juncionais 
relacionadas a gravidade da bradicardia. 

Normalmente sao necessarias duas a tres semanas para que 
os objetivos iniciais da internaqao sejam atingidos — ganho de 
peso estavel, tolerancia a dieta via oral sem sinais da sindrome 
de realimentaqao, bradicardia corrigida (frequencia cardiaca 
> 45 batimentos/minuto por tres noites consecutivas) e correqao 
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de ortostase. Criterios de peso especificos sao utilizados por mui- 
tos programas quando se considera a alta hospitalar. Isso depende, 
em parte, do peso do paciente ao ser hospitalizado. Idealmente um 
paciente ganha no minimo 5% de seu peso ideal. Alguns progra¬ 
mas fixam a alta em 80%, 85% ou 90% do PCS. Os resultados dos 
pacientes sao melhores quando a alta e dada com maior peso cor¬ 
poral. Ha evidencias de que os pacientes se saem melhor se rece- 
berem alta quando atingirem 95% de seu peso ideal. Muitas vezes, 
os pianos de saude nao pagam por estadias hospitalares alem da 
estabilizaqao medica rigorosa (sinais vitais e eletrolitos normals). 
Na experiencia de muitos profissionais, a taxa de recaida e alta se 
os pacientes recebem alta com menos de 75% do PCS. 

Os pacientes extremamente desnutridos podem, de inicio, 
nao se beneficiar com a psicoterapia individual ou com a orien- 
taqao nutricional devido ao seu comprometimento cognitivo. 
Iniciar a psicoterapia familiar primeiro, com a adiqao de psicote¬ 
rapia individual apos a primeira semana de retomada da alimen- 
taqao, pode ser mais eficaz. 

C. Farmacoterapia 

O uso de medicamentos psicotropicos e comum no tratamento 
da AN, apesar da falta de provas solidas de sua eficacia. A classe 
de medicamentos mais promissores e a dos antipsicoticos atipi 
cos. Varios ensaios clinicos abertos corroboram o uso de antipsi¬ 
coticos atipicos (risperidona, olanzapina, quetiapina), que atuam 
especificamente sobre a distorqao da imagem corporal desses pa¬ 
cientes. Uma analise constatou que a olanzapina (2,5-15 mg/dia) 
estava associada a melhora do peso, a diminuiqao do pensamento 
delirante, a melhora da imagem corporal e a diminuiqao da agita- 
qao e ansiedade antes das refeiqoes. Ainda nao foram publicados 
estudos randomizados e controlados com placebo sobre os an¬ 
tipsicoticos atipicos, mas varios estudos estao em andamento. 

Demonstrou-se repetidamente que os ISRSs nao sao uteis no 
tratamento inicial de AN. Contudo, uma vez que o doente tenha 
atingido cerca de 85% do PI, os ISRSs (fluoxetina, citalopram ou 
sertralina) podem ajudar a prevenir uma recaida. 

A deficiencia de zinco e comum na AN, e varios estudos 
apoiam a sua utilizaqao como suplemento alimentar durante as 
fases iniciais do tratamento. Como a deficiencia de zinco afeta 
negativamente os neurotransmissores, a administraqao de zinco 
ajuda a restaurar a aqao dos neurotransmissores ao nivel nor¬ 
mal. Alem disso, o zinco pode recuperar o apetite e melhorar o 
humor depressivo. O zinco deve ser administrado por cerca de 
dois meses desde o inicio da terapia, com pelo menos 14 mg de 
zinco elementar ao dia. 

Em razao do deficit nutricional global, recomenda-se tam- 
bem um polivitaminico com ferro diariamente. O tratamento 
sintomatico para os disturbios do sistema gastrintestinal deve ser 
utilizado de forma adequada ate os sintomas desaparecerem. 

D. Tratamento ambulatorial 

Nem todos os pacientes com AN necessitam de tratamento hospi¬ 
talar, especialmente se os pais e os medicos reconhecerem os sinais 
de alerta precocemente. Esses pacientes podem receber trata¬ 
mento em regime ambulatorial, empregando a mesma abordagem 
de equipe multiprofissional. O tratamento familiar manualizado, 


descrito em Abordagem Geral, e ideal para o ambiente ambulato¬ 
rial caso haja um terapeuta treinado disponivel. O aconselhamento 
nutricional adequado e fundamental para orientar o paciente e 
a familia durante os estagios iniciais da recuperaqao. Enquanto 
o nutricionista esta trabalhando para aumentar a ingestao calo- 
rica do paciente, um medico precisa monitorar o peso e os sinais 
vitais do paciente. Muitas vezes, o nivel de atividade precisa ser 
reduzido para ajudar a reverter o estado catabolico. Uma meta 
razoavel de ganho de peso pode ser 0,2-0,5 kg/semana. Se a perda 
de peso persistir, a monitoraqao cuidadosa dos sinais vitais, in- 
cluindo a frequencia cardiaca em decubito dorsal, sera importante 
para determinar se um aumento do nivel de cuidado e necessario. 
Concomitantemente, o paciente deve ser encaminhado a um psi- 
coterapeuta e, se indicado, avaliado por um psiquiatra. 
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BULIMIA NERVOSA 

O Quadro 5-6 lista os criterios diagnosticos para BN. Compul- 
sao alimentar e a ingestao de quantidades excessivas de alimen- 
tos durante uma refeiqao normal ou fazer uma refeiqao mais 
longa do que o habitual. Indivlduos bullmicos se sentem fora de 
controle enquanto comem, sendo incapazes ou relutantes em re- 
conhecer os sinais de saciedade. O episodio de ingestao compul- 
siva pode envolver qualquer tipo de alimento, mas carboidratos 
ou fast-food sao os mais comuns. A culpa extrema costuma estar 
associada ao episodio. Em algum momento, antes ou durante um 
episodio, os individuos bulimicos geralmente decidem purgar-se 
como um meio de impedir o ganho de peso. As formas mais co¬ 
muns de purgaqao sao a autoinduqao de vomito, exercicios e uso 
de laxantes. Algumas pessoas vomitam varias vezes durante um 
episodio de purgaqao, apos a utilizaqao de grandes quantidades 
de agua para limpar seu sistema. Isso pode induzir importantes 
alteraqoes eletroliticas, como hiponatremia e hipocaliemia, que 
podem colocar o paciente em risco de arritmia aguda ou con- 
vulsao. Outros metodos de purificaqao incluem diureticos, pi- 
lulas dieteticas, catarticos e suplementos nutricionais, incluindo 
o Metabolife. 

Diagnosticar a BN pode ser dificil, a menos que o adoles- 
cente seja cooperative ou os pais ou cuidadores possam for- 
necer observaqoes diretas. Os pacientes bulimicos geralmente 
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Quadro 5-6 Criterios diagnosticos para BN 

A. Episodios recorrentes de ingestao compulsiva. Um episodio de ingestao 
compulsiva e caracterizado por dois fatores: 

(1) Comer, em um periodo limitado de tempo (p. ex., dentro de 
qualquer periodo de 2 h), uma quantidade de comida que e 
definitivamente maior do que a maioria das pessoas consumiria 
durante um periodo de tempo semelhante e em circunstancias 
semelhantes 

(2) Um sentimento de falta de controle sobre o comportamento 
alimentar durante os episodios (p. ex., um sentimento de que nao 
e possivel parar de comer ou controlar o que ou quanto se esta 
comendo) 

B. Comportamento compensators inadequado e recorrente, a fim de 
evitar o ganho de peso, como autoinducao de vomito, uso indevido 
de laxantes, diureticos, enemas ou outros medicamentos; jejum; ou 
exercicios excessivos 

C. A compulsao periodica e comportamentos compensatorios inadequados 
ocorrem, em media pelo menos duas vezes por semana durante tres 
meses 

D. A autoavaliacao e indevidamente influenciada pela forma e pelo peso 
corporais 

E. 0 transtorno nao ocorre exdusivamente durante episodios de anorexia 
nervosa 


Reproduzido, sob licenca, do Manual Diagnostico e Estatistico de Transtornos 
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tem peso corporal mediano ou ligeiramente acima da media e 
nao tem anormalidades fisicas. A triagem de todos os adoles- 
centes para preocupagoes com a imagem corporal e crucial. Se 
o adolescente manifesta preocupagao com o excesso de peso, o 
medico precisa sondar o paciente sobre seus metodos de fazer 
dieta. O diagnostico pode ser esclarecido perguntando se os 
pacientes tem ingestao compulsiva, sentem-se fora de controle 
quando estao comendo ou se nao conseguem parar de comer. 
Os pais podem relatar que uma quantidade significativa de ali- 
mentos esta em falta ou desaparecendo mais rapidamente do 
que o normal. Se o medico tiver uma suspeita, o questiona- 
mento direto sobre todas as formas de purgagao deve ser feito. 
Declarar primeiramente que o comportamento nao e incomum 
pode tornar as perguntas menos ameagadoras e aumentar as 
chances de obter uma resposta verdadeira. Por exemplo, o me¬ 
dico pode dizer: “Alguns adolescentes que tentam perder peso 
provocam vomito depois de comer. Voce ja pensou em fazer 
ou ja fez isso?” (ver Quadro 5-2 para as perguntas de triagem 
adicionais). 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Os sintomas estao relacionados com o mecanismo de purgagao, 
e os disturbios gastrintestinais sao mais proeminentes. A dor 
abdominal e comum. O refluxo gastresofagico ocorre quando 
o esflncter inferior do esofago flea comprometido devido a vo- 
mitos repetitivos. Vomitos frequentes tambem podem causar 
esofagite e gastrite, pois a mucosa fica irritada com a exposigao 
acida. Saciedade precoce, vomitos involuntarios e queixas de 


que a comida esta “subindo” sozinha sao frequentes. Hemate- 
mese e ruptura esofagica foram relatadas. Os pacientes podem 
relatar diarreia ou constipagao, especialmente se laxantes foram 
usados. Sialadenite (dor e alargamento da parotida) pode ser 
causada por vomitos frequentes. A erosao do esmalte dentario 
resulta do aumento da exposigao acida oral durante o vomito. 
Uma vez que a comorbidade com depressao e comum na BN, 
os pacientes podem relatar dificuldade para dormir, diminui¬ 
gao da energia, diminuigao da motivagao e dores de cabega. 
Tontura ou slncope secundaria a desidratagao podem ocorrer. 

E importante notar que a maioria dos metodos de purga sao 
ineficazes. Quando “se empanzinam”, os pacientes podem consu- 
mir milhares de calorias. A digestao comega rapidamente. Em- 
bora o paciente possa ser capaz de vomitar parte dos alimentos, 
grande parte deles e digerida e absorvida. Os laxantes agem no 
intestino grosso, levando a perda de liquidos e eletrolitos. As ca¬ 
lorias consumidas ainda sao absorvidas no intestino delgado. O 
uso de diureticos pode resultar em diminuigao do peso liquido e 
desequilibrio eletrolitico. 

No exame fisico, os pacientes bulimicos podem estar desi- 
dratados e ter hipotensao ortostatica. Sialadenite, perda de es¬ 
malte dentario, caries dentarias e desconforto abdominal sao os 
achados mais comuns. Pode ocorrer desgaste das articulagoes 
interfalangeanas proximais secundario a raspar os dedos con¬ 
tra os dentes durante a indugao do vomito. Raramente se ouve 
um sopro cardiaco. Podem ocorrer miocardiopatia irreversivel 
secundaria ao uso de ipeca, e taquicardia e hipertensao arterial 
secundarias ao uso de cafeina e de pilulas para emagrecer. 

B. Achados laboratoriais 

Disturbios eletroliticos sao comuns em pacientes bulimicos. O 
metodo de purgagao resulta em alteragoes especlficas. Vomitar 
causa alcalose metabolica, hipocaliemia e hipocloremia. O uso 
de laxantes provoca o desenvolvimento de uma acidose metabo¬ 
lica com hipocaliemia e hipocloremia. A amilase pode aumentar 
secundariamente a estimulagao cronica das parotidas. 

Complicacoes 

A. Complicacoes a curto prazo 

Complicagoes em pacientes bulimicos com peso normal estao 
relacionadas aos mecanismos de purgagao, e muitas dessas com¬ 
plicagoes estao listadas na segao anterior. Se o paciente bulimico 
esta significativamente desnutrido, as complicagoes podem ser 
as mesmas que as encontradas no paciente anorexico. Outras 
complicagoes da bulimia incluem ruptura esofagica, esofagite 
aguda ou cronica e, raramente, sindrome de Barrett. O vomito 
cronico pode levar a alcalose metabolica, e o abuso de laxantes 
pode causar acidose metabolica. Os pacientes podem desenvol- 
ver pneumonia por aspiragao de vomito. O uso de pilulas para 
emagrecer pode causar insonia, hipertensao, taquicardia, palpi- 
tagoes, convulsoes e morte subita. 

Os pacientes que param de tomar laxantes podem ter obsti- 
pagao grave. Tratar a obstipagao pode ser psicologicamente difi- 
cil, porque o medico necessita prescrever agentes semelhantes as 
drogas de abuso utilizadas durante o transtorno alimentar. 
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B. Mortalidade 

A taxa de mortalidade de pacientes bullmicos e semelhante a de 
pacientes anorexicos. A morte normalmente resulta de suiddio 
ou de disturbios eletrollticos. 

► Tratamento 

O tratamento da BN depende da frequencia da ingestao compul- 
siva e purgagao e da gravidade da desorganizagao bioqulmica e 
psiquiatrica. Um nlvel de K + abaixo de 3,0 mEq/L justifica uma 
hospitalizagao. Normalmente, o K + extracelular e poupado a custa 
do K + intracelular, de modo que um paciente pode se tornar hi- 
pocaliemico varios dias depois que a concentragao serica de K + 
parece estar corrigida. Geralmente a cessagao da purga e sufidente 
para corrigir a concentragao de K + , sendo a intervengao recomen- 
dada para K + adma de 3,0 mEq/L. Se K + estiver em 2,5-2,9 mEq/L, 
a suplementagao oral e sugerida. Recomenda-se terapia intrave- 
nosa se K + estiver abaixo de 2,5 mEq/L. Os suplementos podem 
ser interrompidos depois que os niveis de K + estiverem acima de 
3,5 mEq/L. O potassio corporal total pode ser considerado nor¬ 
mal quando o K + serico esta corrigido e permanece normal dois 
dias apos a descontinuagao dos suplementos. O prolongamento da 
hospitalizagao depende do estado psicologico do paciente. 

Muitos pacientes bullmicos abusam de laxantes e podem ficar 
cronicamente desidratados. O sistema renina-angiotensina-aldos- 
terona e o nlvel do hormonio antidiuretico podem estar elevados 
para compensar. Esses sistemas nao sao desligados automatica- 
mente quando os laxantes sao interrompidos, o que pode resultar 
em uma retengao de liquidos de ate 10 kg/semana. Isso coloca os 
pacientes em risco de insuficiencia cardiaca congestiva, podendo 
assusta-los com o drastico aumento de peso. Diurese frequente- 
mente ocorre apos 7-10 dias. Os pais e os pacientes devem ser avi- 
sados dessa possivel complicagao da terapia inicial para ajudar a 
manter a sua confianga no piano de tratamento. 

Outro motivo para internagao de pacientes bullmicos e a 
impossibilidade do manejo em ambulatorio. O ciclo de ingestao 
compulsiva e purga vicia, e os pacientes podem ter dificuldade de 
interrompe-lo por conta propria. A hospitalizagao pode oferecer 
uma pausa forgada no ciclo, permitindo que os pacientes norma- 
lizem sua alimentagao, interrompam o comportamento vicioso e 
recuperem a capacidade de reconhecer os sinais de saciedade. 

O tratamento ambulatorial pode ser realizado se os pacientes 
estiverem clinicamente estaveis. A terapia cognitivo-compor- 
tamental e fundamental para ajudar os pacientes bullmicos a 
compreender sua doenga e oferecer sugestoes para diminuir a 
ingestao compulsiva e purgagao. A terapia nutricional oferece 
modos de regular os padroes alimentares para que os pacien¬ 
tes possam evitar a necessidade de comer compulsivamente. O 
acompanhamento medico deve ser feito para verificar eletrolitos 
periodicamente, dependendo do metodo de purga utilizado. 

Os ISRS geralmente sao uteis no tratamento do ciclo de ingestao 
compulsiva e purga. A fluoxetina tern sido estudada mais extensi- 
vamente; uma dose de 60 mg/dia e mais eficaz entre os adolescen- 
tes. Outros ISRS tambem parecem ser eficazes e podem ser usados 
em pacientes que o experimentam efeitos colaterais da fluoxetina. 
O tratamento para refluxo gastresofagico e gastrite deve ser usado 
quando necessario. Dor e edema das glandulas parotidas podem ser 
aliviados chupando-se balas adstringentes e com aplicagao de calor. 


Quadro 5-7 Criterios diagnosticos para transtorno de 
ingestao compulsiva periodica 

A. Episodios recorrentes de ingestao compulsiva. Um episodio de ingestao 
compulsiva e caracterizado por dois fatores: 

(1) Comer, em um periodo limitado de tempo (p. ex., dentro de qualguer 
periodo de 2 h), uma quantidade de comida que e definitivamente 
maior do que a maioria das pessoas consumiria durante um periodo de 
tempo semelhante e em circunstancias semelhantes 

(2) Um sentimento de falta de controle sobre o comportamento 
alimentar durante os episodios (p. ex., um sentimento de que nao 
e possivel parar de comer ou controlar o que ou quanto se esta 
comendo) 

B. 0s episodios de ingestao compulsiva estao associados a tres (ou mais) 
dos seguintes: 

(1) Comer muito mais rapidamente do que o normal 

(2) Comer ate sentir-se desconfortavelmente cheio 

(3) Comer grandes quantidades de alimentos quando nao fisicamente 
faminto 

(4) Comer sozinho por sentir-se constrangido pela quantidade que esta 
comendo 

(5) Sentir repulsa por si mesmo, depressao ou demasiada culpa depois 
de comer em excesso 

C. Sofrimento acentuado em relacao a ingestao compulsiva no presente 

D. A compulsao periodica ocorre, em media, ao menos dois dias por 
semana durante seis meses 

E. A ingestao compulsiva nao esta associada ao uso regular de 
comportamentos compensatorios inadequados (p. ex., purgacao, jejuns, 
exercicios excessivos) e nao ocorre exdusivamente durante o curso de 
anorexia nervosa ou da bulimia nervosa 
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TRANSTORNO DE INGESTAO COMPULSIVA 
PERIODICA 

A categoria diagnostica de transtorno de ingestao compulsiva 
periodica foi criada no DSM-IV. Oficialmente, ela ainda e con- 
siderada um diagnostico da pesquisa. Estudos mostram que a 
maioria dos adultos que tem transtorno de ingestao compulsiva 
(uma prevalencia de 2-4%) apresenta sintomas durante a adoles- 
cencia. O Quadro 5-7 lista os criterios diagnosticos. 
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Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

O transtorno da ingestao compulsiva periodica ocorre mais 
frequentemente em individuos com sobrepeso ou obesos. De- 
zoito por cento desses pacientes relatam ao menos um episodio 
de ingestao compulsiva nos ultimos doze meses. Pacientes com 
transtorno de ingestao compulsiva tem uma maior incidencia 
de depressao e de abuso de substancias. Utilizando os criterios 
diagnosticos do DSM-IV-TR como um guia para avaliagao, a 
possibilidade do transtorno de ingestao compulsiva deve ser 
levantada para qualquer paciente que esteja significativamente 
acima do peso. Questionarios especificos estao disponiveis para 
avaliar pacientes com essa suspeita. 

B. Achados laboratoriais 

O medico deve avaliar as causas e as complicates da obesidade, 
e a avaliagao laboratorial deve incluir testes da fungao tireoidea e 
medigao dos niveis de colesterol e triglicerides. 

Tratamento 

Uma combinagao de terapia cognitivo-comportamental e me- 
dicagao antidepressiva tem sido usada no tratamento do trans¬ 
torno de ingestao compulsiva periodica em adultos. O uso de 
ISRS para o transtorno de ingestao compulsiva periodica em 
adolescentes nao foi estudado, mas em adultos a fluoxetina e o 
citalopram ajudam a diminuir os episodios de compulsao, me- 
lhoram os sintomas depressivos e possivelmente diminuem o 
apetite. Essas evidencias sugerem que os ISRS tambem podem 
ser usados em adolescentes com transtorno de ingestao com¬ 
pulsiva. O transtorno de ingestao compulsiva periodica so foi 
reconhecido recentemente, e os resultados ainda nao foram estu- 
dados. A intervengao com um ISRS parece ajudar na compulsao, 
mas pouco se sabe sobre o prognostico a longo prazo. 
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TRANSTORNO ALIMENTAR SEM OUTRA 
ESPECIFICACAO 

Uma categoria diagnostica adicional do DSM-IV-TR e o trans¬ 
torno alimentar sem outra especificagao (TASOE). TASOE e o 
diagnostico de transtornos alimentares mais comum, mas tam¬ 
bem o menos estudado. Os pacientes nao preenchem todos os 


Quadro 5-8 Criterios diagnosticos para transtorno alimentar 
sem outra especificacao 


A categoria de transtorno alimentar sem outra especificacao aplica-se aos 
transtornos alimentares que nao satisfazem os criterios para qualquer 
transtorno alimentar especifico. Sao exemplos: 

1. Para mulheres, todos os criterios para anorexia nervosa sao satisfeitos, 
exceto pela presenca de menstruacao regular 

2. Todos os criterios para anorexia nervosa sao satisfeitos, exceto pelo 
fato de que, apesar da significativa perda de peso, o peso atual do 
individuo esta na faixa normal 

3. Todos os criterios para bulimia nervosa sao satisfeitos, exceto pelo 
fato de que a ingestao compulsiva e os mecanismos compensatorios 
inadequados ocorrem em uma frequencia inferior a duas vezes por 
semana ou por um periodo de menos de tres meses 

4. 0 uso regular de comportamentos compensatorios inadequados 
por um individuo de peso normal apos a ingestao de pequenas 
quantidades de alimentos (p. ex., autoinducao de vomito apos o 
consumo de duas bolachas) 

5. Repetidamente mastigar e cuspir fora, mas nao engolir, grandes 
quantidades de alimento 
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criterios de AN ou BN, mas tem caracterlsticas de um ou de 
ambos. O Quadro 5-8 lista os criterios diagnosticos. Esta tor- 
nou-se uma categoria “que pega tudo”, e alguns pesquisadores a 
descrevem como um transtorno alimentar atlpico ou transtorno 
alimentar com sindrome parcial. Estima-se que o TASOE aco- 
mete 0,5-14% da populagao geral de adolescentes. Pistas para 
o diagnostico podem ser obtidas observando-se atentamente o 
interesse dos pacientes pelo peso corporal e seu comportamento 
em relagao a dietas. Os sintomas e as sequelas dependem do 
comportamento do paciente. Alguns pacientes com TASOE vao 
desenvolver AN ou BN plena, e o reconhecimento e tratamento 
precoces podem diminuir ainda mais as complicates. 

PROGNOSTICO 

Os desfechos em transtornos alimentares, especialmente AN, 
tem sido amplamente estudados. Infelizmente, a maioria dos es- 
tudos se concentrou em programas especificos de tratamento 
hospitalar, poucos avaliaram os pacientes menos graves que nao 
necessitam de internagao. Cerca de 40-50% dos pacientes que 
recebem tratamento se recuperam, 20-30% tem recaidas inter- 
mitentes e 20% tem doenga cronica incessante. A medida que o 
tempo desde o episodio inicial se prolonga, a taxa de recupera- 
gao diminui e a mortalidade associada a AN e BN aumenta. 

O curso de AN frequentemente inclui oscilagoes de peso sig- 
nificativas ao longo do tempo e pode ser uma questao de anos 
ate que a recuperagao esteja certa. O curso da BN, com frequen¬ 
cia, inclui a reincidencia de comer compulsivamente e vomitar, 
embora os pacientes bulimicos inicialmente se recuperem mais 
rapidamente do que os pacientes anorexicos. Ate 50% dos pa¬ 
cientes anorexicos podem desenvolver bulimia, alem das princi¬ 
pals complicagoes psicologicas, incluindo depressao, ansiedade 
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e transtorno de abuso de substancias. Os pacientes bullmicos 
tambem desenvolvem transtornos psicologicos semelhantes, 
mas raramente desenvolvem anorexia. Sequelas medicas a longo 
prazo, afora o baixo peso corporal e a amenorreia, nao foram 
estudadas em um formato de desfecho cllnico, embora se saiba 
que a AN tern varias consequencias medicas, incluindo a osteo- 
porose e as mudampas estruturais do cerebro. 

Nao esta claro se a idade de inlcio afeta o desfecho, mas um 
intervalo de tempo mais curto entre o inlcio dos sintomas e o 
tratamento tende a melhorar o resultado. Diversas modalidades 
de tratamento podem ser igualmente eficazes. Desfechos favora- 
veis foram obtidos com internaijao medica breve e com interna- 
(jao psiquiatrica ou residencial longa. Maior peso na alta, assim 
como ganho de peso mais rapido durante o tratamento hospi- 
talar (> 0,8 kg/semana) parecem melhorar o resultado inicial. 
E dificil comparar os regimes de tratamento, porque os numeros 
sao pequenos e o tipo de paciente e de doen^a varia entre os 
estudos. Nao ha estudos que comparem o tratamento ambula- 
torial com hospitaliza^ao ou os efeitos do tratamento diurno na 
recupera^ao. 
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A doenqa mental afeta entre 14 e 20% das crian^as e adolescen- 
tes. A prevalencia e maior para os jovens que vivem em mas 
condiqoes socioeconomicas. Infelizmente, a escassez de profis- 
sionais de saude mental, o estigma ligado aos servitjos de saude 
mental, o subfinanciamento cronico, as barreiras institucionais 
do sistema publico de saude mental e os beneflcios de pianos 
de saude dlspares tern contribuldo para que apenas 2% dessas 
crian^as sejam realmente atendidas por especialistas em saude 
mental. Cerca de 75% das crianqas com transtornos psiquiatri¬ 
cos sao atendidas em ambientes de atenqao primaria, e a me- 
tade de todas as visitas aos consultorios pediatricos envolvem 
preocupaqoes comportamentais, psicossociais ou educacionais. 
Pais e filhos muitas vezes preferem discutir esses assuntos com 
alguem que ja conhecem e em quem confiam. Como resultado 
disso, medicos e profissionais pediatricos de atenqao primaria 
sao obrigados a desempenhar um papel importante na preven- 
tpao, na identifica^ao, na inicia^ao, no manejo e na coordenaqao 
de cuidados de saude mental em criampas e adolescentes. 

Apesar de estarem estrategicamente posicionados como os 
guardioes de identifica^ao dessas preocupaqoes, os medicos de 
atentpao primaria identificam menos de 20% das criampas com 
problemas emocionais e comportamentais durante as visitas de 
supervisao de saude quando tais preocupa^oes tambem estao 
presentes. Alem disso, esses problemas nao sao identifica- 
dos quando iniciam (e sao mais facilmente passiveis de trata- 
mento). Este papel de guardiao tornou-se mais importante ao 
longo da ultima decada, pois os avan^os na conscientizaqao e 
nos tratamentos de saude mental melhoraram as oportunida- 
des para a identificaqao e a intervenqao precoces. Este papel e 
especialmente critico, pois a psiquiatria infantil continua sendo 
uma especialidade medica carente de profissionais, com ape¬ 
nas 7.000 psiquiatras de crianqas e adolescentes licenciados nos 
EUA. Ao contrario, os mais de 50 mil pediatras licenciados e inu- 
meraveis profissionais pediatricos de nivel medio nos EUA estao 
em uma positpao unica para identificar problemas que afetam a 
saude emocional das crian^as e iniciar o tratamento ou encami- 
nhamento para outros profissionais. 

Os problemas emocionais que se desenvolvem durante a 
infancia e adolescencia podem ter um impacto significativo 
no desenvolvimento, podendo prolongar-se na idade adulta. 


A maioria dos transtornos psiquiatricos “adultos” tem seu inicio 
na infancia. Grande parte dos transtornos nao se apresenta como 
um fenomeno de “tudo-ou-nada”; em vez disso, eles evoluem de 
preocupaqoes de ajustamento a perturba^oes no funcionamento 
e a perturbaqoes significativas e transtornos graves. Os pediatras 
tem a capacidade de gerenciar problemas emocionais e condiqoes 
comportamentais logo no inicio, quando e possivel obter uma me- 
lhora com intervempoes menos intensivas. Caso os pediatras e as 
escolas nao identifiquem adequadamente os problemas de saude 
mental, forneqam educa^ao sobre os beneflcios da intervenqao e 
incentivem e iniciem a intervenqao, os transtornos com inicio na 
infancia sao mais propensos a persistir, causar o agravamento do 
deficit e levar a uma espiral descendente de dificuldades escolares 
e sociais, reduzidas oportunidades de emprego e pobreza na idade 
adulta. 

Os pediatras e outros profissionais de atendimento pediatrico 
podem ser os primeiros ou, as vezes, os unicos profissionais de 
saude em condiqoes de identificar um problema de saude men¬ 
tal. Este capitulo analisa a prevenqao, a vigilancia e a triagem de 
doen^as mentais; situaqoes que podem surgir no contexto de tais 
avalia^oes; doenqas que muitas vezes sao diagnosticadas durante 
a infancia ou adolescencia; atuais recomenda^oes para interven- 
^oes e uso de medicamentos psicotropicos; e indicates para en- 
caminhamento a profissionais de saude mental. 
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MODELOS DE ASSISTENCIA QUE INCLUEM SAUDE 
MENTAL NO AMBIENTE DE ATENCAO PRIMARIA 

Dados os muitos obstaculos para receber cuidados de saude 
mental, novas abordagens para identificar problemas e forne- 
cer serviqos profissionais de saude mental foram recentemente 
exploradas. 

O atendimento pediatrico habitual ou tipico para problemas 
emocionais e comportamentais esta relacionado com o nlvel de 
conforto do profissional pediatrico individual e com os recursos 
disponiveis. A eficacia da vigilancia sob a forma de orientaqao e 
aconselhamento antecipatorios adequados e variavel; o tempo 
medio gasto e de 2,5 minutos. No entanto, como dito, a maioria 
dos problemas emocionais e comportamentais nao e identificada 
neste modelo de atendimento. Alem disso, quando sao identifi- 
cados, a loglstica de encaminhamento pode ser problematica. 
Embora os pediatras muitas vezes faqam o encaminhamento a 
profissionais de saude mental, apenas 50% das famllias irao de 
fato a uma consulta, e o numero medio de consultas realizadas e 
pouco superior a um. Com base no nivel de conforto e de forma- 
9 ao, o medico principal, neste modelo, tende a ser o responsavel 
pelos medicamentos psiquiatricos porventura prescritos. 

As intervenqoes tecnologicas que podem melhorar a identifi- 
caqao de problemas e sintomas-alvo especlficos para a avaliaqao 
incluem o Child Health and Interactive Developmental System 
(CHADIS) (http://www.childhealthcare.org). Nesse sistema, os 
pais usam um programa de computador para observar o seu 
nivel de preocupaqao com diversos comportamentos, o que de- 
sencadeia entrevistas algoritmicas para cada preocupaqao com 
base em criterios diagnosticos psiquiatricos. O sistema CHADIS 
fornece uma planilha eletronica dos resultados analisados, ferra- 
mentas de comunicaqao escolar, bem como outros recursos. 

O atendimento aprimorado e um modelo de atenqao em 
que um pediatra especialista em desenvolvimento ou compor- 
tamento e incorporado a cllnica, contribuindo, assim, para o 
melhor encaminhamento, comunicaqao e manejo. Essa “coloca- 
lizaqao” facilita o acesso dos pacientes e melhora sua comunica- 
9 ao com os profissionais de saude mental. 

As consultas telefonicas ou telepsiquiatria com equipes de 
consulta em saude mental com uma abordagem de atendimento 
escalonado permitem maior acesso aos profissionais de saude 
mental, especialmente para crianqas em comunidades rurais. 
A oferta de consultas com prestadores de cuidados pediatricos 
tambem proporciona aos profissionais pediatricos uma educa- 
qao continuada, com o objetivo final de que eles aprendam a ma- 
nejar estas questoes por conta propria. 

O atendimento colaborativo oferece cuidados de alta qua- 
lidade, multidisciplinares e cooperatives por meio da coloca- 
lizaqao de educadores, consultores ou prestadores de serviqos 
de saude mental diretos na cllnica. O atendimento colaborativo 
bem-sucedido resulta em uma maior participaqao dos especia- 
listas por neutralizar obstaculos de identificaqao e encaminha¬ 
mento e de outros sistemas de atendimento. Os componentes do 
sucesso incluem uma equipe de lideranqa, medicos de atenqao 
primaria, especialistas em saude mental e em desenvolvimento 
infantil, administradores, especialistas de informatica cllnica e 
gerentes de atendimento. O atendimento colaborativo implica 
que quase todas as consultas sao feitas em conjunto, e que os 


profissionais de saude mental estao sempre disponiveis para con¬ 
sulta, ao contrario da abordagem do atendimento aprimorado, a 
qual requer o agendamento de uma consulta com um especia¬ 
lista em saude mental na cllnica. Essas intervenqoes podem ser 
realizadas com a colabora^o entre profissionais de saude mental 
e de atenqao primaria, sistemas de saude mental e clinicas de 
atenqao primaria e em ambientes academicos com a cooperaqao 
entre departamentos. Normalmente, doaqoes de fundaqoes fi- 
lantropicas ou de outro tipo sao necessarias para iniciar um pro¬ 
grama de colaboraqao para que as preocupaqoes de reembolso e 
de sustentabilidade sejam identificadas e corrigidas. 
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IDENTIFICACAO PRECOCE E PREVENCAO 
DE PROBLEMAS DE DESENVOLVIMENTO E 
S0CI0EM0CI0NAIS 

O papel do pediatra de atenqao primaria continua se expandindo 
para incluir a saude publica, a saude mental e as preocupaqoes 
da comunidade. A Policy Statement on Community Pediatrics, 
da AAP, aborda o fato de que as crian 9 as e as familias de hoje 
vivem em um periodo de rapida mudan 9 a social e declinio das 
condi 9 oes economicas. Alem disso, a organiza 9 ao economica 
dos sistemas de assistencia medica e de serv^os sociais nos EUA 
esta passando por mudan 9 as profundas. Para muitos profissio¬ 
nais pediatricos, os esfor 90 s para promover a saude das crian 9 as 
tem sido direcionados para atender as necessidades de determi- 
nadas crian 9 as em um ambiente clinico, de modo individual e 
lhes proporcionando um lar medico. Esta abordagem, aliada aos 
interesses e comprometimentos comunitarios pessoais dos pro- 
prios pediatras, tem sido muito bem-sucedida. Cada vez mais, 
no entanto, as principals amea 9 as a saude das criampas nos EUA 
— a nova morbidade — sao decorrentes de problemas que nao 
podem ser adequadamente resolvidos pelo modelo de atendi¬ 
mento sozinho. Esses problemas incluem taxas de mortalidade 
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infantil inaceitavelmente elevadas em determinadas comunida- 
des, niveis extraordinarios de lesoes intencionais e nao intencio- 
nais, dependencia quimica, consequencias comportamentais e 
de desenvolvimento de atendimento e experiencia inadequados, 
disfunqao familiar, doentpas sexualmente transmissiveis, gravi- 
dez nao planejada e nascimentos ilegitimos e ausencia de um lar 
medico. A Declaraqao de Politica conclui que “temos de traba- 
lhar em parceria, ou nos tornaremos cada vez mais irrelevantes 
para a saude das crianqas”. 

O pediatra comunitario de hoje procura oferecer um quadro 
clinico muito mais realista e completo, assumindo a responsabi- 
lidade por todas as crianqas em uma comunidade, fornecendo 
servicpos preventivos e curativos e compreendendo os determi- 
nantes e as consequencias da saude e da doenqa da crianqa, bem 
como a eficacia dos serviqos prestados. 

Bright futures 

Bright futures e uma iniciativa nacional de promoqao da saude e 
prevenqao de doenqas que aborda as necessidades de saude das 
crianqas no contexto da familia e da comunidade. Alem do uso 
na pratica pediatrica, muitos Estados aplicam principios, dire- 
trizes e instrumentos do Bright futures para reforqar a ligaqao 
entre os programas estaduais e municipals, atendimento pedia- 
trico, familias e comunidades locais. As Bright futures guidelines, 
agora em sua 3- ed., foram desenvolvidas para fornecer diretrizes 
de supervisao de saude abrangentes, incluindo recomendaqoes 
sobre vacinas, exames medicos de rotina e orientaqao antecipa- 
toria. Alem disso, as Bright futures for mental health oferecem 
inumeras orientates, ferramentas e estrategias para aperfeicpoar 
a identificacao, a avaliaqao, a implementaqao, o gerenciamento e 
a coordenaqao de saude mental. 

Plano de acao nacional do Ministerio da Saude 

O Ministerio da Saude dos EUA tambem recomenda que a pedia- 
tria continue evoluindo para incluir estilo de vida, sistema de saude 
e outras areas psicossociais. A Agenda de Aqao Nacional em Saude 
Mental do Ministerio da Saude dos EUA inclui varias convoca^oes 
para pediatras de atenqao primaria, incluindo o seguinte: contra- 
tar outras organizaqoes profissionais na formaqao de prestadores 
de semqos de linha de frente em diferentes sistemas (p. ex., pro- 
fessores, medicos, enfermeiros, pessoal de emergencia hospitalar, 
pessoal de creches, tecnicos de reinserqao social e outros prestado¬ 
res de cuidados de saude infantil) no desenvolvimento da crianqa; 
dota-los de competencia para tratar e melhorar a saude mental das 
crianqas; e treina-los para reconhecer os primeiros sintomas de 
problemas emocionais ou comportamentais para intervenqao pro- 
ativa. Essa formaqao deve centrar-se nas diferenqas culturais e de 
desenvolvimento no funcionamento cognitivo, social, emocional 
e comportamental, e a compreensao destas questoes no contexto 
familiar e ecologico. 

Rushton FE Jr: American Academy of Pediatrics Committee on Com¬ 
munity Health Services: The pediatricians role in community pe¬ 
diatrics. Pediatrics 2005;115:1092 [PMID: 15805396], 

American Academy of Pediatrics: Childrens Mental Health in Primary 
Care. Available at: http://www.aap.org/mentalhealth/index.html 


Bright Futures Mental Health. Available at: http://www.brightfutures. 

org / mentalhealth/pdf/ index.html 
http://www.brightfutures.org/mentalhealth/pdf/tools.html 
Massachusetts Child Psychiatry Access Project. Available at: http:// 
mcpap.typepad.com 

U.S. Surgeon General’s National Action Agenda: http://www.surgeon- 
general.govlcmh/childreport.htm 
Zero to Three. Available at: http://www.zerotothree.org 

Um resumo do papel do pediatra 

Dadas estas convocaqoes para um novo papel do pediatra como 
guardiao para a saude socioemocional, a expansao do papel do 
profissional pediatrico de atenqao primaria engloba as seguintes 
categorias gerais: prevenqao, identificatpao, avaliaqao, implemen- 
taqao, gerenciamento, coordenaqao e colaboraqao (Quadro 6-1). 

IDENTIFICACAO E AVALIACAO DURANTE 
CONSULTAS DE MANUTENCAO DE SAUDE 

A maioria das familias procura a ajuda de seus medicos de 
atenqao primaria quando esta preocupada com a saude, o cres- 
cimento ou o desenvolvimento da crianqa. Historicamente, o 
indicador mais eficiente para revelar problemas psicossociais 
e a historia fornecida pelos pais ou responsaveis e a entrevista e 


Quadro 6-1 0 papel do pediatra de atencao primaria na 
saude mental 


Papel 

Atividades especi'ficas 

Prevencao 

Triagem e abordagem de fatores de risco social na 
admissao 

Triagem e encaminhamento por risco socioemocional 
precoce 

Identificacao 

Preocupacao familiar compartilhada 

Vigilancia 

Triagem 

Avaliacao 

Entrevista 

Ferramentas de avaliacao 

Condicoes comorbidas 

Implementacao 

Psicoeducacao sobre a doenca e opcoes de 
tratamento 

• Esperar e observar 

• Encaminhar para saude mental, para avaliacao 
suplementar 

• Encaminhar para terapia 

• Iniciar medicacao 

Gerenciamento 

Monitorar melhora da condicao 

Monitorar efeitos colaterais 

Coordenacao 

Assistente social, terapeuta, psicologo ou psiquiatra 

Cooperacao 

Profissionais de saude mental 

Protecao a crianca 

Escolas locais 
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observaqao da crianqa. As possiveis abordagens para identifica- 
qao de problemas incluem vigilancia, triagem e avaliaqao. 

A vigilancia e composta pelos seguintes elementos: rece- 
ber, extrair preocupaqoes, fazer perguntas abertas, observar e 
esperar, ouvir os sinais de alerta, identificar fatores de risco e 
acompanhar de perto ao longo do tempo. Como os sinais vitais, 
que constituem um componente essencial da avaliaqao fisica, os 
componentes essenciais da vigilancia da atenqao primaria para 
a saude mental deverao, de modo geral, incluir uma analise do 
funcionamento geral dos jovens em diferentes aspectos de sua 
vida. Cinco perguntas (cujas iniciais em ingles formam a mne- 
monica PSYCH) podem ser feitas a pais e jovens como um meio 
de vigilancia para revelar areas de interesse. 

1. Parent-child interaction (interaqao genitor-filho) Como vao 
as coisas com voce e seus pais? Ou entre voce e seu bebe (ou 
crianqa)? 

2. School (escola): Como vao as coisas na escola (ou creche)? 
(em termos academicos e comportamentais) 

3. Youth (juventude): Como vao suas relaqoes com os colegas? 

4. Casa: Como vao as coisas em casa? (incluindo irmaos, con- 
flitos familiares e relacionamento com os pais) 

5. Happiness (felicidade): Como voce descreveria o seu 
humor? 

Muitas clinicas pediatricas sao prejudicadas pela falta de con- 
tinuidade e pelo tempo insuficiente para realizar uma vigilancia 
em profundidade. Alem disso, a vigilancia e notoriamente ligada 
as caracteristicas do consultorio e do medico. Dadas as atuais 
restriqoes de tempo para as consultas pediatricas e o fato de que 
apenas 18% dos pais que relatam problemas de comportamento 
elevados em crianqas realmente informaram seus medicos sobre 
isso, a vigilancia e atualmente considerada abaixo do ideal. Em- 
bora faqa parte da entrevista clinica com familias, a vigilancia 
nao e, sob o atual Medicaid e pianos de piano de saude, um ser- 
viqo separado e cobravel, ao passo que a triagem formal e. 

A triagem e o processo de utilizaqao de instrumentos padro- 
nizados para determinar a existencia de um problema. Exames 
de triagem neonatal, da audiqao, da visao e do desenvolvimento 
sao comuns na pratica pediatrica da atualidade. No entanto, a 
morbidade associada a problemas de desenvolvimento, emo- 
cionais e psicossociais exige que a triagem socioemocional 
para identificar a presenqa de sintomas de transtornos emo- 
cionais, comportamentais ou de relacionamento tambem seja 
realizada. As ferramentas de seleqao sao breves, faceis de usar 
e podem ser administradas como um questionario ou usando 
um formato de entrevista. Uma triagem positiva garante uma 
avaliaqao mais completa. O uso de ferramentas de triagem tam¬ 
bem pode levar a identificaqao precoce e interromper o per- 
curso de adaptaqao-irregularidade-perturbaqao-transtorno. 
Novos metodos de extraqao de preocupaqoes socioemocionais 
e de comportamento foram desenvolvidos (ver seqao a seguir). 
Informaqoes uteis podem ser obtidas a partir de listas de ve- 
rificaqao de triagens amplas e de questionarios de sintomas es- 
pecificos (como inventarios de autorrelato para depressao ou 
ansiedade). As perguntas podem ser incorporadas as formas 
gerais de triagem em consultorio pediatrico, ou questionarios 
especificos podem ser usados. 


Ferramentas para exames de saude mental 
no consultorio 

Dadas as baixas taxas de identificaqao de problemas psicosso¬ 
ciais pela vigilancia pediatrica, o uso de ferramentas de triagem 
padronizada tornou-se uma pratica corrente. Normalmente, 
rastreadores amplos que extraem informaqoes de multiplos do- 
minios sao empregados em primeiro lugar e sao seguidos por 
rastreadores especificos para tratar da sintomatologia, da gravi- 
dade, do comprometimento e do contexto. 

Multiple Screening Tools. Available at: http://mcpap.typepad.com/ 
http://www.schoolpsychiatry.org 
http://www.wpic.pitt.edu/research 

http://www.brightfutures.org/mentalhealth/pdf/tools.html 

A. Ferramentas de triagem ampla ou geral 

1. Questionarios de virtudes e dificuldades (QVD) — Os 

QVD sao questionarios de triagem comportamental breves para 
pacientes entre 3-16 anos. Eles existem em varias versoes para 
atender as necessidades de pesquisadores, medicos e educadores. 
Foram bem validados e estao disponiveis na internet, sem custo. 
Os resultados podem influenciar o modo como a avaliaqao e reali¬ 
zada e quais profissionais podem precisar ser envolvidos nessa 
avaliaqao. Os QVD estao disponiveis em mais de 40 idiomas. Para 
mais informaqoes, consulte o seguinte site: http://sdqinfo.com. 

Vostanis P: Strengths and Difficulties Questionnaire: Research and 
clinical applications. Curr Opin Psychiatry 2006 Jul;19(4):367- 
372 [PMID: 16721165], 

2. Lista de verificacao de sintomas pediatricos (LVSP) — 

A LVSP e um questionario de uma pagina que lista uma ampla 
gama de problemas emocionais e comportamentais infantis que 
refletem as impressoes dos pais sobre o funcionamento psicos- 
social de seus filhos. Uma versao de autoavaliaqao do adoles- 
cente tambem esta disponivel para crianqas com idade superior 
all anos. A LVSP foi desenvolvida inicialmente para crianqas 
com mais de 5 anos de idade, mas pontuaqoes de corte para 
crianqas pre-escolares e escolares indicando niveis clinicos de 
disfunqao foram empiricamente derivadas. O questionario e 
facil de pontuar, e gratuito e esta disponivel em ingles e espanhol 
nos seguintes sites: http://brightfutures.org/mentalhealth/pdf/ 
professionals/ped_symptom_chklst.pdf; http://psc.partners.org/ 
psc_order.htm. 

Kostanecka A et at: Behavioral health screening in urban primary 
care settings: Construct validity of the PSC-17. J Dev Behav Pe- 
diatr 2008 Apr;29(2):124-128 [PMID: 18408533], 

3. Avaliacao dos pais da condicao de desenvolvimento 
(APCD) - A APCD e um rastreador valido para questoes so¬ 
cioemocionais, de desenvolvimento e comportamentais em 
crianqas com idade entre 1 mes e 8 anos. Ela exige mais tempo 
para pontuar do que outras ferramentas de triagem geral e pre- 
cisa ser adquirida. Seus beneficios incluem dados de validade 
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amplos e rotas uteis para determinar o nivel de preocupaqao e 
encaminhamento. Esta disponivel em ingles, vietnamita e es- 
panhol. Para mais informaqoes, consulte o seguinte site: http:// 
www.pedstest.com. 

Brothers KT et al.: PEDS: Developmental milestones—an accurate 
brief tool for surveillance and screening. Clin Pediatr (Phila) 
2007;Dec 5 [Epub ahead of print] [PMID: 18057141], 

4. Idades e estagios — Socioemocional (SE) — O Idades e 
Estagios — SE e um companheiro para a Triagem Desenvolvi- 
mentista de Idades e Estagios. E uma ferramenta facil de usar, 
com um foco profundo e exclusivo no comportamento socio¬ 
emocional de bebes e crianqas pequenas, sendo economica, 
fotocopiavel e culturalmente sensivel para uso em clinicas pe- 
diatricas. Triagens estao disponiveis para as consultas dos 6, 
12, 18, 24, 36, 48 e 60 meses, e em ingles, frances, espanhol e 
coreano. 

Briggs-Gowan MJ, Carter AS: Social-emotional screening status in 
early childhood predicts elementary school outcomes. Pediatrics 
2008 May;121(5):957-962 [PMID: 18450899], 

Ages and Stages, SE (technical data): http://www.brookespublishing. 
com/store/books/bricker-asq/asq-technical.pdf 

5. Triagem psicossocial da familia — (Kemper KJ, Kelleher 
KJ. 1996). Disponivel em: http://www.brightfutures.org/mental- 
health/pdf/professionals/ped_intake_form.pdf psico-social. 

6. WE CARE — Disponivel no apendice do artigo. (Garg A 
et al.: Improving the management of family psychosocial pro¬ 
blems at low income children's well-child care visits: The WE 
CARE Project. Pediatrics 2007; Sep;120 (3):547-558 [PMID: 
17766528]). 

Avaliacao dos sinais e sintomas 
comportamentais e emocionais 

Quando um problema emocional ou doenqa mental e referido 
pelo paciente ou por seus pais, revelado por uma entrevista, ou 
identificado por um instrumento de triagem, uma avaliacao 
completa e indicada. Pelo menos 30 minutos devem ser agen- 
dados, e consultas adicionais podem ser necessarias para cole- 
tar informaqoes ou realizar testes para esclarecer o diagnostico. 
Exemplos de perguntas e observaqao mais aprofundadas sao 
apresentados no Quadro 6-2. Instrumentos de triagem para ava- 
liaqao direcionada tambem sao uteis na determinaqao da gravi- 
dade, da comorbidade e do contexto do deficit. 

£ importante, primeiro, ver os pais e a crianqa juntos, de- 
pois os pais sozinhos e, depois, a crianqa sozinha. Essa sequencia 
permite ao medico observar as interaqoes entre os membros da 
familia e da aos pais e a crianqa a oportunidade de falar con- 
fidencialmente sobre suas preocupaqoes. Pais e filhos sentem 
vergonha e culpa sobre alguma inadequaqao pessoal que con- 
sideram ser a causa do problema. O medico pode facilitar a 
avaliacao, reconhecendo que a familia esta tentando enfrentar o 
problema, e que a tarefa suprema da avaliaqao e buscar soluqoes, 
e nao atribuir culpa. Uma atitude investigativa sem julgamento 


pode ser comunicada com declaraqoes de apoio, como: “Vamos 
ver se conseguimos descobrir o que pode estar acontecendo aqui 
e encontrar alguma forma de tornar as coisas melhores”. 

A. Historia do problema apresentado 

Em primeiro lugar, obter uma descriqao detalhada do problema. 

• Quando cometpou? 

• Onde e com quem ocorre? 

• Houve tensoes incomuns naquela epoca? 

• Como a vida da crianca e o funcionamento familiar sao afe- 
tados? 

• O que a crianca diz sobre o problema? 

• Quais foram as tentativas feitas para solucionar o problema? 

• Os pais tem alguma opiniao sobre a causa do problema? 

B. Tecnicas para entrevistar criancas e 
adolescentes 

1. Entrevista com a crianca pre-escolar — A maioria das 
criancas pre-escolares deve ser entrevistadas com seus pais. En- 
quanto os pais discutem as suas preocupaqoes, o medico pode 
observar o comportamento da crianqa, incluindo o seu nivel de 
atividade e quaisquer comportamentos ou sintomas incomuns. 
£ util ter figuras humanas, animais ou bonecos de brinquedo e 
lapis e papel disponiveis que a crianqa possa usar para se expres- 
sar. Depois de ouvir a historia dos pais e observar e conversar 
com a crianca, o medico pode comeqar a desenvolver uma im- 
pressao sobre o problema e formular um piano de tratamento 
para discutir com a familia. 

2. Entrevista com a crianca em idade escolar — A maioria 
das crianqas em idade escolar ja superou a ansiedade de separa- 
qao o suficiente para suportar pelo menos uma breve entrevista 
a sos com o medico. Alem disso, elas podem ter informaqoes 
importantes para compartilhar sobre suas proprias preocupa- 
<^oes. A crianca deve ser informada previamente pelos pais ou 
por um medico (ou ambos) que o doutor vai querer falar com 
a crianca sobre seus sentimentos. Crianqas em idade escolar 
compreendem e ate apreciam a preocupaqao dos pais com des- 
contentamento, preocupaqoes e dificuldades em conviver com 
as pessoas. No inicio, e util explorar as ideias da crianca sobre 
certas questoes levantadas pelos pais e perguntar se ela pensa 
que existe um problema (p. ex., descontentamento, ansiedade ou 
perturbaqao do sono) e outras preocupaqoes que a crianqa pode 
ter. O medico deve pedir a crianqa que descreva o problema em 
suas proprias palavras e perguntar o que ela acha que esta cau- 
sando o problema. £ importante perguntar a crianca como o 
problema afeta a crianqa e a familia. No final da entrevista com a 
crianqa, e importante compartilhar ou reiterar os pontos centrais 
derivados da entrevista e declarar que o proximo passo e falar 
com os pais sobre maneiras de melhorar as coisas para a crianqa. 
Nessa ocasiao, e bom conversar sobre as eventuais preocupaqoes 
ou duvidas que a crianqa tem em relaqao a compartilhar infor- 
maqoes com os pais, para que o direito da crianqa a privacidade 
nao seja arbitrariamente violado. A maioria das criancas quer 
melhorar as coisas e, assim, permitira que o medico compartilhe 
preocupaqoes adequadas com os pais. 
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Quadro 6-2 Avaliacao dos problemas psicossociais 


Historia de desenvolvimento 

d. "Esgotamento nervoso"? Quern? 

1. 

Revisar os marcos do desenvolvimento psicossocial 

e. Abuso de substancias ou problemas? Quern? 

2. 

Resumir as caracteristicas temperamentais da crianca 

f. Nervosismo ou ansiedade? Quern? 

3. 

Revisar eventos de vida estressantes e as reacoes da crianca a eles 

Observacao dos pais 


a. Separates 

1. Eles concordam sobre a existencia do problema ou preocupacao? 


b. Perdas 

2. Eles nao cooperam ou se opoem a avaliacao? (Tracos de 


c. Conflitos conjugais 

temperamento) 


d. Doencas, lesoes e internacoes 

3. Os pais parecem deprimidos ou oprimidos? (Reacoes a eles) 

4. 

Obter detalhes de problemas de saude mental no passado e seu 

4. Os pais apresentam uma imagem coerente do problema e de sua vida 


tratamento 

familiar? 

Historia familiar 

5. Os pais aceitam certa responsabilidade pelos problemas da crianca, ou 

1. 

Historia do relacionamento conjugal 

eles atribuem a culpa a forcas fora da familia e alem de seu controle? 


a. Satisfacao geral com o casamento/parceria 

6. Eles parecem sobrecarregados de culpa pelo problema da crianca? 


b. Conflitos ou desacordos dentro do relacionamento 

Observacao da crianca 


c. Quantidade e qualidade de tempo juntos, longe das criancas 

1. A crianca reconhece a existencia de um problema ou preocupacao? 


d. Se a crianca separa ou e uma fonte de conflito entre os pais 

2. A crianca quer ajuda? 


e. Historia conjugal antes de ter filhos 

3. Ela nao coopera ou se opoe a avaliacao? 

2. 

Historia da criacao do filho 

4. Qual e o humor ou atitude predominante da crianca? 


a. Sentimentos sobre a maternidade/paternidade 

5. 0 que a crianca gostaria que fosse diferente (p. ex., "tres 


b. Se os pais se sentem unidos ao lidar com a crianca 

desejos")? 


c. "A divisao do trabalho" no cuidado da crianca 

6. A crianca apresenta algum comportamento incomum (nivel de 


d. Energia ou nivel de estresse dos pais 

atividade, maneirismos, temores)? 


e. Regimes de sono 

7. Qual e o nivel cognitivo aparente da crianca? 


f. Privacidade 

Observacao da interacao entre pais e filhos 


g. Atitudes sobre a disciplina 

1. Os pais demonstram preocupacao com os sentimentos da crianca? 


h. Interference com a disciplina de fora da familia (p. ex., ex-conjuges, 

2. A crianca controla ou interrompe a entrevista conjunta? 


avos) 

3. A crianca responde aos limites e controle dos pais? 

3. 

Estresses da familia 

4. Os pais respondem de forma inadequada as perguntas dirigidas a 


a. Problemas com emprego 

crianca? 


b. Problemas financeiros 

5. Existe tensao obvia entre os membros da familia? 


c. Mudancas de residence 

Dados de outras fontes 


d. Doencas, lesoes e obitos 

1. Observacoes dos funcionarios na sala de espera do consultorio 

4. 

Historia familiar de problemas de saude mental 

2. Escola (professor, enfermeiro, assistente social, orientador. 


a. Depressao? Quern? 

recreacionista) 


b. Tentativas de suicldio? Quern? 

3. Departamento de servicos sociais 


c. Internacoes psiquiatricas? Quern? 

4. Outros cuidadores: avos, etc. 


3. Entrevista do adolescente — O medico normalmente co- 
me^a com um breve encontro com os pais e adolescente juntos 
para definir as preocupaqoes. Como a tarefa central do desen- 
volvimento da adolescencia e criar uma identidade separada 
da dos pais, o medico deve demonstrar respeito pelo ponto de 
vista do adolescente. O medico deve entao se encontrar a sos 
com o adolescente, ou pelo menos dar a ele a opqao. Depois 
de entrevistar o adolescente e conversar mais com os pais, o 
medico deve formular pensamentos e recomendaqoes. Sem- 
pre que possivel, e util discuti-los com o adolescente antes de 
apresenta-los aos pais e adolescente juntos. A questao da con- 
fidencialidade deve ser abordada no inicio da entrevista: “O que 
falamos hoje fica entre nos, a menos que decidamos em conjunto 
que alguem deve saber, ou a menos que me pare^a que voce poderia 
estar em uma situa^ao potencialmente perigosa”. 

A entrevista com o adolescente a sos pode come^ar com uma 
reafirmarpao das preocuparjoes dos pais. O adolescente deve ser 
incentivado a descrever a situa^ao em sua proprias palavras e 
dizer que ele gostaria que fosse diferente. O medico deve fazer 
perguntas sobre as principals preocuparpoes do adolescente, seu 


estado de humor predominante, suas relates com os membros 
da familia, seu nivel de satisfagao com as relates com colegas 
e na escola, seus pianos para o futuro, uso de drogas e alcool e 
atividade sexual. 

Para concluir a entrevista, o medico deve resumir suas ideias 
e desenvolver um piano com o adolescente para apresentar aos 
pais. Quando participam da solugao, os adolescentes sao mais 
propensos a trabalhar com a familia para melhorar a situagao. 
Isto deve incluir um piano para continuar investigando ou para 
formas de lidar com o problema e marcagao de novas consultas 
com o medico, ou encaminhamento adequado a um prestador 
de cuidados de saude mental. 

C. Ferramentas de triagem e medidas de avaliacao 
seletivas 

Tal como acontece com os instrumentos de triagem ampla, os 
instrumentos de triagem ou instrumentos de avaliacao seletivos 
podem ser muito valiosos na clinica, porque sao padronizados 
e permitem a avaliagao dos sintomas e da gravidade atual. Eles 
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tambem podem ser uteis para seguir ou reavaliar o progresso do 
paciente apos a instituiqao do tratamento. 

1. Escalas de avaliacao Vanderbilt para o transtorno do de¬ 
ficit de atencao e hiperatividade — Essas escalas sao inclui- 
das no kit de ferramentas de tratamento do TDAH da American 
Academy of Pediatrics/National Initiative for Childrens Health 
Quality (AAP/NICHQ), disponivel em: http://www.nichq.org/re- 
sources/toolkit/ ou http://www.schoolpsychiatry.org. 

2. Escala de depressao para as criancas do centro de esca¬ 
las epidemiologicas — Disponivel em: http://www.brightfutu- 
res.org/mentalhealth/pdf/tools.html. 

3. Autoavaliacao para os transtornos emocionais rela- 
cionados a ansiedade infantil (SCARED) — Disponivel em: 
http://www.wpic.pitt.edu/research/. 

4. Outras ferramentas 

A. Bright futures — O kit de ferramentas Bright futures tern 
inumeras orientaqoes, ferramentas e outros recursos para a iden- 
tificaqao de problemas de saude mental. Disponivel em: http:// 
www.brightfutures.org/mentalhealth/pdf/tools.html. 

B. Chadis — Veja discussao anterior sobre modelos de assis- 
tencia medica. 

C. Ferramentas de triagem para trnstornos especificos 
— Ferramentas uteis para a avaliaqao de outros problemas de 
saude mental, como transtorno obsessivo-compulsivo (TOC), 
transtorno de estresse pos-traumatico (TEPT) e transtorno glo¬ 
bal do desenvolvimento (TGD), podem ser encontradas nos se- 
guintes sites: http://www.schoolpsy-chiatry.org e http://mcpap. 
typepad.com.br/. 

Formulacao de diagnostico e interpretacao 
dos achados 

O diagnostico — o produto final da avaliatpao — comeqa com 
uma descriqao do problema apresentado, que e entao avaliado 
no contexto da idade da crianqa, suas necessidades de desen¬ 
volvimento, as pressoes e tensoes sobre a criamja e a familia e o 
funcionamento do sistema familiar. 

A primeira tarefa do medico e decidir se existe um problema. 
Por exemplo, qual o grau de hiperatividade que uma crianqa 
deve ter aos 5 anos de idade antes de ser considerada hiperativa? 
Quando o funcionamento de uma crianqa e prejudicado em im- 
portantes dominios da vida, como aprendizagem, relaqoes com 
colegas, relaqoes familiares, relates com autoridade e recreaqao, 
ou quando ocorre um desvio significativo na trajetoria das tare- 
fas de desenvolvimento normals, deve-se buscar um diagnostico 
diferencial com base no perfil de sintomas. O medico, entao, 
desenvolve uma hipotese etiologica com base nas informaqoes 
recolhidas: 

1. O comportamento situa-se dentro do intervalo de norma- 
lidade dado o nivel de desenvolvimento da crianqa. 

2. O comportamento e uma variaqao temperamental. 

3. O comportamento esta relacionado a um comprometi- 
mento do sistema nervoso central (p. ex., prematuridade, 


exposfipao a toxinas no litero, transtorno convulsivo ou dis- 
turbios geneticos). 

4. O comportamento e uma reaqao normal a situaqoes de es¬ 
tresse (p. ex., doenqa, mudamja na estrutura familiar, ou 
perda de um ente querido). 

5. O problema e principalmente um reflexo da disfunqao fami¬ 
liar (p. ex., a crianqa e o portador do sintoma, bode expiato- 
rio ou o paciente identificado para a familia). 

6. O problema indica um possivel transtorno psiquiatrico. 

7. O problema e complicado por uma condiqao medica subja- 
cente. 

8. Uma combinaqao das opqoes anteriores. 

Compartilhar o diagnostico tambem e o inicio da implemen- 
ta 9 ao do tratamento. A interpreta^o da queixa e o diagnostico 
feitos pelo medico sao entao apresentados a familia. O processo 
interpretative inclui os seguintes componentes: 

1. Psicoeducaqao: Uma explicaqao de como o problema ou 
sintoma apresentado e um reflexo de uma causa da qual se 
suspeita, e resultados tipicos com e sem intervenijao. 

2. Uma discussao das possiveis intervenqoes, incluindo as se¬ 
guintes opqoes: 

a. Acompanhamento rigoroso. 

b. Aconselhamento fornecido pelo profissional de atencao 
primaria. 

c. Encaminhamento a um profissional de saude mental. 

d. Inicio da medicaqao. 

e. Uma combinaqao das opqoes anteriores. 

3. Uma discussao da resposta dos pais e do adolescente ao diag¬ 
nostico e possiveis intervenqoes. 

Um piano conjunto que envolve o medico, os pais e a crianqa 
e entao negociado para tratar os sintomas da crianqa e atender 
suas necessidades de desenvolvimento a luz da estrutura e es- 
tresses da familia. Se um piano adequado nao puder ser desen- 
volvido, ou se o medico considera que uma avaliaqao diagnostica 
adicional e necessaria, o encaminhamento a um profissional de 
saude mental deve ser recomendado. 

Kelleher KJ et al.:Management of pediatric mental disorders in pri¬ 
mary care: Where are we now and where are we going? Curr Opin 
Pediatr 2006;18:649 [PMID: 17099365], 

Richardson LP, Katzenellenbogen R: Childhood and adolescent de¬ 
pression: The role of primary care providers in diagnosis and treat¬ 
ment. Curr Probl Pediatr Adolesc Health Care 2005;35:6 [PMID: 
15611721], 

Situacoes que exigem avaliacao psiquiatrica 
urgente ou mais extensa 

Se houver preocupaqao com a seguramja da crianqa, o medico 
tambem deve avaliar o risco de perigo para ela mesma (tentativas 
de suicidio ou ideaqao), perigo para os outros (ataque, agressao, 
ou ideaqao homicida), avaliando outros fatores que poderiam 
aumentar o risco de perigo para si ou para os outros, como abuso 
fisico ou sexual ou uso e abuso de substancias ilicitas. A presenqa 
de abuso de drogas ou de alcool em pacientes adolescentes pode 
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requerer encaminhamento a recursos da comunidade especiali- 
zados no tratamento desses transtornos aditivos. 

As seguintes perguntas devem ser feitas aos jovens. Indaga- 
Coes semelhantes devem ser feitas aos pais sobre o que obser- 
varam. Detalhes especificos sobre as circunstancias devem ser 
pedidos se alguma pergunta a seguir for respondida afirmati- 
vamente. 

1. Voce ja se sentiu triste por mais do que alguns dias seguidos 
e isso afetou seu sono ou apetite? 

2. Voce ja se sentiu tao triste que desejou nao estar vivo? 

3. Voce ja pensou em maneiras de se suicidar ou ja tentou se 
suicidar? 

4. Voce ja pensou em matar ou ja tentou matar alguem? 

5. Alguem ja bateu em voce e deixou marcas? (Em caso afirma- 
tivo, pergunte quem, quando e em quais circunstancias, e se 
isso foi notificado.) 

6. Alguem ja tocou suas partes intimas quando nao deveria, 
ou de uma forma que fez voce se sentir desconfortavel? (Em 
caso afirmativo, pergunte quem, quando e em quais circuns¬ 
tancias, e se isso foi notificado.) 

7. Voce usa alcool, cigarro ou drogas ilicitas? (Em caso afirma¬ 
tivo, pergunte qual, quando, com quem e quanto.) 

A. Compromisso civil e internacao psiquiatrica 
involuntaria 

Se a avaliacao indica ainda a necessidade de internacao hospi- 
talar, e ideal que o paciente e o responsavel deem seu consen- 
timento para esse atendimento. Em uma situacao em que o 
responsavel nao esta disposto ou e incapaz de dar consentimento 
para uma avaliacao do departamento de emergencia ou interna¬ 
cao hospitalar de uma crianca ou adolescente, uma internacao 
involuntaria pode se tornar necessaria. 

O termo internacao psiquiatrica involuntaria refere-se a um 
processo legal, que pode ser iniciado por medicos, policiais e 
profissionais de saude mental licenciados, o qual permite que o 
individuo seja impedido de deixar o departamento de emergen¬ 
cia ou o hospital por ate 72 h. Isto permite ao medico estabele- 
cer um ambiente seguro e impedir que o individuo agrida a si e 
aos outros, alem de garantir tempo suficiente para determinar 
se ele e um risco para si proprio ou para outras pessoas devido a 
doenca mental. Cada Estado tern leis que definem as regras e re- 
gulamentos que devem ser seguidos como parte deste processo. 
Um formulario especifico deve ser preenchido, e o paciente e 
sua familia informados de seus direitos. Como isso envolve re- 
vogar os direitos civis de um paciente ou seu responsavel, e fun¬ 
damental implementar o procedimento corretamente. Todos os 
medicos devem estar familiarizados com as leis estaduais que 
regulamentam esse processo. 

Embora o texto exato e as condicoes de detencao psiquia¬ 
trica involuntaria possam variar ligeiramente de um Estado para 
outro, eles geralmente sao bastante semelhantes. Uma detencao 
psiquiatrica involuntaria de 72 h e obtida para o proposito de 
avaliacao e determinacao da seguranqa do paciente quando o 
avaliador obtem informacoes suficientes para confirmar que 
existe um risco significativo de perigo para si ou para os outros. 


Criterios adicionais para a internacao psiquiatrica involuntaria 
incluem a determinacao de que o paciente esta “gravemente in- 
capacitado” em virtude de discernimento comprometido, o que 
o torna incapaz de fornecer alimentos, roupas ou abrigo para si 
proprio, ou, no caso de uma crianca ou adolescente, e incapaz de 
se alimentar e realizar as atividades normais da vida diaria. 

Baren JM et al.: Children’s mental health emergencies—part 1: 
Challenges in care: Definition of the problem, barriers to 
care, screening, advocacy, and resources. Pediatr Emerg Care 
2008 Jun;24(6):399-408 [PMID: 18562887], 

Baren JM et al.: Children’s mental health emergencies—part 2: Emer¬ 
gency department evaluation and treatment of children with men¬ 
tal health disorders. Pediatr Emerg Care 2008 Jul;24(7):485-498. 

Baren JM, Mace SE, Hendry PL: Children’s mental health emergen¬ 
cies—part 3: Special situations: Child maltreatment, violence, and 
response to disasters. Pediatr Emerg Care 2008 Aug;24(8):569- 
577 [PMID: 18708906], 

B. Notificacao compulsoria de maus-tratos, 
privacao ou ameaca para outros 

A notificacao compulsoria pelo medico de suspeita de abuso fi- 
sico ou sexual ou privacao a agenda local de servicos humanos e 
discutida em maiores detalhes no Capitulo 7. A “Regra Tarasoff” 
refere-se a um processo legal na California que levou ao “dever 
de alertar”: os medicos sao obrigados a avisar as potenciais viti- 
mas de danos quando sao a eles revelados pianos sobre ameacas 
graves para prejudicar determinadas pessoas. A documentacao 
de um telefonema e carta registrada para o individuo que esta 
sendo ameacado sao obrigatorias. Sob tais circunstancias, o ar- 
ranjo para a internacao involuntaria civil do potencial perpetra- 
dor do dano e provavelmente aceitavel tambem. 

C. Encaminhamento dos pacientes a profissionais 
de saude mental 

Medicos da atencao primaria muitas vezes encaminham pa¬ 
cientes para um psiquiatra de criancas e adolescentes ou outros 
profissionais de saude mental infantil qualificados quando o 
diagnostico ou piano de tratamento e incerto, ou quando a me- 
dicacao e indicada e o pediatra prefere que um especialista ini- 
cie ou gerencie o tratamento da doenca mental (Quadro 6-3). 
Para dificuldades escolares nao associadas a dificuldades de 
comportamento, um psicologo educacional infantil pode ser 
mais util na avaliacao de pacientes com disturbios de apren- 
dizagem e sua potencial correcao. Para dificuldades cognitivas 
associadas a traumatismo craniano, epilepsia ou tumores ce¬ 
rebrals, um encaminhamento a um neuropsicologo pediatrico 
pode ser indicado. 

Os pacientes com pianos de saude mental privados devem 
contatar sua companhia de seguros para uma lista de profis¬ 
sionais de saude mental locais treinados na avaliacao e no 
tratamento de criancas e adolescentes que estao na equipe do 
convenio. Pacientes com o Medicaid ou sem cobertura de se¬ 
guro de saude mental geralmente podem ser avaliados e trata- 
dos no seu centro de saude mental local. O pediatra ou equipe 
que faz o encaminhamento devem ajudar a familia, forne- 
cendo informacoes para coloca-la em contato com os servicos 
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Quadro 6-3 Quando considerar consulta ou encaminhamento 
a urn psiquiatra da infancia e adolescencia 

0 diagnostico nao e claro 

0 pediatra considera que uma avaliacao adicional e necessaria 
0 pediatra acredita que uma medicacao pode ser necessaria, mas nao ira 
prescreve-la 

0 pediatra iniciou tratamento medicamentoso e necessita de orientacao 
psicofarmacologica 

Psicoterapia individual, familiar ou de grupo e necessaria 
Sintomas psicoticos (alucinacoes, paranoia) estao presentes 
Ha suspeita de transtorno afetivo bipolar 

0 nao cumprimento cronico de tratamento medico tern risco de letalidade 
Ha suspeita de delirium 


adequados. Relates pessoais com administradores e cltnicos 
de saude mental comunitarios favorecem o sucesso dos enca- 
minhamentos. Alem disso, novos sistemas de distribui^ao, em 
que profissionais de saude mental sao “colocalizados” na cli- 
nica, removem obstaculos e melhoram o acesso e atendimento 
(ver discussao anterior). Alem disso, os polos distantes de hos- 
pitalizaqao involuntaria e tratamento psiquiatrico ambulato- 
rial foram preenchidos por outros nlveis de tratamento para 
fornecer um espectro de atendimento e incluem o seguinte: in- 
ternaqao hospitalar psiquiatrica, tratamento hospitalar diurno, 
tratamento residencial, tratamento ambulatorial intensivo, tra¬ 
tamento ambulatorial e manejo de atenqao primaria. 

Os pediatras que se sentem confortaveis para implementar 
as recomendaqoes de um profissional de saude mental com os 
quais mantem uma relaqao cooperativa deverao cogitar perma- 
necer envolvidos no manejo e na coordena^ao do tratamento da 
doenca mental em seus pacientes. As filiais locals da American 
Academy of Child and Adolescent Psychiatry e da American 
Psychological Association devem estar prontas para fornecer 
uma lista de profissionais de saude mental que sejam treinados 
na avaliacao e no tratamento de crianqas e adolescentes. 

INTERCONSULTA PSIQUIATRICA 

O campo da interconsulta psiquiatrica foi desenvolvido para 
atender a necessidade de avaliacao da saude mental e interven<;ao 
de pacientes pediatricos hospitalizados para tratamento medico. 
As consultas psiquiatricas no andar clinico e nas unidades de 
terapia intensiva podem ser complexas e, muitas vezes, requerem 
avaliacao e intervenqao alem do paciente individual. A consulta 
psiquiatrica, alem de avaliar os sintomas apresentados pelo pa¬ 
ciente, tambem deve incluir a avaliacao da dinamica familiar em 
relaijao ao paciente, incluindo uma avaliacao de como a equipe 
medica esta abordando o cuidado do paciente e da familia. A 
consulta psiquiatrica enfoca as varias hierarquias relacionadas a 
interaijao entre paciente e funcionarios ou entre os funcionarios, 
alem do paciente em si. Essa avaliacao pode ser bastante esclare- 
cedora e levar a intervencoes mais produtivas. 

Ao solicitar uma consulta psiquiatrica, como em qualquer 
especialidade medica, e fundamental que a preocupaqao e o foco 
do pedido de consulta seja o mais especifico possivel. O papel 


de ligaqao do psiquiatra e, muitas vezes, ajudar a esclarecer ou 
formular a razao especifica para a consulta. Uma consulta psi¬ 
quiatrica no andar clinico e frequentemente solicitada quando 
o estado emocional do paciente esta afetando sua resposta ao 
tratamento medico, ou quando uma doenca mental subjacente 
pode estar contribuindo para os sintomas apresentados. Os pa¬ 
cientes internados na unidade de tratamento intensivo ou em 
uma ala clinica apos uma tentativa de suicidio ou suposta over¬ 
dose acidental devem ser avaliados por um consultor psiquia¬ 
trico antes da alta. 

Outra razao comum para solicitar uma consulta psiquiatrica 
no andar clinico e a alteraqao no estado mental. Esteja alerta para 
a probabilidade de que alteraqoes agudas no estado mental no 
ambiente medico podem representar delirium, pois isso tem im¬ 
plicates significativas na avaliacao e no tratamento. Delirium 
e definido como uma perturbaqao aguda e flutuante do senso- 
rio (ou seja, atenqao e orientaqao). O delirium pode se mani- 
festar por uma variedade de sintomas psiquiatricos, incluindo 
paranoia, alucinacoes, ansiedade e perturbacoes do humor. No 
entanto, alem de demencia e, eventualmente, dissociaqao e fingi- 
mento, apresentaqoes psiquiatricas primarias normalmente nao 
envolvem transtornos da atenqao e orientacao, que estao, por 
definicao, sempre presentes no delirium. 

Shaw RJ et al.: Practice patterns in pediatric consultation-liaison 
psychiatry: A national survey. Psychosomatics 2006 Jan-Feb; 
47(l):43-49 [PMID: 16384806], 

CRIANCA COM DOENCA CRONICA 

Avancos no tratamento das doencas na infancia e na adolescen¬ 
cia transformaram varias doencas anteriormente fatais em con- 
dicoes potencialmente fatais, mas em que e possivel sobreviver. 
Estes incluem avancos nos campos da medicina neonatal, ci- 
rurgia cardiaca, oncologia e hematologia, incluindo transplante 
de medula ossea. Alem disso, o transplante de orgaos solidos, 
incluindo coracao, figado, rim e pulmao, entre outros, revolu- 
cionou as opcoes de tratamento para uma serie de doencas que 
antes eram fatais. 

No entanto, a intensidade do tratamento em si pode ser 
muito estressante e tambem traumatica em termos fisicos, 
financeiros e psicologicos para as criancas, assim como para 
seus pais e irmaos. Os sobreviventes estao em risco de seque- 
las medicas e psicologicas de longo prazo. Aqueles que tem a 
sorte de sobreviver ao tratamento inicial de uma condicao po¬ 
tencialmente fatal muitas vezes trocam uma doenqa biologica 
com risco de vida por uma condicao emocional e incapacidade 
fisica cronica. 

Intervencao orientada por fase 

As intervencoes psicossociais devem variar dependendo do nivel 
de desenvolvimento, dos irmaos e da familia do paciente, bem 
como da fase da doenca. A primeira crise nao e tratada da mesma 
forma que as intervencoes feitas durante um longo periodo de 
doenca, ou durante um periodo de estabilizacao ou remissao. 
Com isso em mente, a Organ Procurement and Transplantation 
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Network/United Network Organ Sharing criou um novo esta- 
tuto em agosto de 2004, que estabelece os requisitos minimos 
para o atendimento psicossocial disponivel como parte de um 
programa de transplante de orgaos solidos credenciados. Enqua- 
dram-se nessas orientaqoes o estabelecimento de uma equipe 
formada por um psiquiatra de transplantes, um psicologo, um 
enfermeiro e um assistente social psiquiatrico. Orientaqoes 
adicionais incluem avaliaijao psiquiatrica formal para abuso de 
substancias em candidatos para transplante, bem como avalia- 
(jao de quaisquer potenciais doadores renais ou hepaticos vivos. 
Essas diretrizes incluem disponibilidade de terapia de apoio in¬ 
dividual, interven<;ao em crise, grupos de apoio e terapia de su- 
porte para morte, morrer e luto para pacientes transplantados e 
seus familiares. 

Reacoes a doenca fisica ou mental cronica 
e deficiencia 

Entre 5 e 10% dos individuos experimentam um periodo pro- 
longado de doenqa ou de deficiencia fisica durante a infancia, e 
outros 5-10% experimentam o inicio de uma doenqa mental na 
infancia. As repercussoes psicossociais para a criamja e para a fa- 
milia sao muitas vezes profundas. Embora o efeito especifico da 
doemja em crianqas e suas familias dependa das caracteristicas 
da doenca, da idade da crianqa e do funcionamento pre-morbido, 
pode-se esperar que a crian 9 a e os pais passem por etapas ate a 
eventual aceitaqao dos sintomas da doenqa. Pode demorar meses 
ate que uma familia aceite o diagnostico, lide com as tensoes e 
retome a vida normal na medida do possivel. Estes estagios sao 
semelhantes aos que se seguem a perda de um ente querido. Se a 
ansiedade e culpa perdurarem com destaque no seio da familia, 
um padrao de superproteqao pode se desenvolver. Da mesma 
forma, quando a doenca nao e aceita como uma realidade a ser 
tratada, um padrao de negaqao pode tornar-se proeminente. As 
manifestaqoes clinicas desses padroes de comportamento sao 
apresentadas no Quadro 6-4. 

As crian^as sao muito observadoras e intuitivas quando 
se trata de compreender sua doenqa e seu prognostico geral. 
Ao mesmo tempo, suas principals preocupaqoes geralmente 
sao os efeitos da doemja na vida cotidiana, sentir-se doente e 
limitaqoes em suas atividades normals. As crianqas tambem 
estao cientes das reaqoes da familia e podem relutar em trazer 
a tona questoes que sabem que sao perturbadoras para seus 
pais. Sempre que possivel, os pais devem ser incentivados a 
conversar sobre a doemja da crianqa e responder as perguntas 
de forma aberta e honesta, incluindo a abordagem de medos e 
fantasias. Essas interaqoes promovem a proximidade e aliviam 
o sentimento de isolamento da crianqa. Mesmo com estas ten- 
tativas ativas de promover uma partilha efetiva entre a crianqa 
e a familia, crianqas doentes frequentemente experimentam 
medo, ansiedade, irritabilidade e raiva de sua doenqa, alem 
de culpa, por causarem angustia na familia. Perturbaqoes do 
sono, lagrimas e comportamento de apego, dependente, nao 
sao raros ou anormais. Os pais muitas vezes precisam de psi- 
coterapia individual ou em grupo para ajuda-los a lidar com o 
diagnostico decorrente e o estresse causado pela doenqa, seus 
tratamentos e seu efeito sobre a crianqa acometida e os outros 
membros da familia. 


Quadro 6-4 Padroes no enfrentamento de doenca cronica 

Superprotecao 

Ansiedade ou culpa persistente 
Poucos amigos e atividades sociais 
Frequencia escolar fraca 

Preocupacao excessiva com sintomas somaticos 
Ganho secundario com a doenca 

Enfrentamento efetivo 

Aceitacao realista dos limites impostos pela doenca 
Normalizacao das atividades diarias com colegas, brincar e escola 

Negacao 

Faita de aceitacao da doenca 
Ma adesao a tratamento medico 
Comportamentos de risco 

Faita de cumprimento das orientacoes medicas por parte dos pais 
Padrao geral de comportamento impulsivo e agressivo (acting out) 


0 circuit) vicioso de dar poder a doenca 

A submissao ao poder da doenqa, resultando, por exemplo, 
em ficar na cama mais do que o estritamente necessario ou 
afastar-se de amigos e familiares, reduz uma serie de opor- 
tunidades de viver uma vida normal. Quando refo^ado por 
recaidas adicionais, o aumento do desamparo e apreensao 
sobre os sintomas sugere a ideia de que os sintomas e recaidas 
ocorrem de forma imprevisivel e nao podem ser influencia- 
dos pelo paciente. Consequentemente, o paciente experimenta 
um aumento do medo da doenqa e uma redu 9 ao da atividade, 
pois ela pode ser interrompida a qualquer momento por uma 
recaida imprevisivel. Essa submissao ao medo da doen 9 a por 
esperar uma recaida refor 9 a a condiqao dos doentes cronicos 
com maior desamparo. Ambos os ciclos resultam em reduqao 
da autoestima e impotencia. 

As familias dos doentes cronicos, as vezes, continuam usando 
o mesmo comportamento e estrategias, favorecendo a rigidez e 
habitos previsiveis muito antigos. Embora essa rigidez seja cons- 
trangedora, as familias muitas vezes veem a mudampa como algo 
perigoso. Passado, presente e futuro ruem em uma dimensao 
atemporal sob a tirania da doempa. Rituais e metaforas servem o 
proposito de introduzir disti^oes no tempo. Os rituais sempre 
foram utilizados para demarcar as diferentes fases na vida e para 
celebrar momentos importantes. Apresentar rituais diferentes 
que sejam coerentes com o crescimento da familia e ajudar a 
familia a procurar suas prioridades de desenvolvimento pode 
representar uma intervenqao importante. 

Discussoes e intervenqoes que levem em conta os sintomas 
emocionais e fisicos ajudarao a crianqa e a familia a compreen¬ 
der melhor suas experiencias e atitudes em relaqao a doenqa e 
a vida. A familia e a crianqa podem se beneficiar de discussoes 
sobre questoes como “Qual e a verdadeira natureza desta doenqa? 
Por que ela nos afetou? Qual sera nosso futuro? Como o trata¬ 
mento contribui para minha saude?” Essas conversas podem ser 
bastante esclarecedoras e autorizadoras, uma vez que encora- 
jam a discussao aberta na crianqa e nos pais e um papel ativo no 
tratamento. 

Ferramentas de resultados conforme relato do paciente e 
dos pais, conhecidas como medidas do Estado de Saude ou da 
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Qualidade de Vida Relacionada a Saude (HRQOL), tambem 
podem ser utilizadas rotineiramente em clinicas pediatricas es- 
pecializadas. Estas medidas adotam a definicpao da OMS como 
“um estado de completo desenvolvimento fisico, mental e bem- 
-estar social, e nao meramente a ausencia de doempa”. A quali¬ 
dade de vida relacionada a saude refere-se ao impacto subjetivo 
e objetivo da disfun^ao associada a uma doen«;a ou lesao e e mul¬ 
tidimensional, incluindo quatro dominios fundamentals: sinto- 
mas da doen^a e estado fisico, estado funcional, funcionamento 
psicologico e funcionamento social. Uma abordagem de equipe 
e muitas vezes necessaria no atendimento de crian^as complexas 
e com doem;as cronicas. A inclusao dessas medidas durante as 
consultas anuais e a incorporaijao de um profissional de saude 
mental na equipe podem melhorar o ajustamento global e a qua¬ 
lidade de atendimento. 


CRIANCA COM DOENCA TERMINAL 

O diagnostico de uma doen^a potencialmente fatal em uma 
criamja e um golpe duro, mesmo para familias que tem mo- 
tivo para suspeitar deste desfecho. A discussao com os pais e 
a criamja sobre a doencpa terminal e uma das tarefas mais difi- 
ceis para o medico que trabalha com criampas e adolescentes. 
Embora os pais queiram e precisem saber a verdade, e melhor 
que eles saibam do prognostico de forma gradativa, com fra- 
ses temporizadoras, como “A noticia nao e boa” e “Esta e uma 
doen^a que pode matar”. As rea^oes e as perguntas dos pais 
podem entao ser observadas em busca de pistas sobre o quanto 
eles querem ser informados em uma dada ocasiao. O medico 
tambem deve tentar avaliar a quantidade de informa^oes que 
os pais sao capazes de compreender durante a discussao inicial 
e considerar o envolvimento dos serviijos de apoio adequados. 
Alguns pais podem dissociar durante o compartilhamento 
de noticias assustadoras e opressivas, e informa^oes cruciais 
podem precisar ser abordadas novamente quando eles estive- 
rem em um estado menos traumatico e mais receptivo. As rea¬ 
ches dos pais podem seguir uma sequencia de luto, que inclui 
choque inicial e descren^a por dias ou semanas, seguidos por 
raiva, desespero e culpa durante semanas ou meses, terminando 
na aceita<;ao da realidade da situa^ao. Essas respostas variam 
em sua expressao, intensidade e duracpao para cada membro da 
familia. Mesmo quando se obtem a cura, alguns pais podem 
continuar sofrendo dos sintomas de estresse pos-traumatico 
relacionado ao diagnostico e tratamento. 

As perspectivas de desenvolvimento e orientadas por fases 
dos pacientes, irmaos, pais e cuidadores sao analisadas no Qua- 
dro 6-5. Embora a maioria das crian^as nao compreenda plena- 
mente a imutabilidade da morte ate cerca dos 8 anos de idade, 
a maioria das crian^as doentes experimenta uma sensa^ao de 
perigo e desgracpa associada a morte antes dessa idade. Mesmo 
assim, a questao de contar a uma criancpa sobre a natureza fatal 
de uma doencpa deve, na maioria dos casos, ser respondida afir- 
mativamente, a menos que os pais se oponham a isso. Quando 
os pais se opoem, o medico deve envolver um assistente social, 
que pode trabalhar com a familia para garantir que a decisao 
dos pais e no melhor interesse da criamja. A recusa dos adultos 
em contar ao filho, especialmente quando eles proprios estao 


muito tristes, leva a uma conspiraijao de silencio que aumenta 
o medo do desconhecido na crian<;a e leva a sentimentos de 
isolamento e solidao em uma hora de maior necessidade. As 
crian<;as que sao capazes de discutir sua doen<;a com familiares 
fleam menos deprimidas, tem menos problemas de comporta- 
mento, tem melhor autoestima, sentem-se mais proximas de 
suas familias e se adaptam melhor aos desafios de sua doen^a 
e seu tratamento. 

Os irmaos de crian^as que estao morrendo sao significativa- 
mente afetados. Eles podem se sentir negligenciados e privados 
em razao do tempo que seus pais precisam passar com o filho 
doente. Raiva e inveja podem, entao, dar origem a sentimen¬ 
tos de culpa por ter tais sentimentos sobre seu irmao doente. 
Consciencia das respostas emocionais, habilidades de enfren- 
tamento e recursos disponiveis para apoio de outros membros 
da familia podem diminuir esses sentimentos e fazer uma di- 
feremja significativa na capacidade global da familia de lidar 
com a doen^a. 

Depois que a criancpa morre, o periodo de luto pode durar 
anos. Os membros da familia podem precisar de ajuda adicio- 
nal para lidar com sua dor por meio de serviijos de psicoterapia 
de apoio ou grupos de apoio. O luto normalmente nao interfere 
substancialmente no funcionamento geral na ivda por mais do 
que dois ou tres meses. A maioria dos pais e irmaos e capaz de 
retornar ao trabalho e a escola dentro de um mes, embora seu 
estado emocional e pensamentos possam continuar sendo domi- 
nados pela perda por algum tempo. Quando o individuo e inca- 
paz de desempenhar seu papel social e familiar alem deste prazo, 
o diagnostico de luto complicado, depressao maior, transtorno 
de estresse pos-traumatico (TEPT) ou transtorno de adapta^ao 
deve ser considerado, e intervempoes apropriadas devem ser re- 
comendadas, como encaminhamento para aconselhamento ou 
psicoterapia e possivelmente medicaijao antidepressiva. 

Enfrentamento a longo prazo 

O processo de lidar com uma doen^a cronica ou terminal e com- 
plexo e varia de acordo com a dinamica de cada criamja e familia. 
Cada altera^o no curso da doen^a, e a cada novo estagio de 
desenvolvimento, pode apresentar novos desafios para a criancpa 
e a familia. £ importante que os profissionais de assistencia me- 
dica avaliem continuamente as necessidades e habilidades de 
enfrentamento da familia e da criancpa ao longo do tempo e for- 
ne^am apoio, informaijoes e acesso a intervemjoes adequados. 

Assistencia dos prestadores de cuidados 
de saude 

A. Educar o paciente e a familia 

As criamjas e seus familiares devem receber informa^oes sobre 
a doenqa, incluindo seu curso e tratamento, com intervalos fre- 
quentes. Conversas factuais abertas minimizam ansiedades. A 
explica^ao deve ser compreensivel a todos, devendo-se reservar 
tempo para perguntas e respostas. O ambiente pode ser criado 
com um convite, como “Vamos nos reunir para analisar a situa- 
^ao novamente”. 
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Quadro 6-5 Morte e infancia 



Antes 

Durante 





Preocupacoes de Desenvolvimento 

Subita 

Aguda 

Cronica 


Depois 


Crianca 

0-5 a 

Ideias de 
morte 

Abandono; 

punicao 

Ansiedade de morte e estagios 

Medo de perda do amor 

Evitacao 
da dor; 
necessidade 
de amor 

Retraimento; 
ansiedade 
de separacao 


5-10 a 

Conceitos 
de inevita- 
bilidade; 
confusao 

Ansiedade de castracao 


Culpa (mau), 

regressao; 

negacao 

Culpa 

(religiosa), 

regressao; 

negacao 




10-15 a 

Realidade 

Controle do corpo e outras 
tarefas de desenvolvimento 


Depressao; 
desespero 
pelo future 

Depressao; 

desespero, 

ansiedade, 

raiva 



Subita 

Aguda Cronica 




Subita 

Aguda 

Cronica 

Pais 


Ansiedade; Luto premature, 

preocupacao; culpa, luto 

esperanca antecipatorio, 

formacao 
reativa e 
deslocamentos, 
necessidade de 
informacao 

Descrenca; 

raiva 

deslocada; 

luto 

acelerado; 

torpor 

prolongado 

Preocupacao 

desesperada; 

negacao; 

culpa 

Negacao; 
remorso 
ressurgi- 
mento do 

amor 

Culpa; 

luto 

Raiva dos 

medicos; 

necessidade 

de acompa- 

nhamento, 

superidea- 

lizacao; 

perda de 

fantasias 

Remorso; 
alivio e 
culpa 

Irmaos 

0-5 a 


Reacoes a mudancas nos pais (sensacao de perda do amor e retraimento) 

1. Responde 

a reacao dos pais 

5-10 a 


Preocupacao com as implicacoes; temor por si mesma 


2. Culpa dos sobreviventes 

10-15 a 


De modo geral, apoiadora 


Funcionarios 

Ansiedade; conspiracao de silencio 

Reacao: retraimento 


Necessidade de cuidado dos 


Tarefas- sobreviventes; solicitar necropsia com 

.... , „ tato; informacoes precisas sobre descarte 

1. Corngir distorcoes (p. ex., estou do corpo; adiar cobranca 

seguro? ; Alguem vai ficar comigo? ; 

"Vao me ajudar a me sentir melhor?") 

2. Confortar os pais 

3. Permitir esperanca e promover 
sentimento de enfrentamento 
ativo 

4. Zelar pela dignidade do paciente 


Adaptado, com permissao, de Lewis M. Clinical Aspects of Child Development, 2nd ed. Lea & Febiger, 1982. 


B. Preparar a crianca para mudancas e 
procedimentos 

O medico deve explicar, de maneira apropriada para a idade, 
o que se pode prever com uma nova virada da doenga ou com 
procedimentos medicos vindouros. Esta explicaqao permite que 
a crianqa antecipe e assim domine a nova situaqao, alem de pro¬ 
mover a confianga entre o paciente e os profissionais de saude. 


C. Encorajar atividades normals 

A crianga deve frequentar a escola e brincar com os colegas na 
medida em que a doenqa permita. Pianos educacionais indivi¬ 
duals devem ser solicitados a escola, caso sejam necessarias aco- 
modaqoes que ultrapassem a sala de aula normal. Ao mesmo 
tempo, os pais devem ser encorajados a aplicar as mesmas regras 
de disciplina e de comportamento a crianqa doente e aos irmaos. 
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D. Incentivar atividades compensatorias, interesses 
e desenvolvimento de habilidades 

Criancpas que sofrem de deficiencia ou interrupcpao de suas ati¬ 
vidades e interesses habituais devem ser encorajadas a explorar 
novos interesses, e a familia deve ser apoiada na adapta^ao dos 
interesses da criancpa para sua situaijao e na apresenta^ao de 
novas oportunidades. 

E. Promover a autonomia 

As crian^as muitas vezes se sentem impotentes quando os outros 
devem fazer as coisas para elas ou ajuda-las com suas necessi- 
dades diarias. O prestador de cuidados de saude deve orientar 
e incentivar os pais a ajudar as crian«;as doentes a assumirem a 
responsabilidade por alguns aspectos do cuidado com a saude e 
continuarem tendo o nivel de independence e habilidades apro- 
priados para sua idade, sempre que possivel. 

F. Rever periodicamente o enfrentamento familiar 

As familias muitas vezes encontram-se tao imersas na crise da 
enfermidade de seu filho que negligenciam suas proprias neces- 
sidades ou as necessidades dos outros membros da familia. De 
vez em quando, o medico deve perguntar “Como todos estao se 
saindo?” Os sentimentos do paciente, dos pais e dos irmaos sao 
explorados. Os pais devem ser encorajados a manter o contato 
com pessoas em sua rede de apoio e tambem incentivar seus fi- 
lhos em tais esfor^os. Sentimentos de medo, culpa, raiva e tristeza 
devem ser monitorados e discutidos como uma rea^ao normal 
a situates dificeis. Se essas experiences estao interferindo no 
funcionamento da familia, o envolvimento de um assistente so¬ 
cial ou terapeuta pediatrico pode ser util. 

Grupos de apoio de leigos para o paciente e para a familia 
devem ser recomendados. Muitos hospitals possuem tais grupos, 
e os assistentes sociais do hospital podem facilitar a participaijao 
do paciente e da familia. 

Lewis M, Vitulano LA: Biopsychosocial issues and risk factors in 
the family when the child has a chronic illness. Child Adolesc 
Psychiatr Clin N Am 2003 Jul;12(3):389-399 [PMID: 12910814], 

Vitulano LA: Psychosocial issues for children and adolescents with 
chronic illness: Self-esteem, school functioning and sports parti¬ 
cipation. Child Adolesc Psychiatr Clin N Am 2003 Jul;12(3):585- 
592 [PMID: 12910824], 

Pediatric Medical Traumatic Stress Toolkit: Available at: http://www. 
nctsn.org/nccts/nav.do?pid=typ_mt 


TRANSTORNOS MENTAIS DA INFANCIA 
E ADOLESCENCIA 


Define-se transtorno psiquiatrico como um conjunto caracteris- 
tico de sinais e sintomas (emo^oes, comportamentos, padroes de 
pensamento e estados de humor) que estao associados a sofri- 
mento subjetivo ou comportamento desajustado. Esta defini^ao 
pressupoe que os sintomas do indivlduo sao de tamanha intensi- 
dade, persistence e duraijao que a capacidade de adapta^ao aos 
desafios da vida esta comprometida. 


Os transtornos psiquiatricos tem suas origens em fontes 
neurobiologicas, geneticas, psicologicas (experience de vida) 
ou ambientais. A neurobiologia dos transtornos da infancia e 
uma das areas de investigate) mais ativas na psiquiatria infantil 
e adolescente. Embora ainda haja muito a ser esclarecido, dados 
de estudos geneticos apontam para a transmissao hereditaria do 
transtorno do deficit de aten^ao/hiperatividade (TDAH), esqui- 
zofrenia, transtornos do humor e de ansiedade, transtornos ali- 
mentares, disturbios globais do desenvolvimento, transtornos 
de aprendizagem e transtornos de tiques, entre outros. Cerca de 
3-5% das crian^as e 10-15% dos adolescentes experimentarao 
transtornos psiquiatricos. 

O Manual Diagnostico e Estatlstico de Transtornos Mentais, 
quarta ediijao, texto revisado (DSM-IV-TR), e o texto de referen¬ 
da formal para os transtornos psiquiatricos e inclui os criterios 
para cada uma das doen<;as mentais, incluindo aquelas que se 
iniciam na infancia e adolescencia. Os diagnosticos psiquiatri¬ 
cos sao apresentados em cinco eixos para permitir que o medico 
trate das questoes de desenvolvimento, medicas, psicossociais e 
de adapta«;ao geral que contribuam para o diagnostico primario 
no Eixo I ou II. 

Eixo I: Transtornos clinicos 

Eixo II: Transtornos de personalidade, retardo mental, difi- 
culdades de aprendizagem 

Eixo III: Condiqoes medicas gerais 

Eixo IV: Problemas psicossociais e ambientais 

Eixo V: Avalia^ao global do funcionamento (ou uma escala 
de 0-100, correspondendo 100% ao maior nivel de funcio¬ 
namento) 

Infelizmente, os sistemas de classificaijao disponiveis em 
saude mental raramente sao utilizados em services pediatricos 
de aten^ao primaria, uma vez que tratam das condi^oes mais 
graves e extensas. Como afirmado, prestadores de cuidados pri¬ 
maries frequentemente observam um espectro de perturba^oes 
em sua pratica clinica, e muitas delas nao satisfazem plenamente 
os criterios do DSM-IV-TR. A fim de combater o fato de que 
as atuais nosologias nao fornecem detalhes suficientes sobre os 
problemas e situates comuns com que se deparam os profissio- 
nais de aten^ao primaria pediatrica, a AAP e a APA desenvol- 
veram, de forma colaborativa, o DSM-IV em Aten^ao Primaria 
(DSM-PC), incluindo uma versao para crian^as e adolescentes 
(C & A). Os principals pressupostos do DSM-PC (C & A) ba- 
seiam-se no fato de que os ambientes das crian^as tem um im- 
pacto sobre sua saude mental, e que as criampas demonstram um 
continuum de manifestaepoes da normalidade aos transtornos 
graves. O DSM-PC e compativel com o DSM-IV-TR, e claro e 
conciso e esta disponivel para testes de pesquisa e posterior aper- 
feiepoamento. Esta organizado em se^oes que abrangem situates 
ambientais, manifesta^oes na crianija e gravidade (Quadro 6-6). 
As categorias dos principals fatores ambientais que podem afetar 
uma criampa, que variam desde questoes economicas ate violen- 
cia familiar, sao descritas e recebem codigos V. Manifestaijoes 
comportamentais especificas sao listadas em grupos amplos e 
incluem queixas, defini^oes, sintomas, diagnostico diferencial, 
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Quadro 6-6 Areas de foco no Manual Diagnostics e 
Estatistico — Atencao Primaria (DSM-PC) 


Secao do DSM-PC 

Area de foco 

Situacoes 

ambientais 

Desafios ao grupo de apoio primario 

Mudancas no atendimento prestado 

Mudancas na comunidade ou sociais 

Desafios educacionais 

Desafios profissionais dos pais ou do 
adolescente 

Desafios de moradia 

Desafios economicos 

Acesso insuficiente aos servicos de saude ou de 
saude mental 

Sistema legal ou problema da criminalidade 

Outras situacoes ambientais 

Situacoes relacionadas a saude 

Manifestacoes 

infantis 

Competencias de desenvolvimento 

Comportamentos impulsivos, hiperativos e 
desatentos 

Comportamentos negativos e antissociais 

Uso e abuso de substancias 

Emocoes e humores, e comportamentos 
emocionais 

Comportamentos somaticos 

Nutricao, alimentacao e eliminacao 

Comportamentos relacionados a doencas 
Comportamentos sexuais 

Comportamentos atipicos 

Gravidade do 
transtorno 


Leve 

Improvavel que cause graves dificuldades 
de desenvolvimento ou prejuizo no 
funcionamento 

Moderado 

Pode causar, ou esta causando, algumas 
dificuldades de desenvolvimento ou prejuizo. 

Maior avaliacao e planejamento de intervencao 
sao necessarios. 

Grave 

Esta causando serias dificuldades no 
desenvolvimento e disfuncao em uma ou mais 
areas-chave da vida da crianca. Encaminhamento 
psiquiatrico e piano de tratamento abrangente 
sao, com frequencia, indicados, possivelmente de 
forma urgente. 


varia^ao do desenvolvimento e etiologia. No DSM-PC, a gravi- 
dade tem varias dimensoes, incluindo sintomas, funcionamento, 
carga de sofrimento e fatores de risco e protetores. O DSM-PC 
e uma grande promessa, nao apenas como um mecanismo para 
classificar a complexidade de problemas comportamentais das 
crian 9 as, mas tambem como um futuro mecanismo para faci- 
litar o reembolso financeiro para a identificaqao e intervenqao 
precoces dos problemas comportamentais das crianqas. Este 
manual pode ser uma ferramenta valiosa para os pediatras no 
tratamento de crianqas e suas familias. 

As describes dos transtornos neste capitulo seguem a noso- 
logia do DSM-IV-TR, e nao os criterios do DSM-PC. Os pediatras 


sao incentivados a se familiarizarem com o DSM-PC, talvez do- 
minando uma secpao de cada vez. Uma revisao do DSM-PC esta 
sendo desenvolvida. 

American Academy of Pediatrics: Diagnostic and Statistical Ma¬ 
nual for Primary Care (DSM-PC), Child and Adolescent Version. 
American Academy of Pediatrics, 1996. 

American Psychiatric Association: Diagnostic and Statistical Manual 
of Mental Disorders, 4th ed, text revision. American Psychiatric 
Association, 2000. 


TRANSTORNOS DO HUMOR 

1. Depressao em criancas e adolescentes 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Disforia, labilidade do humor, irritabilidade ou aspecto de- 
primido, os quais persistem por dias ou meses seguidos. 

► Sinais e sintomas neurovegetativos (mudancas no sono, no 
apetite, na concentracao e nos niveis de atividade). 

► Ideacao suicida, sentimento de desesperanca. 


Consideracoes gerais 

A incidencia de depressao em criamjas aumenta com a idade, 
de um a 3% antes da puberdade para cerca de 8% para ado¬ 
lescentes. O indice de depressao em mulheres aproxima-se 
dos indices adultos aos 15 anos. O risco de depressao na vida 
varia entre 10 e 25% para as mulheres e 5 e 12% para os ho- 
mens. A incidencia de depressao em criamjas e maior quando 
outros membros da familia foram acometidos por transtornos 
depressivos. A incidencia nos sexos e igual na infancia, mas, 
com o inicio da puberdade, as taxas de depressao das mulhe¬ 
res comeqam a ultrapassar as dos homens em uma propor^ao 
de 5:1. 

Achados ch'nicos 

A depressao clinica pode ser definida como um estado persis- 
tente de insatisfaqao ou sofrimento que interfere no prazer ou na 
produtividade. O sintoma da depressao em crianqas e adolescen¬ 
tes pode ser tanto um estado de humor irritavel, acompanhado 
por birras ou explosoes verbais, quanto um estado de tristeza. 
Normalmente, uma crianca ou adolescente com depressao co- 
meqa a parecer infeliz e pode fazer comentarios, como “Eu nao 
tenho amigos”, “A vida e chata”, “Nao ha nada que eu possa fazer 
para melhorar as coisas”, ou “Eu gostaria de morrer”. Geralmente 
ocorre uma mudan^a nos padroes de comportamento, que inclui 
isolamento social, deterioratpao do rendimento escolar, perda de 
interesse por atividades usuais, raiva e irritabilidade. Os padroes 
de sono e do apetite costumam mudar, e a crian 9 a pode quei- 
xar-se de cansaqo e dores difusas, como dor de cabe 9 a ou dores 
na barriga (Quadro 6-7). 
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Quadro 6-7 Manifestacoes clinicas da depressao em 
criancas e adolescentes 


Sintoma 

depressivo 

Manifestacoes clinicas 

Anedonia 

Perda de interesse e entusiasmo por brincar, pelos 
relacionamentos, pela escola e por atividades 
habituais; tedio; perda de prazer 

Disforia 

Choro; expressao de abatimento e tristeza; 
insatisfacao; postura curvada; falta de paciencia; 
irritabilidade; raiva 

Fatigabilidade 

Letargia e cansaco, nao brincar depois da escola 

Ideacao 

morbida 

Pensamentos e dedaracoes autodepreciativos; 
pensamentos de tragedia, abandono, morte, suicidio 
ou desesperanca 

Sintomas 

somaticos 

Alteracoes nos padroes de sono ou apetite, 
dificuldade de concentracao; queixas corporais, 
especialmente dor de cabeca e dor na barriga 


Diagnostico diferencial 

A depressao cllnica em geral pode ser identificada simplesmente 
indagando sobre os sintomas. As crian 9 as muitas vezes des- 
crevem seus estados de humor com mais precisao do que seus 
cuidadores. Quando varios sintomas depressivos se agrupam 
ao longo do tempo, sao persistentes (duas semanas ou mais) e 
causam prejuizos, um transtorno depressivo maior pode estar 
presente. Quando os sintomas depressivos sao menos inten- 
sos, mas persistem durante um ano ou mais, um diagnostico de 
transtorno distimico deve ser considerado. Sintomas mais leves 
de curta duraqao em resposta a algum evento de vida estressante 
podem ser compativeis com um diagnostico de transtorno de 
ajustamento com humor deprimido. 

O Centro de Estudos Epidemiologicos da Depressao — Ver- 
sao Infantil (CESD-C), Inventario de Depressao Infantil (GDI), 
a Escala de Classifica^ao da Depressao de Beck e a Escala de De¬ 
pressao do Adolescente de Reynolds sao escalas de autoavalia^ao 
que sao facilmente utilizadas na atenqao primaria para auxiliar 
na avalia^o e no monitoramento da resposta ao tratamento. 

A depressao muitas vezes coexiste com outras doen 9 as 
mentais, como TDAH, transtornos de conduta, transtornos de 
ansiedade, transtornos alimentares e transtornos de abuso de 
substancias. Pacientes com doen 9 as fisicas tambem apresentam 
uma maior incidencia de depressao. Toda crian 9 a e adolescente 
com um estado de humor deprimido deve ser diretamente 
questionado sobre ideaqao suicida e abuso fisico e sexual. Ado¬ 
lescentes deprimidos tambem devem ser rastreados para hipoti- 
reoidismo e abuso de substancias. 

Complicacoes 

O risco de suicidio e o mais significativo associado a episodios 
depressivos. Alem disso, os adolescentes sao propensos a tratar 
seus sentimentos por meio do abuso de substancias, ou apre- 
sentar comportamentos autodestrutivos, como cortar-se ou 


queimar-se (sem intenqao de suicidio). O desempenho na escola 
geralmente sofre durante um episodio depressivo, pois os jovens 
sao incapazes de se concentrar ou se motivar para concluir os 
deveres de casa ou projetos. A irritabilidade, o isolamento e o 
retraimento que muitas vezes resultam de um episodio depres¬ 
sivo podem levar a perdas nas rela 9 oes sociais e a dinamica tensa 
dentro da familia. 

Tratamento 

O tratamento inclui o desenvolvimento de um piano abrangente 
para tratar o episodio depressivo e ajudar a familia a respon¬ 
der mais eficazmente as necessidades emocionais do paciente. 
Sempre se deve fazer o encaminhamento para terapia individual 
e familiar. A terapia cognitivo-comportamental tem-se mos- 
trado eficaz para melhorar os sintomas depressivos em crian- 
9 as e adolescentes. A terapia cognitivo-comportamental inclui 
um foco na construqao de habilidades de enfrentamento para 
mudar os padroes de pensamentos negativos que predominam 
em quadras depressivos. Ela ajuda tambem o jovem a identificar, 
a rotular e a verbalizar sentimentos e percepqoes erroneas. Na 
terapia, esforqos tambem sao feitos para resolver conflitos entre 
membros da familia e melhorar as habilidades de comunicaqao 
dentro da familia. 

Quando os sintomas de depressao sao moderados ou graves 
e persistentes e comeqaram a interferir nas relaqoes e no de¬ 
sempenho escolar, medicamentos antidepressivos podem ser 
indicados (Quadro 6-8). Sintomas depressivos leves geralmente 
nao necessitam de medicamentos antidepressivos e podem me¬ 
lhorar com psicoterapia sozinha. Uma historia familiar posi- 
tiva para depressao aumenta o risco de aparecimento precoce 
da depressao em crianqas e adolescentes e as chances de uma 
resposta positiva a medicaqao antidepressiva. A depressao em 
bebes e crian 9 as pequenas e melhor abordada com terapias das 
relaqoes pais-filho. 

A eficacia e a seguran 9 a dos antidepressivos em crianqas e 
adolescentes continuam controversas (ver a seqao Psicofarma- 
cologia mais adiante). Apos a adi 9 ao de uma “tarja preta” para 
todos os antidepressivos em outubro de 2005, um decrescimo 


Quadro 6-8 Intervencoes para o tratamento da depressao 


Transtorno 

intervencoes 

Transtorno de 
ajustamento com humor 
deprimido 

Encaminhar 

para 

psicoterapia 

Medicamentos geralmente 
nao sao necessarios 

Depressao leve 

Encaminhar 

para 

psicoterapia 

Medicamentos podem nao 
ser necessarios 

Depressao moderada 

Encaminhar 

para 

psicoterapia 

Considerar medicacao 
antidepressiva 

Depressao grave 

Encaminhar 

para 

psicoterapia 

Encorajar vigorosamente 
medicacao antidepressiva 
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de 20% nas receitas para menores de 20 anos de idade foi obser- 
vado, com um correspondente aumento de 18% dos suicidios. 
Favoravel ao tratamento e a constataqao de que as taxas de sui- 
cldio em crianqas e adolescentes foram as mais habeas em areas 
do pals com maior taxa de prescribes de inibidores seletivos 
da recaptaqao da serotonina (ISRS). Estes debates continuarao, 
mas a melhor pratica e educar a famflia e acompanhar com cui- 
dado, em especial nas primeiras quatro semanas e tres meses 
subsequentes, atentando especialmente para qualquer aumento 
de ideaijao suicida ou impulsos autodestrutivos, bem como me- 
lhora nos sintomas-alvo de depressao. 

Prognostics 

Uma intervenqao terapeutica abrangente, incluindo psicoeduca- 
9 ao para a familia, psicoterapia individual e familiar, avaliaqao 
de medicamentos e avalia^o de ambientes escolar e domestico, 
muitas vezes leva a remissao completa dos sintomas depressivos 
durante um periodo de um a dois meses. Se o tratamento me- 
dicamentoso for iniciado e mostrar-se eficaz, ele deve ser conti- 
nuado por 6-9 meses apos a remissao dos sintomas para prevenir 
recaidas. A depressao com initio na infancia (antes dos 15 anos) 
esta associada a maior risco de episodios recorrentes e necessi- 
dade potencial de tratamento a longo prazo com antidepressivos. 
Educaqao da familia e da crian^a (ou adolescente) ira ajuda-los 
a identificar os sintomas depressivos mais cedo e limitar a gra- 
vidade de futuros episodios com interven^oes mais precoces. 
Alguns estudos sugerem que ate 30% do pre-adolescentes com 
depressao maior manifestam transtorno bipolar no seguimento 
de dois anos. £ importante reavaliar a criamja ou o adolescente 
com sintomas depressivos regularmente por pelo menos seis 
meses e manter a consciencia do episodio depressivo no curso 
da puericultura. 

Cheung AH et al.: GLAD PC Steering Committee Expert survey for 
the management of adolescent depression in primary care. Pedia¬ 
trics 2008 Jan;121(l):el01-el07 [PMID: 18166529]/ 

Cheung AH et al.: GLAD-PC Steering Group. Guidelines for Adoles¬ 
cent Depression in Primary Care (GLAD-PC): II. Treatment and 
ongoing management. Pediatrics 2007 Nov;120(5):el313-el326. 
Erratum in: Pediatrics 2008 Jan;121(l):227 [PMID: 17974724], 

Cheung AH et al.: Pediatric depressive disorders: Management prio¬ 
rities in primary care. Curr Opin Pediatr 2008 Oct;20(5):551- 
559 [Review] [PMID: 18781118], 

Richardson L, McCauley E, Katon W: Collaborative care for adoles¬ 
cent depression: A pilot study. Gen Hosp Psychiatry 2009 Jan- 
Feb;31(l):36-45 [Epub 2008 Nov 18] [PMID: 19134509]. 

US Preventive Services Task Force Screening and treatment for 
major depressive disorder in children and adolescents: USB 
Preventive Services Task Force Recommendation Statement. 
Pediatrics 2009 Apr;123(4):1223-1228. Erratum in: Pediatrics. 
2009 Jun;123(6):1611 [PMID: 19336383], 

Williams SB et al.: Screening for child and adolescent depression in 
primary care settings: A systematic evidence review for the US 
Preventive Services Task Force. Pediatrics 2009 Apr;123(4):e716- 
e735 [Review] [PMID: 19336361], 

Zuckerbrot RA et al.: GLAD-PC Steering Group. Guidelines for 
Adolescent Depression in Primary Care (GLAD-PC): I. Iden¬ 
tification, assessment, and initial management. Pediatrics. 
2007 Nov;120(5):el299-el312 [PMID: 17974723], 


The Guidelines for Adolescent Depression in Priary Care Toolkit. 
Available at: http://www.thereachinstitute.org/guidelines-forado- 
lescent-depression-in-primary-care-glad-pc.html 
http://www.thereachinstitute.org/files/documents/GLADPCToolkit. 
pdf 


2. Transtorno afetivo bipolar 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Peri'odos de humor anormal e persistentemente exaltado, 
expansivo ou irritavel, e niveis elevados de energia e ati- 
vidade. 

► Sintomas associados: grandiosidade, menor necessidade 
de sono, fala pressionada, voo de pensamentos, discerni- 
mento comprometido. 

► Nao causado por drogas prescritas ou ilicitas. 


Consideracoes gerais 

O transtorno afetivo bipolar (conhecido como transtorno mania- 
co-depressivo) e um transtorno de humor episodico que se mani- 
festa por perlodos alternados de mania e episodios de depressao 
maior ou, menos comumente, episodios manlacos isolados. 
Crianqas e adolescentes frequentemente apresentam um curso va- 
riavel de instabilidade de humor combinado com comportamento 
agressivo e impulsividade. Pelo menos 20% dos adultos bipolares 
experimentam o initio dos sintomas antes dos 20 anos. O initio 
do transtorno bipolar antes da puberdade e raro, porem os sin¬ 
tomas geralmente contain a se desenvolver e podem ser diag- 
nosticados inicialmente como TDAH ou outros transtornos de 
comportamento disruptivo. A prevalencia do transtorno bipolar 
de meados ao final da adolescencia se aproxima de 1%. 

Achados clinicos 

Em cerca de 70% dos pacientes, os primeiros sintomas sao ba- 
sicamente os de depressao; nos restantes, estados manlacos, hi- 
pomanlacos ou mistos dominam a apresentaqao. Pacientes com 
mania exibem um padrao variavel de humor exaltado, expansivo 
ou irritavel, juntamente com fala rapida, altos niveis de energia, 
dificuldade em manter a concentraqao e diminuiqao da necessi¬ 
dade de sono. A crianqa ou o adolescente pode tambem ter um 
comportamento hipersexual, geralmente na ausencia de historia 
ou abuso sexual. (E fundamental descartar abuso, ou estar ciente 
dos fatores de abuso que contribuem para a apresentaqao cli- 
nica.) Os pacientes frequentemente nao reconhecem qualquer 
problema com seu humor ou comportamento. O quadro clinico 
pode ser bastante dramatico, com floridos sintomas psicoticos 
de delirios e alucinaqoes acompanhados de extrema hiperativi- 
dade e impulsividade. Outras doemjas do espectro bipolar sao o 
bipolar tipo II, que se caracteriza por episodios recorrentes de de¬ 
pressao maior alternados com episodios hipomaniacos (episodios 
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maniacos de menor intensidade que nao causam prejulzo social 
e normalmente nao duram tanto quanto os episodios maniacos), 
e transtorno ciclotimico, que e diagnosticado quando a crianga 
ou adolescente teve um ano de sintomas hipomaniacos alternados 
com sintomas depressivos que nao satisfazem os criterios para de- 
pressao maior. 

£ comum tambem que os individuos diagnosticados com 
transtornos do espectro bipolar tenham uma historia de pro- 
blemas de atengao e hiperatividade na infancia, e alguns terao 
tambem um diagnostico de TDAH. TDAH e transtorno bipo¬ 
lar sao altamente comorbidos; no entanto, considera-se tambem 
que os problemas de atengao e hiperatividade acompanhados de 
oscilagoes de humor podem ser um sinal precoce de transtorno 
bipolar, antes que todos os criterios para o transtorno tenham 
surgido e se agrupado em um padrao especifico. 

Diagnostico diferencial 

Diferenciar TDAH, transtorno bipolar e transtorno depressivo 
maior pode ser um desafio ate para um medico experiente, e 
ainda existe confusao sobre a validade do transtorno em crian- 
gas pequenas. A situagao e ainda mais complicada pela possi- 
bilidade de coexistencia do TDAH e transtornos de humor no 
mesmo paciente. 

A historia da distribuigao temporal dos sintomas pode ser 
muito util. O TDAH e tipicamente um transtorno cronico conti- 
nuo; contudo, ele pode nao ser um problema ate que o paciente 
entre em sala de aula. Os transtornos de humor sao tipicamente 
caracterizados por uma fase normal seguida por um inicio 


agudo de sintomas em geral associados a alteragoes agudas de 
sono, apetite e comportamento. Se o comportamento desatento, 
hiperativo ou impulsivo nao era um problema ha um ano, e im- 
provavel que seja TDAH. Normalmente, todos esses transtornos 
sao hereditarios, e uma historia familiar positiva para outros 
individuos afetados pode ser esclarecedora. O tratamento bem- 
-sucedido de familiares pode oferecer orientagao para um tra¬ 
tamento adequado. 

Em criangas pre-puberes, pode ser dificil diferenciar entre 
a mania de TDAH e outros transtornos de comportamento. 
Tanto em criangas quanto em adolescentes, preocupagao com 
violencia, diminuigao da necessidade de sono, impulsividade, 
discernimento fraco, raiva intensa e prolongada ou disforia, hi- 
persexualidade e certa ciclagem dos sintomas sugerem trans¬ 
torno bipolar. O Quadro 6-9 define mais pontos de diferenciagao 
entre TDAH, transtorno de conduta e transtorno bipolar. 

Abuso fisico ou sexual e exposigao a violencia domestica 
tambem podem fazer as criangas parecerem emocionalmente 
instaveis, hiperativas e agressivas, e TEPT deve ser considerado, 
analisando-se a historia de acontecimentos traumaticos na vida 
das criangas com esses sintomas. Consideragoes diagnosticas 
devem incluir tambem transtornos de abuso de substancias e um 
processo organico agudo, especialmente se a mudanga de per- 
sonalidade foi relativamente repentina, ou foi acompanhada por 
outras alteragoes neurologicas. Individuos com psicose maniaca 
podem assemelhar-se a pessoas com esquizofrenia. Os sintomas 
psicoticos associados ao transtorno bipolar devem desaparecer 
com a resolugao dos sintomas de humor, que tambem devem ser 
proeminentes. Hipertireoidismo deve ser descartado. As escalas 


Quadro 6-9 Diferenciacao dos transtornos de comportamento 



TDAH 

Transtorno de conduta 

Transtorno bipolar 

Problemas escolares 

Sim 

Sim 

Sim 

Problemas de comportamento 

Sim 

Sim 

Sim 

Atitude desafiadora 

Ocasional 

Constante 

Episodica 

Inquietacao motora 

Constante 

Pode estar presente 

Pode oscilar 

Impulsividade 

Constante 

Pode estar presente 

Pode oscilar 

Distratibilidade 

Constante 

Pode estar presente 

Pode oscilar 

Expressao de raiva 

De curta duracao (minutos) 

Planeja vinganca 

Raiva intensa (minutos a horas) 

Conteudo do pensamento 

Pode ser imaturo 

Culpa os outros 

Ideias morbidas ou grandiosas 

Perturbacao do sono 

Pode estar presente 

Nao 

Pode oscilar 

Autodepreciacao 

Breve, com critica 

Nao 

Prolongada, com ou sem ideacao 
suicida 

Obsessao por ideias 

Nao 

Nao 

Sim 

Alucinacoes 

Nao 

Nao 

Diagnosticas, se presentes 

Historia familiar 

Pode ser uma historia de problemas 
escolares 

Pode ser uma historia de 
comportamento antissocial 

Pode ser uma historia de transtornos 
do humor 


TDAH, transtorno do deficit de atencao/hiperatividade. 
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Young Mania Rating e The Child Mania Rating podem ser uteis 
para extrair os sintomas concernentes e educar as familias e os 
pacientes, alem de contribuirem para o encaminhamento opor- 
tuno aos recursos de saude mental. 

Complicacoes 

Criantpas e adolescentes com transtorno bipolar tem mais pro- 
babilidade de serem inadequadas ou agressivas com colegas e 
familiares. Seus sintomas quase sempre criam uma interferencia 
signihcativa na aprendizagem academica e nas relates entre 
colegas. A falta de discernimento associada aos episodios ma- 
niacos predispoe a atividades perigosas, impulsivas e, as vezes, 
criminosas. Dihculdades legais podem surgir de atos impulsivos, 
como gastos excessivos e atos de vandalismo, roubo ou agressao, 
que estao associados a pensamentos grandiosos. Os transtornos 
afetivos estao associados a uma incidencia 30 vezes maior de 
suicidio bem-sucedido. O abuso de substancias pode ser uma 
complica^ao adicional, muitas vezes representando uma tenta- 
tiva de automedica^ao para o problema do humor. 

Tratamento e prognostics 

A maioria dos pacientes com transtorno bipolar responde a far- 
macoterapia com estabilizadores de humor, como o litio, ou com 
antipsicoticos atipicos. Dados recentes sobre os estabilizadores de 
humor carbamazepina e valproato tem sido menos promissores. 
Os neurolepticos atipicos estao cada vez mais sendo usados como 
estabilizadores de humor primarios para tratar o transtorno bi¬ 
polar como agentes primarios, e olanzapina, risperidona, quetia- 
pina, aripiprazol e ziprasidona foram aprovados pelo FDA para o 
tratamento de transtorno afetivo bipolar em adultos. Se o indivi- 
duo esta sendo tratado principalmente para episodios maniacos 
com um estabilizador de humor nao antipsicotico (como o litio), 
a adicpao de um neuroleptico pode ser necessaria se sintomas psi- 
coticos (alucina^oes, paranoia ou delirio) ou agressao signihcativa 
tambem estao presentes. Em casos de comprometimento grave, a 
internacpao e necessaria para manter a seguran^a e iniciar o trata¬ 
mento. A dupla utiliza^ao de estabilizadores de humor e antip¬ 
sicoticos ainda e empregada na maioria das situates, embora o 
unico medicamento aprovado para tratamento de mania aguda 
em jovens de 12 anos ou mais seja o litio. Muitas vezes, e possivel 
suspender o antipsicotico apos a remissao dos sintomas psico- 
ticos; geralmente, e necessario continuar o tratamento com um 
estabilizador de humor durante pelo menos um ano, e por mais 
tempo se o individuo teve episodios recorrentes. Nao e incomum 
que o paciente necessite de medica^ao continua. Psicoterapia de 
apoio para o paciente e a familia e educa«;ao sobre a natureza re- 
corrente da doen^a sao fundamentals. A terapia familiar tambem 
deve incluir a melhoria das competencias de manejo de conflitos 
e expressao adequada de emoijoes. 

Em sua forma adulta, o transtorno bipolar e uma doencpa com 
um curso remitente de episodios depressivos e maniacos alterna- 
dos. O intervalo de tempo entre os episodios pode ser de anos ou 
meses, dependendo da gravidade da doencpa e da capacidade de 
cumprir com as intervencpoes medicamentosas. Na infancia, os 
sintomas podem ser mais globais e nao cair no padrao episodico 
intermitente ate depois da puberdade. 
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SUICIDIO EM CRIANCAS E ADOLESCENTES 

A taxa de suicidio em jovens tem-se mantido elevada por 
varias decadas. Em 2007, o suicidio era a terceira principal 
causa de morte entre crian<;as e adolescentes com idades entre 
10-24 anos, nos EUA. A taxa de suicidio entre adolescentes 
de 15-19 anos quadruplicou, passando de aproximadamente 

2.7 para 11,3 por 100 mil desde a decada de 1960. Estima-se 
que a cada ano, cerca de 2 milhoes de adolescentes estaduni- 
denses tentam o suicidio, mas apenas 700.000 recebem aten- 
$ao medica por sua tentativa. As taxas de suicidio e homicidio 
para criantpas nos EUA sao duas a cinco vezes maiores que em 
outros 25 paises industrializados combinados, principalmente 
devido a prevalencia de armas de fogo nos EUA. Para criantpas 
menores de 10 anos, a taxa de suicidio consumado e baixa, 
mas de 1980 a 1992, aumentou em 120%, passando de 0,8 para 

1.7 por 100.000. 

As adolescentes fazem tres a quatro vezes mais tentati- 
vas de suicidio do que os rapazes da mesma idade, mas o 
numero de suicidios e de tres a quatro vezes maior nos ho- 
mens. Armas de fogo sao o metodo mais comumente usado 
em suicidios bem-sucedidos, sendo responsaveis por 40-60% 
dos casos; enforcamento, envenenamento por monoxido de 
carbono e overdose de drogas representam, cada um, cerca de 
10-15% dos casos. 

O suicidio esta quase sempre associado a um transtorno psi- 
quiatrico e nao deve ser visto como uma escolha hlosohca sobre 
a vida ou a morte, ou como uma resposta previsivel a um estresse 
esmagador. Geralmente, ele esta associado a um transtorno do 
humor e ao desespero que acompanha um episodio depressivo 
grave. As taxas de suicidio sao maiores entre os americanos na- 
tivos e populates nativas do Alasca do que entre as populates 
de brancos, negros e latinos/hispanicos. Apesar das tentativas 
de suicidio serem mais comuns em individuos com uma histo- 
ria de problemas de comportamento e dihculdades academicas, 
outras vitimas de suicidio sao individuos com bom desempenho 
que possuem um temperamento ansioso e sao perfeccionistas 
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e cometem suicidio impulsivamente apos uma falha ou rejei- 
9 ao, real ou percebida. Os transtornos do humor (em ambos os 
sexos, mas principalmente no sexo feminino), os transtornos de 
abuso de substancias (principalmente nos homens) e os trans¬ 
tornos de conduta sao comumente diagnosticados na necropsia 
psicologica de vitimas de suicidio na adolescencia. Alguns sui- 
cidios de adolescentes refletem um transtorno psicotico subja- 
cente, com o jovem geralmente cometendo suicidio em resposta 
a alucinaijoes auditivas ou delirios psicoticos. 

A grande maioria dos jovens que tentam o suicidio dao 
alguma pista sobre sua angustia ou seus pianos de cometer 
suicidio. A maioria mostra sinais de humor disforico (raiva, 
irritabilidade, ansiedade ou depressao). Mais de 60% fazem 
comentarios do tipo “eu queria estar morto” ou “eu nao posso 
mais lidar com isso” nas 24 h que antecedem a morte. Em um 
estudo, quase 70% dos individuos sofreram um evento de 
crise, como uma perda (p. ex., rejeii;ao de um namorado ou 
namorada), um fracasso ou uma detentpao antes de cometer 
o suicidio. 

Avaliacao do risco de suicidio 

Qualquer avaliacao clinica para depressao deve incluir perguntas 
diretas sobre idea^ao suicida. Se uma crian^a ou um adolescente 
expressa um pensamento suicida, o medico deve perguntar se 
ele tem um piano concreto, se pretende executar tal piano e se 
ja tentou se suicidar. Ideatpao suicida acompanhada de qualquer 
piano justifica encaminhamento imediato para uma avaliacao 
psiquiatrica da crise. Isso geralmente pode ser realizado no de- 
partamento de emergencia mais proximo. 

A avaliacao de risco de suicidio exige um elevado indice de 
suspeita e uma entrevista direta com o paciente e seus pais ou 
responsaveis. O maior risco de suicidio e entre rapazes brancos. 
Fatores de alto risco incluem tentativas de suicidio anteriores, 
uma nota de suicidio e um piano viavel de suicidio com a dis- 
ponibilidade de meios letais, exposiijao pessoal proxima a um 
suicidio, disturbio de conduta e abuso de substancias. Outros 
fatores de risco sao sinais e sintomas de depressao maior ou de 
distimia, historia familiar de suicidio, morte recente na familia 
e visao da morte como alivio da dor na vida do paciente. 

Intervencao 

Ideaijao suicida e qualquer tentativa de suicidio deve ser consi- 
derada um assunto serio. O paciente nao deve ser deixado sozi- 
nho, e o medico devera expressar sua preocupa^ao e transmitir 
o desejo de ajudar. O medico deve se reunir com o paciente e a 
familia, tanto a sos quanto em conjunto, e ouvir com aten<;ao 
seus problemas e percep<;6es. Deve ficar claro que, com o au- 
xilio de profissionais de saude mental, podem ser encontradas 
solutpoes. A maioria dos pacientes que expressa ideatpao suicida 
e todos os que fizeram uma tentativa de suicidio devem ser en- 
caminhados para avaliacao psiquiatrica e possivel internaifao. A 
maioria dos medicos se sente desconfortavel e tem pouca expe¬ 
rience na avaliacao do risco de suicidio. Alem disso, esta avalia- 
9 ao frequentemente leva tempo e requer contato com multiplos 
informantes. E preferivel que o medico erre por excesso de 
cautela, pois o encaminhamento para uma avaliacao mais 


aprofundada sempre e apropriado quando existe preocupa- 
^ao sobre pensamento e comportamento suicida. 

Uma avaliacao em consultorio psiquiatrico ou em um ser- 
vii;o de emergencia ajudara a determinar os niveis de risco e 
disposhfao. Se o paciente tem tendencia suicida sem um piano, 
tem um terapeuta que pode ver no dia seguinte, e capaz de 
fazer um “contrato de segurantpa” e a familia e capaz de prover 
supervisao e apoio, o medico que esta fazendo a avaliacao pode 
mandar o paciente e a familia do consultorio ou departamento 
de emergencia para casa, sem necessidade de interna^ao. Se 
parece haver a possibilidade de suicidio em fun^ao de idea^ao 
suicida com um piano, nao ha recursos terapeuticos disponi- 
veis e o paciente nao e capaz de cooperar com um piano para 
garantir a seguran^a; se o paciente esta gravemente deprimido 
ou intoxicado; se a familia nao parece estar adequadamente 
interessada; ou se existem limita<;6es praticas no fornecimento 
de supervisao e apoio para garantir a seguramja, o individuo 
deve ser hospitalizado em uma unidade de interna^ao psiquia¬ 
trica. Qualquer decisao de mandar o paciente do departa¬ 
mento de emergencia para casa sem interna^ao so deve ser 
feita apos consulta com um especialista em saude mental. A 
decisao deve basear-se em diminui^ao do risco de suicidio e 
de garantia de capacidade da familia de cumprir o tratamento 
ambulatorial e prestar apoio e supervisao adequados. Armas, 
facas e laminas de barbear devem ser retiradas da casa e, tanto 
quanto possivel, o acesso a elas fora de casa deve ser impedido. 
Medicamentos e remedios vendidos sem receita devem ser 
mantidos trancados em lugar seguro, com todos os esfor<;os 
para minimizar o risco de o paciente ter acesso (p. ex., chave 
mantida com um dos pais, ou uso de codigos de fechamento da 
caixa de remedios). O paciente deve ser impedido de dirigir ao 
menos nas primeiras 24 h para diminuir a chance de acidentes 
impulsivos com veiculos automotores. Instru^oes e numeros 
de telefone para servi<;os de emergencia devem ser dados, e a 
familia deve estar comprometida com um piano de tratamento 
em saude mental. 

Esfor^os de prevem;ao do suicidio incluem maior cons- 
ciencia na comunidade e escolas para promover a identifica^ao 
de individuos em situa^ao de risco e o aumento do acesso aos 
servi^os, incluindo linhas telefonicas e servi^os de aconselha- 
mento. Restringir o acesso dos jovens a armas de fogo tambem 
e um fator fundamental, pois elas sao responsaveis por 85% das 
mortes por suicidio ou homicidio de jovens nos EUA. 

Finalmente, o medico deve estar ciente de suas proprias 
reacpoes emocionais ao lidar com suicidas adolescentes e suas 
familias. Como a avaliacao pode exigir tempo e energia con- 
sideraveis, o medico deve estar preparado para enfrentar seu 
proprio cansa^o, irrita^ao ou raiva. O medico nao deve ter medo 
de precipitar o suicidio por conversar sobre o risco de suicidio 
de maneira franca e direta. Rever casos dificeis com colegas, 
desenvolver relates formais ou informais com psiquiatras e 
participar de workshops sobre avaliacao e manejo da depressao e 
idea^ao suicida podem diminuir a ansiedade e melhorar a com- 
petencia de profissionais de aten^ao primaria. 
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TRANSTORNOS DE AJUSTAMENTO 

Os estresses mais frequentes e mais preocupantes para crian- 
qas e adolescentes sao discordia conjugal, separaqao e divorcio, 
doenqa na famllia, perda de um ente querido e mudanqa de resi- 
dencia, e, para adolescentes, problemas de relacionamento entre 
colegas. Quando confrontados com estresse, as crianqas podem 
experimentar muitos sintomas diferentes, incluindo alteraqoes 
de humor, mudanqas de comportamento, sintomas de ansiedade 
e queixas flsicas. Os principals achados para o diagnostico de um 
transtorno de ajustamento sao os seguintes: 

• O evento precipitante ou circunstancia pode ser identificado. 

• Os sintomas apareceram dentro de tres meses apos a ocor- 
rencia do evento estressante. 

• Embora a crianqa experimente desconforto ou algum com- 
prometimento funcional, a reaqao nao e grave ou incapaci- 
tante. 

• A reaqao nao persiste mais de seis meses apos o estressor ter 
sido finalizado. 

Diagnostico diferencial 

Quando os sintomas sao uma reaqao a um estressor identifica- 
vel, mas sao graves, persistentes ou incapacitantes, transtorno 
depressivo, de ansiedade e do comportamentos devem ser con- 
siderados. 

► Tratamento 

A base do tratamento e a empatia genuina do medico e tranqui- 
lizaqao dos pais e do paciente de que a alteraqao emocional ou de 


comportamento e uma consequencia previsivel do evento estres¬ 
sante. Isso valida a reaqao da crianqa e incentiva a crianqa a falar 
sobre a ocorrencia de estresse e suas consequencias. Os pais sao 
encorajados a ajudar a crianqa com expressao verbal adequada 
de sentimentos, definindo limites para o comportamento que 
impeqam a crianqa de se sentir fora de controle. 

Prognostic 

A duraqao dos sintomas das reaqoes de ajustamento depende 
da gravidade do estresse, da sensibilidade pessoal da crianqa ao 
estresse e vulnerabilidade a ansiedade, depressao e outros trans- 
tornos psiquiatricos e do sistema de apoio disponivel. 

ESQUIZOFRENIA 

A incidencia da esquizofrenia e de cerca de 1 em 10.000 por ano. 
O inicio da esquizofrenia e tipicamente entre meados e final da 
adolescencia e inicio dos 30 anos, sendo relativamente raro antes 
da puberdade. Os sintomas geralmente comeqam apos a puber- 
dade, mas um “surto psicotico” completo pode nao ocorrer ate a 
idade adulta jovem. O inicio de sintomas psicoticos na infancia 
(antes da puberdade) devido a esquizofrenia e raro e geralmente 
indica uma forma mais grave do espectro dos transtornos esqui- 
zofrenicos. A esquizofrenia com inicio na infancia e mais prova- 
vel de ocorrer nos meninos. 

A esquizofrenia e uma doenqa de base biologica com um forte 
componente genetico. Outros transtornos psicoticos que podem 
ser encontrados na infancia ou na adolescencia incluem trans¬ 
torno esquizoafetivo e psicose sem outra especificaqao (psicose 
SOE). A psicose SOE pode ser utilizada como um diagnostico 
diferencial quando os sintomas psicoticos estao presentes, mas 
o conjunto de sintomas nao e compativel com um diagnostico 
de esquizofrenia. 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Pensamentos delirantes. 

► Discurso desorganizado (divagacoes ou padroes ilogicos da 
fala). 

► Comportamento desorganizado ou bizarro. 

► Alucinacoes (auditivas, visuais, tateis, olfatorias). 

► Paranoia, ideias de referenda. 

► Sintomas negativos (ou seja, embotamento do afeto, avo- 
licao, alogia) 


Achados ch'nicos 

Crianqas e adolescentes apresentam muitos dos sintomas da es¬ 
quizofrenia adulta. Alucinaqoes ou delirios, conteudo de pensa- 
mento bizarro e morbido e fala desconexa e ilogica sao tipicos. 
Os individuos afetados tendem a refugiar-se em um mundo 
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interior de fantasias e depois igualar a fantasia com a realidade 
externa. Eles geralmente tem dificuldade com os trabalhos da 
escola e nas relates com os colegas. Os adolescentes podem ter 
um periodo prodromico de depressao antes do inicio dos sinto- 
mas psicoticos. A maioria dos pacientes com esquizofrenia com 
inicio na infancia tiveram sintomas psiquiatricos inespecificos 
ou sintomas de atraso no desenvolvimento por meses ou anos 
antes do inicio dos sintomas explicitamente psicoticos. 

Diagnostico diferencial 

A obten 9 ao da historia familiar de doen 9 a mental e fundamental 
na avaliaqao de crian 9 as e adolescentes com sintomas psicoti¬ 
cos. Testes psicologicos muitas vezes sao liteis para identificar 
ou descartar os processos de pensamento psicotico. Sintomas 
psicoticos em crian 9 as com menos de 8 anos devem ser diferen- 
ciados de manifestaqoes da vida de fantasias normal ou de sinto¬ 
mas relacionados ao abuso. Criam^as com transtornos psicoticos 
muitas vezes tem dificuldades de aprendizagem e dificuldades de 
atem^ao, alem de desorganiza 9 ao do pensamento, delirios e alu- 
cina 9 oes. Em adolescentes psicoticos, a mania e diferenciada por 
niveis elevados de energia, excita 9 ao e irritabilidade. Qualquer 
crian 9 a ou adolescente que apresente novos sintomas psicoticos 
exige uma avaliaqao medica que inclui exames fisicos e neurolo- 
gicos (incluindo ressonancia magnetica e eletroencefalograma), 
triagem de drogas e triagem metabolica para endocrinopatias, 
doen 9 a de Wilson e delirium. 

Tratamento 

O tratamento da esquizofrenia na infancia e na adolescencia se 
concentra em quatro areas principals: (1) diminuir sintomas psi¬ 
coticos ativos, (2) apoiar o desenvolvimento de competencias 
sociais e cognitivas (3), reduzir o risco de recaida dos sintomas 
psicoticos e (4) prover apoio e educaqao para pais e familiares. 
As medicaqoes antipsicoticas (neurolepticos) sao a principal 
intervem^ao psicofarmacologica. Alem disso, um foco de apoio 
orientado a realidade nos relacionamentos pode ajudar a reduzir 
alucina 9 oes, delirios e pensamentos assustadores. Uma escola 
especial ou um ambiente de tratamento diurno podem ser neces- 
sarios, dependendo da capacidade da criam^a ou do adolescente 
de tolerar o dia escolar e as atividades em sala de aula. O apoio a 
familia enfatiza a importancia da comunica 9 ao clara e enfocada 
e um clima emocionalmente tranquilo na prevenqao de recor- 
rencia de sintomas psicoticos explicitos. 

Prognostic 

A esquizofrenia e uma doern^a cronica com exacerba 9 oes e re- 
missoes de sintomas psicoticos. De modo geral, acredita-se 
que inicio precoce (antes dos 13 anos), mau funcionamento 
pre-morbido (estranheza ou excentricidade) e predominancia 
de sintomas negativos (isolamento, apatia, ou afeto embotado) 
sobre sintomas positivos (alucina 9 oes ou paranoia) preveem 
deficiencia mais acentuada, ao passo que idade de inicio mais 
tardia, funcionamento social e escolar normal antes do inicio e 
predominancia de sintomas positivos geralmente estao associa- 
dos a melhores resultados e adapta 9 ao da vida a doen 9 a. 


Bhangoo RK, Carter RS: Very early interventions in psychotic di¬ 
sorders. Psychiatr Clin North Am 2009 Mar;32(l):81-94 [DOI: 
10.1016], 

Cantor-Graae E: The contribution of social factors to the develop¬ 
ment of schizophrenia: A review of recent findings. Can J Psychia¬ 
try 2007 May;52(5):277-286 [PMID: 17542378]. 

Kennedy E, Kumar A, Datta SS: Antipsychotic medication for chil¬ 
dhood-onset schizophrenia. Cochrane Database Syst Rev 2007 Jul 
18;(3):CD004027 [PMID: 17636744], 

Masi G, Mucci M, Pari C: Children with schizophrenia: Clinical pic¬ 
ture and pharmacological treatment. CNS Drugs 2006;20( 10) :841 - 
866 [PMID: 16999454], 

Sprang M et al.: Pathways to psychosis: A comparison of the pervasive 
developmental disorder subtype Multiple Complex Developmen¬ 
tal Disorder and the “At Risk Mental State.” 

Schizophr Res 2008 Feb;99(l-3):38-47 [PMID: 18055179], 

Thomas LE,Woods SW: The schizophrenia prodrome: A develop- 
mentally informed review and update for psychopharmacologic 
treatment. Child Adolesc Psychiatr Clin N Am 2006 Jan; 15( 1): 109- 
133 [PMID: 16321727], 

Family resources available at: http://www.nami.org/template.cfm? 

section=your_local_nami 

http://www.mentalhealthamerica.net/go/faqs 


TRANSTORNOS DE C0NDUTA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Um padrao persistente de comportamento que inclui os 
seguintes: 

► Desafio a autoridade. 

► Violacao dos direitos dos outros ou das normas da socie- 
dade. 

► Comportamento agressivo frente a pessoas, animais ou 
propriedade. 


Consideracdes gerais 

Os transtornos de conduta afetam cerca de 9% dos homens e 
2% das mulheres com menos de 18 anos. Esta e uma popula 9 ao 
muito heterogenea, e ocorre sobreposi 9 ao com TDAH, abuso 
de substancias, dificuldades de aprendizagem, transtornos neu- 
ropsiquiatricos, transtornos do humor e disfun 9 ao familiar. 
Muitas dessas pessoas vem de lares onde violencia domestica, 
abuso infantil, abuso de drogas, mudan 9 a das figuras parentais e 
pobreza sao fatores de risco ambiental. Embora a aprendizagem 
social explique parte desta correla 9 ao, a herdabilidade genetica 
da conduta agressiva e dos comportamentos antissociais esta 
sendo investigada. 

Achados ch'nicos 

A tipica crian 9 a com transtorno de conduta e um garoto com uma 
vida familiar turbulenta e dificuldades academicas. Desafio da 
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autoridade, brigas, birras, fugas, reprovaqao escolar e destruiqao 
de propriedade sao sintomas comuns. Com o aumento da idade, 
roubos e incendios podem ocorrer, seguidos, na adolescencia, por 
vadiagem, vandalismo e abuso de substancias. Promiscuidade 
sexual, perpetraqao sexual e outros comportamentos criminosos 
podem se desenvolver. Padroes de comportamentos hiperativos, 
agressivos e nao cooperatives na pre-escola e inlcio da vida escolar 
tendem a prever transtorno de conduta na adolescencia com um 
alto grau de precisao, especialmente se o TDAH nao for tratado. 
Uma historia de transtorno de apego reativo e um fator de risco 
adicional da infancia. O risco de transtorno de conduta aumenta 
com tecnicas disciplinares parentais irregulares e severas bem 
como com alcoolismo e comportamento antissocial dos pais. 

Diagnostico diferencial 

Jovens com transtornos de conduta, especialmente aqueles com 
historias de maior violencia, tem uma maior incidencia de si- 
nais e sintomas neurologicos, convulsoes psicomotoras, sinto¬ 
mas psicoticos, transtornos de humor, TDAH e dificuldades de 
aprendizagem. Esforqos devem ser feitos para identificar esses 
transtornos associados (ver Quadro 6-9), pois eles podem suge- 
rir estrategias terapeuticas especificas. O transtorno de conduta 
e melhor conceituado como uma via final comum oriunda de 
uma variedade de condiqoes psicossociais, geneticas, ambientais 
e neuropsiquiatricas subjacentes. 

► Tratamento 

A eficacia do tratamento pode ser complicada por problemas 
psicossociais frequentemente encontrados nas vidas de crian- 
qas e adolescentes com transtornos de conduta, e as dificuldades 
relacionadas a obtenqao de conformidade com as recomenda- 
qoes terapeuticas. Devem ser feitos esforqos para estabilizar o 
ambiente e melhorar o funcionamento dentro de casa, especial¬ 
mente no que se refere ao funcionamento e tecnicas disciplina¬ 
res dos pais. Identificaqao das dificuldades de aprendizagem e 
colocaqao em um ambiente escolar ideal tambem e fundamental. 
Quaisquer transtornos neurologicos e psiquiatricos associados 
devem ser abordados. 

Tratamento residencial pode ser necessario para alguns indivi- 
duos cujos sintomas nao respondem as intervenqoes de nivel infe¬ 
rior, ou cujo ambiente nao e capaz de satisfazer suas necessidades 
de fiscalizaqao e estrutura. Nao e incomum que o juizado de me- 
nores seja envolvido quando os comportamentos do transtorno 
de conduta acarretam atividades ilegais, roubos ou assaltos. 

Medicamentos como estabilizadores do humor, neurolepti- 
cos, estimulantes e antidepressivos tem sido estudados em jovens 
com transtornos de conduta, mas nenhum deles foi considerado 
consistentemente eficaz nesta populaqao. O envolvimento pre- 
coce em programas de apadrinhamento (como o Big Brothers 
Big Sisters ), escotismo e esportes de equipe, em que mentores 
adultos consistentes e que servem de exemplo interagem com 
os jovens, diminui as chances de que jovens com transtornos 
de conduta desenvolvam personalidade antissocial. A terapia 
multissistemica esta cada vez mais sendo usada como uma inter- 
venqao para jovens com transtornos de conduta e envolvimento 
com o sistema legal. A terapia multissistemica intensiva e um 


modelo de assistencia com base no lar que visa a estabilizar e 
melhorar o ambiente domestico e fortalecer o sistema de apoio e 
as habilidades de enfrentamento do individuo e da familia. 

Prognostico 

O prognostico se baseia na capacidade do sistema de apoio a 
crianqa de montar uma intervenqao terapeutica eficaz com con¬ 
sistency ao longo do tempo. O prognostico geralmente e pior 
para as crianqas nas quais o transtorno se apresenta antes dos 
10 anos, para aquelas que apresentam diversos comportamentos 
antissociais em multiplos ambientes; e para aquelas que sao cria- 
das em um ambiente caracterizado por comportamento antisso¬ 
cial, alcoolismo ou abuso de outra substancia e conflito dos pais. 
Quase metade dos individuos com diagnostico de transtorno de 
conduta na infancia desenvolvem transtorno de personalidade 
antissocial quando adultos. 

1. Transtorno desafiador de oposicao 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Um padrao de comportamento negativista, hostil e desa¬ 
fiador que dura ao menos 6 meses. 

► Perde a calma, discute com adultos, desafia regras. 

► Culpa os outros por seus proprios erros e mau comporta¬ 
mento. 

► Raivoso, irascivel, vingativo. 

► Nao satisfaz os criterios para transtorno da conduta. 


O transtorno desafiador de oposiqao geralmente se evidencia 
antes dos 8 anos de idade e pode ser um antecedente para o 
desenvolvimento de transtorno de conduta. Os sintomas ge¬ 
ralmente surgem primeiro em casa, mas depois se estendem 
as relaqoes na escola e com os colegas. Os comportamentos de 
indisciplina do transtorno desafiador de oposiqao geralmente 
sao menos graves do que os associados ao transtorno de con¬ 
duta e nao incluem ferir outras pessoas ou animais, destruiqao 
de propriedade ou furto. 

O transtorno desafiador de oposiqao e mais comum em fami- 
lias nas quais ha disfunqao do cuidador e em crianqas com his¬ 
toria de varias alteraqoes nos cuidadores; criaqao inconsistente, 
aspera ou negligente; ou discordia conjugal grave. 

As intervenqoes incluem uma avaliaqao cuidadosa da situa- 
qao psicossocial e recomendaqoes para apoiar as habilidades de 
criaqao e funcionamento ideal do cuidador. Uma avaliaqao de 
diagnosticos psiquiatricos comorbidos, como dificuldades de 
aprendizagem, depressao e TDAH, deve ser realizada, e as inter- 
venqoes adequadas recomendadas. 

2. Comportamento violento na juventude 

De particular preocupaqao para os medicos de hoje, bem como 
a sociedade em geral, e o tragico aumento da violencia entre 
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adolescentes, incluindo tiroteios em escolas. Existem fortes in- 
dicios de que triagem e iniciaqao de intervenqoes por medicos 
de atenqao primaria podem fazer uma diferenqa significativa no 
comportamento violento na juventude. Embora a previsao de 
comportamento violento continue sendo uma tarefa dificil e im- 
precisa, os medicos podem apoiar e incentivar varios esforqos de 
prevenqao importantes. 

• A grande maioria do aumento da violencia juvenil, incluindo 
suicidios e homicidios, envolve o uso de armas de fogo. 
Assim, a presenqa de armas de fogo em casa, o metodo de 
armazenamento e as medidas de seguranqa tomadas quando 
presentes e o acesso a armas de fogo fora de casa devem ser 
investigados regularmente com todos os adolescentes como 
parte de sua rotina de cuidados medicos. 

• O comportamento violento esta frequentemente associado a 
impulsos suicidas. No processo de triagem para comporta¬ 
mento violento, a ideaqao suicida nao deve ser negligenciada. 
Em geral, o jovem suicida e um pouco mais facil de identifi- 
car do que o jovem homicida, e em muitos casos podem ser 
a mesma coisa (ver a seqao Suicidio em Crianqas e Adoles¬ 
centes anteriormente). Qualquer comentario sobre desejo de 
morrer ou desesperanqa deve ser levado a serio e motivo para 
buscar ajuda. 

• Os pais e responsaveis devem estar cientes da frequencia e do 
desempenho escolar da crianqa e de seu relacionamento com 
os colegas. Eles devem conhecer os amigos dos seus filhos e 
saber com quern eles estao saindo, onde estarao, o que vao 
fazer e quando vao voltar para casa. Quaisquer preocupaqoes 
devem ser discutidas com o adolescente, buscando interven- 
qoes, se necessario. 

• A maioria dos estudantes envolvidos em violencia escolar po- 
deria ter-se beneficiado de intervenqoes anteriores para re¬ 
solver problemas no funcionamento social e educacional no 
ambiente escolar. Muitas comunidades e distritos escolares 
aumentaram seus esforqos para identificar e realizar interven- 
qoes com alunos que professores, colegas ou pais reconhecem 
como portadores de dificuldades. 
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TRANSTORNOS DE ANSIEDADE 

1. Rejeicao escolar por ansiedade 
(evitar a escola) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Um padrao persistente de evitacao escolar relacionado a 
sintomas de ansiedade. 

► Sintomas somaticos nas manhas de escola, com resolucao 
dos sintomas quando e permitido que a crianca fique em 
casa. 

► Ausencia de transtornos medicos que expliquem os sinto¬ 
mas. 

► Altos niveis de ansiedade parental sao observados. 


Consideracoes gerais 

A rejeiqao escolar com base na ansiedade deve ser considerada 
no caso de ausencia da escola por mais de duas semanas sem uma 
explicaqao medica que a justifique. A rejeiqao escolar baseada 
em ansiedade e um sintoma persistente de comportamento, e 
nao uma entidade diagnostica. Trata-se de um padrao de ausen¬ 
cia escolar resultante de ansiedade, que pode estar relacionado a 
medo de sair de casa (ansiedade de separaqao), medo de algum 
aspecto da escola, ou medo de se sentir exposto ou constrangido 
na escola (fobia social). 

De qualquer forma, uma causa real para o medo (p. ex., um 
professor intimidante ou um valentao no patio da escola) deve 
ser descartada. Na maioria dos casos, a rejeiqao da escola com 
base na ansiedade esta relacionada a ansiedade de separaqao ina- 
dequada. A incidencia entre os sexos e quase igual, e ha picos de 
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incidencia nas idades de 6-7 anos, novamente entre 10 e 11 anos 
e no inlcio da adolescencia. 

Achados clmicos 

Nos anos da pre-adolescencia, a rejeiqao a escola muitas vezes 
comeqa apos algum estresse precipitante na famflia. A ansiedade 
da crianqa, entao, se manifesta tanto como sintomas somaticos 
quanto em deslocamento da ansiedade para algum aspecto do 
ambiente escolar. As manifestaqoes somaticas de ansiedade in- 
cluem tonturas, nauseas e desconforto gastrico. Caracteristica- 
mente, os sintomas se agravam com a aproximaqao da hora de 
sair para a escola e entao diminuem se a crianqa for autorizada 
a permanecer em casa durante o dia. Em crianqas mais velhas, o 
initio e mais insidioso e, muitas vezes, associado a fobia social e 
depressao. A incidencia de transtornos de ansiedade e de humor 
e maior nestas familias. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial da evasao escolar e apresentado no 
Quadro 6-10. Transtornos clmicos que possam estar causando 
os sintomas somaticos devem ser descartados. As crianqas com 
transtornos de aprendizagem podem querer ficar em casa para 
evitar o sentimento de fracasso que experimentam na escola. 
As crianqas tambem podem ter episodios transitorios de querer 
ficar em casa durante os periodos de estresse ou perda familiar 
significativa. O initio da evasao escolar na adolescencia media ou 
tardia pode estar relacionado ao aparecimento de esquizofrenia. 
As crianqas que estao evitando a escola por motivos relacionados 
ao transtorno desafiador de oposiqao ou transtorno de conduta 
podem ser diferenciadas em funqao de sua inconformidade cro- 
nica com a autoridade adulta e de sua preferencia por estar com 
seus pares do que em casa. 

Complicacoes 

Quanto mais tempo uma crianqa permanece fora da escola, mais 
dificil e voltar e mais tensas tornam-se as relaqoes entre pais e 
filhos. Muitos pais de crianqas que rejeitam a escola sentem-se 
tiranizados por seu filho desafiante e apegado. As crianqas geral- 
mente se sentem acusadas de “inventar” seus sintomas, levando a 
um maior antagonismo entre a crianqa, os pais e os encarregados 
da educaqao medica. 

Tratamento 

Uma vez que os diagnosticos de comorbidade e situates re- 
lacionadas a evasao ou rejeiqao escolar tenham sido identifi- 
cados e intervenqoes iniciadas (ou seja, avaliaqao educacional 
caso haja suspeita de dificuldades de aprendizagem, medicaqao 
para a depressao ou ansiedade, se necessario, ou resoluqao de 
problemas em casa), o objetivo do tratamento e ajudar a crianqa 
a enfrentar e superar a ansiedade voltando para a escola. Isso 
requer uma forte alianqa entre os pais e o profissional de saude. 
Os pais devem entender que nenhum transtorno clinico subja- 
cente existe, que os sintomas da crianqa sao uma manifestaqao 


Quadro 6-10 Diagnostico diferencial da evasao escolar 3 

I. Rejeicao emocional ou com base na ansiedade b 

A. transtorno de ansiedade de separacao (50-80% das criancas com 
rejeicao escolar) 

B. transtorno de ansiedade generalizada 

C. transtorno do humor ou depressivo (com ou sem ansiedade 
associada) 

D. Fobia social 

E. Fobia especifica 

F. transtorno do panico 

G. Psicose 

II. Transtornos do comportamento de cabula' 

A. Transtorno desafiador de oposicao, transtorno de conduta 

B. Transtornos de abuso de substancias 

III. Rejeicao a escola em situacoes especificas 

A. Deficiencia de aprendizagem, sem solucao ou nao detectada 

B. Bullying ou ameaca de gangues 

C. Professor psicologicamente abusivo 

D. Evasao sancionada pela familia 

1. Pela companhia 

2. Para cuidar da crianca 

3. Para cuidar do genitor (inversao de papeis) 

4. Para complementar a renda familiar 

E. Evasao sancionada por razoes socioculturais (a escola nao e 
valorizada) 

F. Preocupacoes de genera 

IV. Condicao clinica nao diagnosticada (incluindo gravidez) 


a Ausencia de mais de duas semanas sem explicacao medica. 
b Crianca subjetivamente angustiada que geralmente fica em casa. 
c Nao angustiada e ausente de casa. 


de ansiedade e que o problema basico e a ansiedade que deve 
ser enfrentada para ser superada. Os pais devem ser lembrados 
de que ser bons pais, neste caso, significa ajudar uma crianqa a 
lidar com uma experiencia angustiante. As crianqas devem ter 
a certeza de que seus sintomas sao causados por preocupaqao e 
que eles serao superados no retorno a escola. 

Um piano para que a crianqa volte para a escola e entao de- 
senvolvido com os pais e o pessoal da escola. A firme insistencia 
no cumprimento integral desse piano e essential. A crianqa e 
levada para a escola por alguem que provavelmente nao ira de- 
sistir, como o pai ou um irmao mais velho. Se os sintomas se de- 
senvolvem na escola, a crianqa deve ser atendida pela enfermeira 
da escola e depois retornar para a aula apos um breve descanso. 
Os pais devem ter certeza de que a equipe da escola lidara com a 
situaqao e que o pessoal da escola pode contatar um profissional 
de atenqao primaria se surgir alguma duvida. 

Se essas intervenqoes nao forem eficazes, o aumento da par¬ 
ticipate de um terapeuta e a consideraqao de um programa de 
tratamento diurno podem ser necessarias. Para crianqas com 
sintomas de separaqao persistentes que nao melhoram com as 
intervenqoes comportamentais, medicamentos como os ISRS 
devem ser considerados. Diagnosticos comorbidos de trans¬ 
torno do panico, de ansiedade generalizada ou depressao devem 
ser rastreados, e se identificados, tratados adequadamente. 
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Prognostico 

A grande maioria dos pre-adolescentes melhora significati- 
vamente com as intervenqoes comportamentais e volta para 
a escola. O prognostico e agravado pela quantidade de tempo 
que a crianqa permanece fora da escola. Os resultados a longo 
prazo sao influenciados por diagnosticos de comorbidade e 
resposta a intervenqoes comportamentais ou medicamentosas. 
Uma historia de rejeiqao escolar e mais comum em adultos com 
transtornos de ansiedade e de panico e agorafobia do que na 
populaqao geral. 

Bailey KA et al.: Brief measures to screen for social phobia in primary 
care pediatrics. J Pediatr Psychol 2006 Jun;31(5):512-521 [PMID: 
16034004], 

Bowen R et al.: Nature of anxiety comorbid with attention defi¬ 
cit hyperactivity disorder in children from a pediatric primary 
care setting. Psychiatry Res 2008 Jan 15;157(1 3):201—209 [Epub 
2007 Nov 19] [PMID: 18023880], 

Chavira DA et al.: Child anxiety in primary care: Prevalent but 
untreated. Depress Anxiety. 2004;20(4):155-164 [PMID: 
15643639]. 

Gardner W et al.: Comparison of the PSC-17 and alternative men¬ 
tal health screens in an at-risk primary care sample. J Am Acad 
Child Adolesc Psychiatry 2007 May;46(5):611-618 [PMID: 
17450052], 

Khalid-Khan S et al.: Social anxiety disorder in children and ado¬ 
lescents: Epidemiology, diagnosis, and treatment. Paediatr Drugs 
2007;9(4):227-237 [PMID: 17705562], 

Sakolsky D, Birmaher B: Pediatric anxiety disorders: Management in 
primary care. Curr Opin Pediatr 2008 Oct;20(5):538-543 [PMID: 
18781116], 

Wren FJ, Bridge JA, Birmaher B: Screening for childhood anxiety 
symptoms in primary care: Integrating child and parent reports. 

J Am Acad Child Adolesc Psychiatry 2004 Nov;43(ll):1364- 
1371 [PMID: 15502595] 


2. Transtorno de ansiedade generalizada 
e transtorno do panico 

A ansiedade pode se manifestar direta ou indiretamente, como 
mostra o Quadro 6-11. As caracterlsticas dos transtornos de an¬ 
siedade na infancia estao listadas no Quadro 6-12. Estudos de 
base comunitaria de crianqas em idade escolar e adolescentes 
sugerem que cerca de 10% das crianqas tem algum tipo de trans¬ 
torno de ansiedade. O diagnostico diferencial de sintomas de 
ansiedade e apresentado no Quadro 6-13. 

A avaliaqao dos sintomas de ansiedade em crianqas deve 
considerar a idade da crianqa, os medos que normalmente se 
pode esperar nessa idade, a forma dos sintomas e sua duraqao 
e o grau em que eles interferem na vida da crianqa. A familia 
e o ambiente escolar devem ser avaliados quanto a estressores 
potenciais, discordia conjugal, violencia familiar, metodos dis- 
ciplinares rudes ou inadequados, abuso sexual, negligencia e 
superestimulaqao emocional. A experiencia de ansiedade na 
crianqa e sua relaqao com eventos de vida deve ser explorada, 
e terapia para incorporar tecnicas cognitivas e comportamen¬ 
tais especificas para diminuir a ansiedade deve ser recomen- 
dada. Finalmente, quando ataques de panico ou sintomas de 


Quadro 6-11 Sinais e sintomas de ansiedade em criancas 


Psicologicos 

Medos e preocupacoes 

Maior dependencia da casa e dos pais 

Prevencao de estimulos produtores de ansiedade 

Diminuicao do desempenho escolar 

Maior autoduvida e irritabilidade 

Temas assustadores no brincar e na fantasia 

Psicomotores 

Agitacao motora e hiperatividade 
Disturbios do sono 
Diminuicao da concentracao 

Comportamentos ritualisticos (p. ex., lavagem, contagem) 

Psicofisiologicos 

Hiperatividade autonomica 
Tonturas e vertigens 
Palpitacoes 
Falta de ar 

Rubor, sudorese, boca seca 
Nauseas e vomitos 
Panico 

Dores de cabeca e de barriga 


ansiedade nao respondent as intervenqoes cognitivas, compor¬ 
tamentais e ambientais e afetam significativamente o funciona- 
mento da vida, agentes psicofarmacologicos podem ser uteis. 
Os ISRS podem ser eficazes em um amplo espectro de sintomas 
de ansiedade. 


Quadro 6-12 Transtorno de ansiedade em criancas e 
adolescentes 


Transtorno 

Principals manifestacoes ciinicas 

Transtorno 
de ansiedade 
generalizada 

Preocupacao intensa, desproporcional ou 
irracional, muitas vezes em relacao a eventos 
futuros 

Transtorno do panico 

Medo intenso, sem motivo, com hiperatividade 
simpatica e, muitas vezes, palpitacoes ou 
hiperventilacao 

Transtorno de 
estresse pos- 
traumatico 

Medo de reincidencia de uma experiencia 
traumatica intensa provocadora de ansiedade, 
causando hiperativacao simpatica, esquiva de 
lembrancas e re-experimentacao de aspectos 
do evento traumatico 

Transtorno de 
ansiedade de 
separacao 

Desejo inadequado de manter proximidade 
com os cuidadores; preocupacao morbida 
com ameacas a integridade da familia ou a 
integridade propria na separacao; saudade 
intensa de casa 

Fobia social 

Timidez ou autoconsciencia dolorosa: medo de 
humilhacao com exame publico 

Fobia especifica 

Prevencao de estimulos temidos 
especificos 
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Quadro 6-13 Diagnostic diferencial de sintomas de 
ansiedade 


I. Ansiedade do desenvolvimento normal 

A. Ansiedade ante estranhos (5 meses-2,5 anos, com um pico entre 
6-12 meses) 

B. Ansiedade de separacao (7 meses-4 anos, com um pico entre 18 e 
36 meses) 

C. A crianca esta com medo ou ate mesmo com fobia do escuro e de 
monstros (3-6 anos) 

II. Ansiedade "apropriada" 

A. Antecipar uma experience dolorosa ou assustadora 

B. Evitar um lembrete de uma experience dolorosa ou assustadora 

C. Abuso infantil 

III. Transtorno de ansiedade (ver Quadro 6-12), com ou sem outros 
transtornos psiquiatricos comorbidos 

IV. Abuso de substancia 

V. Medicamentos e drogas recreativas 

A. Cafeinismo (incluindo refrigerantes e chocolate) 

B. Agentes simpatomimeticos 

C. Reacoes adversas idiossincraticas 

VI. Estados hipermetabolicos ou hiperativacao 

A. Hipertireoidismo 

B. Feocromocitoma 

C. Anemia 

D. Hipoglicemia 

E. Hipoxemia 

VII. Anormalidade cardiaca 

A. Disritmia 

B. Estado de alto debito cardiaco 

C. Prolapso da valva mitral 


Prognostico 

Existe uma continuidade entre nfveis elevados de ansiedade na 
infancia e transtornos de ansiedade na idade adulta. Assim, os 
disturbios de ansiedade sao propensos a ser concludes perma- 
nentes, mas com interven^oes eficazes, as pessoas podem mini- 
mizar sua influencia no funcionamento geral da vida. 

Alfano CA, Ginsburg GS, Kingery JN: Sleep-related problems 
among children and adolescents with anxiety disorders. J Am 
Acad Child Adolesc Psychiatry 2007 Feb;46(2):224-232 [PMID: 
17242626]. 

Ipser JC et al.: Pharmacotherapy for anxiety disorders in chil¬ 
dren and adolescents. Cochrane Database Syst Rev 2009 Jul 
8;(3):CD005170 [PMID: 19588367]. 

Keeton CP, Kolos AC,Walkup JT: Pediatric generalized anxiety disor¬ 
der: Epidemiology, diagnosis, and management. Paediatr Drugs 
2009;11(3):171—183 [PMID: 19445546]. 

Lavigne JV et al.: The prevalence of ADHD, ODD, depression, and 
anxiety in a community sample of 4-year-olds. J Clin Child Ado¬ 
lesc Psychol 2009 May;38(3):315-328 [PMID: 19437293]. 

Manassis K: Silent suffering: Understanding and treating children 
with selective mutism. Expert Rev Neurother 2009 Feb; 9(2):235- 
243 [PMID: 19210197]. 

Roy AK et al.; The CAMS Team: Attention bias toward threat in pe¬ 
diatric anxiety disorders. J Am Acad Child Adolesc Psychiatry 
2008 Aug 8;47( 10): 1189— 1196 [PMID: 18698266]. 


Rynn MA et al.: Efficacy and safety of extended-release venlafaxine 
in the treatment of generalized anxiety disorder in children and 
adolescents: Two placebo-controlled trials. Am J Psychiatry 
2007 Feb;164(2):290-300 [PMID: 17267793]. 

TRANSTORNO OBSESSIVO-COMPULSIVO 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Pensamentos obsessivos recorrentes, impulsos ou imagens 
que riao sao aperias preocupacoes excessivas sobre proble- 
mas da vida real. 

► Obsessoes e compulsoes causam acentuado sofrimento, 
consomem tempo e interferem nas rotinas normals. 

► Comportamentos compulsivos ou atos mentais repetitivos 
sao realizados para evitar ou reduzir angustia oriunda de 
pensamentos obsessivos. 


O transtorno obsessivo-compulsivo (TOC) e um transtorno 
de ansiedade que muitas vezes comeqa na infancia, mas pode 
nao ser diagnosticado antes da adolescencia ou da idade adulta 
jovem. As caracteristicas essenciais do TOC sao as obsessoes ou 
compulsoes recorrentes, que sao graves o suficiente para con- 
sumirem tempo ou causarem acentuado sofrimento e compro- 
metimento funcional. Obsessoes sao ideias, pensamentos ou 
impulsos persistentes que sao intrusivos e muitas vezes inade- 
quados. As crianqas podem ter obsessoes de contaminaqao ou de 
limpeza; ordenaqao e comportamentos compulsivos se seguirao, 
como lavar as maos, contar ou ordenar objetos com grande fre- 
quencia. O objetivo do comportamento compulsivo para o indi- 
viduo com TOC e reduzir a ansiedade e a angustia. Pode haver 
fuga significativa de situaqoes devido a pensamentos obsessivos 
ou temores de contaminaqao. O TOC esta frequentemente asso- 
ciado ao transtorno depressivo maior. O TOC e uma doenqa de 
base biologica que tem um forte componente genetico/familiar. 
Doenqas autoimunes pediatricas associadas aos estreptococos 
do grupo B tambem tem sido implicadas no desenvolvimento do 
TOC para algumas crianqas. A prevalencia do TOC e estimada 
em cerca de 2%, e as taxas sao iguais entre os sexos. 

Considera-se que a tricotilomania, ainda que tecnicamente 
classificada como um transtorno de impulso, tambem esta re- 
lacionada ao TOC. Ela envolve a pratica de arrancar o cabelo 
repetidamente, muitas vezes a ponto de criar areas de calvicie, 
podendo tambem envolver a extraqao dos cilios, das sobrance- 
lhas e dos pelos de qualquer parte do corpo. A tricotilomania 
deve ser considerada no diagnostico diferencial de qualquer pa- 
ciente com alopecia. O tratamento geralmente inclui os mesmos 
medicamentos utilizados no tratamento do TOC e terapia de 
comportamento para diminuir a extraqao do cabelo e restaurar o 
funcionamento social normal. 

► Tratamento 

O melhor tratamento para TOC e uma combinaqao de terapia 
cognitivo-comportamental especifica para TOC e medicamentos 
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nos casos mais graves. ISRS sao eficazes na diminuiqao dos sin- 
tomas do TOC. Fluvoxamina e sertralina foram aprovadas pelo 
FDA para o tratamento do TOC pediatrico. O antidepressivo 
triciclico (ATC) clomipramina foi aprovado pelo FDA para o 
tratamento de TOC em adultos. 

Prognostic 

Embora o TOC geralmente seja uma condi^ao permanente, a 
maioria dos individuos pode alcan^ar remissao significativa dos 
sintomas com a combina^ao de terapia cognitivo-comporta- 
mental e medicares. Uma minoria de individuos com TOC fica 
completamente incapacitada por seus sintomas. 

Gilbert AR, Maalouf FT: Pediatric obsessive-compulsive disor¬ 
der: Management priorities in primary care. Curr Opin Pediatr 
2008 Oct;20(5):544-550 [PMID: 18781117]. 

Reinblatt SP,Walkup JT: Psychopharmacologic treatment of pe¬ 
diatric anxiety disorders. Child Adolesc Psychiatr Clin N Am 
2005 Oct;14(4):877-908 [PMID: 16171707]. 

Seidel L, Walkup JT: Selective serotonin reuptake inhibitor use in the 
treatment of the pediatric non-obsessive-compulsive disorder 
anxiety disorders. J Child Adolesc Psychopharmacol 2006 Feb- 
Apr;16( 1-2): 171-179 [PMID: 16553537]. 

Stafford B, Troha C, Gueldner BA: Intermittent abdominal pain in 
a 6-year-old child: The psycho-social-cultural evaluation. Curr 
Opin Pediatr 2009 Oct;21(5):675-677 [PMID: 19521239]. 

Storch EA et al.: Family-based cognitive-behavioral therapy for pe¬ 
diatric obsessive-compulsive disorder: Comparison of intensive 
and weekly approaches. J Am Acad Child Adolesc Psychiatry 
2007 Apr;46(4):469-478 [PMID: 17420681]. 


TRANSTORNO DE ESTRESSE POS-TRAUMATICO 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Sinais e sintomas de hiperatividade autonomica, como 
assustar-se facilmente, aumento da frequencia cardiaca e 
hipervigilancia. 

► Comportamentos evitantes e entorpecimento da respon- 
sividade. 

► Flashbacks de urn evento traumatico, como pesadelos e 
pensamentos intrusivos. 

► Ocorre apos eventos traumaticos, como exposicao a violen- 
cia, abuso fisico ou sexual, desastres naturais, acidentes de 
carro, mordidas de cao e tragedias pessoais inesperadas. 


Consideracoes gerais 

Fatores que predispoem ao desenvolvimento de transtorno de 
estresse pos-traumatico (TEPT) incluem proximidade com o 
evento ou perda traumatica, historia de exposiqao a traumas, 
depressao ou transtorno de ansiedade preexistente e falta de um 
sistema de apoio adequado. O TEPT pode se desenvolver em 


resposta a catastrofes naturais, terrorismo, acidentes com veiculos 
automotores e ferimentos significativos, alem de abuso fisico, se¬ 
xual e emocional. Desastres naturais, como furacoes, incendios, 
inundaqoes e terremotos, por exemplo, podem criar situates 
em que um grande numero de pessoas afetadas estao em maior 
risco para TEPT. Os individuos que tem uma historia previa de 
trauma ou uma situa^ao de instabilidade social estao em maior 
risco de TEPT. 

Como ha muito era esperado, atualmente esta se dando aten- 
qao aos efeitos substanciais da violencia familiar e da comuni- 
dade no desenvolvimento psicologico de crianqas e adolescentes. 
Crian^as maltratadas sao mais propensas a desenvolver TEPT e 
sofrer um amplo leque de sintomas e ter seu funcionamento pre- 
judicado. Ate 25% dos jovens expostos a violencia desenvolvem 
sintomas do TEPT. 

A maior preocupaqao com o terrorismo nos EUA criou 
uma maior conscientiza^ao do TEPT e intervenqoes baseadas 
na comunidade para diminuir o risco de TEPT. Estudos apos 
os ataques terroristas de 11 setembro de 2001 e o bombardeio 
em Oklahoma City relataram que ate 40% das crianqas e adoles¬ 
centes apresentaram sintomas de TEPT. Estudos apos o furacao 
Katrina tambem identificaram taxas de TEPT de ate 60% em 
crian^as pequenas apos o desastre. 

Achados ch'nicos 

Crianqas e adolescentes com TEPT mostram evidencias persis- 
tentes de medo e ansiedade e sao hipervigilantes a possibilidade 
de repetiqao. Podem regredir no desenvolvimento e experimen- 
tam medos de estranhos, do escuro e de ficarem sozinhas, evi- 
tando lembrancpas do evento traumatico. As crianqas tambem 
revivem com frequencia elementos dos eventos em pesadelos e 
flashbacks. Em seu jogo simbolico, pode-se, muitas vezes, notar 
uma repetiqao monotona de algum aspecto do evento trauma¬ 
tico. Crianqas com historia de experiences traumaticas ou negli- 
gencia na primeira ou na segunda infancia tendem a apresentar 
sinais de transtorno de apego reativo e tem dificuldade para for- 
mar relacionamentos com os cuidadores. 

Tratamento 

A base do tratamento para TEPT e a educaqao da crianqa e da 
familia a respeito da natureza do transtorno, para que as reaqoes 
emocionais e comportamentos regressivos da crianqa nao sejam 
equivocadamente vistos como desvairados ou manipuladores. 
Apoio, tranquilizaqao e repetidas explicates e compreensao sao 
necessarios. £ fundamental que a crianqa esteja vivendo em um 
ambiente seguro, e, se os cuidadores forem abusivos, essas preo- 
cupaqoes devem ser comunicadas aos servi^os sociais. Devem ser 
feitos esforqos para estabelecer ou manter as rotinas diarias, tanto 
quanto possivel, especialmente depois de um trauma ou catastrofe 
que interfere no ambiente familiar. No caso da cobertura da midia 
de um desastre ou evento, a exposicao das crianqas deve ser evi- 
tada ou limitada. Intervenqoes para manter a seguranqa da crianqa 
sao imperativas. Psicoterapia individual e familiar sao caracte- 
risticas centrais das interventes terapeuticas. Medos especificos 
geralmente diminuem com o tempo, e dessensibiliza^ao com- 
portamental pode ajudar. A terapia cognitivo-comportamental 
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e considerada o tratamento de primeira linha para TEPT, e ha 
algumas evidencias preliminares de que a dessensibilizarpao e o 
reprocessamento dos movimentos oculares (EMDR) tambem 
podem ser uteis. 

Um relacionamento de apoio com um adulto cuidador e 
essencial. Frequentemente os cuidadores tambem tem TEPT e 
precisam ser encaminhados para tratamento, para que tambem 
possam ajudar na recuperaqao de seu filho. 

Em crianrpas com sintomas mais graves e persistentes, a ava- 
liaqao para tratamento com medicarpao e indicada. A sertralina 
tem aprovarpao para o tratamento do TEPT em adultos. 

Os sintomas-alvo (p. ex., ansiedade, depressao, pesadelos e 
agressao) devem ser claramente identificados, e ensaios, com 
medicaqao apropriada, iniciados com acompanhamento atento. 
Alguns dos medicamentos usados para tratar crianqas com 
TEPT incluem clonidina ou guanfacina (Tenex), estabilizadores 
do humor, antidepressivos e neurolepticos. Crianqas que vive- 
ram por um tempo prolongado em ambientes abusivos ou que 
tenham sido expostas a multiplos traumas sao mais propensas a 
necessitar de tratamento medicamentoso. A terapia ocupacional 
para integra^ao sensorial pode tambem ser eficaz na reduqao 
da reatividade aos estimulos e ajudar a crianqa e os cuidadores 
a desenvolver e aplicar tecnicas de autotranquilizaqao. Os indi- 
viduos que sofreram um unico episodio traumatico, em geral, 
beneficiam-se significativamente com psicoterapia e podem ne¬ 
cessitar de tratamento medicamentoso limitado para tratar os 
sintomas de ansiedade, pesadelos e disturbios do sono. 

Prognostics 

Em investigates de acompanhamento de 4 ou 5 anos, muitas 
crianqas que passaram por uma experiencia de vida trauma¬ 
tica continuam tendo memorias vividas e assustadoras, sonhos 
e uma visao pessimista do futuro. Os efeitos de experiences 
traumaticas podem ser de grande alcance. A capacidade dos 
cuidadores de oferecer um ambiente seguro, solidario, estavel e 
empatico melhora o prognostico para os individuos com TEPT. 
O acesso oportuno a terapia e o uso de terapia ao longo do 
tempo para resolver os sintomas tambem melhoram o prog¬ 
nostico. Crescem as evidencias de apoio a uma ligarpao entre 
vitimizarpao na infancia e personalidade instavel e transtornos 
do humor na vida adulta. 

Banh MK et al.: Physician-reported practice of managing childhood 
posttraumatic stress in pediatric primary care. Gen Hosp Psychia¬ 
try 2008 Nov-Dec;30(6):536-545 [PMID: 19061680], 

Cohen JA, Kelleher KJ, Mannarino AP: Identifying, treating, and 
referring traumatized children: The role of pediatric providers. 
Arch Pediatr Adolesc Med 2008 May;162(5):447-452 [PMID: 
18458191], 

Cohen JA, Scheeringa MS: Post-traumatic stress disorder diagnosis 
in children: Challenges and promises. Dialogues Clin Neurosci 
2009;11(1):91—99 [PMID: 19432391], 

Scheeringa MS, Zeanah CH: Reconsideration of harm’s way: Onsets 
and comorbidity patterns of disorders in preschool children and 
their caregivers following Hurricane Katrina. J Clin Child Adolesc 
Psychol 2008 Jul;37(3):508—518 [PMID: 18645742], 

National Child Traumatic Stress Network. Multiple invaluable re¬ 
sources available at: http://www.nctsn.org 


TRANSTORNOS SOMATOFORMES 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► sintoma que sugere disfuncao fisica. 

► Ausencia de disturbio que explique o sintoma. 

► Sintomas que causem sofrimento, disfuncao ou ambos. 

► Sintomas criados ou mantidos involuntariamente, como na 
simulacao de doencas. 


Achados ch'nicos 

A hipocondria, a somatizarpao e os transtornos de conversao 
envolvem uma enfase excessiva e preocupacao doentia com ex¬ 
periencias e sintomas somaticos. Os transtornos somatoformes 
sao definidos pela presencpa de doenqa ou deficiencia fisica para 
as quais nenhuma causa organica pode ser identificada, embora 
nem o paciente nem o cuidador estejam conscientemente fa- 
bricando os sintomas. A categoria inclui transtorno dismorfico 
corporal, transtorno de conversao, hipocondria, transtorno de 
somatizacpao e transtorno de dor somatoforme (Quadro 6-14). 

Os sintomas conversivos ocorrem mais frequentemente em 
crianqas em idade escolar e adolescentes. A incidencia exata e 
desconhecida, mas, na pratica pediatrica, e mais provavel que 
eles sejam encarados mais como sintomas transitorios do que 
como doencas cronicas que exigem ajuda de profissionais de 
saude mental. Considera-se que um sintoma de conversao e uma 
expressao de conflito psicologico subjacente. O sintoma especi- 
fico pode ser simbolicamente determinado pelo conflito subja¬ 
cente; o sintoma pode resolver o dilema criado pelo desejo ou 
medo subjacente (p. ex., uma crian^a aparentemente paralisada 


Quadro 6-14 Transtornos somatoformes em criancas e 
adolescentes 


Transtorno 

Principals manifestacoes clinicas 

Transtorno 

dismorfico 

corporal 

Preocupacao com um imaginario defeito 
na aparencia pessoal 

Transtorno de 
conversao 

Sintomas se iniciam apos evento 
psicologicamente estressante; sintomas expressam 
sentimentos inconscientes e 
resultam em ganho secundario 

Hipocondria 

Preocupacao com o receio de gue os sintomas 
fisicos manifestem condicao nao reconhecida e 
ameacadora; garantia medica nao proporciona 
alivio da preocupacao 

Transtorno de 
somatizacao 

Preocupacao duradoura com varios sintomas 
somaticos 

Transtorno de dor 
somatoforme 

Preocupacao com dor que resulta em sofrimento 
ou prejuizo alem do que seria esperado a partir 
de achados fisicos 
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nao precisa ter medo de expressar sua raiva subjacente ou seus 
impulsos retaliativos agressivos). Embora as crianqas possam 
apresentar uma variedade de sintomas, os mais comuns incluem 
queixas gastrintestinais e neurologicas. As crianqas com transtor- 
nos de conversao podem mostrar-se surpreendentemente des- 
preocupadas em relatpao a importante incapacidade decorrente 
de seus sintomas. Os sintomas incluem fenomenos sensoriais 
incomuns, paralisia, vomitos, dor abdominal, cefaleia intratavel 
e transtornos do movimento ou do tipo convulsivo. 

No caso classico de transtorno de conversao, os sintomas e 
achados ao exame nao sao compativeis com as manifestaqoes 
clinicas de qualquer processo de doenqa organica. Os sintomas 
fisicos geralmente se iniciam no contexto de uma familia que 
esta sofrendo algum estresse, como uma doenqa grave, morte ou 
discordia na familia. Em uma analise mais aprofundada, os sin¬ 
tomas da crianqa se assemelham a sintomas presentes em outros 
membros da familia. As crianqas com transtorno de conversao 
podem ter algum ganho secundario associado aos sintomas. Va- 
rios estudos apontam para uma maior associaqao do transtorno 
de conversao a superestimulaqao sexual ou abuso sexual. Tal 
como acontece com outros problemas emocionais e comporta- 
mentais, os profissionais de saude devem sempre fazer triagem 
para abuso fisico e sexual. 

Diagnostico diferencial 

As vezes, nao e possivel descartar doenqa organica como a fonte 
dos sintomas. O acompanhamento medico e necessario para 
monitorar as mudanqas nos sintomas e a resposta as interven- 
qoes recomendadas. 

Os sintomas somaticos com frequencia estao associados a 
transtornos ansiosos e depressivos (ver Quadros 6-7 e 6-11). 
Ocasionalmente, as crianqas psicoticas tern preocupaqoes soma- 
ticas e ate delirios somaticos. 

Tratamento e prognostico 

Na maioria dos casos, os sintomas de conversao se resolvem ra- 
pidamente quando a crianqa e a familia estao convencidas de que 
o sintoma e uma forma de reagir ao estresse. A crianqa e incen- 
tivada a continuar com as atividades diarias normals, sabendo 
que o sintoma vai diminuir quando o estresse estiver resolvido. 
O tratamento dos transtornos de conversao inclui o reconhe- 
cimento do sintoma, em vez de dizer a crianqa que o sintoma 
nao tem justificativa medica e responder com intervenqoes nao 
invasivas, como fisioterapia, e continuar incentivando a normali- 
zaqao dos sintomas. Se o sintoma nao se resolver com a tranqui- 
lizaqao, uma investigaqao mais aprofundada por um profissional 
de saude mental e indicada. Diagnosticos comorbidos, como 
depressao e transtornos de ansiedade, devem ser abordados, e o 
tratamento com agentes psicofarmacologicos pode ser util. 

Os pacientes com transtornos somatoformes sao muitas vezes 
resistentes a tratamento de saude mental, em parte por temerem 
que qualquer relaxamento de sua vigilancia ira coloca-los em 
maior risco de sucumbir a uma doenqa medica. A interconsulta 
psiquiatrica e frequentemente util, e, para pacientes com incapa- 
citaqao grave, o encaminhamento a uma consulta psiquiatrica e 
sempre indicado. 


O transtorno somatoforme nao esta associado ao aumento 
da morbidade e mortalidade associada a outros transtornos psi- 
quiatricos, como transtornos do humor ou doenqa psicotica. 
Os pacientes somatoformes sao melhor tratados com consultas 
medicas regulares, curtas, para tratar das queixas. Dessa forma, 
eles nao precisam precipitar situaqoes de emergencia que exijam 
assistencia medica. Evite procedimentos invasivos, a menos que 
claramente indicados, e ofereqa preocupaqao sincera e tranqui- 
lizaqao. Evite dizer ao paciente que “esta tudo em sua cabeqa” e 
nao abandone nem evite o paciente, pois pacientes somatofor¬ 
mes estao em maior risco de procurar multiplos profissionais de 
saude alternatives e tratamentos possivelmente desnecessarios. 
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OUTRAS CONDICOES PSIQUlATRICAS 

Diversas condiqoes psiquiatricas sao discutidas em outras par¬ 
tes deste volume. Consulte os seguintes capltulos para discussao 
detalhada: 

• Transtorno de deficit de atenqao/hiperatividade (TDAE1): ver 
Capltulo 2. 

• Autismo e disturbios globais do desenvolvimento: ver Capl¬ 
tulo 2. 

• Enurese e encoprese: ver Capltulo 2. 

• Transtornos alimentares: ver Capltulo 5. 

• Deficiencia intelectual/retardo mental: ver Capltulo 2. 

• Abuso de substancias: ver Capltulo 4. 

• Transtornos do sono: ver Capltulo 2. 

• Slndrome de Tourette: ver Capltulo 23. 
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VISAO GERAL DA PSICOFARMACOLOGIA 

pediAtrica 


A psicofarmacologia pediatrica aperfeiqoou-se significativa- 
mente na ultima decada; com o crescente estudo do efeito dos 
medicamentos psicoativos sobre a doenqa mental na infancia e 
adolescencia. Embora relativamente poucos medicamentos te- 
nham sido aprovados para uso em crianqas, muitos dos agentes 
psicofarmacologicos utilizados em adultos tambem sao utiliza- 
dos em crianqas e adolescentes. 

Como acontece com qualquer medicamento, os riscos e os 
beneficios de administrar medicamentos psicoativos deve ser 
discutido com os pais ou o responsavel e com a crianqa ou ado- 
lescente, de uma forma que seja adequada para sua idade. A 
recomendaqao de medicaqao se justifica se os sintomas obser- 
vados e relatados pela crianqa ou pela familia estao associados 
a um diagnostico psiquiatrico que sabidamente responde a um 
determinado medicamento ou classe de medicamentos. A re- 
comendaqao de medicapio e mais provavel se o transtorno esta 
interferindo no desenvolvimento psicossocial, nas relates in- 
terpessoais, no funcionamento diario ou na percepqao de bem- 
estar pessoal do paciente, e se existe um significativo potencial 
de beneficio com a medicaqao e risco relativamente baixo de 
dano. O consentimento informado deve ser dado pelo pai ou 
responsavel e registrado na ficha do paciente. A recomenda- 
(jao e os sintomas-alvo da medicaijao devem ser discutidos com 
as crianqas e adolescentes, e os adolescentes tambem devem 
fornecer consentimento informado para o tratamento. Em al- 
guns Estados, adolescentes de 15 anos de idade ou mais devem 
fornecer consentimento informado. Este inclui uma discussao 
sobre diagnostico, sintomas-alvo, possiveis efeitos colaterais 
comuns, eventuais efeitos colaterais que devem ser monitora- 
dos atentamente, beneficios potenciais associados a medicaqao 
e documentaqao do consentimento informado no prontuario. 
Agentes psicofarmacologicos raramente sao o unico trata¬ 
mento para um transtorno psiquiatrico. Eles sao mais usados 
em combinaqao com outras intervenqoes, como terapia indivi¬ 
dual, psicoterapia de familia e outras intervenqoes psicossociais, 
incluindo avaliaqao do funcionamento na escola e necessidades 
especiais. 

Ao considerar o uso de medicamentos psicoativos, os sin¬ 
tomas-alvo especificos do medicamento devem ser identifi- 
cados e acompanhados para avaliar a eficacia do tratamento. 
Esses sintomas tambem devem ser medidos por escalas de 
classificaqao de autoavaliaqao (familia, crianqa, ou ambos) ou 
escalas aplicadas por clinicos. Ao iniciar o tratamento, deve-se 
usar doses baixas e aumenta-las lentamente (em doses dividi- 
das, se indicado), monitorando os efeitos colaterais juntamente 
com os efeitos terapeuticos. Quando uma medicaqao e inter- 
rompida, ela geralmente deve ser reduzida ao longo de 2-4 se- 
manas, para minimizar os efeitos da retirada. Quando existem 
multiplas escolhas, deve-se selecionar um medicamento que 
tenha sido aprovado pelo FDA para uso pediatrico (Qua- 
dro 6-15), ou que tenha sido estudado para a indicaqao espe- 
cifica para a qual ele esta sendo prescrito, de preferencia na 
faixa etaria do paciente. O perfil de efeitos colaterais de cada 
op^ao deve ser cuidadosamente considerado, selecionando a 
medicaqao com o menor numero de riscos e efeitos colaterais 
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Medicamento 

Indicacao 

Idade para 
a qual foi 
aprovado (anos) 

Sais de anfetamina mistos 
(Adderall) 

TDAH 

3 ou mais 

Dextroanfetamina 
(Dexedrine, Dextrostat) 

TDAH 

3 ou mais 

Metilfenidato (Concerta, 
Ritalina, outros) 

TDAH 

6 ou mais 

Clomipramina (Anafranil) 

TOC 

10 ou mais 

Fluvoxamina (tuvox) 

TOC 

8 ou mais 

Sertralina (Zoloft) 

TOC 

6 ou mais 

Risperidona (Risperdal) 

Agressividade e 
autismo 

Esquizofrenia e 
mania 

5 ou mais 

10 ou mais 

Pimozida (Orap) b 

Sindrome de 

Tourette 

12 ou mais 

Litio (Eskalith, Lithobid, 
Lithotabs) 

Transtorno bipolar 

12 ou mais 

Fluoxetina (Prozac) 

Depressao 

TOC 

12 ou mais 

6 ou mais 

Escitalopram (Lexapro) 

Depressao 

12 ou mais 

Imipramina (Norpramin) 

Enurese 

6 ou mais 


a Haloperidol e clorpromazina tern indicacao para uso em transtornos psico- 
ticos. Contudo, seu uso em criancas nao e atualmente recomendado. 
b 0 uso de pimozida no tratamento de disturbios do movimento e discutido 
no Capitulo 23. 

TDAH, transtorno do deficit de atencao/hiperatividade; FDA, Administracao 
de Medicacoes e Alimentos; TOC, transtorno obsessivo-compulsivo. 


graves. O politratamento deve ser evitado, escolhendo um far- 
maco que possa diminuir a maioria ou todos os sintomas-alvo 
antes de considerar a administraqao simultanea de dois ou mais 
agentes. Orientaqoes gerais sobre o nivel de conforto dos medi¬ 
cos pediatras para instituir e gerenciar classes de medicamen¬ 
tos psicotropicos sao delineadas no Quadro 6-16. 

O texto a seguir apresenta as principals classes de agentes 
psicofarmacologicos com indicates clinicas em psiquiatria de 
crian 9 as e adolescentes. Os medicamentos mais comumente 
prescritos de cada classe sao revistos com relarjao as indicaqoes, 
as contraindicates relativas, aos procedimentos de triagem 
medica inicial (alem de um exame pediatrico geral), a poso- 
logia, aos efeitos adversos, as interaqoes medicamentosas e as 
recomendaqoes para acompanhamento medico. Este pretende 
ser um guia de referenda breve, e o medico deve consul- 
tar um livro de referenda em psicofarmacologia da crianqa e do 
adolescente para obter informaqoes adicionais sobre medica¬ 
tes especificas. 
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Quadro 6-16 Diretrizes para manejo de medicacoes 
psiquiatricas pelo pediatra 


Simbolos: +++, pleno conforto; ++, conforto; +, certa cautela; +/~ exige 
cautela. 

MEDICACOES PARA 0 TRANSTORNO DO DEFICIT 
DE ATENCAO/HIPERATIVIDADE 

Dextroanfetamina (Dexedrine, Dextrostat) 

Misto de sais de anfetamina (Adderall, Adderall XR) 
Lisdexanfetamina (Vyvanse) 

Metilfenidato (Concerta, Metadate, Methylin, Ritalina, Rita- 
lina LA, Ritalina SR, Daytrana, Transdermica) 

Dexmetilfenidato (Focalin, Focalin XR) 

Clonidina (Catapres); guanfacina (Tenex) 

Atomoxetina (Strattera) 

1. Indicacdes — Aproximadamente 75% das crianqas com 
TDAF1 experimentam melhora na capacidade de atempao e di- 
minuiqao da hiperatividade e da impulsividade quando rece- 
bem medicaqao estimulante. As crianqas com TDAH que nao 
respondem favoravelmente a um estimulante podem responder 
bem a outro. Criampas e adolescentes com TDAH sem hiperativi¬ 
dade proeminente (TDAH, tipo predominantemente desatento) 
tambem tendem a ser sensiveis aos medicamentos estimulantes. 
Atomoxetina (Strattera) e bupropiona (Wellbutrin) sao medica¬ 
mentos nao estimulantes usados para tratar TDAH. A atomoxe¬ 
tina foi aprovada pelo FDA para o tratamento do TDAH e e um 
inibidor seletivo da recaptaqao noradrenergica. A bupropiona e 


usada principalmente como antidepressivo e bloqueia a recapta- 
qao de dopamina. 

2. Contraindicacoes — Relatos na literatura medica e ao FDA 
de morte subita e relatos ao FDA de eventos cardiovasculares 
adversos serios em criampas em tratamento com medicamen¬ 
tos estimulantes para transtorno de deficit de atenqao (TDAH) 
provocaram preocupaqao em relaqao a seguranqa destes medi¬ 
camentos. Os rotulos dos medicamentos com metilfenidato e 
anfetaminas foram alterados em 2006, em funrpao dos relatos de 
mortes relacionadas com o estimulante em pacientes com pro- 
blemas cardiacos, desaconselhando a utilizaqao desses produtos 
em individuos com conhecidas anomalias estruturais graves do 
coraqao, miocardiopatia ou anomalias graves do ritmo cardiaco. 
No entanto, ainda nao ha dados suficientes para confirmar se o 
tratamento com medicaqao estimulante provoca problemas car¬ 
diacos ou morte subita. O FDA esta aconselhando os medicos e 
outros profissionais a realizar um exame fisico completo, dando 
especial atenqao ao sistema cardiovascular, e coletar informa^oes 
sobre historia de problemas cardiacos no paciente e na familia. 
Se estes exames indicarem um problema potencial, os medicos 
podem querer considerar uma triagem com eletrocardiograma 
(ECG) ou ecocardiograma. Alem disso, estimulantes tambem 
devem ser usados com cautela em individuos com historia pes- 
soal ou familiar de tiques motores ou sindrome de Tourette, uma 
vez que estes medicamentos podem causar ou agravar os tiques 
motores. Deve-se tomar cuidado se houver uma historia pessoal 
ou familiar de abuso de drogas ou vicios, uma vez que estes me¬ 
dicamentos podem ser objeto de abuso ou vendidos como dro¬ 
gas de abuso. Os estimulantes tambem sao contraindicados para 
individuos com transtornos psicoticos, pois podem piorar signi- 
ficativamente os sintomas psicoticos. Os estimulantes devem ser 
usados com precauqao em individuos com transtorno bipolar 
afetivo e TDAH comorbidos, e a considera^ao de concomitante 
estabilizaqao do humor e essencial. 

FDA Statement. Available at: http://www.fda.gov/Drugs/ DrugSafety/ 
PostmarketDrugSafetylnformationforPatientsandProviders/Drug- 
SafetylnformationforHeathcareProfessionals/ ucml65858.htm 

3. Triagem medica inicial — A crianqa deve ser observada 
para detecqao de movimentos involuntarios. Altura, peso, 
pulso e pressao arterial devem ser registrados (ver tambem 
Capitulo 2). 

4. EfeitOS adversos — Estes frequentemente estao relacionados 
com a dose e tem duraqao limitada. 

A. Efeitos adversos comuns — Anorexia, perda de peso, des- 
conforto abdominal, cefaleia, insonia, disforia e choro, irritabi- 
lidade, letargia, taquicardia leve e discreta elevaqao da pressao 
arterial. 

B. Efeitos adversos menos comuns — Rebote dos sintomas 
de TDAH entre doses, surgimento de tiques motores ou sin¬ 
drome de Tourette, estereotipia comportamental, taquicardia ou 
hipertensao, depressao, mania e sintomas psicoticos. Reduqao 
da velocidade de crescimento ocorre apenas durante a adminis- 
tratpao ativa. Rebote do crescimento ocorre durante os perio- 
dos de interrupqao. Em geral, a altura final nao e visivelmente 


Medicamento 
ou dasse 

Conforto para iniciar 

Conforto para 
manejar 

Estimulantes 

+++ 

+++ 

a-agonistas 

++ 

+++ 

Antidepressivos 

+ 

++ 

Antipsicoticos atipicos 

Recomenda-se 

envolvimento 

psiquiatrico 

++ 

Antipsicoticos tipicos 

Requer envolvimento 
psiquiatrico 

+/- 

Clozapina (Clorazil) 

Requer envolvimento 
psiquiatrico 

Requer envolvimento 
psiquiatrico 

Estabilizadores de 
humor 

Recomenda-se 

envolvimento 

psiquiatrico 

+ 

Lamotragina 

(Lamictal) 

Requer envolvimento 
psiquiatrico 

++ 

Sonlferos 

+ 

++ 

Antidepressivos 

triciclicos 

+ 

++ 
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comprometida. O tratamento com medicamentos estimulantes 
nao predispoe a futuro abuso de substancias. 

5. Interacoes medicamentosas — Efeitos estimulantes aditi- 
vos sao vistos com aminas simpatomimeticas (efedrina e pseu- 
doefedrina). 

6. Acompanhamento medico — Pulso, pressao arterial, altura 
e peso devem ser registrados a cada 3-4 meses e em momen- 
tos de aumento da dosagem. Avaliar os movimentos anormais, 
como tiques motores, em cada consulta. 

7. Dosagem 

A. Metilfenidato — A dose inicial habitual e de 5 mg uma ou 
duas vezes ao dia, antes da escola e ao meio-dia (ou 2,5 mg duas 
vezes ao dia para crianqas de 4-6 anos), aumentando de forma 
gradual conforme indicado clinicamente. A dose diaria maxima 
nao deve exceder 60 mg, e uma unica dose nao deve exceder 
0,7 mg/kg. A administraqao nos finais de semana e durante as 
ferias e determinada pela necessidade nesses momentos. A dura- 
9 ao da aqao e de cerca de 3-4 h. Formulas de liberaqao prolongada 
podem evitar a necessidade de tomar a medicaqao na escola, e a 
maior parte das familias e escolas prefere que as preparaqoes de 
aqao prolongada sejam prescritas para melhor adesao e dimi- 
nuiqao dos problemas logisticos. Dexmetilfenidato (Focalin) e 
geralmente administrado em uma dose de 2,5 mg duas vezes ao 
dia (p. ex., 8 h e 12 h), para um maximo de 20 mg. 

B. Sulfato de dextroanfetamina — A dose e de 2,5-10 mg 
duas vezes ao dia, antes da escola e ao meio-dia, com ou sem 
outra dose as 16 h. Uma prepara^o com liberac^ao continua 
pode ter efeitos clinicos por ate 8 h. Tambem existe uma forma 
de liberaqao prolongada. Tal como acontece com as preparaqoes 
a base de metilfenidato, a maioria das familias prefere as prepa- 
raqoes de aqao mais prolongada. 

C. Pemolina — Geralmente nao e recomendada para o trata¬ 
mento de TDAH devido a um risco significativo de insuficiencia 
hepatica. 

D. Hidrocloreto de atomoxetina — A dose inicial para crian- 
9 as e adolescentes ate 70 kg e de 0,5 mg/kg, com titulaqao para 
uma dose maxima de 1,2 mg/kg, em dose unica ou dividida. 

ANTIDEPRESSIVOS 

O aviso em tarja preta que foi emitido em outubro de 2005 para 
todos os antidepressivos continua tendo um impacto significativo 
na prescriqao desses medicamentos para crianqas. O aviso em tarja 
preta diz: “Uma analise combinada de curto prazo (4-16 semanas) 
de estudos controlados com placebo de medicamentos antidepres¬ 
sivos (ISRS e outros) em crianqas e adolescentes com Disturbio 
Depressivo Maior (MDD), Transtorno Obsessivo-Compulsivo 
(TOC) e outros transtornos psiquiatricos (um total de 24 estudos 
envolvendo mais de 4.400 pacientes) revelou um maior risco de 
eventos adversos representados por pensamentos ou comporta- 
mentos suicidas (ideaqao suicida) durante os primeiros meses de 
tratamento naqueles que tomam antidepressivos. O risco medio 
de tais eventos foi de 4%, o dobro do risco de 2% com placebo. 


Nenhum suicidio ocorreu nestes estudos”. Desde que essas diretri- 
zes foram publicadas, a prescriqao e o uso de antidepressivos di- 
minuiram. Infelizmente, o numero de suicidios consumados entre 
adolescentes aumentou em consequencia disso. 

O “guia de medicaqao” criado para os consumidores, junta- 
mente com o aviso em tarja preta que agora aparece em todas as 
embalagens de antidepressivos, recomenda o seguinte esquema 
de monitoramento por profissionais de saude ao iniciar o trata¬ 
mento com um antidepressivo: 

• Uma vez por semana nas primeiras quatro semanas. 

• A cada 2 semanas nas quatro semanas seguintes. 

• Depois de tomar o antidepressivo por 12 semanas. 

• Depois de 12 semanas, seguir o conselho do medico sobre a 
frequencia de retorno. 

O Estudo do Tratamento da Depressao na Adolescencia 
constatou que a terapia cognitivo-comportamental combinada 
com fluoxetina levou aos melhores resultados no tratamento da 
depressao pediatrica. O escitalopram foi recentemente aprovado 
pelo FDA para tratamento da depressao na adolescencia. 

F importante estar ciente da pratica medica baseada em evi- 
dencias ao prescrever para qualquer indicaqao. Sintomas-alvo 
devem ser cuidadosamente monitorados para melhora ou piora, 
e e importante perguntar e documentar as respostas sobre quais- 
quer pensamentos suicidas e comportamentos autodestrutivos. 
Ao recomendar um antidepressivo, o medico tambem deve re- 
comendar terapia cognitivo-comportamental ou interpessoal 
enfaticamente e discutir as opqoes de tratamento medicamen- 
toso, incluindo quais medicamentos tern aprovaqao do FDA para 
indicates pediatricas (ver Quadro 6-15). Descobertas recentes 
sugerem que a fluoxetina tern as melhores evidencias de melhora 
dos sintomas depressivos. 

1. Inibidores seletivos da recaptacao 
da serotonina 

Fluoxetina (Prozac) 

Citalopram, escitalopram (Celexa, Lexapro) 

Fluvoxamina (Luvox) 

Paroxetina (Paxil) 

Sertralina (Zoloft) 

1. Indicacoes — Os ISRS tornaram-se os agentes de primeira 
escolha para o tratamento de depressao e ansiedade. Fluvoxa¬ 
mina e sertralina foram aprovadas pelo FDA para o tratamento 
do TOC pediatrico, e fluoxetina e escitalopram foram aprovados 
para depressao na infancia e adolescencia. Apesar de outros ISRS 
nao terem aprovado do FDA para indicates pediatricas, alguns 
estudos publicados comprovam a eficacia dos ISRS para o trata¬ 
mento de depressao, de ansiedade e de TOC na populaqao pedia¬ 
trica. Cada ISRS tern indicates diferentes segundo o FDA. No 
entanto, uma vez obtida a indicaqao para um ISRS, acredita-se 
amplamente que outros ISRS tambem podem ser eficazes para 
a mesma indicaqao. As indicates para os ISRS aprovadas pelo 
FDA sao as seguintes: 
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Depressao maior: fluoxetina (6 anos ou mais); escitalopram 
(12 anos ou mais); citalopram, paroxetina, sertralina (18 anos 
ou mais). 

Transtorno de panico: sertralina (18 anos ou mais), paroxe¬ 
tina (18 anos ou mais). 

TOC: fluvoxamina (6 anos ou mais), sertralina (6 anos ou 
mais). 

Bulimia: fluoxetina (18 anos ou mais). 

TEPT: sertralina (18 anos ou mais). 

Disturbio disforico pre-menstrual: fluoxetina (18 anos ou 
mais). 

2. Contraindicacoes — Deve-se ter cautela nos casos de 
doen^a hepatica ou doen<;a cronica grave conhecida em que 
varios medicamentos podem ser prescritos, pois todos os ISRS 
sao metabolizados no figado. Deve-se ter cautela na prescri^ao 
a um individuo com historia familiar de transtorno bipolar, ou 
quando o diagnostico diferencial inclui transtorno bipolar, por- 
que os antidepressivos podem induzir sintomas maniacos ou 
hipomaniacos. 

3. Triagem medica inicial — Exame medico geral. 

4. Efeitos adversos — Muitas vezes relacionados a dose e de 
durarjao limitada: desconforto gastrintestinal (GI) e nauseas 


(podem ser minimizadas pela ingestao do medicamento com 
alimentos), dores de caberpa, tremores, diminui^ao do apetite, 
perda de peso, insonia, sedarpao (10%), disfunrjao sexual (25%). 
Irritabilidade, desinibirpao social, inquietarpao, nervosismo e ex- 
citarpao emocional podem ocorrer em aproximadamente 20% 
das crianqas que tomam antidepressivos. Monitorar a melhoria e 
aparecimento ou agravamento de pensamentos suicidas ou auto- 
agressao, alem de outros sintomas-alvo. 

5. Interacoes medicamentosas — Todos os ISRS inibem a 
eficacia do sistema de enzima hepatica microssomal. A ordem 
de inibiqao e: fluoxetina > fluvoxamina > paroxetina > sertralina 
> escitalopram > citalopram. Isso pode levar a niveis sangui- 
neos mais elevados do que o esperado de outros medicamen¬ 
tos, incluindo antidepressivos, antiarritmicos, antipsicoticos, 
P-bloqueadores, opioides e anti-histamfnicos. Tomar triptofano 
durante tratamento com ISRS pode resultar em uma sindrome 
serotoninergica de agitato psicomotora e desconforto GI. Uma 
interarpao potencialmente fatal clinicamente semelhante a sin- 
drome neuroleptica maligna pode ocorrer quando os ISRS sao 
administrados concomitantemente com inibidores da monoa- 
minoxidase. A fluoxetina tern a meia-vida mais longa entre os 
ISRS e nao deve ser iniciada dentro de 14 dias apos a desconti- 
nuarpao de um inibidor da monoaminoxidase, ou um inibidor da 
monoaminoxidase iniciado dentro de, pelo menos, cinco sema- 
nas de descontinua^ao da fluoxetina. 


Quadro 6-17 Medicamentos usados para tratar depressao em adolescentes 

Generico 

Nome comercial 

Dose inicial para 
adolescentes 

Dose-alvo 

(dose mediana efetiva) 

Dose maxima 

Inibidores seletivos da recaptacao de serotonina 

Citalopram 3 

Celexa 

20 mg q am 

20 mg q am 

40-60 mg q am 

Escitalopram 

Fexapro 

10 mg 

10 mg 

30 mg 

Fluoxetina 3 

Prozac 

10 mg q am 

20 mg q am 

60 mg q am 

Fluvoxamina 

tuvox 

50 mg qhs 

100-150 mg qd 

100 mg bid 

Paroxetina 

Paxil 

10 mg q am 

20 mg q am 

60 mg q am 

Paroxetina CR 

Paxil CR 

25 mg 

25 mg 

50 mg 

Sertralina 

Zoloft 

25 mg q am 

50 mg q am 

150 mg q am 

Outros antidepressivos 

Bupropiona 

Wellbutrin 

75 mg q am 

150 mg bid 

200 mg bid 

Bupropiona SR 

Wellbutrin SR 

100 mg q am 

100 mg bid 

150 mg bid 

Bupropiona Xt 

Wellbutrin XI 

150 mg q am 

150-300 q am 

450 q am 

Duloxetina 

Cymbalta 

20 mg bid 

20 mg bid 

60 mg qd 

Mirtazapina 

Remeron 

7,5 mg qhs 

15 mg qhs 

30 mg qhs 

Venlafaxina 

Effexor 

37,5 mg q am 

75 mg bid 

150 mg bid 

Venlafaxina XR 

Effexor XR 

37,5 mg q am 

150 mg qd 

225 mg qd 

Desvenlafaxina ER 

Pristiq 

50 mg q am 

50 mg q am 

100 mg qd 

Olanzapina e fluoxetina 

Symbyax 

3 mg/25 mg qhs 

6 mg/25 mg/h 

12 mg qd 


a Aprovada pelo FDA para depressao em criancas com mais de 12 anos de idade. 

bid, duas vezes ao dia ( - q am, todas as manhas; qd, todos os dias; qhs, todas as noites na hora de dormir. 
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6. Dose (Quadro 6-17) — A resposta terapeutica deve ser es- 
perada de 4-6 semanas apos uma dose terapeutica ter sido al- 
canqada. A dose inicial para uma crianqa com menos de 12 anos 
geralmente e a metade da dose inicial para um adolescente. 

A. Isrs — Os ISRS geralmente sao administrados uma vez ao 
dia, pela manha, com o cafe da manha. Um em cada 10 indivi- 
duos podem sentir sedaqao e preferir tomar a medicacpao na hora 
de dormir. A fluoxetina e o escitalopram sao os unicos ISRS com 
aprovacpao do FDA e eficacia replicavel. 

B. Antidepressivos alternativos e fluvoxamina — Os 
antidepressivos alternativos (ver adiante) e a fluvoxamina sao 
normalmente administrados em duas doses diarias. Paroxetina, 
bupropiona e venlafaxina estao agora disponiveis em formulas 
de libera^ao continua e prolongada. 

2. Outros antidepressivos 

Bupropiona (Wellbutrin), bupropiona SR (liberaqao prolon¬ 
gada), bupropiona XL (liberaqao prolongada) 

Duloxetina (Cymbalta) 

Mirtazapina (Remeron) 

Venlafaxina (Efexor), venlafaxinaXR (liberaqao prolongada), 
desvenlafaxine ER (Pristiq) 

A. Bupropiona 

1. Indicacoes — A bupropiona e um antidepressivo que inibe 
principalmente a recaptaqao de serotonina, mas tambem de no- 
repinefrina e dopamina. Ela foi aprovada para o tratamento de 
depressao em adultos, mas esta recebendo atenqao favoravel por 
seus efeitos terapeuticos em adolescentes com transtorno de- 
pressivo maior e em crianqas e adolescentes com TDAH. Como 
os ISRS, a bupropiona tem poucos efeitos anticolinergicos ou 
cardiotoxicos. As preparaqoes SR e XL sao as mais utilizadas por 
serem administradas uma vez ao dia. 

2. Contraindicacdes — Historia de convulsoes ou bulimia 
nervosa. 

3. Exame medico inicial e acompanhamento — Exame me¬ 
dico geral. 

4. Efeitos adversos — Ativaqao psicomotora (agitaqao ou 
inquieta^ao), dor de cabe(;a, desconforto gastrintestinal, nau¬ 
seas, anorexia com perda de peso, insonia, tremores, precipita- 
qao da mania e indu^ao de convulsoes com doses superiores a 
450 mg/dia. 

B. Venlafaxina 

A venlafaxina e um antidepressivo que inibe principalmente a 
recaptaqao de serotonina e norepinefrina. Desvenlafaxina e o 
principal metabolito ativo do antidepressivo venlafaxina. 

1. Indicacoes — Aprovada para o tratamento de depressao em 
adultos. 

2. Contraindicacdes — Hipertensao. 


3. Exame medico inicial e acompanhamento — Exame me¬ 
dico geral. 

4. Efeitos adversos — Os efeitos adversos mais comuns sao 
nauseas, nervosismo e sudorese. A hipertensao arterial e mais 
provavel com doses acima de 300 mg, ou mais de 225 mg da 
versao de liberaqao prolongada. A venlafaxina deve ser descon- 
tinuada lentamente para minimizar os sintomas da abstinencia: 
fortes dores de cabeqa, tontura e sintomas significativos seme- 
lhantes aos da gripe. Tambem esta disponivel em uma forma de 
libera^ao prolongada. 

C. Mirtazapina 

A mirtazapina e um o^.antagonista que reforqa a atividade nora- 
drenergica e serotoninergica central. 

1. Indicacoes — E aprovado para o tratamento de depressao 
maior em adultos. 

2. Contraindicacdes — A mirtazapina nao deve ser adminis- 
trada em combinaqao com inibidores da monoaminoxidase. 
Efeitos colaterais muito raros sao insuficiencia hepatica aguda 
(1 caso por 250.000-300.000), neutropenia e agranulocitose. 

3. Exame medico inicial e acompanhamento — Exame me¬ 
dico geral. 

4. Efeitos adversos — Boca seca, aumento do apetite, consti- 
pa^ao, ganho de peso. 

D. Duloxetina 

A duloxetina e um inibidor seletivo da recaptaqao de serotonina 
e norepinefrina. 

1. Indicacoes — Aprovada para o tratamento de depressao 
maior, transtorno de ansiedade generalizada e dor neuropatica 
periferica diabetica em adultos. 

2. Contraindicacdes — Nao deve ser administrada em combi- 
nacpao com inibidores da monoaminoxidase. Efeitos colaterais 
muito raros sao hipotensao ortostatica e toxicidade hepatica. 

3. Exame medico inicial e acompanhamento — Exame me¬ 
dico geral. 

4. Efeitos adversos — Nauseas, tontura, boca seca e cansaqo. 

E. Olanzapina e fluoxetina, capsulas HCl (Symbyax) 

Symbyax (olanzapina e fluoxetina, capsulas HCl) combina um 
antipsicotico atipico (olanzapina) e um ISRS (cloridrato de fluo¬ 
xetina). 

1. Indicacoes — £ aprovado para o tratamento da depressao 
bipolar e depressao resistente ao tratamento em adultos. 

2. Contraindicacdes — Nao deve ser administrado em combi- 
naqao com inibidores da monoaminoxidase. Outras contraindi- 
caqoes sao compativeis com os ISRS e os antipsicoticos atipicos. 

3. Exame medico inicial e acompanhamento — Exame me¬ 
dico geral. Ver as seqoes sobre ISRS e antipsicoticos atipicos. 

4. Efeitos adversos — Nausea, tontura, boca seca e fadiga. 
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3. Antidepressivos tricklicos 

Imipramina 

Desipramina 

Clomipramina 

Nortriptilina 

Amitriptilina 

Com a introdu^ao dos ISRS e antidepressivos alternatives, a 
utiliza^ao dos ATCs tornou-se incomum para o tratamento da 
depressao e dos transtornos de ansiedade. Os ATCs possuem per¬ 
ils de efeitos colaterais mais significativos, exigent mais vigilancia 
medica substancial e sao bastante cardiotoxicos em overdose. Por 
estas razoes, de modo geral, os ISRS ou antidepressivos alternatives 
devem ser considerados antes de recomendar um ATC. Em alguns 
paises, onde o acesso a medicamentos mais novos e mais caros e 
dificil, os ACTs sao ainda comumente empregados para determi- 
nadas condiqoes comportamentais, emocionais e funcionais. 

1. Indicacoes — Os ATCs tem sido prescritos para sindromes 
dolorosas cronicas, enxaquecas, dores de cabeg:a, depressao, an¬ 
siedade, enurese, bulimia nervosa, TOC e TEPT em criangas e 
adolescentes. A imipramina e a desipramina foram aprovadas 
pelo FDA para o tratamento de depressao em adultos e para a 
enurese em criangas de 6 anos ou mais. Alguns estudos publi- 
cados demonstraram eficacia clinica no tratamento do TDAH, 
transtorno do panico, rejeigao escolar baseada em ansiedade, 
transtorno de ansiedade de separagao, bulimia, terrores notur- 
nos e sonambulismo. Ate agora, o FDA nao aprovou seu uso para 
essas indicagoes. A pesquisa nao comprovou a eficacia na de¬ 
pressao maior em criangas e adolescentes. A nortriptilina tem 
aprovagao do FDA para o tratamento de depressao em adultos. 
A clomipramina tem aprovagao do FDA para o tratamento da 
depressao e TOC em adultos e pode ser util para os sintomas 
obsessivos no autismo. 

2. Contraindicacdes — Doenga cardiaca ou arritmia conhecida, 
sincope nao diagnosticada, disturbio convulsivo conhecido, his¬ 
toria familiar de morte subita ou miocardiopatia, anormalidade 
eletrolitica conhecida (com ingestao compulsiva e purgagao). 

3. Triagem medica inicial — A historia da familia deve ser 
investigada em busca de morte cardiaca subita, historia do pa- 
ciente para doengas cardiacas, arritmias, sincope, convulsao ou 
perda auditiva congenita (em associagao a prolongamento do 
intervalo QT). Outros procedimentos de triagem incluem eletro- 
litos sericos e dosagem de ureia no sangue em pacientes que tem 
transtornos alimentares, exame cardiaco e um ECG de base. 

4. Acompanhamento medico — Medir pulso e pressao arte¬ 
rial (monitorar taquicardia e hipotensao ortostatica), com cada 
aumento da dose, e obter um ECG para monitorar obstrugao 
arteriovenosa com cada aumento da dose; apos atingir estado 
estacionario, medir pulso e pressao arterial e fazer ECG a cada 
3-4 meses. 

5. Efeitos adversos 

A. Efeitos cardiotoxicos — Os efeitos cardiotoxicos dos ATCs 
parecem ser mais comuns em criangas e adolescentes do que em 


Quadro 6-18 Limites maximos dos parametros 
cardiovasculares com antidepressivos tricidicos 


Frequencia cardiaca 

130/min 

Pressao arterial sistolica 

130 mmHg 

Pressao arterial diastolica 

85 mmHg 

Intervalo PR 

0,2 s 

Intervalo QRS 

0,12 s, ou inferior a 30% acima da linha 
de base 

QT corrigido 

0,45 s 


adultos. Alem de efeitos anticolinergicos, ATCs tem efeitos se- 
melhantes aos da quinidina, que resultam no alentecimento da 
condugao cardiaca. Elevagao dos niveis plasmaticos parece estar 
fracamente associada a um risco aumentado de anormalidades 
de condugao cardiaca. Os niveis de estado estacionario do plasma 
de desipramina ou de desipramina mais imipramina nao devem, 
portanto, exceder 300 ng/mL. Alem disso, para cada aumento de 
dose acima de 3 mg/kg/dia, o pulso e a pressao arterial devem 
ser cuidadosamente verificados e repetidos ECGs, obtidos para 
monitorar obstrugao arteriovenosa. O Quadro 6-18 apresenta os 
limites maximos para os parametros cardiovasculares quando se 
administram ATCs a criangas e adolescentes. 

B. Efeitos anticolinergicos — Taquicardia, boca seca, nariz 
entupido, visao embagada, constipagao, suores, instabilidade va- 
somotora, sindrome de abstinencia (desconforto GI e ativagao 
psicomotora). 

C. Outros efeitos — Hipotensao ortostatica e vertigens, menor 
limiar convulsivo, aumento do apetite e ganho de peso, sedagao, 
irritabilidade e agitagao psicomotora, erupgao cutanea (asso¬ 
ciada frequentemente a corante amarelo n 2 5), cefaleia, queixas 
abdominais, disturbios do sono e pesadelos, mania. 

6. Interacoes medicamentosas — Os ATCs podem poten- 
cializar os efeitos dos depressores do sistema nervoso central e 
estimulantes; barbituricos e tabagismo podem diminuir os niveis 
plasmaticos; fenotiazinas, metilfenidato e contraceptivos orais 
podem aumentar os niveis plasmaticos; ISRSs administrados em 
combinaqao com ATCs resultarao em maiores niveis sanguineos 
dos ATCs devido a inibiqao do metabolismo do ATC pelas enzi- 
mas hepaticas (p. ex., isoenzimas do citocromo P-450). 

7. Dosagem — Consulte um livro de psicofarmacologia pedia- 
trica para a posologia. As doses diarias necessarias variam consi- 
deravelmente com diferentes disturbios clinicos. 

ESTABILIZADORES DO HUMOR E ANTIPSICOTICOS 
ATIPICOS 

Estabilizadores do humor 

Carbamazepina (Tegretol), oxicarbazepina (Trileptal) 

Gabapentina (Neurontin) 
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Lamotrigina (Lamictal) 

Carbonato de litio (Eskalith, Eskalith CR, Lithobid, Litho- 
tabs) 

Acido valproico (Depakote, Depakote ER) 

Antipsicoticos ati'picos 

Aripiprazol (Abilify) 

Olanzapina (Zyprexa) 

Risperidona (Risperdal) (Risperdal Consta [IM]); paliperi- 
dona (Invega) 

Quetiapina (Seroquel) (Seroquel XR) 

Ziprasidona (Geodon) 

Litio e anticonvulsivantes tem sido historicamente os farma- 
cos de escolha para a estabilizaqao no transtorno do humor bi¬ 
polar. Novas pesquisas concluem tambem que os antipsicoticos 
atipicos sao igualmente eficazes. Litio, acido valproico, olanza¬ 
pina, risperidona, aripiprazol e ziprasidona sao aprovados pelo 
FDA para o tratamento do transtorno bipolar adulto. Carbama- 
zepina e oxicarbazepina, apesar de nao serem aprovados pelo 
FDA para tratamento de transtorno bipolar, podem tambem ser 
eficazes e tem menos risco de causar ganho de peso. A lamotri¬ 
gina (Lamictal) foi recentemente aprovada para o tratamento da 
depressao bipolar em adultos. Outras medicaqoes antiepilepti- 
cas, como gabapentina e topiramato, tambem tem sido utilizadas 
com eficacia variavel. Os medicamentos que sao eficazes como 
estabilizadores do humor podem ser uteis tambem no trata¬ 
mento de sintomas agressivos graves. 

A. Litio 

1. Indicacoes — O litio continua sendo o farmaco de primeira 
linha no tratamento do transtorno bipolar, tendo sido compro- 
vado um maior efeito quando combinado com ISRS para de¬ 
pressao e TOC resistente ao tratamento. 

2. Contraindicacoes — O litio e contraindicado em pa- 
cientes com conhecida doenqa renal, tireoidiana ou cardiaca, 
pacientes com alto risco de desidrata^ao e desequilibrio eletroli- 
tico (p. ex., vomitos e purga^ao); e pacientes que podem engravi- 
dar (efeitos teratogenicos). 

3. Triagem medica inicial — Exame medico geral com pulso, 
pressao arterial, altura e peso; hemograma completo, eletrolitos, 
ureia e creatinina sericas; e testes de funqao tireoidiana, inclusive 
niveis de TSH. 

4. Dosagem — Para crianqas, a dose inicial e geralmente 
150 mg uma ou duas vezes/dia, com titula^ao para aumentos de 
150-300 mg. (A dose pode variar de acordo com a marca de litio 
utilizada. Consulte um livro de psicofarmacologia para informa- 
qoes sobre medicamentos especificos. Doses orais de litio devem 
ser tituladas para manter os niveis sanguineos terapeuticos de 
0,8-1,2 mEq/L. O farmaco e geralmente administrado em duas 
doses. As amostras de sangue devem ser traqadas a 12 h apos a 
ultima dose. 


5. Efeitos adversos 

A. Toxicidade do litio — O litio tem um indice terapeutico 
estreito. Os niveis sanguineos necessarios para efeitos terapeu¬ 
ticos sao semelhantes aos associados a sintomas de intoxicaqao. 
Baixa toxicidade pode ser indicada pelo aumento de tremor, 
desconforto GI, irritabilidade neuromuscular e estado mental 
alterado (confusao), podendo ocorrer quando os niveis no san¬ 
gue ultrapassam 1,5 mEq/L. Sintomas moderados a graves de 
toxicidade do litio estao associados a niveis sanguineos superio- 
res a 2 mEq/L. Insuficiencia renal aguda pode ocorrer em niveis 
superiores a 2,5-3 mEq/L. 

B. Efeitos colaterais — Os efeitos colaterais do litio incluem 
tremor de intenqao, desconforto GI (incluindo nauseas e vomitos 
e, algumas vezes, diarreia), hipotireoidismo, poliuria e polidip- 
sia, sonolencia, mal-estar, ganho de peso, acne e agranulocitose. 

6. Interacoes medicamentosas — O consumo excessivo de 
sal e restriqao de sal devem ser evitados. Os diureticos tiazidicos 
e anti-inflamatorios nao esteroides (exceto acido acetilsahcilico 
e acetaminofeno) podem causar eleva^ao dos niveis de litio. O 
ibuprofeno deve ser evitado por pessoas que tomam litio devido 
a toxicidade renal combinada. Precauqoes contra desidrataqao 
sao necessarias em climas quentes e durante exercicio vigoroso. 

7. Acompanhamento medico — Os niveis sericos do litio 
devem ser medidos 5-7 dias apos uma alteraqao na dosagem e 
depois trimestralmente em estado estacionario; creatinina serica 
e concentrates do hormonio estimulante da tireoide devem ser 
medidas a cada 3 ou 4 meses. 

B. Acido valproico 

1. Indicacoes — O valproato tem aprovaqao do FDA para o tra¬ 
tamento do transtorno bipolar em adultos. Sua eficacia na mania 
aguda e igual a do litio, mas geralmente e bem tolerado. O val¬ 
proato e mais eficaz do que o litio em pacientes com transtorno 
bipolar de rapida ciclagem (mais de quatro ciclos por ano) e em 
pacientes com estados mistos (sintomas coexistentes de depres¬ 
sao e mania). O valproato pode ser mais eficaz do que o litio 
em adolescentes com transtorno bipolar, porque eles geralmente 
tem rapida ciclagem e estados mistos. 

2. Contraindicacoes — Disfunqao hepatica. 

3. Triagem medica inicial — Hemograma completo e testes da 
funqao hepatica. 

4. Dosagem — A dose inicial e geralmente de 15 mg/kg/dia. 
Esta e aumentada em incrementos de 5-10 mg/kg/dia cada 
1 -2 semanas para uma faixa de 500-1.500 mg/dia em duas ou tres 
doses divididas. Os niveis minimos na faixa de 80-120 mg/mL 
sao considerados terapeuticos. 

5. Efeitos adversos — Entre 10e20% dos pacientes experimen- 
tam sedaqao ou anorexia, em especial no inicio do tratamento ou 
se a dose for aumentada muito rapidamente. Disturbio GI ocorre 
em 25% dos pacientes e, quando grave, geralmente pode ser tra- 
tado com cimetidina. Aumento do apetite e ganho de peso pode 
ser problematico para crianqas e adolescentes. Visao turva, dor 
de cabecpa, perda de cabelo e tremores ocorrem ocasionalmente. 
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Ligeiras elevaqoes das transaminases sao frequentes. Hepatite 
idiossincratica grave, pancreatite, trombocitopenia e agranulo- 
citose ocorrem apenas raramente. 

6. Acompanhamento medico — Testes de funqao hepatica 
devem ser feitos mensalmente durante 3 ou 4 meses; posterior- 
mente, testes de funqao hepatica, hemograma completo e niveis 
minimos de valproato devem ser obtidos a cada 3-4 meses. 

C. Carbamazepina/oxicarbazepina 

1. Indicacoes — A semelhanqa do litio e do valproato, a carba- 
mazepina pode ser eficaz para tratar transtorno bipolar ou para 
os sintomas-alvo de instabilidade de humor, irritabilidade ou 
descontrole comportamental. Alguns dados sugerem que ela e 
mais eficaz do que o valproato para as fases depressivas do trans¬ 
torno bipolar. Uma nova forma da carbamazepina — a oxicarba- 
zepina (Trileptal) — tambem esta sendo raramente utilizada para 
transtornos de humor em crianqas; entretanto, sua eficacia nao 
foi estabelecida. Supostamente, ela nao tern os efeitos colaterais 
preocupantes de supressao da medula ossea e induqao de enzi- 
mas hepaticas. Os niveis de sangue nao podem ser monitorados, 
e o intervalo entre as doses e semelhante ao da carbamazepina. 

2. Contraindicacoes — Historia previa de depressao da medula 
ossea ou de reaqao hematologica adversa a outro farmaco; histo¬ 
ria de sensibilidade a um ATC. 

3. Exame medico inicial — Realizar um hemograma completo 
com plaqueta, reticulocitos, ferro serico e ureia no sangue, testes 
de funqao hepatica; sumario de urina. 

4. Dosagem — O tratamento geralmente e iniciado com 
10-20 mg/kg/dia, divididos em duas doses, em crianqas menores 
de seis anos, 100 mg duas vezes/dia, em crianqas com idade entre 
6 e 12 anos, e 200 mg duas vezes/dia em crianqas com mais de 
12 anos. As doses podem ser aumentadas semanalmente ate que 
haja um efetivo controle dos sintomas. O total de doses diarias 
nao deve exceder 35 mg/kg/dia em crianqas menores de 6 anos, 
1.000 mg/dia em crianqas de 6-15 anos e 1.200 mg/dia em ado- 
lescentes com mais de 15 anos. Os niveis plasmaticos na faixa de 
4-12 mg/mL sao considerados terapeuticos. 

5. Efeitos adversos — Nauseas, tontura, sedaqao, dor de ca- 
beqa, boca seca, diplopia e constipaqao refletem propriedades 
anticolinergicas leves do farmaco. Erupqoes cutaneas sao mais 
comuns com a carbamazepina do que com outros estabilizadores 
de humor. Anemia aplastica e agranulocitose sao raras. Leucope- 
nia e trombocitopenia sao mais comuns e, se existirem, devem 
ser monitoradas atentamente quanto a evidencia de depressao 
da medula ossea. Estes efeitos geralmente ocorrem precoce e 
transitoriamente e depois voltam ao normal espontaneamente. 
A induqao de enzimas hepaticas pode alterar significativamente 
a eficacia dos medicamentos administrados juntos. 

6. Acompanhamento medico — Parametros hematologicos, 
hepaticos e renais devem ser acompanhados pelo menos a cada 
tres meses no primeiro ano. Uma contagem de leucocitos (glo- 
bulos brancos) no sangue abaixo de 3.000/mL e contagens abso- 
lutas de neutrofilos abaixo de 1,000/mL exigem descontinuaqao 
do farmaco e encaminhamento para consulta hematologica. 


D. Lamotrigina 

A lamotrigina e aprovada para o tratamento de depressao bi¬ 
polar em adultos. Os efeitos colaterais mais preocupantes deste 
medicamento sao erupqoes cutaneas graves que podem exigir a 
hospitalizaqao, podendo incluir a sindrome de Stevens-Johnson 
(0,8% de incidencia). A lamotrigina deve ser usada com muito 
cuidado. A dose inicial e de 25 mg, com uma lenta titulaqao de 
aumento de 25 mg/semana para uma dose-alvo (conforme clini- 
camente indicado) de 300 mg/dia. 

E. Gabapentina 

Como o valproato e a carbamazepina, a gabapentina e um anti- 
convulsante que tem sido utilizado como estabilizador do humor 
em algumas populates de adultos. Pode ser usado junto com o 
valproato ou carbamazepina em individuos com transtornos re- 
sistentes ao tratamento. A dose usual de adultos para transtornos 
de apreensao e 900-1.800 mg/dia em tres doses divididas e talvez 
precise ser ajustada para menos em individuos com insuficien- 
cia renal. Embora seu uso em adolescentes e ate crianqas esteja 
aumentando, a gabapentina nao e aprovada para esta indicaqao, 
e relatos de sua eficacia permanecem anedoticos. Alguns relato- 
rios sugerem que ela pode piorar os parametros comportamen- 
tais em crianqas com TDAH subjacentes. 

ANTIPSICOTICOS 

Antipsicoticos ati'picos 

Aripiprazol (Abilify) 

Clozapina (Leponex) 

Olanzapina (Zyprexa) 

Risperidona (Risperdal) Risperidona Consta (IM); 
Paliperidona (Invega) 

Quetiapina Seroquel, Quetiapina XR (Seroquel XR) 
Ziprasidona (Geodon) 

Neurolepticos convencionais 

Clorpromazina 

Haloperidol 

Molindona 

Perfenazina 

Tioridazina 

Tiotixeno 

Trifluoperazina 

Os antipsicoticos, anteriormente conhecidos como neurolepti¬ 
cos, sao indicados para sintomas psicoticos em pacientes com es- 
quizofrenia. Alguns tem agora indicaqao aprovada pelo FDA para 
transtorno afetivo bipolar em adultos (risperidona e olanzapina). 
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Eles tambem sao usados para mania aguda e como adjuntos aos 
antidepressivos no tratamento da depressao psicotica (com de- 
lirios e alucinaqoes). Os antipsicoticos podem ser usados com 
cautela em TEPT refratario, TOC refratario e em individuos com 
problemas de comportamento acentuadamente agressivos que 
nao respondem a outras intervenqoes. Eles tambem podem ser 
uteis para distorqao da imagem corporal e medos irracionais de 
alimentos e ganho de peso associados a anorexia nervosa. 

Os “antipsicoticos atipicos” diferem de antipsicoticos con- 
vencionais em sua especificidade de receptor e efeitos sobre re- 
ceptores de serotonina. Os antipsicoticos convencionais estao 
associados a uma maior incidencia de disturbios do movimento 
e sintomas extrapiramidais (SEP), devido a seu maior efeito 
sobre os receptores de dopamina. A introduqao de antipsicoticos 
atipicos alterou significativamente os padroes de prescriqao dos 
neurolepticos. Os antipsicoticos atipicos tern um melhor per- 
fil de efeitos colaterais para a maioria dos individuos e eficacia 
comparavel para o tratamento de sintomas psicoticos e agres- 
sividade. Os antipsicoticos atipicos tern uma diminuiqao da 
incidencia de SEP e discinesia tardia (DT). Efeitos colaterais sig- 
nificativos podem incluir ganho de peso e sedaqao substanciais. 
Em razao do aumento de seu uso em relaqao aos antipsicoticos 
convencionais, esta seqao concentra-se sobretudo nos antipsico¬ 
ticos atipicos. 

A. Aripiprazol 

O aripiprazol (Abilify) e o mais novo dos neurolepticos atipicos 
e e indicado para o tratamento de adultos com esquizofrenia e 
transtorno bipolar. E um bloqueador dopaminergico parcial e 
um agonista de serotonina. Os efeitos secundarios incluem nau¬ 
seas, vomitos e fadiga. Ele esta associado a um minimo ganho de 
peso. Doses acima de 30 mg sao mais propensas a estarem asso- 
ciadas a SEPs. O intervalo posologico e de 5-30 mg, e os compri- 
midos podem ser divididos. 

B. Olanzapina 

O FDA aprovou este agente para o tratamento de esquizofrenia 
e transtorno bipolar em adultos. A olanzapina (Zyprexa) tem 
maior afinidade para receptores da serotonina tipo 2 do que para 
receptores da dopamina-2 e tambem tem um efeito sobre os re¬ 
ceptores muscarinicos, histaminicos e a-adrenergicos. Tal como 
acontece com os outros antipsicoticos atipicos, ela pode ser mais 
util para tratar os sintomas negativos da esquizofrenia (embo- 
tamento do afeto, isolamento e retraimento e apatia) do que os 
antipsicoticos convencionais. Relatos informais e de caso apoiam 
sua utilidade em transtornos psicoticos em crianqas e adolescen- 
tes. A posologia para adultos de 5-15 mg/dia em dose unica ao 
deitar provavelmente tambem se aplica a adolescentes. O ganho 
de peso pode ser um efeito colateral significativo. A dose inicial 
para crianqas e normalmente de 1,25 mg. 

C. Quetiapina 

A quetiapina (Seroquel) e um antagonista dos receptores mul¬ 
tiples, incluindo a serotonina (5-HT1A e 5-HT2), a dopamina 
(Dj e D 2 ), a histamina e os receptores adrenergicos. A quetiapina 


e administrada com incrementos de 25-50 mg ate 800 mg para 
o tratamento de sintomas psicoticos. Ela e considerada um me- 
dicamento de peso neutro, e o principal efeito colateral e a seda- 
(jao. Ela tambem e oferecida em uma preparaqao com liberaqao 
prolongada (XR). 

D. Risperidona 

A risperidona (Risperdal) bloqueia os receptores de dopamina 
tipo 2 (semelhante ao haloperidol) e receptores de serotonina 
tipo 2. E aprovada para o tratamento da esquizofrenia e trans¬ 
torno afetivo bipolar em adultos. A risperidona tambem tem 
comprovada eficacia clinica no tratamento da sindrome de Tou- 
rette. A dose inicial e de 1-2 mg/dia. £ tipicamente titulada em 
incrementos de 0,5-1 mg ate a dose maxima de 40-10 mg para 
transtornos psicoticos. Os efeitos colaterais incluem ganho de 
peso e sedaqao. Um comprimido de dissoluqao (m-tab) e uma 
versao de aqao prolongada (OROS) do principal metabolito ativo 
da risperidona tambem esta disponivel (paliperidona). Uma 
apresentaqao injetavel intramuscular (Consta) esta disponivel 
para o manejo de longo prazo de transtorno bipolar e esquizo¬ 
frenia em adultos e e aplicada a cada duas semanas. 

E. Ziprasidona 

Ziprasidona (Geodon) tem afinidade por multiplos receptores de 
serotonina (5-HT2,5-HT1A, 5-HT1D e 5-HT2C) e receptores da 
dopamina-2, inibindo moderadamente a recaptaijao de norepi- 
nefrina e serotonina. Ela tambem tem afinidade moderada para 
Hi e receptores oti. A ziprasidona tem um efeito maior sobre os 
intervalos cardiacos QT e exige um ECG de base e monitoraqao 
do ECG quando uma dose de 80 mg e atingida e com cada mu- 
dan 9 a de dose acima de 80 mg para monitorar o prolongamento 
do intervalo QT. A ziprasidona causa minimo ganho de peso. A 
dose inicial e 20 mg, com alteraqoes da dose em incrementos de 
20 mg ate uma dose total diaria de 140 mg para o tratamento de 
sintomas psicoticos em adultos. Nao existem estudos de ziprasi¬ 
dona em crianqas e adolescentes no momento. 

F. Clozapina 

A clozapina (Clozaril) e normalmente reservada para os indivi¬ 
duos que nao responderam a varios outros antipsicoticos devido 
ao seu efeito colateral de agranulocitose. A clozapina bloqueia 
fracamente os receptores de dopamina tipo 2 e e praticamente 
isenta de SEP, aparentemente incluindo DT. Mostrou-se muito 
eficaz em cerca de 40% dos pacientes adultos com esquizofrenia 
cronica que nao responderam aos antipsicoticos convencionais. 

Agranulocitose nao relacionada com a dose ocorre em 0,5-2% 
dos sujeitos. Alguns relatos de caso mencionam beneficio da clo¬ 
zapina em crian 9 as e adolescentes portadores de esquizofrenia 
que eram resistentes a outros tratamentos. Contraindicaqoes 
sao o tratamento concomitante com carbamazepina e qualquer 
historia de leucopenia. O exame medico inicial deve incluir 
um hemograma completo e testes da fun 9 ao hepatica. A dose 
diaria e de 200-600 mg divididas em duas tomadas. Devido ao 
risco de neutropenia, os pacientes em tratamento com clozapina 
devem ser inscritos no Registro de Clozapina, e uma contagem 
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de leucocitos deve ser obtida a cada duas semanas antes de ofe- 
recer um suprimento do medicamento para duas semanas de 
tratamento. Se a contagem de leucocitos for inferior a 3.000/mL, 
a clozapina costuma ser interrompida. Outros efeitos colaterais 
incluem sedaqao, ganho de peso e aumento da salivaqao. A inci¬ 
dencia de crises aumenta com doses acima de 600 mg/dia. 

Informacoes gerais sobre antipsicoticos 

Os efeitos adversos a seguir se aplicam tanto aos antipsicoticos 
tipicos quanto aos atipicos, mas sua incidencia e considerada sig- 
nificativamente menor no tratamento com antipsicoticos atipicos. 

1. Triagem rnedica initial — Devem-se observar e analisar tre- 
mores e outros movimentos involuntarios anormais e estabelecer 
valores de referenda para hemograma e TFH. Um ECG deve ser 
obtido se houver uma historia de doenqa cardiaca ou arritmia, e 
estabelecer um intervalo QT basal (repolarizaqao cardiaca) antes 
do inicio dos antipsicoticos que tern um maior efeito sobre o 
intervalo QT (p. ex., ziprasidona e tioridazina). Os antipsico¬ 
ticos podem causar prolongamento do intervalo QT levando a 
arritmias ventriculares, como torsade de pointes. Medicamentos 
que afetam a rota das isoenzimas do citocromo P-450 (incluindo 
ISRS) podem aumentar a concentraqao plasmatica de neurolep- 
ticos e aumentar o risco de prolongamento QTc. 

2. Efeitos adversos — Os efeitos adversos mais problematicos 
dos antipsicoticos atipicos sao alentecimento cognitivo, seda- 
qao, hipotensao ortostatica e ganho de peso. Os antipsicoticos 
convencionais tem uma aumentada incidencia de SEP e DT. 
Sedaqao, retardo cognitivo e SEP tendem a estar relacionados 
a dose. Devido ao risco de efeitos colaterais, os medicamentos 
neurolepticos devem ser usados com cautela e monitorados re- 
gularmente. A relaqao risco-beneficio dos medicamentos para 
os sintomas-alvo identificados deve ser cuidadosamente consi¬ 
derada e analisada com os pais ou responsaveis. 

A. Ganho de peso, hiperglicemia, hiperlipidemia e diabete 
melito — Em uso clinico pos-comercializaqao, houve relatos de 
ganho de peso significativo, hiperglicemia e diabete melito. Isso 
levou a uma declaraqao de consenso das sociedades profissio- 
nais sobre a melhor forma de monitorar e gerenciar esses efeitos 


colaterais significativos. O Quadro 6-19 apresenta o calendario 
de monitoraqao atualmente recomendado. Avaliaqoes basais e 
continuas de marcadores significativos sao consideradas pratica 
clinica-padrao. 

B. Efeitos extrapiramidais — SEP e reaqoes distonicas agu- 
das sao espasmos musculares tonicos, geralmente da lingua, da 
mandibula e do pescoqo. Sintomas SEP podem ser levemente 
desconfortaveis, ou podem resultar em sintomas muito angus- 
tiantes, como crise oculogirica, torcicolo e mesmo opistotono. O 
inicio geralmente ocorre nos dias que seguem uma mudanqa de 
dosagem, e os sintomas podem ocorrer em ate 25% das crianqas 
tratadas com antipsicoticos convencionais. Distonias agudas in- 
duzidas por neurolepticos sao rapidamente aliviadas por antico- 
linergicos, como benztropina (Cogentin) e difenidramina. 

C. Discinesias tardias — DT sao disturbios de movimen¬ 
tos involuntarios que muitas vezes sao irreverslveis e podem 
aparecer apos o uso prolongado de medicamentos neurolepti¬ 
cos. Movimentos coreoatetoides da lingua e da boca sao mais 
comuns, mas as extremidades e o tronco tambem podem estar 
envolvidos. O risco de DT e pequeno em pacientes em uso de 
antipsicoticos atipicos, e naqueles em uso de antipsicoticos con¬ 
vencionais por menos de 6 meses. Nao existe um tratamento uni- 
versalmente eficaz. 

D. Pseudoparkinsonismo — O pseudoparkinsonismo geral¬ 
mente se manifesta 1-6 semanas apos o inicio do tratamento. 
Ele se apresenta com rigidez muscular, rigidez da roda dentada, 
expressao facial semelhante a mascara, bradicinesia, sialorreia e 
tremor do tipo “enrolando pilula”. Medicamentos anticolinergi- 
cos ou P-bloqueadores ou reduqoes da dose sao uteis. 

E. Acatisia — A acatisia geralmente se manifesta apos 1-6 se¬ 
manas de tratamento. Apresenta-se como uma sensaqao desa- 
gradavel de inquietaqao motora que varia de vago desconforto 
muscular a uma agitaqao acentuadamente disforica com andar 
frenetico. Agentes anticolinergicos ou P-bloqueadores as vezes 
sao uteis. 

F. SIndrome neuroleptica maligna — A slndrome neu- 
roleptica maligna e uma emergencia medica muito rara asso- 
ciada principalmente aos antipsicoticos convencionais, embora 
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tambem tenha sido relatada com antipsicoticos atipicos. Ela 
se manifesta por rigidez muscular grave, alteraijoes do estado 
mental, febre, instabilidade autonomica e mioglobinemia. A sin- 
drome neuroleptica maligna pode ocorrer sem rigidez muscular 
em pacientes que tomam antipsicoticos atipicos e deve ser con- 
siderada no diagnostico diferencial de qualquer paciente em uso 
de antipsicoticos que apresente febre alta e altera^ao do estado 
mental. Um indice de mortalidade de ate 30% foi relatado. O 
tratamento inclui avaliacpao medica imediata e retirada do neu- 
roleptico, podendo requerer a transference para uma unidade 
de terapia intensiva. 

G. Discinesias de abstinencia — Discinesias de abstinencia 
sao disturbios do movimento reversiveis que aparecem apos a re¬ 
tirada de medicamentos neurolepticos. Movimentos discineticos 
desenvolvem-se em 1-4 semanas apos a retirada do farmaco e 
podem persistir por meses. 

H. Outros efeitos adversos — Estes incluem arritmias car- 
diacas, irregularidades menstruais, ginecomastia e galactorreia 
devido a prolactina elevada, disfumjao sexual, fotossensibilidade, 
erupijoes cutaneas, menor limiar convulsivo, disfumpao hepatica 
e discrasias sanguineas. 

3. Interacoes medicamentosas — Podem ocorrer potencia- 
liza^ao dos efeitos depressores do sistema nervoso central ou 
dos efeitos anticolinergicos de outros farmacos, assim como au- 
mento dos niveis plasmaticos de antidepressivos. 

4. Acompanhamento medico — O paciente deve ser exami- 
nado pelo menos a cada tres meses em busca de sinais dos efei¬ 
tos secundarios listados. Uma Escala de Movimento Anormal 
Involuntario pode ser usada para monitorar DT em pacientes 
que usam antipsicoticos. A maioria dos tratamentos antipsicoti¬ 
cos parece estar associada a um ganho de peso relevante, o que 
aumenta o risco de desenvolvimento da sindrome metabolica e 
morbidade e mortalidade cardiovascular futura. Novas recomen- 
dacpoes incluem monitoramento trimestral da pressao arterial, 
ganho de peso, circunferencia abdominal, habitos alimentares e 
exercicio e, se indicado, glicemia e paineis de lipideos em jejum. 
Em caso de ganho de peso significativo ou valores laboratoriais 
anormais, os pacientes tambem devem passar para um agente 
com menor risco para esses eventos adversos ou devem receber 
tratamentos adicionais para reduzir eventos adversos especificos 
nos casos em que a suspensao do agente agressor e clinicamente 
contraindicada ou inviavel. 

ADRENERGICOS AGONISTAS 

Clonidina (Catapres) e Guanfacina (Tenex) 

I. Indicacoes — Clonidina e um agonista nao seletivo 
a-adrenergico clinicamente util para diminuir os estados de 
hiperestimula^ao em criamjas e adolescentes com TEPT e 
TDAH. A guanfacina e um agonista seletivo para receptores 
a 2 -adrenergicos com vantagens sobre agonistas nao seletivos clo¬ 
nidina. A guanfacina e menos sedativa e menos hipotensora que 
a clonidina e tern uma meia-vida maior, permitindo a dosagem 


duas vezes ao dia. Os relatorios do caso indicam que a guanfa¬ 
cina e eficaz em TDAH e na sindrome de Tourette com TDAH 
comorbido. Doses de agonistas na hora de deitar podem ser uteis 
para o inicio tardio do sono e pesadelos que podem ocorrer com 
o TEPT, para resolver a dificuldade para dormir observada no 
TDAH ou para amenizar os efeitos colaterais dos medicamentos 
estimulantes. Estes agentes tambem sao eficazes no tratamento 
dos tiques na sindrome de Tourette. 

2. Contraindicacdes — Agonistas adrenergicos sao contraindi- 
cados em pacientes com doen 9 a renal ou cardiovascular conhe- 
cida e naqueles com historia familiar ou pessoal de depressao. 

3. Triagem medica inicial — O pulso e a pressao arterial devem 
ser registrados antes de iniciar um agonista adrenergico. 

4. Dosagem — A dose inicial de clonidina geralmente e 
0,025-0,05 mg ao deitar. A dose pode ser aumentada apos 
3-5 dias, tomando 0,05 mg pela manha. Alem disso, o aumento 
da dosagem e feito por meio da adicpao de 0,05 mg no inicio da 
manha, depois ao meio-dia, e depois a noite a cada 3-5 dias ate 
uma dose total maxima diaria de 0,3 mg em tres ou quatro doses 
divididas por dia. A meia-vida de clonidina esta na faixa de 
3-4 h. Apesar de uma resposta clinica geralmente tornar-se visi- 
vel em cerca de quatro semanas, os efeitos do tratamento podem 
aumentar a cada 2-3 meses. Doses terapeuticas de metilfenidato 
podem frequentemente ser diminuidas em 30-50% quando utili- 
zado em conjunto com clonidina. A administracpao transdermica 
de clonidina usando um adesivo de pele pode ser bastante eficaz, 
mas pode causar irritaijao da pele em 40% dos pacientes. Os ade- 
sivos costumam ser trocados a cada cinco dias. 

A dose inicial de guanfacina e geralmente 0,5-1 mg uma 
vez por dia, aumentando conforme indicado clinicamente apos 
3-5 dias ate 2-4 mg/dia em duas ou tres tomadas por dia. Os 
efeitos adversos incluem dores de cabe<;a e dores de estomago 
transitorias em 25% dos pacientes. Seda^ao e hipertensao sao 
suaves. Para acompanhamento medico, pulso e pressao arterial 
devem ser verificados a cada 1-2 semanas durante dois meses e, 
em seguida, a intervalos de tres meses. 

5. Efeitos adversos — Sedacpao pode ser proeminente. Efeitos 
colaterais incluem cansa^o, tontura associada a hipotensao, au¬ 
mento do apetite e ganho de peso, dor de cabe^a, disturbios do 
sono, desconforto gastrintestinal, irrita^ao da pele com o uso de 
clonidina transdermica e rebote de hipertensao com a retirada 
abrupta. A bradicardia pode ocasionalmente ser acentuada. 

6. Interacoes medicamentosas — Maior seda^ao com depres¬ 
sores do sistema nervoso central; possivel aumento da toxicidade 
anticolinergica. Varios relatos de casos mencionam toxicidade 
cardiaca com clonidina quando combinado com metilfenidato, 
embora outros medicamentos e fatores clinicos estivessem pre- 
sentes em cada caso. 

7. Acompanhamento medico — O pulso e a pressao arterial 
devem ser registrados a cada duas semanas por dois meses e, 
depois, a cada tres meses. A descontinua^ao da clonidina ou da 
guanfacina deve ocorrer gradualmente, com diminui^ao grada- 
tiva da dosagem a cada 3-5 dias para evitar rebote da hiperten¬ 
sao. A pressao arterial deve ser monitorada durante a retirada. 
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FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 


► Tipos de maus-tratos: 

• Abuso fi'sico. 

• Abuso sexual. 

• Abuso e negligencia emocional. 

• Negligencia fisica. 

• Privacao de atendimento medico. 

• Sindrome de Munchausen por procuracao (abuso infantil 
medico). 

► Caracteristicas historicas comuns em casos de abuso fisico 
da crianca: 

• Mecanismo implausivel informado para explicar urn fe- 
rimento. 

• Historia discrepante, gue se altera, ou ausente. 

• Atraso na procura de cuidados. 

• Evento ou comportamento de uma crianca que provoca 
uma perda de controle pelo cuidador. 

• Historia de abuso na infancia do cuidador. 

• Afeto inadequado do cuidador. 

• Padrao de aumento da gravidade ou do numero de 
danos se nao houver intervencao. 

• Isolamento social ou fisico da crianca ou do cuidador. 

• Estresse ou crise na familia ou do cuidador. 

• Expectativas irreais do cuidador em relacao a crianca. 

• Mudancas de comportamento da crianca. 


Em 2008, um numero estimado de 3,3 milhoes de encaminha- 
mentos foram feitos as agendas de proteqao a crianqa envolvendo 
os alegados maus-tratos de aproximadamente seis milhoes de 
criancas. Isso se traduz em uma taxa aproximada de encami- 
nhamento nacional de 44,1 por 1.000 criancas. O numero total 
de crianqas confirmadas como maltratadas, segundo os serviqos 


de proteqao a crianqa, foi de 758.289 em 2008, gerando uma 
taxa de vitimizaqao por abuso de 10,3 por 1.000 criancas es- 
tadunidenses. Esta e a menor taxa de vitimizaqao durante o 
perlodo de cinco anos anteriores; 1.740 criancas foram viti- 
mas de abuso infantil fatal em 2008, resultando em uma taxa 
de 2,33 mortes por abuso infantil por 100.000 criancas. 

Abuso de substancias, pobreza e tensoes economicas, inca- 
pacidade e inabilidades dos pais no cuidado e violencia domes- 
tica sao citados como os problemas mais comuns presentes nas 
familias abusivas. O abuso e a negligencia de criancas podem 
ser melhor compreendidos de uma perspectiva ecologica, a qual 
reconhece as influences individuals, familiares, sociais, psico- 
logicas que se reunem para contribuir para o problema. Kempe 
e Heifer chamaram isso de padrao abusivo, no qual a crianqa, a 
crise e o potencial do cuidador para abuso sao os componentes 
em caso de maus-tratos. Este capitulo enfoca os conhecimentos 
necessarios para o reconhecimento, a intervenqao e o acompa- 
nhamento das formas mais comuns de maus-tratos na infancia e 
destaca o papel dos profissionais de pediatria na prevenqao. 

U.S. Department of Health and Human Services: Administration for 
Children, Youth, and Families. Child Maltreatment 2008. Avai¬ 
lable at: http://www.acf.hhs.gov/programs/cb/pubs/cmo8/index. 
htm. Accessed April 1, 2010. 

PREVENCA0 

O abuso fisico e, em muitos casos, evitavel. A extensa experiencia 
e a avaliaqao de familias de alto risco indicam que os serviqos de 
visita domiciliar as familias em situaqao de risco podem prevenir 
o abuso e a negligencia de crianqas. Esses serviqos podem ser pres- 
tados por enfermeiros de saude publica ou por paraprofissionais 
treinados, embora mais dados estejam disponiveis descrevendo 
intervenqoes por enfermeiras de saude publica. A disponibili- 
dade desses serviqos poderia fazer com que uma familia pegasse 
o telefone e pedisse ajuda antes de abusar de uma crianqa com a 
mesma facilidade com que um vizinho ou um medico notifica um 
episodio de abuso depois que ele ja ocorreu. Educaqao dos pais e 
orientaqao preventiva tambem ajudam, com atenqao ao manejo de 
situaqoes que estressam os pais (p. ex., colicas, comportamentos 







ABUSO E NEGLIGENCIA DE CRIANCAS 



3 


de choro e treinamento higienico), bem como disciplina apro- 
priada a idade e questoes gerais de desenvolvimento. A prevempao 
das lesoes abusivas perpetradas por outros cuidadores que nao os 
pais (p. ex., babas e adultos independentes da casa) pode ser obtida 
educando e orientando as maes sobre esquemas de assistencia in- 
fantil seguros e escolha de parceiros de vida seguros. Novos dados 
promissores sugerem a eficacia dos programas de base hospitalar, 
que ensinam aos pais sobre os perigos de sacudir uma criampa e 
como responder a um bebe que esta chorando. 

A prevemjao do abuso sexual e mais dificil. A maioria dos 
esfor^os nesta area envolve ensinar as crian^as a protegerem a 
si proprias e suas “partes ultimas” de dano ou interferencia. A 
idade de treinamento esfincteriano e um bom momenta para 
prover orientates preventivas para encorajar os pais a iniciarem 
essa discussao. A abordagem mais racional e colocar o onus da 
responsabilidade de preven^ao nos adultos que supervisionam a 
crian«;a e nos prestadores de servhjos medicos, e nao nas proprias 
crian<;as. Conhecer a histaria de qualquer vitimiza^ao dos pro- 
prios pais e importante, pois a capacidade de se envolver nesta 
discussao de orientaijao antecipataria com um medico e com os 
filhos pode ser afetada por essa historia. Promover o uso seguro 
da internet e limitar a exposi^ao a materials e meios de comuni- 
ca<;ao sexualizados devem fazer parte desta orientaijao antecipa- 
toria. Finalmente, muitos livros de recursos sobre esse tema para 
pais podem ser encontrados nas seqoes de educa^ao e saude da 
maioria das livrarias. 

Os esfonjos para prevenir o abuso emocional das crian<;as tern 
sido realizados por meio de amplas campanhas na midia. Nao 
existem dados disponiveis para avaliar a eficacia desta abordagem. 
O medico da aten^ao primaria pode promover um comporta- 
mento positivo, estimulante e nao violento dos pais. A mensagem 
de que eles sao modelos de comportamento para uma crian«;a e 
importante. A triagem para violencia domestica durante as con- 
versas sobre disciplina e segurampa domestica pode ser eficaz na 
identificacpao de pais e criampas em situaijao de risco. 

Augustyn M, McAlister B: If we don’t ask, they aren’t going to tell: 

Screening for domestic violence. Contemp Pediatr 2005;22:43. 
Cahill L, Sherman P: Child abuse and domestic violence. Pediatr Rev 
2006;27:339-345 [PMID: 16950939], 

Dias MS et al.: Preventing abusive head trauma among infants and 
young children: A hospital-based, parent education program. Pe¬ 
diatrics 2005;115:e470 [PMID: 15805350], 

Olds DL, Sadler L, Kitzman H: Programs for parents of infants and 
toddlers: Recent evidence from randomized trials. J Child Psychol 
Psychiatry 2007;48:355 [PMID: 17355402], 

ACHADOS CLINICOS 

Maus-tratos infantis podem ocorrer dentro ou fora da familia. A 
propor^ao de casos intrafamiliares para extrafamiliares varia con- 
forme o tipo de abuso, o sexo e a idade da crian«;a. Cada uma das 
seguintes condkpoes pode existir como diagnostics separados ou 
simultaneos. Negligencia e a forma de maus-tratos mais comu- 
mente notificada anualmente. 

O reconhecimento de qualquer forma de abuso e negligen¬ 
cia de crian^as so pode ocorrer se o abuso infantil for levado em 
conta no diagnostico diferencial da presente conditpao medica da 


criampa. A abordagem a familia deve ser apoiadora, acritica e em- 
patica. O individuo que traz a crian 9 a para o consultario medico 
pode nao ter nenhum envolvimento no abuso. Aproximadamente 
um tertpo dos incidentes de abuso infantil ocorre em ambientes ex¬ 
trafamiliares. No entanto, a supositpao de que o cuidador e “legal”, 
combinada com a nao consideratpao da possibilidade de abuso, 
pode custar caro e ate ser fatal. Levantar a possibilidade de que 
uma crianija sofreu abuso nao e o mesmo que acusar o cuidador 
de ser o agressor. O profissional de saude que esta examinando a 
crian 9 a pode explicar a familia que varias possibilidades podem 
explicar as lesoes ou sintomas da criam^a relacionados ao abuso. 
Quando a familia ou o cuidador que se apresenta nao esta envol- 
vido nos maus-tratos da crian 9 a, ele pode na verdade acolher a 
necessaria notifica 9 ao e investiga 9 ao. 

Em todos os casos de abuso e negligencia, uma historia deta- 
lhada psicossocial e importante, porque os fatores psicossociais 
podem indicar um risco ou confirmar maus-tratos a crian 9 a. 
Esta historia deve incluir informa 9 oes sobre quem mora na casa, 
outros cuidadores, violencia domestica, abuso de substancias e 
histaria familiar previa de abuso fisico ou sexual. Indagar sobre 
qualquer envolvimento anterior com servh^os de assistencia so¬ 
cial ou aplica 9 ao da lei pode ajudar a determinar o risco. 

Abuso fisico 

O abuso fisico de criam^as e mais frequentemente causado por 
um cuidador ou familiar, mas, as vezes, por um estranho tam- 
bem. As manifesta 9 oes mais comuns incluem contusoes, quei- 
maduras, fraturas, traumatismo craniano e lesoes abdominais. 
Um pequeno, mas significativo, numero de mortes pediatricas 
inesperadas, particularmente em bebes e criam^as muito peque- 
nas (p. ex., morte subita e inesperada), esta relacionado a abuso 
fisico. 

A. Historia 

O diagnostico medico de abuso fisico se baseia na presen 9 a de 
uma historia discrepante, na qual a histaria oferecida pelo cui¬ 
dador nao e compativel com os achados clinicos. A discrepan¬ 
cy pode existir porque a historia esta ausente, e parcial, muda 
ao longo do tempo ou simplesmente e ilogica ou improvavel. A 
presen 9 a de uma histaria discrepante deve induzir a solicita 9 ao 
de uma consulta com uma equipe multiprofissional de prote 9 ao 
a crian 9 a ou uma notifica 9 ao a agenda de servhjos de prote 9 ao 
infantil. Esta agenda e autorizada por lei estadual a investigar 
notifica 9 oes de suspeita de abuso e negligencia infantil. Uma in- 
vestiga 9 ao por assistentes sociais e, possivelmente, agentes poli- 
ciais, bem como uma visita domiciliar, pode ser necessaria para 
resolver as circunstancias das lesoes da criampa. 

B. Achados fisicos 

Os achados no exame das criam^as abusadas fisicamente podem 
incluir escoria 9 oes, alopecia (por puxar o cabelo), mordidas, 
contusoes, queimaduras, traumatismo dentario, fraturas, marcas 
de atadura ou cicatrizes. As lesoes podem estar em varios esta- 
gios de cura. As contusoes em crian 9 as que sofrem abuso fisico 
as vezes sao padronizadas (p. ex., marcas de cinto, marcas de 
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Quadro 7-1 Possiveis emergencias medicas por 
abuso infantil 


Qualquer crianca com contusoes (especialmente da cabeca, do rosto ou 
abdominais), queimaduras ou fraturas 
Qualquer bebe ou crianca menor de 2 anos com historia de suspeita de 
sindrome do bebe sacudido ou outros traumatismos cranianos 
Qualquer crianca que tenha sofrido traumatismo abdominal suspeito ou 
conhecido 

Qualquer crianca com queimaduras em forma de meia ou luva ou em 
outros padroes incomuns, queimaduras na genitalia e qualquer lesao 
por queimadura inexplicavel 

Qualquer crianca com revelacao ou sinal de agressao sexual dentro de 
48-72 h apos o alegado evento se a possibilidade de lesao aguda esta 
presente ou se existe evidencia forense 


hemorragia subdural por exames de tomografia computadori- 
zada ou ressonancia magnetica em lactentes — na ausencia de 
uma historia clara de acidente — esta altamente correlacionado 
com traumatismo craniano por abuso. Tomografia computado- 
rizada abdominal e o teste preferencial quando ha suspeita de 
trauma abdominal. Qualquer bebe ou crianga muito jovem com 
suspeita de traumatismo craniano ou abdominal relacionado a 
abuso deve ser avaliado imediatamente por um medico de emer- 
gencia ou traumatologista. 

Estudos de coagulagao e hemograma completo com plaque- 
tas sao uteis em criangas que apresentam escoriagoes multiplas 
ou graves em diferentes estagios de cura. Condigoes de coagu- 
lopatia podem confundir o quadro diagnostico, mas podem ser 
excluidas com cuidadosa anamnese, exame fisico, triagens labo- 
ratoriais e consultas hematologicas, se necessario. 


fivela ou marcas de pinga ou garra) e sao normalmente encontra- 
das sobre as areas de tecidos moles do corpo. Bebes ou criangas 
mais velhas em geral apresentam contusoes acidentais sobre pro- 
eminencias osseas, como canelas e cotovelos. Qualquer contusao 
em um bebe que ainda nao anda deve ser encarada com preocu- 
pagao. E importante observar que a datagao das contusoes nao e 
confiavel e deve ser abordada com cautela. Emergencias de abuso 
infantil estao listadas no Quadro 7-1. Laceragoes do frenulo ou 
da lingua e ferimentos nos labios podem estar associados a ali- 
mentagao forgada ou trauma contundente. Padroes patognomo- 
nicos de queimaduras incluem aquelas em forma de meia e luva; 
queimaduras por imersao das nadegas, as vezes com um “buraco 
em rosea” como area poupada; e queimaduras padronizadas, 
como de cigarros ou objetos quentes (p. ex., grelha, modelador 
de cabelo ou isqueiro). A ausencia de marcas de respingos ou de 
um padrao compativel com derramamento podem ajudar a dife- 
renciar queimaduras por liquido acidentais de propositais. 

Os traumatismos cranianos e abdominais podem se apresen- 
tar com sinais e sintomas compativeis com tais ferimentos. Trau¬ 
matismo craniano infligido (p. ex., sindrome do bebe sacudido) 
e lesoes abdominais podem nao ter resultados visiveis ao exame. 
Os sintomas podem ser sutis e podem imitar outras doengas, 
como a gastrenterite. Estudos demonstram que os casos de trau¬ 
matismo craniano provocado passarao despercebidos quando 
os profissionais nao consideram o diagnostico. O achado de he- 
morragias retinianas em uma crianga sem uma condigao medica 
compativel (p. ex., leucemia, infeegoes congenitas ou disturbio 
de coagulagao) deve aumentar a preocupagao com possivel trau¬ 
matismo craniano nao acidental. Hemorragias da retina nao cos- 
tumam resultar de ressuscitagao cardiopulmonar de lactentes ou 
de criangas. 

C. Achados radiologicos e laboratoriais 

Alguns achados radiologicos sao fortes indicadores de abuso fi¬ 
sico. Exemplos sao fraturas metafisarias de “canto” ou “alga de 
balde” dos ossos longos em criangas, fratura espiral das extremi- 
dades em recem-nascidos, fraturas de costela, fraturas da apofise 
espinhosa e fraturas em multiplos estagios de cura. Exames do 
esqueleto em criangas de 3 anos ou menos devem ser realiza- 
dos quando uma fratura suspeita e diagnosticada. O achado de 


Abuso sexual 

O abuso sexual e definido como o ato de envolver jovens de- 
pendentes e imaturos em atividades sexuais que eles nao podem 
compreender plenamente e para as quais nao podem dar seu 
consentimento, ou em atividades que violam as leis e os tabus 
de uma sociedade. Ele inclui todas as formas de violencia, in- 
cesto ou violagao sexual e pedofilia. Isso inclui caricias, contato 
oral-genital-anal, todas as formas de relagao sexual ou penetra- 
gao, exibicionismo, voyeurismo, exploragao ou prostituigao e o 
envolvimento de criangas na produgao da pornografia. Embora 
na ultima decada tenha ocorrido uma pequena tendencia de de- 
crescimo no numero total de notificagoes de abuso sexual nos 
EUA, a exploragao e o aliciamento de criangas e adolescentes 
pela internet continuam uma tendencia crescente. 

A. Historia 

O abuso sexual pode vir a atengao do clinico de diferentes 
maneiras: (1) A crianga pode ser levada para uma consulta 
de rotina ou por um problema agudo e o medico suspeitar de 
abuso sexual como resultado da historia ou exame fisico. (2) 
O pai ou responsavel, suspeitando que a crianga pode ter so¬ 
frido abuso sexual, pode levar a crianga ao medico e solicitar 
um exame para confirmar ou descartar abuso. (3) A crianga 
pode ser encaminhada pelos servigos de protegao infantil ou 
pela policia para um exame comprobatorio apos revelagao de 
abuso sexual pela crianga ou alegagao de abuso pelos pais ou 
terceiros. O Quadro 7-2 lista as apresentagoes comuns de abuso 
sexual infantil. Deve-se ressaltar que, com excegao de trauma 
agudo, algumas doengas sexualmente transmissiveis (DST) ou 
provas laboratoriais forenses, nenhuma dessas apresentagoes 
e especifica. As apresentagoes listadas devem despertar a sus¬ 
peita da possibilidade de abuso sexual e levar o medico a fazer 
as perguntas cabiveis, de forma compassiva e nao acusatoria. 
Fazer perguntas nao tendenciosas e apropriadas para a idade da 
crianga e importante, sendo, com frequencia, melhor realizadas 
pelo entrevistador mais experiente apos uma denuncia. Podem 
existir protocolos de agentes comunitarios de centros de de- 
fesa da crianga que ajudam na investigagao dessas denuncias. 
As preocupagoes manifestadas sobre abuso sexual no contexto 
do processo de divorcio e de custodia devem ser tratadas da 






ABUSO E NEGLIGENCIA DE CRIANCAS 



5 


Quadro 7-2 Apresentacoes de abuso sexual 

Declaracoes gerais ou diretas sobre abuso sexual 

Conhecimento, jogo ou comportamento sexualizado em jovens imaturos 

Abuso sexual de outras criancas pela vitima 

Alteracoes comportamentais 

Transtornos do sono (p. ex., pesadelos e terrores noturnos) 
Transtornos do apetite (p. ex., anorexia, bulimia) 

Depressao, isolamento social, ansiedade 
Agressao, acessos de raiva, impulsividade 
Transtornos neuroticos ou de conduta, fobias ou comportamentos de 
esquiva 

Culpa, baixa autoestima, desconfianca, sentimentos de desamparo 
Reacoes histericas ou de conversao 
Ameacas ou comportamento suicida ou de fuga 
Masturbacao excessiva 
Condicoes medicas 

Dor abdominal recorrente ou queixas somaticas frequentes 
Trauma genital, anal ou uretral 

Queixas recorrentes de dor genital ou anal, corrimento, sangramento 

Enurese ou encoprese 

Doencas sexualmente transmissiveis 

Gravidez 

Promiscuidade ou prostituicao, disfuncao sexual, medo de intimidade 
Problemas escolares ou evasao escolar 
Abuso de substancias 


mesma maneira, com a mesma documentaqao objetiva e im¬ 
partial. A American Academy of Pediatrics publicou diretrizes 
para a avaliar^ao de abuso sexual infantil, bem como outras re- 
lacionadas a maus-tratos na infancia. 

B. Achados fi'sicos 

Os achados genitais e anais das criancas abusadas sexualmente, 
bem como as mudanqas do desenvolvimento e variaqoes nor¬ 
mals nos himens femininos pre-puberes ja foram descritos em 
artigos de revista e guias de diagnostico visual. Para manter um 
senso de conforto e de rotina para o paciente, o exame genital 
deve ser realizado no contexto de um exame de corpo inteiro. 
Para meninas pre-puberes nao sexualmente ativas, um exame 
interno com especulo raramente e necessario, a menos que haja 
suspeita de lesao interna. As estruturas da genitalia externa 
feminina podem ser satisfatoriamente visualizadas usando a 
separaqao e traqao labial com a crianqa deitada de costas na 
posiqao de ra ou com os joelhos sobre o peito. A maioria das 
vitimas de abuso sexual nao apresenta achados fisicos. As ra- 
zoes para isso incluem atraso na revelaqao por parte da crianqa, 
abuso que pode nao causar traumas fisicos (p. ex., caricias, 
contato orogenital, ou exploraqao por fotografia pornografica), 
ou cura rapida de ferimentos leves, como abrasoes, contusoes 
ou laceraqoes labiais, do himen ou anais. Anormalidades nao 
especificas das regioes genital e retal, como eritema, erupqoes 
cutaneas e irritaqao, podem nao sugerir abuso sexual na ausen- 
cia de uma historia corroboradora, revelaqao ou alteraqoes de 
comp ort amento. 

Algumas DST devem sugerir fortemente abuso sexual. In- 
fecqao por Neisseria gonorrhoeae ou sifilis alem do periodo 


perinatal e diagnostico de abuso sexual. Chlamydia trachoma¬ 
tis , herpes-virus simples, tricomoniase e virus do papiloma 
humano sao sexualmente transmissiveis, embora o curso des- 
sas infecqoes potencialmente adquiridas no periodo perinatal 
possa ser longo. No caso do virus do papiloma humano, o apa- 
recimento de verrugas venereas apos a primeira infancia deve 
levar a uma discussao sobre questoes de abuso sexual. O HPV e 
um virus onipresente e pode se espalhar inocentemente por cui- 
dadores com lesoes de mao; biopsia e genotipagem viral e rara¬ 
mente indicada e, muitas vezes, sua disponibilidade e limitada. 
Finalmente, abuso sexual deve ser considerado com o diag¬ 
nostico do virus da imunodeficiencia humana (HIV) quando 
outros modos de transmissao (p. ex., transfusao ou aquisiqao 
perinatal) estiverem descartados. Profilaxia pos-exposiqao 
com medicamentos para o HIV em casos de violencia sexual 
aguda devem ser considerados apenas apos a avaliaqao do risco 
de transmissao e consulta com um especialista em doenqas 
infecciosas. 

Embora a sensibilidade e a especificidade dos testes sem cul- 
tura, como os testes de amplificaijao de acido nucleico (NAAT), 
tenham melhorado, eles ainda nao foram aprovados para o 
rastreio de DST em vitimas de abuso sexual ou para crianqas 
menores de 12 anos de idade. Se um NAAT e positivo, e ne¬ 
cessario realizar um segundo teste NAAT confirmatorio que 
analise um alvo alternative do material genetico na amostra ou 
uma cultura-padrao. Finalmente, os Centers for Disease Con¬ 
trol and Prevention e muitos atlas para abuso sexual fornecem 
orientaqoes para a triagem e o tratamento de DST no contexto 
de abuso sexual. 

C. Analise, avaliacao e manejo 

Uma avaliaqao forense das crianqas vitimas de abuso sexual deve 
ser realizada em um contexto que impeqa mais sofrimento emo¬ 
tional. Todos os profissionais devem ter acesso a um kit de estu- 
pro, que orienta o medico por meio de um conjunto de provas e 
culturas por etapas. Isso deve ocorrer em um departamento de 
emergencia ou clinica onde a cadeia de custodia para amostras 
possa ser assegurada. O examinador mais experiente (pediatra, 
enfermeiro ou agente de defesa da crianqa) e preferivel. Para os 
casos de abuso ou estupro ocorrido nas ultimas 72 h, a maio¬ 
ria dos Estados exige para fins legais que um kit de estupro seja 
usado. Se a historia indica que a crianqa pode ter tido contato 
com o esperma de um criminoso ha menos de 72 h, um exame 
para procurar semen ou seus marcadores (p. ex., fosfatase acida) 
deve ser realizado de acordo com protocolos estabelecidos. Mais 
importante, se existe historia de possivel abuso sexual nas ulti¬ 
mas 48-72 h e a crianqa relata um problema fisico ou um sinal 
fisico e observado (p. ex., sangramento ou corrimento genital ou 
anal), a crianqa deve ser examinada para identificar evidencias 
de trauma. O exame colposcopico pode ser crucial para determi- 
nar a extensao dos danos e fornecer a documentaijao juridica. 

Nem todos os componentes de um kit de coleta de evidencias 
forenses podem ser indicados na configuraijao do abuso sexual 
infantil (por oposiqao aos casos de estupro de adultos); a historia 
clinica e o risco de exposiqao devem orientar as amostras que sao 
coletadas. Alem das 72 h, a avaliaqao e feita conforme a histo¬ 
ria fornecida. Os orificios envolvidos devem ser cultivados para 
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N. gonorrhoeae e C. trachomatis, e as secreijoes vaginais avaliadas 
para Trichomonas. Estas infecqoes e vaginose bacteriana sao as 
infecqoes mais frequentemente diagnosticadas entre as meninas 
mais velhas que foram agredidas sexualmente. Sorologia para 
RPR, hepatite B e HIV devem ser obtidas no inicio do estudo 
e repetidas apos 2-3 meses. Testes de gravidez devem ser feitos 
conforme indicado. 

Casos de violencia sexual aguda que envolvem trauma ou 
transmissao de liquido corporal devem ter profilaxia de DST. 
O uso de doses adultas de ceftriaxona (125 mg IM em dose 
unica), metronidazol (2 g VO em dose unica) e azitromicina 
(1 g VO em dose unica) ou doxiciclina (100 mg VO 2 vezes/dia 
durante sete dias) deve ser oferecido quando pacientes mais 
velhas ou adolescentes se apresentarem para avalia^o. (A do- 
sagem pediatrica e calculada pelo peso e pode ser encontrada 
nos guias de referenda.) A vacinacpao contra hepatite B deve 
ser administrada a pacientes que nao tenham sido previamente 
vacinados. Nao existe profilaxia eficaz para a hepatite C. Uma 
avalia^ao do perpetrador de uma infec^ao sexualmente trans- 
missivel, se possivel, pode ajudar a determinar a expos^ao ao 
risco e orientar a profilaxia. Profilaxia para HIV deve ser consi- 
derada em determinadas circunstancias (ver Capitulo 42). Para 
meninas pos-puberes, contracepqao deve ser dada se o estupro 
ocorreu ha menos de 72 h. 

Embora muitas vezes seja dificil que as pessoas fa^am os 
exames de acompanhamento semanas apos uma agressao, estes 
exames sao essenciais para detectar novas infecqoes, imuniza^ao 
completa com vacina^o contra hepatite B, se necessario, e con- 
tinua^ao do provimento de apoio psicologico. 

Adams JA et al.: Guidelines for medical care of children who may 
have been sexually abused. J Pediatr Adolesc Gynecol 2007; 
20:163 [PMID: 17561184], 

Girardet RG et al.: Epidemiology of sexually transmitted infections 
in suspected child victims of sexual assault. Pediatrics 2009; 
124:79 [PMID: 19564286], 

Woods CR: Sexually transmitted diseases in prepubertal children: 
Mechanisms of transmission, evaluation of sexually abused chil¬ 
dren, and exclusion of chronic perinatal viral infections. Sem Pe¬ 
diatr Infect Dis 2005; 16:317 [PMID: 16210111], 


Abuso emocional e negligencia 

O abuso emocional ou psicologico tem sido definido como o 
ato de rejeitar, ignorar, criticar, isolar ou aterrorizar os filhos, 
que tem o efeito de minar sua autoestima. A forma mais comum 
e o abuso ou difamaqao verbal. As crianqas que testemunham 
violencia domestica devem ser consideradas vitimas de abuso 
emocional. 

A caracteristica mais comum da negligencia emocional e a 
ausencia do apego genitor-crian^a normal e uma subsequente 
incapacidade de reconhecer e responder as necessidades de um 
bebe ou crian<;a. Uma manifestat^ao comum da negligencia emo¬ 
cional na infancia e a insuficiencia nutricional (nao organica). 
Emocionalmente, os pais negligentes parecem ser incapazes 
de reconhecer o estado fisico ou emocional de seus filhos. Por 
exemplo, um genitor emocionalmente negligente pode ignorar 


o choro do bebe se o choro for incorretamente percebido como 
expressao de raiva. Esta interpreta^ao leva a uma alimentaijao 
inadequada e crescimento insuficiente. 

O abuso emocional pode causar sintomas inespecificos em 
crianqas. Perda da autoestima ou da autoconfian 9 a, transtornos 
do sono, sintomas somaticos (p. ex., dores de cabe 9 a e dores de 
estomago), hipervigilancia ou comportamentos evitantes ou fo- 
bicos (p. ex., reje^ao da escola ou fuga) podem ser as queixas 
apresentadas. Essas queixas tambem podem ser observadas em 
crian 9 as que sofrem violencia domestica. O abuso emocional 
pode ocorrer em casa ou na creche, na escola, na equipe despor- 
tiva ou em outros ambientes. 

Negligencia fisica e insuficiencia 
de crescimento 

Negligencia fisica e a incapacidade de fornecer a alimentaqao, as 
roupas e o abrigo necessarios e um ambiente seguro no qual as 
crian 9 as possam crescer e se desenvolver. Embora muitas vezes 
associada a pobreza ou ignorancia, a negligencia fisica envolve 
um problema mais serio do que a simples falta de recursos. Mui¬ 
tas vezes existe um componente de negligencia emocional e uma 
falha ou incapacidade, intencional ou nao, de reconhecer e res¬ 
ponder as necessidades da crianqa. 

A. Historia 

Embora tenha sido confirmada em quase tres quartos de todas 
as vitimas em 2008, a negligencia nao e facilmente documentada 
na historia. A negligencia fisica — que deve ser diferenciada das 
priva 9 oes da pobreza — estara presente mesmo depois de servi- 
90 s sociais adequados terem sido disponibilizados para familias 
carentes. O medico deve avaliar a historia psicossocial e dina- 
mica familiar quando existe possibilidade de negligencia, e uma 
cuidadosa investiga 9 ao do lar e da familia inteira por assistentes 
sociais pode ser necessaria. 

A historia oferecida em casos de falha de crescimento (defi¬ 
cit de crescimento) e muitas vezes incompativel com os achados 
fisicos. Crianqas que tenham sofrido uma desaceleraqao signi- 
ficativa do crescimento provavelmente nao estao recebendo as 
quantidades adequadas ou os tipos apropriados de alimentos, 
apesar da historia alimentar fornecido. As condiqoes medicas 
que causam retardo no crescimento na primeira e segunda infan - 
cias podem ser descartadas com uma historia detalhada e exame 
fisico com exames laboratoriais minimos. A historia psicosso¬ 
cial pode revelar depressao materna, caos ou disfun 9 ao familiar, 
ou outros fatores de risco sociais anteriormente desconhecidos 
(p. ex., abuso de drogas, violencia, pobreza ou doenqa psiquia- 
trica). A colocaqao da crianqa com outro cuidador geralmente 
e seguida por um drastico ganho de peso. A hospitalizaqao do 
paciente gravemente desnutrido e por vezes necessaria, mas a 
maioria dos casos e tratada em ambulatorio. 

B. Achados fisicos 

Bebes e crian 9 as com insuficiencia de crescimento de origem nao 
organica tem uma relativa ausencia de gordura subcutanea nas 
bochechas, nadegas e extremidades. Outras condiqoes associadas 
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a insuficiente ingestao de nutrientes e vitaminas podem estar 
presentes. Se a condiqao persiste por algum tempo, esses pacien- 
tes tambem podem parecer deprimidos. Crianqas mais velhas 
que sofreram negligencia emocional cronica tambem podem ter 
baixa estatura (i.e., nanismo por privac^ao). A circunferencia da 
cabeqa geralmente e normal em casos de insuficiencia de cresci- 
mento de origem nao organica. A microcefalia pode significar 
uma condiqao pre-natal, doenqa congenita ou deficiencia nutri- 
cional cronica e aumenta a probabilidade de atraso do desenvol- 
vimento mais grave e possivelmente permanente. 

C. Achados radiologicos e laboratoriais 

Crianqas com deficiencia de crescimento e desnutriqao podem 
nao exigir uma avalia^o completa. Avaliacpao da curva de 
crescimento do paciente, bem como cuidadosa plotagem dos 
parametros de crescimento subsequentes apos o tratamento, 
e fundamental. Hemograma completo, sumario de urina, pai- 
nel de eletrolitos e testes da tireoide e da funqao hepatica sao 
suficientes. A triagem neonatal deve ser documentada como 
de costume. Outros testes devem ser orientados por qualquer 
aspecto da historia clinica que aponte para uma condiqao nao 
diagnosticada anteriormente. Um exame do esqueleto e tomo- 
grafia computadorizada da cabeqa podem ser uteis caso haja 
suspeita de abuso fisico concomitante. O melhor metodo de 
triagem, no entanto, e a coloca^o em um ambiente no qual a 
crianqa possa ser alimentada e monitorada. Interna^o hospi- 
talar ou em uma instituiqao de assistencia social pode ser ne- 
cessaria. O ganho de peso pode nao ocorrer por varios dias a 
uma semana em casos graves. 

Privacao de cuidados medicos 

Privacpao de cuidados medicos e a incapacidade de fornecer o 
tratamento necessario para bebes ou crianqas com doenqas po- 
tencialmente fatais ou outras condiqoes medicas graves ou cro- 
nicas. Muitos Estados tem leis revogadas que apoiavam isenqoes 
religiosas como razao para nao procurar cuidados medicos para 
crianqas doentes. 

Sindrome de Munchausen por procuracao 

A sindrome de Munchausen por procuraqao e uma doenqa rela- 
tivamente rara em que um cuidador, geralmente a mae, Simula 
ou cria os sinais ou sintomas da doenqa em uma crianqa. Mais 
recentemente, o disturbio foi denominado abuso infantil me¬ 
dico. Casos fatais foram relatados. 

A. Historia 

Crianqas com sindrome de Munchausen por procuraqao podem 
apresentar os sinais e sintomas de qualquer doenqa que e fic- 
ticiamente produzida ou simulada. A crianqa pode apresentar 
uma longa lista de problemas medicos ou, muitas vezes, queixas 
bizarras recorrentes. Persistente busca de medicos e invalidez 
forqosa (p. ex., nao aceitar que a crianqa e saudavel e reforqar que 
a crianqa esta doente de alguma forma) tambem sao incluidos na 
definiqao original da sindrome de Munchausen por procuraqao. 


B. Achados fisicos 

As crianqas podem realmente estar doentes ou, com mais fre- 
quencia, sao apresentadas como doentes e tem uma aparencia cli¬ 
nica normal. Entre as apresentaqoes relatadas mais comuns estao 
apneia recorrente, desidrataqao por vomito induzido ou diarreia, 
sepse, quando contaminantes sao injetados na crianqa, alteraqao 
do estado mental, febre, hemorragia gastrintestinal e convulsoes. 

C. Achados radiologicos e laboratoriais 

Sepse polimicrobiana recorrente (especialmente em crian^as 
com cateteres permanentes), apneia recorrente, desidrata^ao 
cronica de causa desconhecida, ou outros achados laboratoriais 
altamente incomuns inexplicaveis devem levantar a suspeita de 
sindrome de Munchausen por procuracao. Testes toxicologicos 
tambem pode ser uteis. 
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

O diagnostico diferencial para abuso e negligencia pode ser di- 
reto (i.e., lesao traumatica contra nao traumatica). Tambem pode 
ser mais evasivo, como no caso de lesoes multiplas que podem 
gerar preocupaqao com uma condiqao medica subjacente, ou em 
situaqoes onde mudanqas de comportamento ou sintomas fisicos 
complexos mas inespecificos refletem o impacto emocional dos 
maus-tratos. 

O diagnostico diferencial de todas as formas de abuso fisico 
pode ser considerado no contexto de uma historia de trauma 
detalhada, historia medica familiar, achados radiograficos e exa- 
mes laboratoriais. O diagnostico da osteogenese imperfeita ou 
outras doenqas do colageno, por exemplo, pode ser considerado 
na crianqa com achados na pele e articulaqoes ou fraturas mul¬ 
tiplas, com ou sem a apresentaqao radiografica classica, sendo 
melhor faze-lo em consulta com um geneticista, um cirurgiao 
ortopedico e um radiologista. Traumas — acidentais ou pro- 
positais — lideram a lista dos diagnosticos diferenciais de he¬ 
matomas subdurais. Coagulopatia; disturbios do metabolismo 
de cobre, aminoacidos ou acidos organicos (p. ex., sindrome de 
Menkes e acidemia glutarica tipo 1); infecqao cronica ou anterior 
do sistema nervoso central; trauma do nascimento ou malforma- 
qao congenita do sistema nervoso central (p. ex., malformaqoes 
arteriovenosas ou acumulos de liquido cerebrospinal) podem 
precisar ser descartados em alguns casos. Deve-se reconhecer, 
no entanto, que as crianqas com estas doenqas raras tambem 
podem ser vitimas de abuso ou negligencia. 

Ha condiqoes medicas que podem ser confundidas com 
abuso sexual. Quando achados anormais do exame fisico sao 
observados, o conhecimento dessas condiqoes e fundamental 
para evitar erros de interpretaqao. O diagnostico diferencial in- 
clui vulvovaginites, llquen escleroso, dermatite, adesoes labiais, 
disturbios congenitos da uretra ou vulva, doenqa de Crohn e le¬ 
soes acidentais nos labios vaginais. Na maioria dos casos, estes 
podem ser descartados por historia cuidadosa e exame. 

TRATAMENTO 

A. Manejo 

Lesoes por agressao fisica, DSTs e sequelas medicas de negligen¬ 
cia devem ser tratadas imediatamente. Crianqas com deficit de 
crescimento relacionado a negligencia fisica e emocional pre- 
cisam ser colocadas em um ambiente onde possam ser alimen- 
tadas e cuidadas. Da mesma forma, a crianqa que corre risco 
de abuso ou negligencia recorrente precisa ser colocada em um 
ambiente seguro. Dadas as implicates emocionais e para o de- 
senvolvimento, o encaminhamento imediato para recursos de 
saude mental de qualquer paciente com historia de abuso infan- 
til ou negligencia e crucial. Houve progressos significativos na 
identificaqao, na pesquisa e na execuqao de tratamentos eficazes 
e com base em evidencias para maus-tratos. 

B. Notificacoes 

Nos EUA, medicos e muitos outros profissionais que entram em 
contato ou cuidam de crianqas sao notificadores obrigatorios. 


Se ha suspeita de abuso ou negligencia, uma notificaqao deve 
ser feita para a agenda local ou estadual designada para investi- 
gar essas questoes. Na maioria dos casos, esta sera a agenda de 
serviqos de proteqao infantil. Agendas de aplicaqao da lei tam¬ 
bem podem receber essas notificaqoes. O objetivo do relatorio e 
permitir aos profissionais reunir os elementos necessarios para 
determinar se o ambiente da crianqa (p. ex., casa, escola, creche 
ou lar adotivo) e seguro. Estudos recentes documentam barreiras 
para a notificaqao, mas os medicos devem estar conscientes de 
que informaqao de boa fe e uma exigencia legal para qualquer 
suspeita de abuso. Deixar de notificar uma preocupaqao pode 
ter desdobramentos legais para o provedor de saude ou conse- 
quencias graves para a saude e seguranqa do paciente. Muitos 
hospitals e comunidades formam equipes de proteqao da crianqa 
ou consultores disponiveis quando existent duvidas sobre o diag¬ 
nostico e tratamento em um caso de abuso infantil. Uma lista de 
consultores pediatricos em abuso infantil pode ser obtida junto a 
American Academy of Pediatrics. 

Exceto em casos extremos, uma denuncia de abuso emocio¬ 
nal dificilmente vai gerar uma resposta imediata dos orgaos de 
proteqao a crianqa. Isto nao deve impedir a notificaqao, especial- 
mente se tambem houver preocupatpao com violencia domes- 
tica ou outras formas de abuso ou negligencia. Os profissionais 
podem encorajar os pais a se envolverem com programas de 
treinamento para uma criaqao efetiva (p. ex., Healthy Families 
America ou Parents Anonymous) ou procurar uma consulta 
de saude mental. O suporte para a crianqa pode tambem incluir 
aconselhamento psiquiatrico ou atividades de tutoria e de pares de 
idade adequada na escola ou na comunidade. Finalmente, a co- 
municaqao com os serviqos sociais, manejo de casos e um acom- 
panhamento cuidadoso por medicos de atenqao primaria sao 
fundamentals para garantir a seguranqa permanente da crianqa. 
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Girardet RG et al.: HIV post-exposure prophylaxis in children and 
adolescents presenting for reported sexual assault. Child Abuse 
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PROGNOSTIC 

Dependendo da extensao das lesoes resultantes do abuso fisico 
ou sexual, o prognostico para a recuperaqao completa pode va- 
riar. Abusos fisicos graves que envolvem traumatismo craniano, 
trauma multiplo, queimaduras graves ou trauma abdominal 
exercem significativa morbidade e risco de mortalidade. Crian- 
qas hospitalizadas com diagnostico de abuso ou negligencia tem 
estadias mais longas e sao mais propensas a morrer. Consequen- 
cias a longo prazo na saude e no desenvolvimento sao comuns. 
Por exemplo, crianqas que sofrem danos cerebrais relacionados 
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com traumatismo craniano por abuso podem ter alteraqoes 
neurologicas importantes, como paralisia cerebral, problemas 
de visao, epilepsia, microcefalia e transtornos de aprendizagem. 
Outras lesoes menores, como escoriaqoes ou queimaduras, fra- 
turas e ate mesmo lesoes resultantes de trauma por penetraqao 
genital, podem curar bem e nao deixar sequelas. 

Os resultados emocionais e psicologicos para as vltimas 
muitas vezes sao mais prejudicial do que as lesoes flsicas. 
Maus-tratos infantis e outros tipos de disfunqao psicossocial 
afetam o desenvolvimento da saude flsica e mental das crianqas 
durante decadas. Preocupaqoes ha muito existentes foram vali- 
dadas; as vltimas tem maiores taxas de problemas de saude na 
infancia e idade adulta, suicldio na adolescencia, alcoolismo e 
abuso de drogas, ansiedade e depressao, criminalidade e violen- 
cia e problemas de aprendizagem. 
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Os servi^os ambulatoriais pediatricos oferecem a crianqas e ado- 
lescentes os cuidados de saude e os serviqos e consultas para o 
manejo preventivo agudo e cronico. Neste capitulo, e dada aten- 
qao especial a historia pediatrica e ao exame fisico, aos estagios 
normais do desenvolvimento, aos exames laboratoriais de tria- 
gem e a varios topicos pediatricos comuns. 

O desenvolvimento de uma relaqao medico-paciente-pais e 
crucial para que o paciente e os pais consigam efetivamente con- 
fidenciar as suas preocupaqoes. Esta relaqao se desenvolve com 
o passar do tempo, com numeros crescentes de consultas, e e 
facilitada pela continuidade dos profissionais e dos outros mem- 
bros da equipe. Esta relaqao clinica se baseia na confianqa que se 
desenvolve como resultado de varias experiences no contexto 
da consulta. Talvez o principal fator que facilite a relaqao seja 
o recebimento, pelos pacientes ou pais, de conselhos validos e 
efetivos. As habilidades importantes incluem a escolha do voca- 
bulario que comunique compreensao e competence, a demons- 
traqao de comprometimento, dedicando tempo e atenqao ao que 
causa preocupaqao, e a demonstraqao de respeito por areas que 
o paciente ou os pais nao desejem abordar (desde que nao haja 
desconfianqa acerca de abusos fisicos ou sexuais ou negligencia). 
Os pais e os pacientes esperam que suas preocupaqoes sejam 
abordadas com confidencialidade e que o profissional entenda e 
empatize com aquelas preocupaqoes. A relaqao efetiva medico- 
paciente-pais e um dos aspectos mais recompensadores da pe¬ 
diatria ambulatorial. 


HISTORIA PEDIATRICA 


Uma caracteristica impar da pediatria e que a historia representa 
um amalgama dos relatos objetivos dos pais (p. ex., febre por 
quatro dias), a interpretaqao subjetiva dos pais sobre os sintomas 
da crianqa (p. ex., o choro do bebe interpretado pelos pais como 
dor abdominal), e para as crianqas maiores a sua propria historia 
dos eventos. Os pais e os pacientes podem fornecer uma historia 
especifica e detalhada, ou uma historia vaga que requeira uma 
sondagem mais focada. Os pais podem ou nao ser capazes de 
distinguir se os sintomas seriam causados por uma enfermidade 
organica ou uma preocupaqao psicologica. A compreensao da 


familia e de suas crenqas e preocupaqoes com a crianqa pode 
ajudar no processo de distinguir as condiqoes organicas, emo- 
cionais e/ou comportamentais, minimizando exames e interven- 
qoes desnecessarios. 

Embora as preocupaqoes dos pais precisem ser entendidas, e 
essencial tambem obter, tanto quanto possivel, da historia direta- 
mente do paciente. As historias diretas nao so dao a informaqao 
de primeira mao, mas tambem dao a crianqa um grau de con- 
trole sobre uma situaqao potencialmente ameaqadora e que pode 
revelar informaqoes importantes sobre a familia. 

A obtenqao de uma historia pediatrica completa e demorada. 
Muitos serviqos fornecem questionarios para os pais completa- 
rem antes de o profissional ver a crianqa. Os dados dos questio¬ 
narios podem tornar uma consulta ambulatorial mais produtiva, 
permitindo que o medico aborde problemas em detalhes e revise 
mais rapidamente as areas que nao sejam relevantes. Os questio¬ 
narios podem ser mais produtivos que as entrevistas cara a cara 
em esclarecer aspectos particularmente sensiveis da historia. En- 
tretanto, a falha em revisar e assimilar essa informaqao antes da 
entrevista pode fazer com que um pai ou um paciente sinta que 
o tempo e o esforqo foram desperdiqados. 

Os elementos da historia que serao uteis com o passar do 
tempo devem ser prontamente acessiveis na ficha medica. Tal 
informaqao pode ser acumulada em uma folha resumida, con- 
forme ilustrado na Figura 8-1. Sao comumente incluidos os 
dados demograficos, uma lista de problemas, a informaqao 
sobre o uso cronico de medicamentos, alergias e hospitaliza- 
qoes previas e os nomes dos outros medicos que atendam o 
paciente. A documentaqao das imunizaqoes, incluindo todos 
os dados da Carteira de Vacinaqao, deve ser mantida em uma 
segunda pagina. 

Os componentes de uma historia pediatrica completa estao 
listados no Quadro 8-1. A informaqao deve, idealmente, ser 
obtida na primeira visita ao consultorio. Os primeiros sete itens 
podem ser incluidos em uma folha de resumo, na frente do 
prontuario medico. Os itens 8 e 9, e uma revisao focada dos 
sistemas, sao tratados conforme cada consulta de cuidados 
agudos ou cronicos. Toda a lista deve ser revisada e comple- 
mentada com as atualizaqoes relevantes em cada consulta de 
puericultura. 
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▲ Figura 8-1 0 uso de uma folha de resumo, como esta, antes do registro, facilita a reorientacao do cuidador e seus parceiros 
com o paciente. Algumas dinicas mantem o registro de consultas de supervisao de saude nesta folha para dizer ao medico se 
a crianca provavelmente recebeu os servicos preventivos apropriados. Uma segunda pagina, que documenta as imunizacoes, 
deve registrar os dados requeridos pela legislacao nacional de vacinacao. Quando uma alergia com potencial para anafilaxia for 
identificada, o paciente deve usar uma pulseira de alerta e obter urn kit de adrenalina, se for apropriado. 


EXAME Fl'SICO PEDlATRICO 


Durante o exame fisico pediatrico, deve-se ter tempo para permi- 
tir ao paciente se familiarizar com o examinador. As interagoes e 
as instrugoes ajudam a crianga a entender o que esta ocorrendo 
e o que deve ser esperado. Uma atitude gentil e amistosa e uma 
voz baixa ajudam a estabelecer um contexto que conduz a um 
exame fisico nao ameagador. O examinador deve levar em con- 
sideragao a necessidade de uma crianga quieta, a extensao da 
confianga estabelecida, e a possibilidade de uma resposta emo¬ 
tional (choro!) ao decidir a ordem em que os sistemas organicos 
da crianga serao examinados. Os procedimentos dolorosos ou 
desagradaveis (p. ex., otoscopia) devem ser adiados ate o final 


do exame. O examinador conseguindo ou nao estabelecer uma 
relagao de confianga com a crianga, o processo do exame deve 
prosseguir de forma eficaz e sistematica. 

A inspegao simples e importante, porque as criangas peque- 
nas podem temer o exame e ficar agitadas. Por exemplo, durante 
uma consulta por um quadro agudo de febre, o examinador deve 
observar a cor da pete e o esforgo respiratorio da crianqa antes de 
comeqar o exame. Durante uma consulta eletiva de puericultura, 
a observaqao dara ao examinador uma oportunidade de avaliar 
as interaqoes da crianqa com os pais. 

A roupa deve ser removida lenta e gentilmente, para evitar 
que a crianqa se sinta ameaqada. Um pai ou a propria crianqa 
sao habitualmente as melhores pessoas para fazer isso. O recato 
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Quadro 8-1 Componentes do banco de dados da historia pediatrica 3 


1. Dados demograficos 

Nome do paciente (e apelido, se houver), data de nascimento, numero de registro, sexo, raca, nomes dos pais (primeiro e 
ultimo nome), nomes dos irmaos e convenio de saude. 

2. lista de problemas 

Problemas importantes ou significativos, induindo datas de inicio e resolucao. 

3. Alergias 

Alergenio desencadeante, natureza da reacao, tratamento necessario e data que a alergia foi diagnosticada. 

4. Medicamentos cronicos 

Nome, concentracao, dose e frequencia de medicamentos de uso continuo. 

5. Historia do parto 

Saude materna durante a gravidez, medicamentos, drogas usadas, complicates da gravidez; duracao do parto; tipo do 
parto; e complicacoes do parto. Peso do bebe ao nascimento, idade gestacional, escore de Apgar e problemas no perlodo 
neonatal. 

6. Procedimentos de 
triagem 

Resultados da triagem no recem-nascido, triagem da visao e audicao, qualquer triagem na saude, ou exames 
laboratoriais de triagem. (Os resultados de triagem do desenvolvimento sao mantidos na secao do desenvolvimento; 
ver item 14.) 

7. Imunizacoes 

Antigeno(s), data de administracao, fabricante da vacina e numero de lote, e nome e titulo da pessoa que administrou 
a vacina; local, reacao e contraindicacoes previas (p. ex., imunodeficiencia ou um problema neurologico em evolucao), 
dados do folheto de orientacao vacinal (vaccine information statement, VIS) e data em que o folheto foi fornecido. 

8. Razoes para consulta 

As preocupacoes do paciente ou dos pais, dedaradas por suas proprias palavras, servem como o foco para a consulta. 

9. Historia da doenca atual 

Um resumo cronologico conciso dos problemas que demandaram a consulta, induindo a duracao, a progressao, os fatores 
de exacerbacao, as intervencoes que melhoraram e as associates. 

10. Historia clinica 

Uma afirmacao com relacao a funcionalidade e enfermidades, lesoes, hospitalizacoes e procedimentos na crianca. 

11. Dieta 

Padroes de alimentacao, o que gosta e o que nao gosta, uso de vitaminas e quantidades relativas de carboidratos, 
gorduras e proteinas na dieta. 

12. Historia familiar 

Informacao sobre as enfermidades dos parentes, de preference sob a forma de uma arvore genealogica. 

13. Historia social 

Constelacao familiar, relacoes, antecedentes educacionais dos pais, preference religiosa, e o papel da crianca na familia; 
o perfil socioeconomico da familia para identificar recursos disponlveis para a crianca, o acesso a servicos que possam ser 
necessarios, e estressores antecipados. 

14. Desenvolvimento 

(1) Alcance dos referenciais de desenvolvimento (induindo os resultados dos testes de desenvolvimento); (2) Referenciais 
e habitos sociais (habitos de higiene, brincadeiras, atividades importantes, padroes de sono, disciplina, relacoes entre 
pares); (3) Progresso escolar e documentacao de realizacoes especificas e escolaridade. 

15. Historia sexual 

Atitudes sexuais da familia, educacao sexual, desenvolvimento e atividade sexual, doencas sexualmente transmissiveis e 
medidas de controle da natalidade. 

16. Revisao dos sistemas (RS) 

Sintomas comuns em cada sistema corporal importante. 


a 0s componentes deste quadro devem ser incluidos no prontuario da crianca e estruturados para permitir a facil revisao e modificacao. 0 nome e o endereco 
do servico de saude devem aparecer em todas as paginas. 


deve sempre ser respeitado, e camisola ou lengois devem ser for- 
necidos. Os exames em adolescentes devem ser realizados na 
presenga de um acompanhante sempre que um exame pelvico ou 
um procedimento doloroso ou estressante for executado. 

As macas para exame sao convenientes, mas o colo dos pais 
e o lugar confortavel para uma crianga pequena. Para a maio- 
ria dos propositos, um exame adequado pode ser conduzido em 
uma “maca” formada pelas pernas do pai e do examinador, sen- 
tados um em frente ao outro. 

Embora um exame fisico completo seja importante em 
qualquer idade, em determinadas faixas etarias, o exame tende 
a focar problemas e preocupagoes especificas. Em qualquer 
idade, um profissional atento pode detectar sinais de condigoes 
clinicas importantes em uma crianga assintomatica. Na lactan- 
cia, por exemplo, o exame fisico pode revelar a presenga de 


craniossinostose, doenga cardiaca congenita ou displasia de de- 
senvolvimento do quadril. Similarmente, o exame de um bebe 
pode revelar palidez (possivel anemia por deficiencia de ferro) 
ou estrabismo. O exame de rotina de um adolescente pode re¬ 
velar escoliose ou acanthasis nigricans (um achado associado a 
resistencia a insulina). 


CONSULTAS DE PUERICULTURA 


Um dos varios esquemas para as consultas recomendadas de 
puericultura esta ilustrado na Figura 8-2. A Federal Maternal and 
Child Health Bureau desenvolveu diretrizes abrangentes para a 
supervisao de saude em seu programa Bright Futures. Em areas 
onde faltam informagoes com base em evidencias, a opiniao de 
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especialistas foi usada como a base para essas recomendaqoes. As 
diretrizes recentemente revisadas enfatizam o trabalho colabo- 
rativo com as famflias, reconhecendo a imprescindibilidade de 
atenqao as crianqas com necessidades especiais de cuidados de 
saude, ganhando competencia cultural e abordando os cuidados 
complementares e alternativos, assim como tambem integrando 
os cuidados em saude mental no contexto de cuidados prima¬ 
ries. Os medicos devem lembrar que as diretrizes nao precisam 
ser rigidas; os serviqos devem ser individualizados de acordo 
com as necessidades da crianqa. 

Durante as consultas de puericultura, o medico deve revisar 
o desenvolvimento da crianqa e os problemas agudos e cronicos, 
conduzir um exame fisico completo, prescrever exames apro- 
priados de triagem e antecipar as proximas etapas de desenvol¬ 
vimento. A informaqao recente deve ser obtida por meio de uma 
anamnese dirigida aos fatos ocorridos desde a ultima consulta. 
Por exemplo, “Desde a ultima consulta, houve alguma alteraqao 
relacionada a crianqa ou a vida familiar que possa ser mencio- 
nada”? O desenvolvimento deve ser avaliado pelo relato parental 
e pela observaqao do profissional em cada consulta. A vigilancia 
do desenvolvimento e reforqada com o uso sistematico de ques- 
tionarios dirigidos aos pais ou testes de triagem. Os parametros 
de crescimento devem ser cuidadosamente registrados, e o peso, 
o comprimento ou a altura, o perlmetro cefalico (ate os 3 anos de 
idade) e o indice de massa corporal (IMC) (acima > 2 anos) devem 
ser registrados e avaliados usando graficos estabelecidos de cresci¬ 
mento (ver o Capltulo 2). A visao e a audiqao devem ser avaliadas 
subjetivamente em cada visita, com avaliaqoes objetivas em inter- 
valos regulares, iniciando quando a crianqa for grande o suficiente 
para cooperar com o teste de triagem, habitualmente aos 3-4 anos 
de idade. Varios exames laboratoriais de triagem tambem podem 
fazer parte da consulta. 

Como menos que 4% das crianqas assintomaticas tern acha- 
dos flsicos nas consultas de rotina, uma parte importante da 
consulta de puericultura e dedicada as orientaqoes preventivas. 
Esta parte da consulta permite ao provedor de cuidados de saude 
abordar problemas comportamentais, do desenvolvimento, de 
prevenqao de lesoes, e nutricionais; problemas escolares; e outros 
problemas, conforme a idade, que poderao surgir antes da pro- 
xima consulta de rotina. 

American Academy of Pediatrics Committee on Practice and Am¬ 
bulatory Medicine: Recommendations for preventive pediatric 
health care. Pediatrics 2007;120:1376. 

Dinkevich E, Ozuah PO: Well-child care: Effectiveness of current re¬ 
commendations. Clin Pediatr 2002;41:211 [PMID: 12041716], 

Bright Futures Guidelines, 3rd ed. Available at: http://brightfutures. 
aap.org/3rd_Edition_Guidelines_and_Pocket_Guide.html. As¬ 
sessed August 24, 2009. 

AVALIACOES DO DESENVOLVIMENTO 
E COMPORTAMENTAL 

A abordagem dos problemas do desenvolvimento e do compor- 
tamento e uma das caracteristicas centrais nos cuidados prima¬ 
ries pediatricos. O termo retardo do desenvolvimento se refere a 
circunstancia na qual uma crianqa nao tenha demonstrado uma 


capacidade de desenvolvimento (como caminhar independen- 
temente) em uma idade em que a maioria das crianqas com de¬ 
senvolvimento normal ja tiver realizado essa tarefa. Os retardos 
no desenvolvimento sao, de fato, bastante comuns: aproximada- 
mente 18% das crianqas abaixo dos 18 anos de idade tem retar¬ 
dos do desenvolvimento ou tem condiqoes que os coloquem em 
risco de retardo do desenvolvimento. 

Os pediatras estao em uma posiqao Impar para avaliar o de¬ 
senvolvimento de seus pacientes. Esta avaliaqao deve idealmente 
tomar a forma de uma vigilancia, na qual um indivlduo qualifi- 
cado monitora o desenvolvimento com o passar do tempo, como 
parte dos cuidados de rotina. A vigilancia do desenvolvimento 
inclui varios elementos fundamentals: escuta das preocupa- 
qoes parentais; obtenqao de uma historia de desenvolvimento; 
observaqao cuidadosa durante as consultas; triagem periodica 
de todos os bebes e crianqas para avaliaqao de possiveis retardos, 
usando ferramentas validadas de triagem; reconhecimento de 
condiqoes e circunstancias que coloque as crianqas em risco 
aumentado de retardo; e encaminhamento das crianqas que te- 
nham anormalidades nos exames de triagem para avaliaqao e 
intervenqao adicional. 

O pronto reconhecimento das crianqas com retardo no desen¬ 
volvimento e importante por varias razoes. A presenqa de retardo 
pode levar os medicos a diagnosticar condiqoes insuspeitas, mas 
importantes, como as slndromes geneticas ou os disturbios me- 
tabolicos. As crianqas com atrasos do desenvolvimento podem 
ser encaminhadas para uma variedade de terapias do desen¬ 
volvimento, com profissionais como fisioterapeutas, terapeutas 
de fala e linguagem e terapeutas educacionais. As crianqas com 
atrasos de desenvolvimento, nao importando a causa, progridem 
melhor se receberem as terapias apropriadas de desenvolvimento 
do que as que se nao receberem. Muitos bebes e crianqas abaixo 
dos 3 anos com retardo podem ser elegiveis para receber uma 
ampla variedade de terapias e outros serviqos, frequentemente 
providas em casa, sem nenhum custo para as famflias. As crian¬ 
qas de 3 anos e mais, com algum tipo de retardo, podem receber 
os atendimentos pelo sistema escolar local. 

Embora sejam claros os beneficios da deteeqao precoce do 
retardo de desenvolvimento, e frequentemente dificil incorpo- 
rar a vigilancia do desenvolvimento na movimentada pratica 
ambulatorial. Somente 30% dos pediatras usam rotineiramente 
testes de triagem formais; a maioria conta apenas com o julga- 
mento clinico. Entretanto, quando os exames de triagem nao 
forem usados, com frequencia, os retardos nao sao detectados 
ate a idade escolar, particularmente quando o atraso nao e 
grave. Existem varias barreiras praticas para efetuar a vigilan¬ 
cia de rotina com o uso de ferramentas de triagem padroniza- 
das: a falta de tempo percebida para rastrear todas as crianqas 
em todas as consultas de rotina; a falta de familiaridade com 
as varias ferramentas de triagem; o desejo de nao preocupar 
os pais identificando um possivel retardo; e a falta de conhe- 
cimento para onde encaminhar, na comunidade, os pacientes 
com suspeita de retardo. Existem algumas soluqoes para essas 
barreiras, como o uso de questionarios de desenvolvimento 
preenchidos pelos pais, em vez do profissional, para ganhar 
tempo, tornar-se familiarizado com um ou dois testes de tria¬ 
gem, e usar os recursos da internet. Por exemplo, o National 
Dissemination Center for Children with Disabilities mantem um 
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qualquer ponto neste esquema, ou se quaisquer itens nao Infant Hearing. Year 2007 position statement: principles aplicavel. 
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site na web com links para uma ampla variedade de recursos em 
cada Estado americano (http://www.nichcy.org).* 

Estao disponiveis varias ferramentas de triagem do desenvol- 
vimento, administradas pelos pais e pelo medico. Sao testes de 
triagem com base no relato dos pais: The Parents’ Evaluation of 
Developmental Status, Ages and Stages Questionnaires, e Child De¬ 
velopment Inventories. Os testes de triagem Denver II (reproduzido 
no Capitulo 2, Figura 2-12), o Early Language Milestone Scale (ver 
o Capitulo 2, Figura 2-11) e o Bayley Infant Neurodevelopmental 
Screener envolvem a observatpao direta das habilidades da criampa 
por um professional. Todos os testes de triagem do desenvolvi- 
mento tem pontos fortes e fracos. O Denver II e familiar a muitos 
pediatras e e amplamente usado. Entretanto, embora o Denver II 
tenha uma sensibilidade relativamente alta para detectar possiveis 
retardos no desenvolvimento, a especificidade e baixa e pode levar 
a um encaminhamento excessivo de crian<;as normais para testes 
adicionais do desenvolvimento. 

Nao importando a abordagem usada para a triagem do desen¬ 
volvimento, ha varias considera^oes importantes: (1) a varia^ao 
no desenvolvimento infantil normal e ampla e, por consequencia, 
uma crian^a com carencia de uma habilidade unica em uma area 
isolada do desenvolvimento tem menos probabilidade de ter um 
problema significativo do desenvolvimento que uma crian«;a que 
mostre retardos multiplos em varias areas do desenvolvimento (p. 
ex., retardos em habilidade motora e na fala); (2) a continuidade 
dos cuidados e importante, porque o desenvolvimento e melhor 
avaliado com o passar do tempo; (3) e benefico usar rotineiramente 
os testes de triagem formais para avabar o desenvolvimento; (4) 
se forem detectados retardos do desenvolvimento nos cuidados 
primarios, esses pacientes necessitam de encaminhamento para 
testes adicionais e provavelmente se beneficiariam do recebimento 
de terapias focadas adicionais; (5) os pais apreciam quando e dada 
aten<;ao ao desenvolvimento da sua criamja e, em geral, reagem 
positivamente aos encaminhamentos para as terapias apropriadas 
ao desenvolvimento. 

Varios graficos de desenvolvimento com as expectativas com 
base na idade para o desenvolvimento normal estao apresentados 
no Capitulo 2 (ver as Figuras 2-1,2-2 e 2-3), bem como uma discus- 
sao da avaliaijao medica e do neurodesenvolvimento recomendada 
em uma criampa com suspeita de disturbio do desenvolvimento. 

Alem dos problemas do desenvolvimento, os pediatras sao 
uma fonte importante de informa^oes e aconselhamento aos pais 
em relaijao a uma ampla variedade de assuntos comportamentais. 
A natureza dos problemas comportamentais, naturalmente, varia 
conforme a idade da crian^a. Alguns topicos comuns trazidos 
pelos pais, discutidos em detalhes no Capitulo 2, incluem colicas, 
transtornos alimentares, problemas no sono, acessos de raiva e 
teimosia. Os topicos comportamentais dos adolescentes sao ex- 
aminados no Capitulo 3. 

American Academy of Pediatrics Council on Children with Disabili¬ 
ties: Identifying infants and young children with developmental 
disorders in the medical home: An algorithm for developmen¬ 
tal surveillance and screening. Pediatrics 2006;118:1808 [PMID: 
168118591], 


* N. de R.T. No Brasil, o Ministerio da Saude fornece material impresso 
e eletronico para avalia^ao simplificada das marcas do desenvolvimento 
www.saude.gov.br 


PARAMETROS PARA AVALIACAO 
DO CRESCIMENTO 

A monitora^ao apropriada do crescimento e fundamental na 
pratica pediatrica ambulatorial. Os graficos de crescimento pe- 
diatrico se baseiam em uma ampla amostragem da populatjao 
americana e estao prontamente disponiveis na internet (www. 
cdc.gov/growthcharts).** Os graficos de crescimento de 2-18 anos 
incluem um grafico de IMC para a idade, que e uma medida 
que se correlaciona bem com as comorbidades relacionadas a 
adiposidade e a obesidade. O IMC e calculado pelo peso (em 
quilogramas) dividido pela altura ao quadrado (em metros). O 
IMC e util para determinar a obesidade (IMC > 95 s percentil 
para idade) e o risco para sobrepeso (IMC entre 85 2 e 95 2 per¬ 
cents), bem como uma conditpao ponderal abaixo do normal 
(IMC < 5 2 percentil para idade). 

A altura, o peso e o perlmetro cefalico sao cuidadosamente 
medidos e registrados em cada consulta, durante os primeiros 
3 anos (ver os graficos de crescimento no Capitulo 2). Para crian- 
^as acima dos 3 anos, a altura e o peso devem ser medidos em 
cada exame de rotina. Para garantir medidas de peso precisas nas 
comparatpoes longitudinals, os bebes devem ser completamente 
despidos, e as criantpas menores devem usar somente roupa ul¬ 
tima. O comprimento deitado e registrado na carteira do bebe 
ate os 3 anos (ver as Figuras 2-1 e 2-3). Quando a crian 9 a tiver 
idade suficiente para ser medida em pe, a altura deve ser regis- 
trada dos 2 aos 20 anos (ver as Figuras 2-5 e 2-7). Se o cresci¬ 
mento circunferencial cefalico tiver sido constante nos primeiros 
2 anos, as medidas de rotina podem ser suspensas. Entretanto, 
se um problema do sistema nervoso central existir ou se desen- 
volver, ou se a crian^a tiver algum deficit no crescimento, essa 
medida continua sendo util. O acompanhamento da velocidade 
de crescimento para cada um desses parametros permite o reco- 
nhecimento precoce dos desvios da normalidade. 

American Academy of Pediatrics: Prevention of pediatric overweight 
and obesity. Pediatrics 2003 Aug;112(2):424-430, Reaffirmed Fe¬ 
bruary 1, 2007. 

Kuczmarski RJ et al.: CDC Growth Charts: United States. Advance 
Data from Vital and Health Statistics, No. 314. National Center 
for Health Statistics, 2000. Available at: http://www.cdc.gov/ 
growthcharts/default.htm 

PRESSAO SANGUINEA ARTERIAL 

A triagem da pressao sanguinea arterial (PAS) nas consultas de 
rotina da crian<;a cometpa aos 3 anos. Se a crian<;a tiver qualquer 
anormalidade renal ou cardiovascular, uma medi^ao da PAS deve 
ser obtida em cada consulta, nao importando a idade. A determi¬ 
nate precisa da PAS requer um equipamento adequado (estetos- 
copio, manometro e manguito, ou um sistema automatizado) e um 
individuo cooperative e acomodado em um ambiente silencioso. 
Embora os instrumentos de pressao sanguinea automatizados 
sejam amplamente disponiveis e de facil uso, as leituras da pressao 


** N. de R.T. No Brasil, o Ministerio da Saude adotou as curvas da OMS 
com base em populates de cinco paises de diferentes continentes, in- 
cluindo o Brasil, www.saude.gov.br 
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sanguinea desses dispositivos ficam tipicamente 5 mmHg mais 
altas para a pressao diastolica, e 10 mmHg mais altas para a pres¬ 
sao sistolica, em comparagao as tecnicas auscultatorias. Por isso, o 
diagnostico de hipertensao nao deve ser feito apenas com base nas 
medigoes automatizadas. Adicionalmente, a pressao sanguinea 
varia conforme a altura e o peso do individuo. Consequentemente, 
a hipertensao e diagnosticada como uma pressao sanguinea sisto¬ 
lica ou diastolica maior que o 95- percentil, com base no percentil 
da idade e da altura (ou peso) do paciente. 

A largura da porgao inflavel do manguito deve ser 40-50% da 
circunferencia do membro. As criangas obesas necessitam de um 
tamanho maior do manguito para evitar uma leitura falsamente 
elevada da pressao sanguinea. Os manguitos muito estreitos su- 
perestimarao e os muito largos subestimarao a pressao sangui¬ 
nea verdadeira. As medidas repetidas em consultas diferentes, 
com o passar do tempo, devem ser registradas em graficos no 
prontuario medico ou a um equivalente eletronico a um regis- 
tro de papel. Os parametros normals da pressao sanguinea sao 
fornecidas no Capitulo 19. O National High Blood Pressure Edu¬ 
cation Program recomenda que todas as criangas com pressao 
sanguinea maior ou igual a 95% devem ser investigadas com he- 
mograma completo, ureia, creatinina, eletrolitos, perfil lipidico 
em jejum, glicose, exame de urina, urocultura, ultrassonografia 
renal, ecocardiograma e exame da retina. A monitoragao am- 
bulatorial da pressao sanguinea durante um periodo de 24 h e 
aconselhada em algumas circunstancias. 

National High Blood Pressure Education Program Working Group 
in High Blood Pressure in Children and Adolescents: The fourth 
report on diagnosis, evaluation and treatment of high blood pres¬ 
sure in children and adolescents. Pediatrics 2004;114:555 [PMID: 
15286277], 

Park MK et al.: Comparison of auscultatory and oscillometric blood 
pressures. Arch Pediatr Adolesc Med 2001;155:50 [PMID: 
11177062], 

Wiesen J et al.: Evaluation of pediatric patients with mild to mod¬ 
erate hypertension: Yield of diagnostic testing. Pediatrics 
2008;122:e988-e993 [PMID: 18977966], 

TRIAGEM DE DISTURBIOS DA VISAO 
E DA AUDICAO 

O exame dos olhos e uma avaliagao da visao devem ser feitos em 
todas as consultas de supervisao de rotina. Os problemas ocula- 
res sao relativamente comuns em criangas: os erros de refragao, 
a ambliopia e/ou o estrabismo ocorrem em 5-10% de pre-esco- 
lares. As avaliagoes podem ser apropriadamente subjetivas (pela 
historia), objetivas (pelo exame e/ou teste), ou por ambos. 

A acuidade visual, o alinhamento ocular e/ou outros pro¬ 
blemas oculares devem ser avaliados em todas as consultas. Em 
criangas desde o nascimento ate os 3 anos de idade, os olhos e 
as palpebras devem ser inspecionados, o movimento e o alinha¬ 
mento dos olhos sao avaliados e as pupilas e reflexos vermelhos 
sao examinados. O reflexo vermelho, feito em cada pupila e 
entao em ambos os olhos simultaneamente, e usado para detec- 
tar opacidades oculares (p. ex., catarata ou turvagao da cornea) 
e anormalidades retinianas (p. ex., descolamento da retina ou 
retinoblastoma). Em criangas abaixo dos 3 anos de idade ou nas 


Quadro 8-2 Acuidade visual apropriada a idade 3 


Idade (anos) 

Acuidade minima aceitavel 

3-5 

20/40 

6 e acima 

20/30 


a Encaminhar para um oftalmologista se a acuidade minima nao for atingida 
em qualquer idade ou se houver uma diferenca, em escores, de duas ou 
mais linhas entre os olhos. 


criangas incapazes de se comunicar verbalmente de qualquer 
idade, a visao pode ser avaliada pela capacidade da crianga em 
fixar e seguir um objeto. 

Em criangas de 3 anos e mais, alem das avaliagoes oculares, 
um teste formal de acuidade visual deve ser feito. Ele pode ser 
executado no consultorio com uma variedade de exames, in- 
cluindo grafico visual “E” ou testes com figuras, como os cartoes 
de Allen. Cada olho e testado separadamente, com o olho nao 
testado sendo completamente coberto. O credito e dado para 
qualquer linha em que a crianga consiga mais de 50% de acertos. 
As criangas de 4 anos de idade e maiores que sejam incapazes de 
cooperar devem ser retestadas, idealmente dentro de um mes, 
e aquelas que nao conseguem cooperar em repetidas tentativas 
devem ser encaminhadas a um oftalmologista. Os resultados do 
teste sao interpretados com o uso dos valores de corte do Quadro 
8-2, porque a acuidade visual melhora com a idade. Entretanto, 
qualquer discrepancia de duas linhas entre os dois olhos, mesmo 
dentro da variagao considerada como resultado normal no teste 
(p. ex., 20/20 em um olho e 20/30 no outro em uma crianga de 
6 anos ou mais), deve ter encaminhamento para um oftalmolo- 
gista. Ao longo da infancia e da adolescencia, os profissionais 
devem rastrear estrabismo (mau alinhamento ocular) e acuidade 
visual diminuida. O teste do ponto aleatorio E e recomendado 
para detectar estrabismo. O teste de reflexo corneal a luz, o teste 
da cobertura, e os testes de acuidade visual estao descritos com 
mais detalhes no Capitulo 15. 

A perda auditiva, se nao for detectada, pode levar a deficien- 
cias significativas na fala, na linguagem e no desenvolvimento 
cognitivo. A triagem universal da audigao e oferecida para os 
recent-nascidos na maioria das partes dos EUA,* porque a perda 
auditiva bilateral significativa e uma das anomalias importantes 
mais comuns encontradas ao nascimento, e a detecgao e a inter- 
vengao precoces da perda auditiva levam a melhores desfechos 
para as criangas. A audigao em bebes e avaliada com emissoes 
otoacusticas evocadas ou por respostas auditivas evocadas do 
tronco cerebral. A prova audiologica confirmatoria e necessa- 
ria para os testes anormais, porque a triagem universal da au¬ 
digao do recem-nascido esta, as vezes, associada a resultados 
falso-positivos. 

O teste comportamental informal da audigao, como ao ob- 
servar a resposta do bebe a um chocalho sendo agitado, pode 
nao ser confiavel. As preocupagoes dos pais sobre a audigao tem 
maior valor preditivo que os resultados dos testes informais, e 


* N. de R.T. No Brasil, a Sociedade Brasileira de Pediatria recomenda a 
triagem universal. A portaria de 2004 do Ministerio da Saude estabelece 
o Programa de Saude Auditiva (www.saude.gov.br e www.sbp.org.br) 
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tais preocupatpoes devem ser seriamente consideradas. A audio- 
metria de reconhecimento tonal pura e/ou da voz e posslvel a 
partir dos 3 anos de idade. Qualquer evidencia de perda de audi- 
gao deve ser substanciada pela repetigao do teste, e se ainda esti- 
ver anormal, sera feito um encaminhamento para uma avaliagao 
formal da audigao. Varias condigoes herdadas ou adquiridas au- 
mentam o risco de perda auditiva. As criangas com quaisquer 
fatores de risco para perda auditiva devem ser acompanhadas 
e periodicamente rastreadas. Os detalhes adicionais relativos a 
avaliagao auditiva sao fornecidos no Capitulo 17. 

American Academy of Pediatrics et al.: Eye examination in in¬ 
fants, children, and young adults by pediatricians. Pediatrics 
2003:111:902 [PMID: 12671132], 

Katbamna B, Crumpton T, Patel DR: Hearing impairment in chil¬ 
dren. Pediatr Clin North Am. 2008; 55:1175. 

Tingley DH: Vision screening essentials: Screening today for eye dis¬ 
orders in the pediatric patient. Pediatr Rev 2007;28:54. 


TRIAGEM 

A triagem no neonato 

A triagem do neonato envolve uma testagem populacional para 
doengas metabolicas e geneticas. Ele tem-se tornado um com- 
ponente essencial em um programa de saude publica que ras- 
treia mais de 4 milhoes de neonatos a cada ano. As amostras 
sangulneas sao coletadas por meio de pungao do calcanhar de 
neonatos antes da alta hospitalar, e os resultados estao em geral 
disponlveis dentro de uma semana. Alguns Estados habitual- 
mente repetem o hemograma entre os 7 e os 14 dias de vida, e 
outros o recomendam se a crianga tiver alta em menos de 24 h. 
A variagao vista nos paineis de triagem de neonatos de Estado 
para Estado comegou a diminuir gramas as recomendagoes na- 
cionais. Em 2006, o Painel de Triagem Uniforme foi publicado, 
recomendando que 29 condigoes se tornassem parte obrigatoria 
da triagem de neonatos e que outras 25 sejam consideradas. A 
maioria dos Estados adotou essas diretrizes.* 

Os bebes com uma triagem positiva devem ser atentamente 
acompanhados, com exames confirmatorios adicionais feitos 
em um centro com experiencia na execugao de tais exames. Os 
testes de triagem sao habitualmente acurados, mas a sensibili- 
dade e a especificidade de um exame de triagem em particular 
devem ser cuidadosamente consideradas. Se os sintomas de 
uma doenga estiverem presentes, apesar de um resultado ne- 
gativo em um teste de triagem, o bebe deve ser adicionalmente 
testado. Uma vez que um diagnostico seja conlirmado, o bebe 
precisara de avaliagao e tratamento adicionais. A triagem de 
neonatos tern beneficiado milhares de bebes e suas familias, 
prevenindo e diminuindo a morbidade de muitas doengas. Ine- 
vitavelmente, mais doengas serao adicionadas nos proximos 
anos, e os laboratories privados ja oferecem mais opgoes de 
triagem. Para algumas doengas, a nossa capacidade de testar ja 
sobrepujou a nossa capacidade de tratar. O custo emocional da 


* N. de R.T. No Brasil, o Programa de Triagem Neonatal e instituldo 
para todas as criangas e inclui a triagem de hipotireoidismo congenito, 
fenilcetonina, hemoglobina e fibrose cistica. Triagens extendidas sao ofe- 
recidas por laboratories privados. 


triagem falso-positiva e um desafio continuo. Estes sao alguns 
dos desafios eticos que o programa de triagem de neonatos 
deve enfrentar a medida que se expande. 

Fernoff PM: Newborn screening for genetic disorders. Pediatr Clin 
North Am 2009 Jun;56(3):505-513. 

Newborn screening: Toward a uniform screening panel and system. 
Genet Med 2006 May;8(Suppl 1):1S-252S. 


Triagem de intoxicacao por chumbo 

O bebe e a crianga em desenvolvimento estao em risco de enve- 
nenamento ou toxicidade pelo chumbo, em razao da sua propen- 
sao em colocar objetos na boca e por sua eficiente absorgao desse 
metal. As criancas com toxicidade por chumbo sao tipicamente 
assintomaticas. Os niveis sanguineos elevados (> 70 mcg/dL) 
podem causar problemas de saude graves, como convulsoes e 
coma. Numerosos deficits neuropsicologicos tern sido associados 
aos niveis aumentados do chumbo. Mesmo niveis sanguineos de 
chumbo abaixo de 10 mcg/dL tern sido correlacionados com quo- 
cientes de inteligencia mais baixos. A tinta com base de chumbo 
permanece sendo a fonte primaria de exposigao de chumbo neste 
pais, embora a maior parte do seu uso tenha sido banida desde 
1977. Os niveis de chumbo cairam nacionalmente, de uma media 
de 16 mcg/dL, em 1976, para 2 mcg/dL, em 2001. Entretanto, 
existe variaqao consideravel nos niveis de chumbo em diferentes 
regioes dos EUA, e a maioria das criangas com risco de toxicidade 
por chumbo nao e atualmente rastreada. Apesar da ampla varia¬ 
gao na prevalencia da toxicidade por chumbo, o CDC recomenda 
a triagem universal para chumbo em criancas com 1 e 2 anos de 
idade, e triagem direcionada a criangas maiores que vivem em 


Quadro 8-3 Elementos de um questionario para risco 
por chumbo 

Perguntas recomendadas 

1. A sua crianca vive ou regularmente visita alguma casa construida 
antes de 1950? Pode incluir a creche, a pre-escola, a casa de um 
cuidador ou familiar, e assim por diante. 

2. 0 seu filho vive ou regularmente visita alguma casa construida 
antes de 1978, com renovacao ou reforma recente, acontecendo no 
momento, ou planejada? 

3. 0 seu filho tern alguma irma ou irmao, familiar ou amigo que 
esteja sendo acompanhado por intoxicacao por chumbo? 

Perguntas que podem ser consideradas conforme a regiao ou localidade 

1. 0 seu filho vive com algum adulto cujo trabalho (p. ex., em uma 
fundicao de cobre ou bronze, area de pratica de tiros, reparo de 
automoveis ou barcos ou reforma de moveis) ou passatempo 

(p. ex., eletronica, pescaria, tingimento de vidros, ceramica) envolve 
a exposicao ao chumbo? 

2. 0 seu filho vive proximo a um local de trabalho ou industria 

(p. ex., fundicao, planta de reciclagem de baterias) que envolve 
o uso de chumbo? 

3. 0 seu filho manuseia ceramica ou ingere medicamentos que se 
suspeita apresentarem um alto teor de chumbo? 

4. 0 seu filho tern exposicao a brinquedos velhos, de manufatura 
duvidosa, ou a queima de madeira pintada? 

5. 0 seu filho brinca em alguma quadra esportiva com grama artificial? 
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comunidades com uma porcentagem alta de casas antigas (> 27% 
das casas construidas antes de 1950), ou uma porcentagem alta de 
crianqas com niveis sanguineos elevados de chumbo (> 12% das 
crianqas com niveis acima de 10 mcg/dL). Antigamente, todas as 
crianqas registradas no programa Medicaid eram rastreadas, mas 
agora a recomendaqao e de rastrear aquelas em risco devido as 
variaqoes locais da exposiqao ao chumbo.* 

As comunidades com dados inadequados em relaqao aos ni¬ 
veis sanguineos locais de chumbo tambem devem ser submetidas 
a uma triagem universal. Os cuidadores de crianqas entre 6 meses 
e 6 anos de idade podem ser entrevistados por meio de um ques- 
tionario sobre os fatores de risco ambientais para exposiqao ao 
chumbo (Quadro 8-3), embora os dados para apoiar o uso desta 
triagem sejam inconclusivos. Se os fatores de risco estiverem pre- 
sentes, o nivel de chumbo sanguineo deve ser medido. 

Uma amostra de sangue venoso e preferivel a coleta capilar. Um 
teste capilar elevado deve ser sempre confirmado por uma amos¬ 
tra venosa. Nenhuma aqao e necessaria para niveis sanguineos de 
chumbo abaixo dos 10 mcg/dL. O desenvolvimento cognitivo das 
crianqas com niveis sanguineos confirmados acima de 14 mcg/dL 
deve ser avaliado, devendo-se identificar a fonte ambiental. A 
deficiencia de ferro deve ser tratada, se estiver presente. A quela- 
qao do chumbo esta indicada para niveis de 45 mcg/dL e acima, e e 
urgentemente necessaria para niveis acima de 70 mcg/dL. Todas as 
familias devem ser orientadas para diminuir o risco de exposiqao ao 
chumbo. Com qualquer nivel de chumbo elevado (> 10 mcg/dL), a 
triagem repetida deve ser feita em intervalos recomendados. 

Deficiencia de ferro 

A deficiencia de ferro e a deficiencia nutricional mais comum 
nos EUA. A deficiencia grave de ferro causa anemia, problemas 
comportamentais e efeitos cognitivos, mas as evidencias recen- 
tes sugerem que mesmo a deficiencia de ferro sem anemia pode 
causar transtornos comportamentais e cognitivos. Alguns efei¬ 
tos, como o desenvolvimento de ciclos de sono anormal, podem 
persistir mesmo apos a deficiencia de ferro ter sido corrigida na 
lactancia. Os fatores de risco para deficiencia de ferro incluem 
nascimentos pre-termo ou de baixo peso, gravidez multipla, 
deficiencia de ferro na mae, uso de formula nao fortificada ou 
leite de vaca antes dos 12 meses de idade, e uma dieta pobre em 
alimentos que contenham ferro. Os bebes e crianqas pequenas 
que consomem mais de 700 mL/dia de leite de vaca estao em 
risco, como tambem as crianqas com doenqas cronicas, restri- 
qoes alimentares ou perda sanguinea significativa. 

A prevenqao primaria da deficiencia de ferro deve ser alcan- 
qada por meio da dieta adequada, incluindo cereais contendo 
ferro na alimentaqao, aos 6 meses de idade, evitando formulas 
pobres em ferro durante a lactancia e limitaqao do consumo do 
leite de vaca a 700 mL/dia em crianqas de 1-5 anos. A triagem 
inicial seletiva para deficiencia de ferro deve ser considerada 
com a presenqa de quaisquer dos fatores de risco precedentes. 
Uma triagem da hemoglobina ou do hematocrito deve ser ob- 
tida em crianqas com alto risco entre os 6 e 12 meses de idade. 
Os bebes prematuros de baixo peso podem precisar de exames 


* N. de R.T. No Brasil, nao ha recomenda^oes de triagem universal, mas 
os fatores e ambientes de risco devem ser avaliados. 


antes dos 6 meses de idade. A triagem universal para anemia aos 
9 e 15 meses de idade e apropriado para crianqas em comunida¬ 
des ou populates de pacientes nos quais a anemia e encontrada 
em 5% ou mais daqueles testados. Os exames bioquimicos da 
deficiencia de ferro, incluindo a ferritina (baixa na ausencia de 
inflamaqao), a saturaqao de transferrina (baixa) e a protoporfi- 
rina eritrocitaria (elevada), sao medidas sensiveis. O envenena- 
mento por chumbo pode causar anemia com deficiencia de ferro, 
devendo ser investigado como uma possivel causa em bebes e 
crianqas em risco. Um hematocrito de triagem e recomendado 
para as adolescentes gravidas. 

Hipercolesterolemia e hiperlipidemia 

A doenqa cardiovascular e a causa principal de morte nos EUA, 
e as pesquisas tem documentado que o processo aterosclerotico 
comeqa na infancia. Os fatores geneticos, a dieta e as atividades fi- 
sicas exercem, todos, um papel no processo patologico. A triagem 
de perfil lipidico em jejum e recomendada para crianqas entre as 
idades de 2 e 10 anos se alguns fatores de risco estiverem presen- 
tes: historia familiar de dislipidemia, historia familiar de doenqa 
cardiovascular precoce, obesidade (95 s > IMC > 85 a percentil), so- 
brepeso (IMC > 85 a < 95 a percentil), hipertensao, ou diabetes me- 
lito.** As estrategias de manejo de peso e dieta sao as intervenqoes 
primarias. Entretanto, para a dislipidemia grave (LDL >190 mg/ 
dL), a terapia farmacologica deve ser considerada. A consideraqao 
da farmacoterapia deve ser feita em 160 mg/dL se houver uma his¬ 
toria familiar de doenqa cardiaca ou se houver dois ou mais fatores 
de risco presentes. A presenqa de diabete deve baixar o limiar da 
farmacoterapia para 130 mg/dL. Os pacientes com triagem nega- 
tiva devem ser retestados em 3-5 anos. 

Daniels SR, Greer FR; Committee on Nutrition: Lipid screen¬ 
ing and cardiovascular health in childhood. Pediatrics 2008 
Jul; 122(1): 198-208. 

Tuberculose 

De acordo com o CDC, 13.299 casos de tuberculose foram rela- 
tados nos EUA em 2007. O risco de tuberculose deve ser avaliado 
nas consultas de rotina, e a triagem deve basear-se na condiqao 
de alto risco. O risco alto e definido como o contato com uma 
pessoa com tuberculose conhecida ou suspeitada; a presenqa de 
sintomas ou achados radiograficos que sugerem tuberculose; 
nascimento, residencia, ou viagem para uma regiao com alta pre- 
Valencia de tuberculose (Asia, Oriente Medio, Africa, America 
Latina); contato com uma pessoa com Aids ou HIV; ou contato 
com um prisioneiro, migrante do exodo rural, usuario de droga 
ilicita, ou alguem que seja ou tenha se tornado recentemente 
sem-teto. O teste de Mantoux (cinco unidades de derivado da 
proteina purificada da tuberculina) e o unico teste de triagem 
recomendada. Pode ser feito aos 3 meses de idade e deve ser re- 
petido anualmente, se o risco persistir. O teste da multipuntura 
(tine test ) nao deve ser usado. A vacinaqao previa com o bacilo de 
Calmette-Guerin (BCG) nao e uma contraindicaqao para o teste 
cutaneo da tuberculose. 


** N. de R.T. No Brasil, a I Diretriz de Preven^ao Aterosclerose na Infancia 
e Adolescencia recomenda a triagem apenas com colesterol total uma vez 
na primeira decada de vida (www.cardial.br/diretrizes). 
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Triagem em pacientes adolescentes 

A triagem em adolescentes para colesterol sanguineo, tuberculose 
e HIV deve ser oferecido com base nos criterios de alto risco des- 
critos neste capltulo e no Capltulo 39. As pacientes com mens- 
truagao intensa, perda de peso, nutrigao deficiente, ou atividades 
atleticas devem ser submetidas a um hematocrito de triagem. Du¬ 
rante as consultas de rotina, os adolescentes devem ser questio- 
nados sobre os fatores de risco (p. ex., multiplos parceiros; inicio 
precoce da atividade sexual, incluindo abuso sexual em criangas) 
em uma estrategia de alta sensibilidade e sintomas de doengas se- 
xualmente transmissiveis (DSTs), como, por exemplo, corrimento 
genital, lesoes infecciosas, ou dor pelvica. Um exame anual de leu- 
cocitos urinarios e recomendado para adolescentes sexualmente 
ativos. As adolescentes sexualmente ativas e todas as meninas com 
18 anos ou mais, nao importando a experiencia sexual, devem ser 
submetidas a um exame pelvico com esfregago de Papanicolaou. 
Um esfregago de Papanicolaou deve ser feito pelo menos a cada 
3 anos, e mais frequentemente em pacientes com fatores de risco 
para DST. A cultura para gonococo e clamidia e os testes de tria¬ 
gem para sifilis e tricomoniase devem ser realizados no momento 
de cada exame pelvico, porque as mulheres com DSTs frequente¬ 
mente nao sao sintomaticas. 

American Academy of Pediatrics: Tuberculosis. In Pickering LK (edi¬ 
tor): 2009 Red Book: Report of the Committee on Infectious Dis¬ 
eases, 28th ed. American Academy of Pediatrics, 2009. 

American Academy of Pediatrics 2006:678. American Academy of 
Pediatrics, Committee on Environmental Health: Lead exposure 
in children: Prevention, detection, and management. Pediatrics 
2005;116:1036 [PMID: 16199720], 

Brotanek J et al.. Iron deficiency in early childhood in the United 
States: Risk factors and racial/ethnic disparities. Pediatrics 
2007;120:568 [PMID: 17766530], 

Haney EM et al.: Screening and treatment for lipid disorders in chil¬ 
dren and adolescents: Systematic evidence for the US Preventive 
Services Task Force. Pediatrics 2007;120:el89 [PMID: 17606543], 

Centers for Disease Control and Prevention lead fact sheet (English 
and Spanish). Available at: http://www.atsdr.cdc.gov/csem/lead/ 
pbpated_sheet2.html 

Centers for Disease Control and Prevention, National Center for 
HIV, STD and TB Prevention: Tuberculosis Surveillance Reports. 
Available at: http://www.cdc.gov/tb/surv/surv2006/default.htm 

National Newborn Screening Status Report, updated September 2005. 
Available at: http://genes-r-us.uthscsa.edu 

AC0NSELHAMENT0 PREVENTIV0 ANTECIPAT0RI0 

Uma parte essencial da consulta de puericultura e o aconselha- 
mento preventivo antecipatorio. Durante este aconselhamento, o 
profissional direciona a atengao dos pais ou da crianga maior para 
questoes que possam surgir no futuro. A orientagao deve ser apro- 
priada para a idade, focar-se nas preocupagoes expressas pelos 
pais e pelo paciente e abordar os problemas em profundidade, 
em vez de examinar varios assuntos superficialmente. Ambas as 
orientagoes verbais e materials impressos devem ser usados. Ao 
selecionar materials escritos, os professionals devem atentar aos 
problemas de alfabetizagao e do idioma primario falados pelos 
membros da familia. Um calendario de rotina para distribuigao 
dos folhetos preventives e mostrado no Quadro 8-4. As areas de 
preocupagao incluem a dieta, a prevengao de lesoes, os problemas 
do desenvolvimento e comportamentais e a promogao de saude. 


Quadro 8-4 Folhetos preventivos para as consultas de 
supervisao de saude 


Idade 

Topicos sugeridos 

2 semanas 

Amamentacao 

2 meses 

Relacoes afetivas 

4 meses 

linguagem e desenvolvimento motor 

6 meses 

Nutricao 

12 meses 

Relacoes familiares seguras e construtivas 

18 meses 

Controle esfincteriano 

2 anos 

Tecnica do tempo para reflexao/limites 

3 anos 

Tarefas e competencias sociais 

4 anos 

Educacao da sexualidade de acordo com a idade 

5 anos 

Midia e saude da crianca 

6 anos 

Desempenho escolar: encorajando o sucesso 

8 anos 

Rivalidade entre irmaos 

10 anos 

Competence social 

12 anos 

Adolescentes: promocao da responsabilidade 


A informacao atualizada sobre os assentos de carros esta disponivel pela 
AAP em (http://www.aap.orgjfamilyjcarseatguide.htm). 


Prevencao de Traumatismos 

As lesoes traumaticas sao a causa principal da morte em criangas 
e adolescentes depois do primeiro ano de vida. Para os jovens 
de 15-19 anos, as lesoes traumaticas sao responsaveis por mais 
da metade de todas as mortes. Em todas as faixas etarias, os me- 
ninos tem um risco mais alto que as meninas para a lesao nao 
intencional (Figura 8-3). 

O aconselhamento para a prevengao de lesoes e um compo- 
nente importante de todas as consultas de puericultura e pode 
ser reforgado durante todos os contratos da crianga com o ser- 
vigo de saude. O aconselhamento deve focar os problemas que 
sao frequentes e apropriados a cada idade. As estrategias passivas 
de prevengao devem ser enfatizadas, porque sao mais efetivas 
que estrategias ativas; por exemplo, a colocagao de substancias 
quimicas fora do alcance, em armarios altos e chaveados para 
prevenir o envenenamento, e mais efetiva que aconselhar os pais 
a vigiar atentamente as suas criangas. 

Os folhetos informativos sobre a seguranga domestica, como 
The Injury Prevention Program (TIPP; disponivel na AAP), 
podem ser disponibilizados na sala de espera. O aconselhamento 
pode, entao, ser feito sob medida para as necessidades especificas 
de cada familia, com o reforgo dos folhetos de prevengao especi- 
ficos para cada idade. 

A. Lesoes por veiculos automotores 

A causa primaria de morte em criangas nos EUA e por lesoes 
de veiculos automotores. Em 1998, aproximadamente 57% das 
criangas com 15 anos ou menos, que morreram em acidentes de 
transito, nao usavam cinto de seguranga. O tipo de assento de 
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▲ Figura 8-3 Taxas de mortalidade de lesao nao intencional em criancas 0-19 anos, por sexo, em 2000-2005. (National Center 
for Health Statistics.) 


seguranqa a ser usado depende do peso e da idade da crianqa: 
o assento infantil virado para tras para uma crianqa abaixo de 
10 kg e 1 ano de idade; assento automotivo virado para frente 
em uma crianqa de 10-20 kg e com mais de 1 ano de idade; e 
assento com adaptador para cinto em uma crianqa que ja esta 
muito grande para o assento de seguranqa, mas esta abaixo de 
30 kg. Um assento infantil virado para tras nunca deve ser usado 
em um assento com airbag de passageiro. Um assento para carro 
nunca deve ser usado se a crianqa estiver muito grande para o 
assento — por exemplo, as orelhas ficam acima do encosto do 
assento ou os ombros ficam acima das fendas de encaixe da cor- 
reia do assento. O uso dos dispositivos de seguranqa (assentos e 
cinto de seguranqa) mostra uma tendencia decrescente com o 
aumento da idade: as crianqas de 1-8 anos usam os dispositivos 
acima de 90% do tempo, mas as crianqas com 8-12 anos usam os 
dispositivos por menos que 85% do tempo. As crianqas afroame- 
ricanas e hispanicas usam menos frequentemente os assentos de 
seguranqa que as crianqas brancas (Quadro 8-4). 

Quando uma crianqa for um passageiro em um acidente au- 
tomobilistico, a taxa de obito e de 1% dos casos; para crianqas 
atropeladas por um automovel, o risco de obito e triplicado. As 
orientaqoes de seguranqa para pedestres devem ser ensinadas 
para crianqas precocemente; contudo, a supervisao parental de 
crianqas perto de ruas movimentadas continua sendo necessaria 
por muitos anos. Um risco automotivo final para a saude envolve 
o uso de dispositivos eletronicos portateis. O uso de um telefone 
celular ao dirigir esta associado a um aumento de quatro vezes 
nos acidentes automotores. Os pais e os motoristas adolescentes 
devem evitar esse risco. 

B. Lesoes por bicideta 

Em 2001, mais de 400.000 americanos tiveram lesoes relacionadas 
ao ciclismo, e dois terqos dessas lesoes envolveram crianqas ou ado¬ 
lescentes. O trauma craniano responde por tres quartos de todas 
as mortes relacionadas ao ciclismo. Muitos estudos observacionais 


tern mostrado um risco diminuido de lesao craniana com o uso de 
capacetes para ciclismo. Foi demonstrado que as intervenqoes ba- 
seadas na comunidade, especialmente aquelas que fornecem capa¬ 
cetes gratis, aumentaram o uso observado do capacete. Tambem 
foi demonstrado que o aconselhamento por medicos em varios 
contextos aumenta o uso do capacete para bicicleta. Ha contro¬ 
versy sobre a utilidade da legislaqao que obriga o uso do capacete 
para bicicleta. A maioria dos estudos mostra um aumento no uso 
dos capacetes, mas outros levantam a polemica de que leis que 
obriguem ao uso de capacete para bicicleta possam desencorajar o 
ciclismo e seus efeitos beneficos no controle do peso. 

C. Lesoes de esqui e snowboard 

Os estudos recentes sugeriram que o onus das lesoes por esqui 
e alto entre crianqas, e que as crianqas tem a taxa mais alta de 
lesao de qualquer grupo etario: aproximadamente tres lesoes por 
1.000 dias de pratica da atividade. Os traumatismos cranianos 
sao a causa principal da morte nos esquiadores de idade pedia- 
trica. Os estudos de controle de casos tem mostrado uma dimi- 
nuiqao nas lesoes cranianas associadas ao uso do capacete. O 
aconselhamento apropriado quanto ao uso do capacete e uma 
estrategia razoavel para aumentar o seu uso entre as crianqas. 

D. Lesoes e prevencao da violencia 

Os EUA tem uma taxa mais alta de morte relacionada a armas 
de fogo do que qualquer outro pais industrializado. Para crianqas 
abaixo dos 15 anos, a taxa de mortalidade das lesoes relacionadas as 
armas de fogo e quase 12 vezes maior que a de 25 outras naqoes in- 
dustrializadas. Algumas mortes podem ser acidentais, mas a maioria 
e o resultado de homicidio ou de suicidio. Uma arma em casa dobra 
a probabilidade de uma tentativa letal de suicidio. Embora as armas 
sejam frequentemente mantidas em casa para proteqao, e mais pro- 
vavel que uma arma mate um membro da familia ou um amigo do 
que um intruso. Os adolescentes com uma historia de depressao 
ou violencia tem um risco mais alto se houver uma arma em casa. 
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O caminho mais efetivo para prevenir as lesoes com armas de fogo 
e remover as armas de casa. As famflias que mantem armas de fogo 
em casa devem tranca-las em um armario ou gaveta e armazenar a 
muniqao em um local separado e trancado. 

E. Afogamento e quase afogamento 

O afogamento e a segunda principal causa de morte relacionada 
a acidentes com crian 9 as, e a taxa mais alta de afogamento ocorre 
na faixa entre os 1-3 anos de idade. Para cada morte por afoga¬ 
mento, seis criamjas sao hospitalizadas por quase afogamento, e 
ate 10% dos sobreviventes experimentam lesao encefalica grave. 
As crianqas abaixo de 1 ano de idade tem mais probabilidade de 
se afogar na banheira. Os baldes cheios com agua tambem criam 
um risco de afogamento para o bebe ou crianqa pequena. Para 
as crian 9 as de 1-4 anos, o afogamento ou o quase afogamento 
ocorrem mais frequentemente nas piscinas das casas; e para as 
crianqas em idade escolar e adolescencia, o afogamento ocorre 
mais frequentemente em grandes volumes da agua (p. ex., pisci¬ 
nas ou aguas abertas). Depois dos 5 anos de idade, o risco de afo¬ 
gamento em uma piscina e muito maior para meninos negros do 
que meninos brancos. As crianqas devem ser ensinadas a nadar, 
e a nataqao recreativa deve ser sempre supervisionada. As pisci¬ 
nas domesticas devem ser protegidas por cercas, e os pais devem 
saber como executar uma ressuscita 9 ao cardiopulmonar. 

F. Fogo e lesoes por queimadura 

O fogo e as queimaduras sao a principal causa domestica de 
mortes relacionadas a lesoes. As lesoes por queimaduras incluem 
inalaqao de fumaqa; contato com as chamas; escaldamento; e 
queimaduras eletricas, quimicas e ultravioleta. O escaldamento 
e o tipo mais comum de queimadura em crianqas. A maioria 
dos escaldamentos envolve alimentos e bebidas, mas quase um 
quarto dos escaldamentos ocorre com a agua da torneira e, por 
isso, recomenda-se que os aquecedores de agua quente sejam 
regulados ate uma temperatura maxima de 50°C. A maior parte 
das mortes relacionadas ao fogo resulta da inalaqao de fumaqa. 
Os detectores de fuma 9 a podem prevenir 85% das lesoes e mor¬ 
tes causadas por incendios domesticos. As famflias devem discu- 
tir um piano para emergencias como incendios com as crianqas, 
e praticar as rotas de fuga da casa em casa de fogo. 

A queimadura solar e uma lesao termica comum, talvez por- 
que os sintomas de exposiqao solar excessiva nao comecem ate 
depois que a pele tenha sido lesionada. A queimadura solar e a 
exposiqao solar excessiva estao associadas ao cancer de pele. A 
prevenqao da queimadura de solar e mais adequadamente alcan- 
qada ao evitar o sol, particularmente durante as 10 h da manha 
ate as 15 h. O protetor solar que usa um fator de proteqao solar 
(FPS) de 15-30 estende a duraqao de tempo que uma crian 9 a 
pode ficar exposta sem queimadura solar. Chapeus, oculos de 
sol e precauqoes especiais para individuos e bebes de pele clara 
tambem sao aspectos importantes na exposiqao solar segura. 
A seguran 9 a do protetor solar nao foi estabelecida para bebes 
abaixo dos 6 meses; assim, evitar o sol, usar roupa apropriada e 
chapeus sao recomendados para esse grupo etario. 

American Academy of Pediatrics, Committee on Injury and Poison 

Prevention: Bicycle helmets. Pediatrics 2001;108:1030 [PMID: 

11581464], 


American Academy of Pediatrics, Committee on Injury and Poison 
Prevention: Firearm-related injuries affecting the pediatric popu¬ 
lation. Pediatrics 2000;105:888 [PMID: 10742344], 

American Academy of Pediatrics, Committee on Injury and Poison 
Prevention: Reducing the number of deaths and injuries from re¬ 
sidential fires. Pediatrics 2000;105:1355 [PMID: 10835082], 
American Academy of Pediatrics, Committee on Injury and Poison 
Prevention: Prevention of Drowning in Infants, Children, and 
Adolescents, Pediatrics 2003;pp 437-439 [PMID: 12897305], 
Gardner HG; American Academy of Pediatrics Committee on Injury, 
Violence, and Poison Prevention: Office-based counseling for 
unintentional injury prevention. Pediatrics 2007 Jan;119(l):202- 
206 [PMID: 17200289], 

Glassbrenner D, Ye J: Child Restraint Use in 2006—Demographic 
Results. National Highway Traffic Safety Administration, August 
2007. Available at: www.nhtsa.gov. Accessed August 2009. 

Parkin PC, Howard AW: Advances in the prevention of children’s in¬ 
juries: An examination of four common outdoor activities. Curr 
Opin Pediatr 2008 Dec;20(6):719-723. 


ACONSELHAMENTO NUTRICIONAL 

A triagem para problemas nutricionais e a orientaqao para esco- 
lhas dieteticas apropriadas a idade devem ser parte de qualquer 
consulta de puericultura. A supernutriqao, a subnutriqao e os 
transtornos alimentares podem ser detectados com uma analise 
cuidadosa dos padroes dieteticos e de atividade, interpretados 
no contexto de um padrao de crescimento da crian 9 a. 

A alimentaqao com kite humano e especie-especlfica eeo 
metodo preferido para a alimenta 9 ao infantil no primeiro ano 
de vida. Os pediatras devem prestar assistencia ao binomio mae- 
bebe, observando uma pega adequada e auxiliando a lidar com 
as dificuldades de amamenta 9 ao logo apos o nascimento. Para 
os bebes alimentados exclusivamente ao seio, a suplementaqao 
com vitamina D deve ser dada. A formula enriquecida com ferro 
deve ser usada nas situaqoes em que a amamentaqao for con- 
traindicada, como no HIV, no uso de drogas illcitas pela mae, na 
tuberculose ativa sem tratamento, na galactosemia e com certos 
medicamentos. Depois do primeiro ano, a amamentaqao pode 
ser continuada, ou kite de vaca integral pode ser oferecido, por 
causa de rapido crescimento continuado e das grandes necessi- 
dades de energia. Depois dos 2 anos de vida, o kite com 2% de 
gordura ou menos pode ser oferecido. As papinhas sao geral- 
mente introduzidas por volta dos 6 meses de idade, e a autoali- 
menta 9 ao encorajada aos 7-8 meses de idade. 

Ao obter uma historia dietetica, e util avaliar o seguinte: 
quern compra e prepara o alimento; quem alimenta a crianqa; 
se refeiqoes e lanches ocorrem em momentos e em um contexto 
consistente; se as crianqas tem permissao para lanchar ou “be- 
liscar” entre as refeiqoes; os tipos e os tamanhos da porqao do 
alimento e das bebidas fornecidos; a frequencia das refeiqoes em 
restaurantes ou de tele-entrega; e se a crianqa come enquanto 
estiver assistindo a televisao. 

Para criam^as com 2 anos de idade ou mais, uma dieta pru- 
dente consiste em diversas fontes de alimentos, encorajamento 
para comidas ricas em fibra (p. ex., frutas, legumes, produtos 
com graos) e limita 9 oes na ingestao de sodio e de gorduras. 
Uma vez que a obesidade esta se tornando cada vez mais pre- 
valente, os alimentos a serem evitados ou limitados incluem os 
alimentos processados, refrigerantes e os doces. Os pais devem 
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ser lembrados de forma gentil de que eles sao o modelo por toda 
a vida em relaijao a comportamentos alimentares de seus filhos, 
tanto em termos dos tipos de alimentos que eles oferecem quanto 
a estrutura das refeitjoes (p. ex., a importancia da famflia fazer 
as refeitjoes juntas). Para informatpao adicional sobre diretrizes 
nutricionais, subnutritpao e obesidade, ver Capltulo 10; para os 
transtornos da alimentatpao, ver Capltulo 5; para a obesidade no 
adolescente, ver Capltulo 3. 

No momenta da elaboratpao deste livro, novos pacotes alimen¬ 
tares revisados para mulheres, bebes e criantpas* refletem as reco- 
mendaijoes citadas e incluem a provisao de mais frutas e legumes, 
graos integrals, iogurte e produtos da soja, leite com baixo teor de 
gordura e limitaijoes nos sucos. As maes lactantes receberao mais 
alimentos, como parte do seu pacote, menos suplementaqao de 
formula, e os bebes amamentados receberao carnes como comida 
de bebe como o primeiro alimento (por ter mais ferro e zinco). 

American Academy of Pediatrics, Committee on Nutrition: 
Prevention of pediatric overweight and obesity. Pediatrics 
2003;112:424 [PMID: 12897303], 

American Academy of Pediatrics Section on Breastfeeding Policy 
Statement: Breastfeeding and the use of human milk. Pediatrics 
2005 Feb;115:496-506 [PMID: 15687461], 

New WIC Food Packages http://www.fns.usda.gov/wic/benefitsand- 
services/foodpkgallowances.HTM. Accessed August 24, 2009. 


AC0NSELHAMENT0 SOBRE TELEVISAO 
E 0UTRAS Ml'DIAS 

Em media, uma crianija nos EUA assiste a aproximadamente 3 h 
de televisao por dia, e isto nao inclui o tempo gasto assistindo a 
videos ou DVDs, jogando videogames, ou brincando com com- 
putadores. Ter um aparelho de televisao no quarto esta associado 
a assistir mais a televisao, e 32% daqueles com 2-7 anos e 65% 
dos com 8-18 anos tem um aparelho de televisao no quarto. 

Assistir a televisao pode ter efeitos positivos e negativos. Os 
programas dirigidos a primeira infancia podem aumentar o co- 
nhecimento e a imaginaqao. Assistir em excesso a programas de 
televisao com conteudo improprio demonstrou ter efeitos ne¬ 
gativos com relaijao a violencia, sexualidade, abuso de drogas, 
nutrhjao, capacidade de interaqao social e autoimagem corporal. 
Os dados mais recentes sugerem que o excesso de televisao na 
infancia pode ter um efeito duradouro negativo no desenvolvi- 
mento cognitivo e no progresso academico. 

Os profissionais devem avaliar a exposiqao media de seus pa- 
cientes e oferecer aos pais um aconselhamento concreto. Deve haver 
limites de quanto e quando a televisao e assistida. A AAP recomenda 
que as crianqas abaixo dos 2 anos de idade nao devem assistir a te¬ 
levisao, e que as crianqas de 2 anos e acima sejam limitadas a um 
tempo total de 2 h a cada dia, somando todas as midias. A televisao 


* N. de R.T. Os women infants and children packages (wic packages) sao 
suplementa^oes alimentares oferecidas a mulheres e crian^as de baixa 
renda nos EUA (para revisao de 2011, consultar www.fns.usda.gov/wic) 
benefits and service/food pks.htm. No Brasil, ha programas similares 
como o Fome Zero e o Cartao Alimenta^ao, o Programa de Alimenta<jao 
do Trabalhador e a Merenda Escolar. Alem disto, o Ministerio da Saude 
elabora o Programa “Dez Passos para uma alimenta^ao saudavel” com 
recomenda^oes para crian^as e adolescentes (www.saude.gov.br). 


nao deve estar ligada durante as refeiijoes, a noite, ou nas sonecas. 
Os pais devem eles mesmo terem bom senso em relatpao aos progra¬ 
mas que assistem, monitorar o conteudo que suas crian 9 as estejam 
expostas, assistir aos programas e discutir um conteudo interessante 
com as criamjas, remover os aparelhos de televisao de todos os quar¬ 
tos e encorajar atividades alternativas. 

Hancox RJ et al.: Association of television viewing during childhood 
with poor educational achievement. Arch Pediatr Adolesc Med 
2005;159:614 [PMID: 15996992], 

Jordan A: The role of media in childrens development: An ecological 
perspective. J Dev Behav Pediatr 2004;25:196 [PMID: 15194905], 

IMUNIZAC0ES 

A condiqao vacinal da crianqa deve ser avaliada em qualquer con- 
sulta, e qualquer oportunidade deve ser usada para vacinar. Em- 
bora os pais devam conservar a carteira de vacinaqao da crianqa, e 
fundamental que os profissionais tambem mantenham um regis- 
tro preciso das imuniza^oes da crian^a. Esta informaqao deve ser 
escrita em uma localizaqao proeminente no prontuario de papel 
ou eletronico, ou mantida em uma carteira de vacina^ao. 

Apesar dos altos niveis de cobertura vacinal nacional, con¬ 
tinuant existindo areas de subimunizaqao nos EUA. Uma com- 
preensao das contraindicates verdadeiras (versus as “falsas 
contraindicates”) e uma abordagem sem perder “nenhuma 
oportunidade” para fazer a vacina^ao mostraram-se exitosas no 
aumento dos niveis de imuniza^ao. Por isso, e importante que os 
profissionais rastreiem os registros e administrem as imuniza- 
tes necessarias em todos os tipos de consultas, administrando 
todas as vacinaqoes necessarias simultaneamente. Adicional- 
mente, os profissionais devem operar sistemas de chamamento 
e lembranqa, em que os pais de crian^as subimunizadas sejam 
chamados pelo correio ou por telefone para consultar para imu- 
nizatpao. Tambem foi demonstrado que os niveis de imunizaijao 
mais amplos e o retorno desses dados aos profissionais aumen- 
tam as taxas de imunizatpao. 

Uma fonte de informatpao para pais e provedores sobre as 
imunizates tambem esta disponivel no site National Immuniza¬ 
tion Program (www.cdc.gov/vaccines).** 

Santoli JM et al.: Immunization pockets of need: Science and prac¬ 
tice. Am J Prev Med 2000;19(1S):89 [PMID: 11024333]. 

Task Force on Community Preventive Services: Recommenda¬ 
tions regarding interventions to improve vaccination cove¬ 
rage in children, adolescents, and adults. Am J Prev Med 
2000;18 (1S):92 [PMID: 10806981], 

Outros tipos de assistencia pediatrica geral 
CONSULTAS PARA CUIDAD0S AGUD0S 

As consultas de cuidados agudos respondem por 30% ou mais 
das consultas do pediatra. Estas consultas sao conduzidas em 
um modo eficiente e estruturado. A equipe do consultorio 


** N. de R.T. No Brasil, consultar o Manual de Normas de Vacinas e os Ca- 
lendarios Vacinais da Crian<;a e do Adolescente em http://portal.saude. 
gov.br/portal/saude/profissional/area.cfm?id_area=144. 
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deve determinar a razao para a consulta e se e uma situaqao de 
emergencia, obter uma sinopse breve dos sintomas da crianqa, 
documentar cuidadosamente os sinais vitais e listar as alergias 
conhecidas a farmacos. O pediatra deve documentar os even- 
tos relacionados ao problema e cuidadosamente descreve-los 
no prontuario medico. O registro deve incluir os resultados de 
exames auxiliares de laboratorio e o diagnostico. A conduta tera- 
peutica e o piano para acompanhamento clinico devem ser regis- 
trados, incluindo quando retornar ao consultorio se o problema 
nao melhorar. A condiqao de imunizacpao deve ser rastreada, 
conforme previamente discutido. Dependendo da gravidade da 
doenqa, isso pode tambem ser uma oportunidade para as tria- 
gens de manutenqao de saude apropriadas a idade e para orien- 
ta 9 ao antecipatoria. Isto pode ser particularmente verdadeiro em 
crianqas maiores, em idade escolar, ou adolescentes, que podem 
comparecer mais raramente para as consultas rotineiras de 
puericultura. 

CONSULTAS PRE-NATAIS 

Idealmente, a primeira visita de um casal ao consultorio do 
pediatra deve ocorrer antes do nascimento do seu bebe. Uma 
consulta pre-natal cria um caminho para estabelecer confian 9 a e 
permitir que o pediatra aprenda sobre as expectativas da familia, 
as preocupaqoes e os medos em relaqao ao nascimento. Se o bebe 
desenvolver um problema durante o periodo neonatal, um pro- 
fissional que ja conhece a familia esta em melhor posi 9 ao para 
obter a confian 9 a e comunicar-se com os novos pais. 

Alem de ajudar a estabelecer uma relaqao entre os pais e o 
profissional, a consulta pre-natal pode ser usada para colher in- 
forma 9 oes sobre os pais e sobre a gravidez, fornecer informa 9 oes 
e acompanhamento, e para identificar situaqoes de alto risco. 
Uma gama de informaqoes pode ser fornecida aos pais em rela- 
9 ao as escolhas de alimenta 9 ao e aos beneficios da amamenta 9 ao; 
prevenqao de lesoes, incluindo a posiqao para dormir e o uso 
apropriado dos assentos automotivos; e tecnicas para lidar com 
as colicas. As potenciais situaqoes de alto risco que podem ser 
identificadas incluem problemas de saude mental nos pais, uma 
historia de violencia domestica, ou problemas clinicos maternos 
que possam afetar o bebe. 

Serwint JR: The prenatal pediatric visit. Pediatr Rev 2003;24:31 [PMID: 

12509543], 

EXAME F IS I CO PRE-PARTICIPACAO EM ESPORTES 

A meta do exame fisico pre-participaqao em esportes e identificar 
condiqoes clinicas que aumentariam o risco da participaqao em 
esportes, a triagem para doenqas subjacentes por meio de uma 
anamnese tradicional e exame fisico e o reconhecimento de lesoes 
preexistentes ou problemas clinicos que tenham afetado tempora- 
das esportivas previas. Como parte da historia, o esporte em parti¬ 
cular que sera praticado deve ser discutido. Os diferentes esportes 
tern diferentes potenciais para lesao e os metodos de prevenqao 
serao tambem diferentes. Todos os pacientes devem ser indagados 
sobre problemas previos cardiacos, respiratorios, musculoesque- 
leticos, ou neurologicos associados as atividades. Uma aten 9 ao 
particular deve ser dada a qualquer suspeita de sincope cardiaca, 


sintomas de asma, concussoes previas, ou historia de orgaos uni- 
laterais, como rins ou testiculos. Uma discussao sobre esteroides 
anabolizantes e suplementos nutricionais deve ser detalhada e ex- 
plorada. Qualquer historia familiar relevante da morte cardiaca 
subita abaixo dos 50 anos e importante de documentar. 

O exame fisico obviamente inicia com os sinais vitais, in¬ 
cluindo a mensuraqao precisa da pressao sanguinea e um exame 
para obesidade. Os destaques do exame incluem um cuida- 
doso exame respiratorio e cardiaco, buscando evidencias de 
broncospasmo induzido por exercicios ou doenqa cardiaca es- 
trutural. Um eletrocardiograma (ECG) ou testes de funqao pul- 
monar podem ser considerados ante a suspeita de anormalidades. 
O exame da pele deve buscar evidencia de infecqoes de pele po- 
tencialmente contagiosas, como impetigo ou molusco. O exame 
musculoesqueletico deve incluir todos os grupos musculares 
importantes, como tambem a amplitude de movimentos e a es- 
tabilidade do pesco 90 , das costas, dos ombros, dos quadris, dos 
joelhos e dos tornozelos. Qualquer dor ou limitaqao deve instar 
a pronta investiga 9 ao ou terapia adicional. 

Algumas condiqoes especificas devem ser mencionadas du¬ 
rante a fase de aconselhamento na participa 9 ao de esportes. A 
revisao dos sitemas cardiaco, respiratorio, e musculoesqueletico 
e possiveis queixas que devem provocar uma consulta de retorno 
devem ser repassadas. Os riscos e o perigo das concussoes e das 
drogas para aumentar o desempenho devem ser enfatizados. O 
uso de equipamento protetor apropriado deve ser encorajado. 

Metzl JD et al.: Preparticipation examination of the adolescent 
athlete: Parts 1 and 2. Pediatr Rev 2001;22:199-204, 227-239. 

GERENCIAMENTO DE DOENCAS CRONICAS 

A doen 9 a cronica em pediatria e definida como uma enfermi- 
dade com duraqao maior de 3 meses. Cerca de 25% das crian- 
9 as e 35% dos adolescentes tem enfermidades que preenchem a 
definiqao de uma enfermidade cronica. As condiqoes cronicas 
mais comuns na pratica pediatrica incluem a asma, o sobrepeso 
e obesidade, a otite media com efusao, os disturbios da pele, o 
transtorno de deficit de atenqao e hiperatividade, e as doenqas 
alergicas. 

A meta do gerenciamento da doenqa cronica e aperfeiqoar 
a qualidade de vida e minimizar os efeitos colaterais das inter- 
venqoes terapeuticas. As respostas emocionais da crianqa e da 
familia a enfermidade cronica devem ser abordadas, e os en- 
caminhamentos para aconselhamento devem ser oferecidos, se 
necessario. Os encaminhamentos para subespecialidades pedi- 
atricas precisam ser organizados e monitorados, e os resultados 
registrados em uma forma organizada. As listas de problemas 
no registro devem ser usadas para documentar os problemas 
cronicos e monitorar os medicamentos associados. Deve ser do- 
cumentado, no prontuario medico, sempre que uma receita for 
aviada novamente. Pode ser necessario abordar o manejo dos 
dispositivos de nutriqao e clinicos (p. ex., cateteres, cateteres de 
gastrostomia). 

Ludder-Jackson P, Vessey JA: Primary Care of the Child with a Chronic 
Condition, 4th ed.Mosby-Year Book, 2004. 
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ACONSELHAMENTO 

Os transtornos psicologicos sao produzidos por estresses fisi- 
cos ou emocionais, lesoes, praticas parentais educativas incon- 
sistentes ou indulgentes em excesso, conflitos matrimoniais, 
maus-tratos e negligencia e por problemas de desempenho es- 
colar. Os topicos passiveis de aconselhamento no consultorio 
incluem problemas comportamentais, como negativismo e falta 
de adesao/comprometimento, acessos de raiva, comportamento 
opositor e mordeduras; medos da infancia e transtornos alimen- 
tares; problemas escolares; estresses na famflia, como separaqao, 
divorcio, ou novo casamento; transtornos de deficit de atenqao 
e hiperatividade; e mortes de membros da famllia ou de amigos 
mais Intimos. Quarenta e cinco minutos sao habitualmente sufi- 
cientes para o processo terapeutico evoluir, e este tempo deve ser 
protegido de interrupqoes. A crianqa pequena e habitualmente 
entrevistada com os pais; as crianqas em idade escolar e os ado- 
lescentes se beneficiam do tempo privativo com o medico. De- 
pois de avaliar a situaqao em uma ou duas sessoes, o medico de 
cuidados primarios deve decidir se as necessidades da crianqa 
e da familia estao dentro da sua capacidade ou se um encami- 
nhamento para outro profissional, como um psicologo ou um 
especialista em educaqao, seria mais apropriado. O pediatra deve 
conhecer os sinais de alerta para depressao e transtorno bipolar 
na infancia e ter um baixo limiar para encaminhamento dessas 
preocupaqoes ao profissional apropriado de saude mental. Ideal- 
mente, os cuidados de saude mental que nao podem ser forneci- 
dos pelo clinico deveriam estar disponiveis no mesmo serviqo de 
saude onde o paciente realiza o acompanhamento (ver adiante). 

CONSULTORIAS 

Os medicos, outros profissionais, e os pais podem solicitar uma 
consultoria de um pediatra generalista. Os pais, os subespecia- 
listas, os medicos de familia, ou profissionais, como educadores, 
psicologos, ou assistentes sociais, podem buscar consultoria me- 
dica. Por fim, o auditor do convenio de saude pode querer uma 
segunda opiniao antes de autorizar um conjunto de serviqos. 

Os tipos de consultorias que o pediatra generalista pode ser so- 
licitado a fazer incluem somente uma avaliaqao, uma avaliaqao e in- 
terpretaqao, ou uma avaliaqao e tratamento de um problema isolado. 
O tipo de consultoria solicitado deve ser claramente determinado na 
hora do encaminhamento do paciente. Esse entendimento deve ser 
clarificado com o piano de saude do paciente, de forma que possa 
ocorrer a autorizaqao e o reembolso apropriado da consultoria. 

Saude mental e comportamental integrada 
no contexto de cuidados primarios 

Nos EUA, aproximadamente 20% das crianqas em idade escolar 
sofrem de um prejuizo emocional diagnosticavel. A prevalencia e 
mais alta em crianqas que vivem em circunstancias socioeconomi¬ 
cas deficientes. Por volta de 75% de todas as crianqas com trans¬ 
tornos psiquiatricos sao vistas no contexto de cuidados primarios, 
e metade de todas as consultas pediatricas em consultorio envolve 
preocupa 9 oes comportamentais, psicossociais, ou educacionais. 

As preocupa 9 oes da crianqa e da familia habitualmente se ma- 
nifestam no contexto de consultas com os profissionais de cuidados 


primarios pediatricos. Entretanto, muitos pediatras no contexto 
comunitario nao se sentem capacitados para abordar as crescentes 
necessidades de saude mental e comportamentais das populaqoes 
atendidas, devido a uma falta de treinamento e a uma percebida 
falta de apoio por conta dos profissionais e sistemas de saude men¬ 
tal. Os pais mais provavelmente irao recorrer ao seu profissional de 
cuidados de saude para buscar informaqao sobre a educaqao dos 
filhos e o desenvolvimento da crianqa do que a outro especialista. 

Os estudos recentes tern mostrado que a melhor detecqao das 
condiqoes de saude mental e mais adequadamente feita quando 
houver uma parceria verdadeira entre os clinicos e as familias. 
Um numero pequeno de clinicas tern provido um treinamento 
integrado envolvendo comportamento, desenvolvimento e saude 
mental para os medicos. O programa Healthy Steps for Young Chil¬ 
dren fornece um exemplo de treinamento a pediatras, propiciando 
o aperfeiqoamento dos cuidados relacionados ao desenvolvimento 
no contexto de cuidados primarios em pediatria. As familias que 
participant do Healthy Steps receberam mais cuidados e atenqao 
ao desenvolvimento, estavam mais satisfeitas com a qualidade do 
atendimento fornecido, tinham maior probabilidade de frequen- 
tar as consultas de revisao e receber as vacinaqoes na hora certa 
e tinham menos probabilidade de usar tecnicas severas de disci- 
plina com as suas crianqas. A participaqao no programa tambem 
aumentou a probabilidade que as maes em risco para depressao 
discutissem a sua tristeza com alguem no contexto pediatrico. 

O contexto da atenqao primaria em saude e ideal para enga- 
jar as familias nos esforqos para abordar os cuidados de saude 
mental. A saude mental foi considerada como uma prioridade 
da AAP em sua declaraqao de abril de 2009, para “encorajar a in- 
tegraqao dos cuidados de saude mental na consulta medica pri¬ 
maria”, bem como a lei do American Recovery and Reinvestment 
Act (ARRA), tornando a saude mental uma prioridade para es¬ 
tudos clinicos de efetividade. Ademais, a melhor detecqao das 
condiqoes de saude mental e mais adequadamente feita quando 
houver uma parceria verdadeira entre os clinicos e as familias. 

American Academy of Pediatrics, Committee on Psychosocial 
Aspects of Child and Family Health and Task Force on Mental 
Health: The future of pediatrics: Mental health competencies for 
pediatric primary care. Pediatrics 2009 Jul;124:410-421 [PMID: 
19564328], 

Kelleher KJ et al.:Management of pediatric mental disorders in pri¬ 
mary care: Where are we now and where are we going? Curr Opin 
Pediatr 2006;18:649 [PMID: 17099365]. 

Williams J et al.: Colocation of mental health professionals in primary 
care settings: Three North Carolina models. Clin Pediatr (Phila) 
2006;45:537 [PMID: 16893859], 

MANEJO TELEFONICO E INFORMACAO 
COM BASE NA WEB 

A provisao de aconselhamento clinico apropriado, eficiente 
e oportuno pelo telefone e um elemento crltico nos cuidados 
primarios pediatricos no contexto ambulatorial. Estima-se que 
20-30% de todos os cuidados clinicos oferecidos nos consultorios 
pediatricos gerais sejam fornecidos por telefone. As chamadas 
telefonicas para os pacientes e dos pacientes ocorrem tanto no 
horario comercial quanto fora deste, podendo diferir o pessoal 
e os sistemas de manuseio dos telefonemas nas diferentes horas. 




^■SjUdEZiB PEDIATRIA AMBULATORIAL E NO CONSULTORIO 


Em qualquer circunstancia, varios prindpios sao importantes: 
(1) o aconselhamento somente e dado por medicos ou por pro¬ 
fessionals com educaqao medica formal (p. ex., enfermeiro, as- 
sistente medico), (2) a equipe recebe treinamento adicional para 
prover cuidados por telefone, (3) e feita documentaqao de qual¬ 
quer informaqao pertinente nos telefonemas, (4) sao usados pro- 
tocolos padronizados que cobrem os sintomas pediatricos mais 
comuns, e (5) um medico esta sempre disponivel para chamadas 
urgentes ou dificeis. 

Durante o horario comercial, aproximadamente 20-25% de 
todas as chamadas telefonicas para os consultorios pediatricos 
envolvem assuntos clinicos. Muitos destes telefonemas, contudo, 
sao de natureza rotineira, e uma enfermeira experiente da clinica 
pode acolher as chamadas e prover um conselho apropriado por 
telefone. Os telefonemas de pais inexperientes ou ansiosos sobre 
preocupaqoes simples devem ser respondidos com compreensao e 
respeito. Certos tipos de telefonemas recebidos durante o horario 
comercial devem ser prontamente transferidos para um medico: 
(1) emergencias verdadeiras, (2) chamadas relativas a pacientes 
hospitalizados, (3) chamadas de outros profissionais medicos e (4) 
chamadas de pais que exigent falar com um medico. As enfermei- 
ras tambem devem buscar ajuda de um profissional sempre que 
houver duvida sobre como lidar com um telefonema em particu¬ 
lar. Quando em duvida sobre o diagnostico ou o tratamento ne- 
cessario, a enfermeira que prove aconselhamento telefonico deve 
agendar para que o paciente seja visto no consultorio. 

Serviqos de resposta fora do horario comercial estao dis- 
poniveis para muitos profissionais. Os callcenters pediatricos, 
embora nao disponiveis em todas as comunidades, tem certos 
beneficios. Os telefonemas sao administrados com protocolos 
padronizados, os callcenters sao tipicamente constituidos por 
enfermeiras com grande experiencia pediatrica, os telefonemas 
sao bem documentados e os callcenters frequentemente efetuam 
a continua garantia da qualidade. A pesquisa extensa nos callcen¬ 
ters pediatricos tem revelado um alto grau de encaminhamentos 
apropriados para os departamentos de emergencia, seguranqa 
em termos de desfechos, satisfaqao dos pais com o processo e 
economia para o sistema de cuidados de saude. 

Em geral, as chamadas telefonicas pediatricas apos o horario 
comercial tendem a ser mais serias que as chamadas feitas durante 
o horario comercial. A decisao sobre quais pacientes precisam ser 
vistos e quao urgentemente sao os aspectos mais importantes des¬ 
tes “contratos” apos o horario comercial. Varios fatores influen- 
ciam esta disposiqao final do paciente: (1) a idade do paciente, (2) 
a duraqao e o tipo do sintoma, (3) a presenqa de qualquer condi- 
qao cronica subjacente, (4) se a crianqa parecer “muito doente” 
para quem esta ligando, e (5) o nivel de ansiedade de quern estiver 
ligando. Uma vez que toda informaqao medica pertinente seja co- 
letada, e tomada uma decisao sobre se a crianqa deve ser vista ime- 
diatamente (sendo transportado por ambulancia ou carro), vista 
no consultorio mais tarde (no mesmo dia ou no dia seguinte), ou 
se a enfermidade pode ser seguramente tratada em casa. No final 
do telefonema, deve ser confirmado que os pais entenderam e se 
sentem confortaveis com o piano para a sua crianqa. 

A internet tem se tornado uma ferramenta comum usada nos 
contextos de clinicas pediatricas. A informaqao sobre a clinica 
e os profissionais, os cuidados de problemas menores comuns, 
o agendamento de consultas, as questoes relacionadas ao piano 


de saude, a reemissao de receitas e os resultados dos exames de 
laboratorio estao frequentemente disponiveis por meio da in¬ 
ternet. Informaqoes pertinentes de saude, com as permissoes e 
autorizaqoes apropriadas, frequentemente podem ser fornecidas 
via internet para outras localizaqoes, como hospitals e farmacias. 
Um site com bom funcionamento na internet e agora um serviqo 
crucial para uma clinica pediatrica. 

BunikM et al.: Pediatric telephone call centers—how do they affect health 
care utilization and costs? Pediatrics 2007;119:el [PMID: 17272593], 
Kempe A et al.: How safe is triage by an after-hours telephone call 
center? Pediatrics 2006:118:457 [PMID: 16882795], 

Liederman EM, Morefield CS: Web messaging: A new tool for 
patient-physician communication. J Am Med Inform Assoc 
2003;10:260 [PMID: 12626378], 

PEDIATRIA COMUNITARIA E DEFESA DOS 
DIREITOS DOS PACIENTES 

A pediatria comunitaria e “uma perspectiva que aumenta o foco 
do pediatra a partir de uma crianqa ate todas as crianqas na co- 
munidade”. Os pediatras tem, historicamente, estado muito en- 
volvidos no suporte e desenvolvimento dos serviqos para crianqas 
vulneraveis em suas comunidades. Como um grupo, os pediatras 
reconhecem que as comunidades sao determinantes integrals da 
saude da crianqa e que a sintese dos prindpios de saude publica e 
da saude pessoal e importante na pratica da pediatria na comuni- 
dade. Alem disso, ha muito que os pediatras tem estado compro- 
metidos com o trabalho com outros profissionais na comunidade 
e na defesa das necessidades de todas as crianqas. Por exemplo, os 
pediatras tem sido valiosos para a aprovaqao de leis que exigem 
assentos especificos nos carros e capacetes para bicicleta, como 
tambem a expansao na cobertura dos cuidados de saude pelo pro- 
grama State Childrens Health Insurance Program (SCHIP) atuando 
junto aos legisladores em niveis locais e federais. 

Os pediatras, na pratica, tambem sao frequentemente funda¬ 
mentals na defesa individual, encaminhando as crianqas e as fami- 
lias para serviqos e recursos valiosos. Por exemplo, as crianqas sem 
cobertura de piano de saude podem ser registradas no programa 
Medicaid, ou no programa SCHIP de seu Estado. As crianqas com 
necessidades especiais nos cuidados de saude precisam ser elegi- 
veis para os serviqos tipicamente subsidiados pelo Estado e pelos 
programas como aqueles com base na legislaqao Individuals with 
Disabilities Education Act (IDEA). Uma variedade de programas 
de imunizaqao com base na comunidade pode fornecer acesso as 
imunizaqoes necessarias para as crianqas elegiveis. Os programas 
de nutriqao e alimentaqao, como o WIC, do governo federal, pro- 
veem fontes de alimentos, sem custo, para familias carentes. Por 
fim, os serviqos de cuidados infantis pre-escolares subsidiados, 
como o programa federal Head Start, oferecem os programas 
pre-escolares necessarios. Os pediatras estao em uma posiqao impar 
para efetuar os encaminhamentos a esses importantes serviqos. 

American Academy of Pediatrics: The pediatrician’s role in commu¬ 
nity pediatrics. Pediatrics 2005;115:1092 [PMID: 15805396]. 
Duggan A et al.: The essential role of research in community pedia¬ 
trics. Pediatrics 2005;115(Suppl):1195 [PMID: 15821310], 

Satcher D et al.: Tire expanding role of the pediatrician in improving 
child health in the 21st century. Pediatrics 2005;115(Suppl):1124 
[PMID: 15821293], 
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PROBLEMAS PEDlATRICOS GERAIS COMUNS 


FEBRE 

Consideracoes gerais 

A febre e uma das razoes mais comuns para consultas pedia- 
tricas, visitas ao departamento de emergencia e chamadas tele- 
fonicas fora do horario de atendimento normal. Existem varias 
definigoes diferentes para febre, mas a maioria dos especialistas 
define a febre como a temperatura retal igual ou maior a 38 °C. 
A temperatura nos pacientes pediatricos pode ser medida de 
varios modos: retal (usando um termometro de mercurio ou 
digital), oral (mercurio ou digital), axilar (mercurio, digital ou 
tira de cristal liquido), fronte (tira de cristal liquido), ou tim- 
panico (usando um dispositivo que mede a energia termica in- 
fravermelha da membrana timpanica). A medida timpanica da 
temperatura e rapida e requer pouca cooperagao do paciente. 
Varias precaugoes sao pertinentes no uso dessa tecnica: foi de- 
monstrado que as temperaturas timpanicas sao menos precisas 
em bebes abaixo dos 3 meses de idade e estao sujeitas a leituras 
falsas se o instrumento nao for corretamente posicionado ou se o 
canal da orelha externa estiver ocluido por cerume. 

Causas 

A febre ocorre quando houver uma elevagao na regulagao hi- 
potalamica, em resposta aos pirogenios produzidos endogena- 
mente. Entre a ampla variedade de condigoes que causam febre, 
ha as infecgoes, as neoplasias, as doengas autoimunes, as doengas 
metabolicas, as condigoes inflamatorias cronicas, os medicamen- 
tos (incluindo imunizagoes), as anormalidades do sistema ner- 
voso central e a exposigao ao calor ambiental excessivo. Muitas 

Quadro 8-5 Diretrizes para avaliacao de criancas com febre 


A. Avaliar imediatamente se: 

1. A crianca < 3 meses de idade. 

2. A febre > 40,6°C. 

3. A crianca esta chorando inconsolavelmente ou gemendo. 

4. A crianca chora quando movimentada ou mesmo tocada. 

5. A crianca tem dificuldade de ser acordada. 

6. Ha rigidez de nuca. 

7. Houver petequias ou manchas purpureas na pele. 

8. A crianca apresenta disfuncao respiratoria que nao melhora apos 
desobstrucao das narinas. 

9. A crianca esta com sialorreia e e incapaz de deglutir. 

10. Uma convulsao tiver ocorrido. 

11. A crianca agir ou parecer "muito doente". 

B. Avaliar dentro de 24 h se: 

1. A crianca tem 3-6 meses de idade (a menos que febre ocorra 
dentro 48 h depois de uma vacinacao contra tetano-difteria- 
pertussis e o bebe nao apresente outros sintomas de gravidade). 

2. A febre exceder a 40°C (especialmente se crianca tiver < 3 anos 
de idade). 

3. Ocorrer queimacao ou dor com a miccao. 

4. A febre tiver estado presente > 24 h sem uma causa obvia ou 
local de infeccao identificavel. 

5. A febre tiver baixado por > 24 h e entao retornado. 

6. A febre tiver estado presente > 72 h. 


vezes, a maioria dos casos de febre nos pacientes pediatricos e 
causada por infecgoes virais autolimitadas. A erupgao dentaria 
nao causa febre acima de 38,4°C. 

Achados clmicos 

A. Avaliacao inicial 

Ao avaliar uma crianga com febre, devem ser obtidas dos pais 
informagoes sobre a duragao da febre, como a temperatura foi 
medida, o maximo da febre que foi documentado em casa, todos 
os sintomas associados, quaisquer condigoes clinicas cronicas, 
quaisquer medicamentos usados, alergias a medicamentos, in- 
gestao de liquidos, debito urinario, exposigoes e viagens e quais¬ 
quer caracteristicas adicionais da enfermidade que preocupem 
os pais (Quadro 8-5). No consultorio, sao documentadas a 
temperatura, a frequencia cardiaca, a frequencia respiratoria e 
a pressao sanguinea, como tambem a saturagao de oxigenio se 
a crianga demonstrar qualquer esforgo respiratorio. Deve entao 
ser executado um exame fisico completo, incluindo um exame 
neurologico, com a atengao particular dada ao grau de toxici- 
dade da crianga e as condigoes de hidratagao. Uma crianga em 
bom aspecto, bem hidratada e com evidencia de uma infecgao 
viral de rotina pode ser enviada para casa com seguranga, com 
prescrigao de tratamento sintomatico e orientagoes sobre pre- 
caugoes e motivo para retornar a consulta. 

Dependendo da idade do paciente, a presenga de condigoes 
subjacentes, do tipo de infecgao e da avaliagao do profissional 
quanto a toxicidade e ao estado de hidratagao, muitas criangas 
com infecgoes bacterianas focais tambem podem ser tratadas 
ambulatorialmente, com antibioticos orais apropriados, con- 
forme examinado no Capitulo 40. 

B. Febre sem um foco de infeccao 

As criangas que se apresentam com febre, mas sem quaisquer 
sinais ou sintomas de uma infecgao focal, sao frequentemente 
um desafio para o diagnostico e manejo. Ao avaliar uma crianga 
com febre, mas nenhuma fonte aparente de infecgao ao exame, o 
profissional precisa considerar cuidadosamente a probabilidade 
de uma infecgao bacteriana seria, mas “escondida” ou oculta. 
Com o uso difundido de vacinas efetivas contra Haemophilus 
influenzae Tipo B e Streptococcus pneumoniae , duas das causas 
mais comuns de infecgoes bacterianas invasivas em criangas nao 
imunizadas, a incidencia de infecgoes bacterianas ocultas tem 
declinado. Entretanto, as vacinas nao sao 100% efetivas, e ou¬ 
tros organismos causam infecgoes ocultas graves em criangas. 
Consequentemente, as criangas febris sempre exigirao uma cui- 
dadosa avaliagao e observagao. As escolhas apropriadas para a 
terapia antibiotica empirica de criangas com febre sem um foco 
determinado sao examinadas no Capitulo 37. 

Os bebes febris com 28 dias ou menos, em razao da sua pro¬ 
babilidade de doenga grave, incluindo sepse, devem sempre ser 
tratados de modo conservador. A hospitalizagao e os antibioti¬ 
cos parenterais devem ser fortemente considerados em todas as 
circunstancias. Uma avaliagao diagnostica inicial deve incluir 
hemograma completo; hemocultura; EQU; urocultura; e colora- 
gao de Gram, dosagens de proteinas e glicose e cultura do fluido 
cerebrospinal. Deve haver consideragao tambem para a possi- 
bilidade de uma infecgao perinatal pelo herpes-virus simples 
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(o herpes neonatal esta descrito em mais detalhes no Capi- 
tulo 38). Uma radiografia de torax deve ser obtida para qualquer 
bebe com disfunqao respiratoria. 

Os bebes de 29-90 dias estao em risco para o desenvolvimento 
de uma variedade de infecqoes bacterianas invasivas, incluindo 
organismos adquiridos no perlodo perinatal (p. ex., estreptoco- 
cos do grupo B) ou infecqoes adquiridas na comunidade (p. ex., 
pneumococos ou meningococos). Os bebes febris sem um foco 
de infecqao localizado podem ser divididos naqueles com aparen- 
cia toxemica ou nao, e aqueles em baixo risco versus alto risco de 
doenqa bacteriana invasiva. Assim como os RNs febris, os bebes 
toxemicos neste grupo etario devem ser hospitalizados para ad- 
ministraqao de antibioticos parenterais e observaqao atenta. Em 
bebes nao toxemicos, o baixo risco e definido como uma crianqa 
previamente higida; sem foco de infecqao ao exame; contagem leu- 
cocitaria entre 5.000 e 15.000/m 3 ; bastonados abaixo de 1.500/m 3 ; 
EQU normal; e, quando a diarreia estiver presente, menos que 
cinco leucocitos por campo de alta potencia. Os bebes de baixo 
risco e nao toxemicos, neste grupo etario, sao tipicamente tratados 
ambulatorialmente, com acompanhamento cuidadoso. Os profis- 
sionais devem estar confiantes de que a punqao lombar e desne- 
cessaria se a decisao for de nao executar esse procedimento. 

Em uma era de cobertura vacinal crescente contra os soro- 
tipos pneumococicos mais comumente invasivos, e dificil esti- 
mar o risco de bacteriemia oculta em bebes febris de 3-36 meses 
sem um foco de infecqao. Nao obstante, ao avaliar crianqas de 
3-36 meses com temperaturas de 39°C ou mais, as uroculturas 
devem ser consideradas em todas as crianqas abaixo dos 6 meses 
de idade e em todas as meninas abaixo dos 2 anos de idade. As 
radiografias de torax devem ser obtidas em qualquer crianqa 
com disfunqao respiratoria, e tambem devem ser consideradas 
em crianqas com leucocitose significativa (20.000/m 3 ), mas ne- 
nhum sintoma respiratorio. Dependendo do aspecto da crianqa, 
da condiqao medica subjacente e da intensidade da febre, as he- 
moculturas tambem devem ser obtidas. A terapia empirica com 
antibioticos pode ser considerada, particularmente nas crianqas 
com temperatura de 39°C e leucocitos de 15.000/m 3 . Entretanto, 
em crianqas previamente saudaveis, em bom estado geral, to- 
talmente imunizadas e com exames laboratoriais sem sinais de 
alerta, e apropriada a observaqao sem o uso de antibioticos. 

Tratamento 

A fobia da febre e um termo que descreve a resposta ansiosa dos 
pais as febres que todas as crianqas experimentam. Em um estudo 
recente, 91% dos cuidadores consideraram que uma febre poderia 
ter efeitos prejudiciais. Sete por cento dos pais consideraram que, 
se eles nao tratassem a febre, ela ficaria cada vez mais alta. Os pais 
precisam ser tranquilizados de que as febres abaixo de 41,7°C nao 
causam dano cerebral. Eles devem ser aconselhados que, embora 
as febres ocasionalmente possam causar convulsoes — e neste 
caso a crianqa precisa ser avaliada —, as convulsoes febris sao ge- 
ralmente inocentes e tampouco causam dano cerebral. 

Varios medicamentos seguros e efetivos estao disponiveis para 
o tratamento da febre. O paracetamol esta indicado em crianqas 
acima dos 2 meses de idade com febre de 39°C ou que estejam des- 
confortaveis. O paracetamol e dado em uma dosagem de 15 mg/kg 
de peso corporal por dose e pode ser dado a cada 4-6 h. O outro 
antipiretico amplamente usado e o ibuprofeno. O ibuprofeno e 


dado em uma dosagem de 10 mg/kg de peso corporal por dose 
e pode ser dado a cada 6-8 h. O ibuprofeno e o paracetamol tem 
similar seguranqa e capacidade de reduzir a febre; entretanto, o 
efeito do ibuprofeno e mais duradouro. O acido acetilsalicilico nao 
deve ser usado para tratar a febre em qualquer crianqa ou ado- 
lescente, em razao da sua associaqao com o desenvolvimento da 
sindrome de Reye (particularmente durante as infecqoes com os 
virus da varicela e da gripe). Com todos os antipireticos, os pais 
devem ser aconselhados aos cuidados com a administraqao e a 
frequencia, ja que a superdosagem pode ser perigosa. 

Crocetti M et al.: Fever phobia revisited: Have parental misconceptions 
about fever changed in 20 years? Pediatrics 2001;107:1241 [PMID: 
11389237], 

Klein JO:Management of the febrile child without a focus of infec¬ 
tion in the era of universal pneumococcal immunization. Pediatr 
Infect Dis J 2002;21:584 [PMID: 12182394], 

McCarthy PL: Fever without apparent source on clinical examination. 

Curr Opin Pediatr 2002;14:103 [PMID: 11880744], 

Rehm KP: Fever in infants and children. Curr Opin Pediatr 
2001;13:83 [PMID: 11216593], 

DEFICIENCY DE CRESCIMENTO 

A deficiencia de crescimento e a desaceleraqao da velocidade de 
crescimento, que resulta no cruzamento de duas linhas principals 
de percentil no grafico de crescimento. O diagnostico tambem e 
estabelecido se uma crianqa abaixo dos 6 meses de idade nao 
tiver crescido por dois meses consecutivos, ou se uma crianqa 
acima dos 6 meses de idade nao tiver crescido por tres meses 
consecutivos. A deficiencia do crescimento ocorre em aproxima- 
damente 8% das crianqas. 

Os padroes de deficiencia de crescimento sugerem causas di- 
ferentes, embora nao sejam especificos. Na deficiencia de cresci¬ 
mento tipo I, a circunferencia encefalica e preservada e ha maior 
deficit de peso do que de altura. Este tipo, mais comum, resulta 
da ingestao calorica inadequada, da perda excessiva de calorias, 
ou da incapacidade de usar as calorias perifericamente. A maioria 
dos casos de deficiencias do tipo I e o resultado de pobreza, da 
falta de compreensao do cuidador, da interaqao deficiente entre 
a crianqa e o cuidador, de padroes anormais de alimentaqao, ou 
de uma combinaqao de fatores. A deficiencia de crescimento 
tipo II, que esta associada a uma baixa estatura geneticamente 
determinada, a endocrinopatias, ao retardo constitucional do 
crescimento, a doenqa cardiaca ou renal, ou a varias formas de 
displasias esqueleticas, e caracterizada pela circunferencia cefa- 
lica normal e diminuiqao proporcional da altura e do peso. Na 
deficiencia de crescimento tipo III, todos os tres parametros do 
crescimento — circunferencia cefalica, peso e altura — estao 
abaixo do normal. Este padrao esta associado a anormalidades do 
sistema nervoso central, a defeitos cromossomicos e a estimulos 
deteterias intrauterinos ou perinatais. 

So porque um bebe cruza um percentil de crescimento nao sig- 
nifica que ele tem necessariamente um problema. Os bebes podem 
normalmente cruzar as curvas de crescimento, na direqao des- 
cendente ou ascendente. Este cruzamento dos percentis do cres¬ 
cimento e habitualmente normal, se os seguintes criterios forem 
estabelecidos: a mudanqa no peso corporal e no comprimento 
e simetrica, o tamanho do bebe e paralelo a estrutura de peso e 




PEDIATRIA AMBULATORIAL E NO CONSULTORIO 


Quadro 8-6 Componentes da avaliacao inicial para a 
deficiencia do crescimento 


Historia do parto: resultado da triagem no recem-nascido; eliminar 
retardo de crescimento intrauterino, anoxia, infeccoes congenitas 
Alimentacao e nutricao: dificuldade de sugar, mastigar, deglutir 
Padroes de alimentacao: ingestao de formulas lacteas, leite, suco, solidos 
Fezes e urina: diarreia, constipacao, vomitos, debito urinario reduzido 
Padrao de crescimento: o registro de varios pontos no grafico de 
crescimento sao cruciais para avaliacao adeguado 
Infeccoes recorrentes 
Hospitalizacoes 
Fatores de risco para HIV 
Historia do desenvolvimento 

Fatores sociais e familiares: composicao da familia, condicao financeira, 
apoios, estresses; doencas hereditarias, alturas e pesos dos familiares 
Revisao dos sistemas 


estatura dos pais, o desenvolvimento permanece normal e uma 
nova curva de crescimento e subsequentemente estabelecida, em 
geral em torno dos 15 meses de idade; isto tambem pode ser visto 
nos bebes alimentados exclusivamente por aleitamento materno 
aos 6 meses, e pode ser tranquilizador utilizar as novas curvas da 
OMS, que se baseiam em criangas que foram exclusiva ou prima- 
riamente alimentadas no peito nos primeiros quatro meses de vida. 

Achados dmicos 

A. Avaliacao inicial 

A historia e o exame fisico identificarao a causa da redugao do 
crescimento na grande maioria dos casos (Quadro 8-6). 

O exame fisico deve focar nos sinais de doenga organica ou 
na evidencia de abuso ou negligencia: caracteristicas dismorficas, 
lesoes cutaneas, massas cervicais, ruidos respiratorios adventicios, 
sopros cardiacos, massas abdominais e tonus e forga neuromuscu¬ 
lar. Durante a avaliagao, o medico deve observar a interagao entre 
a crianga e o cuidador e o nivel de funcionamento da familia. A 
triagem do desenvolvimento e os exames de laboratorio (hemo- 
grama completo, ureia, creatinina, eletrolitos, EQU e urocultura) 
completam a avaliagao inicial no consultorio. 

B. Avaliacao adicional 

Um registro prospective de tres dias da dieta deve ser parte padro- 
nizada da avaliagao. Ocasionalmente, um bebe ou crianga pode 
precisar ser hospitalizado para que se obtenha uma avaliagao 
precisa da ingestao. Isto e util para avaliar a desnutrigao, mesmo 
quando uma doenga organica estiver presente. A historia diete- 
tica deve ser avaliada por um nutricionista pediatrico no que diz 
respeito ao teor de calorias, de proteinas e micronutrientes, bem 
como o padrao de alimentagao. Os exames de laboratorio adicio- 
nais devem ser solicitados com base na historia e no exame fisico. 
Por exemplo, o exame de fezes, para a determinagao de gordu- 
ras, esta indicado se uma historia de diarreia sugerir mi absorgao. 
Quantidades moderadas ou altas de proteinuria devem direcionar 
a investigagao para sindrome nefrotica. Os vomitos devem sugerir 
uma causa gastrintestinal, metabolica, neurologica, infecciosa, ou 
renal. A extensao da avaliagao deve basear-se na gravidade dos 
sintomas e na magnitude da falha no crescimento. 


Quadro 8-7 Ganho de peso aceitavel por idade 

Idade (meses) 

Ganho de peso(g/d) 

Nascimento ate 3 

20-30 

3-6 

15-20 

6-9 

10-15 

9-12 

6-11 

12-18 

5-8 

18-24 

3-7 


Tratamento 

Um piano de tratamento bem-sucedido aborda a dieta e os 
padroes de alimentagao da crianga, o seu desenvolvimento, as 
habilidades do cuidador e qualquer doenga organica. As dietas 
com alto teor de calorias, como formulas hipercaloricas ou su- 
plementos liquidos, e a monitoragao frequente (a cada uma ou 
duas semanas inicialmente) sao essenciais. O ganho de peso 
aceitavel varia com a idade (Quadro 8-7). 

A crianga com deficiencia de crescimento pode tambem 
apresentar retardo no desenvolvimento, tanto por viver em um 
ambiente que falhe em promover o desenvolvimento adequado 
como pelo efeito da privagao de nutrientes sobre o cerebro. A 
restauragao da nutrigao nao reverte completamente o deficit, 
mas reduz as consequencias a longo prazo. 

£ essencial a orientagao sobre nutrigao, desenvolvimento da 
crianga e manejo comportamental, como tambem o suporte psi- 
cossocial do cuidador primario. Se a disfungao da familia for leve, 
a modificagao do comportamento e o aconselhamento serao uteis. 
A creche pode beneficiar a crianga, fornecendo um ambiente estru- 
turado para todas as atividades, incluindo a alimentagao. Se a dis¬ 
fungao familiar for grave, o departamento local de servigos sociais 
pode ajudar a fornecer a estrutura e ajuda a familia. Raramente, 
a crianga pode precisar ser, temporaria ou permanentemente, re- 
movida do lar. A hospitalizagao fica reservada ao manejo da desi- 
dratagao, nos casos em que a terapia domestica tenha falhado no 
crescimento esperado, para as criangas que mostram evidencia de 
abusos ou negligencia voluntaria, para o manejo de uma enfermi- 
dade que comprometa a habilidade da crianga em se alimentar ou 
para os cuidados antes da colocagao em um lar adotivo. 

Weston JA: Growth deficiency. In Berman S (editor): Pediatric Deci¬ 
sion Making , 4th ed.Mosby-Year Book, 2003. 

Recursos on-line 

American Academy of Pediatrics: http://www.aap.org 
American Heart Association: http://americanheart.org 
Bright Futures National Health Promotion Initiative: http://www.bri- 
ghtfutures.org 

Centers for Disease Control and Prevention: Vaccines and immuniza¬ 
tions home page: http://www.cdc.gov/vaccines 
Healthy People 2010: http://www.healthypeople.gov 
National Information Center for Children and Youth with Disabili¬ 
ties: http://www.nichcy.org 

National Newborn Screening Status Report (2005): http://genes-r-us. 
uthscsa.edu 
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A imuniza 9 ao e amplamente reconhecida como uma das maio- 
res conquistas de saude publica no seculo passado. Em conse- 
quencia de imunizaqoes, as incidencias anuais de difteria, 
paralisia por poliomielite, sarampo, caxumba, rubeola e Hae¬ 
mophilus influenzae tipo B (Hib) nos EUA calram em mais de 
99% em comparaqao com as incidencias anuais medias destas 
doenqas no seculo 20. Por meio de vacinaqao de rotina, crian- 
9 as e adolescentes podem receber agora proteqao contra pelo 
menos 16 doen 9 as diferentes, e muitas vacinas novas estao em 
de senvolvimento. 

Todo ano, nascem aproximadamente quatro milhoes de 
crianqas nos EUA, e a imunizaqao bem-sucedida de cada coorte 
de nascimentos requer o esforqo conjunto de prestadores de as¬ 
sistencia a saude, autoridades da saude publica, fabricantes de 
vacinas e publico. As percepqoes publicas sobre imunizaqoes, 
particularmente as imunizaqoes rotineiras da infancia, em geral 
sao positivas. Contudo, as preocupaqoes de pais quanto a segu- 
ranqa de vacinas tern surgido em anos recentes, em parte alimen- 
tadas por especulaqoes sem fundamento sobre uma associaqao 
entre varias vacinas, ou componentes de vacinas, e o autismo. 
As vacinas modernas tem um alto grau de seguranqa, e eventos 
adversos graves subsequentes a vacinaqao sao raros. Nao obs¬ 
tante, os prestadores de assistencia a saude precisam estar prepa¬ 
rados para discutir os beneficios e riscos da vacinaqao com pais 
inseguros, fornecendo informaqao objetiva de maneira clara e 
empatica. 

Este capitulo comeqa com principios gerais relativos as imu- 
nizaqoes e os esquemas de vacinaqoes recomendados para crian- 
9 as e adolescentes, seguidos por uma discussao da seguranqa das 
vacinas. Cada vacina recomendada rotineiramente e apresen- 
tada na ordem cronologica em que e dada. As vacinas que so sao 
administradas em circunstancias especiais sao apresentadas na 
ultima seqao do capitulo. 

Como o campo das imunizaqoes esta mudando rapidamente, 
e importante que os prestadores de assistencia a saude busquem 
as informaqoes disponiveis mais atualizadas. As recomendaqoes 
de imunizaqao delineadas neste capitulo sao atuais, mas muda- 
rao a medida que a tecnologia evoluir e nossa compreensao da 
epidemiologia de doenqas preveniveis por vacinas se modificar. 


As fontes mais uteis para informaqoes atualizadas regularmente 
sao as seguintes:* 

1. O CDC mantem um site na web com recursos extensos re¬ 
lativos a vacinas, inclusive as recomendaqoes sobre imuni- 
zaqao do Advisory Committee on Immunization Practices 
(ACIP), esquemas de vacinaqao, Declaraqoes sobre Informa- 
qoes de Vacinas, informaqoes para o publico e prestadores 
e links para outros materials sobre vacinas. Disponivel em 
http://www.cdc.gov/vaccines. 

2. CDC — Centro de Contato. O centra de contato CDC-INFO 
fornece serviqos ao publico e profissionais de assistencia a 
saude com rela 9 ao a uma variedade de assuntos pertinentes 
a saude, inclusive imunizaqoes, 24 h por dia, sete dias por 
semana em 1-800-232-4636 (em ingles e espanhol). 

3. The Red Book: Report of the Committee on Infectious Diseases. 
Publicado em intervalos de 2-3 anos pela AAP O Red Book 
de 2009 esta disponivel na AAP. Atualizaqoes sao publica- 
das na revista Pediatrics e tambem podem ser acessadas em 
http://aapredbook.aappublications.org. 

4. Immunization Action Coalition. Esta organizaqao nao lucra- 
tiva cria e distribui materials educativos para prestadores 
de assistencia a saude e para o publico, relativos a vacinas. 
Todos os materials sao fornecidos gratuitamente e podem 
ser acessados em http://www.immunize.org. 

5. Morbidity and Mortality Weekly Report (MMWR). Publicado 
semanalmente pelo CDC (Atlanta, GA, 30333). Disponivel 
em: http://www.cdc.gov.mmwr. 


PADROES PARA PRATICAS DE IMUNIZACAO 

pediAtrica 


Nos EUA, cada lactente requer entre 25 e 26 doses de vacina ate 
a idade de 18 meses para ser protegido contra 14 doen^as da 


* N. de T. No Brasil, os sites do Programa Nacional de Imuniza<;6es do 
Ministerio da Saude (pni.datasus.gov.br) e da Sociedade Brasileira de Pe- 
diatria (SBP) (www.sbp.com.br) sao fontes de informa^oes atualizadas, 
adequadas as nossas realidades regionais. 
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Abreviaturas relativas a vacinas* 


ACIP 

Advisory Committee on Immunization Practices 

BCG 

Bacilo Calmette-Guerin: vacina contra tuberculose 

OT 

Vacina dupla contra difteria e tetano 

DIP 

Vacina triplice celular classica contra difteria, tetano e 
pertussis (coqueluche) 

DIPa 

Vacina triplice com pertussis acelular 

Flu 

Vacina contra influenza 

HBIG 

Globulina imune da hepatite B 

HBsAg 

Antigeno de superficie da hepatite B 

HepA 

Vacina contra hepatite A 

HepB 

Vacina contra hepatite B 

Hib 

Vacina contra Haemophilus influenzae tipo B 

HIV 

Virus da imunodeficiencia humana 

HPV 

Papilomavirus humano 

HPV2 

Vacina HPV, bivalente 

HPV4 

Vacina HPV, tetravalente 

MCV4 

Vacina conjugada meningococica 

MPSV 

Vacina meningococica polissacaridica 

PCV7 

Vacina conjugada pneumococica, heptavalente 

PPV23 

Vacina pneumococica polissacaridica, 23-valente 

RV1 

Vacina contra rotavirus, monovalente 

RV5 

Vacina contra rotavirus, pentavalente 

SRC 

Vacina contra sarampo, rubeola e caxumba (SRC ou VTV, 
vacina triplice viral) 

SRCV 

Vacina contra sarampo, rubeola, caxumba e varicela (SRCV) 

IB 

Tuberculose 

VIP 

Vacina inativada (nao viva) contra poliomielite 

VOP 

Vacina oral (viva) contra poliomielite 

DIPa 

Vacina contra difteria em dose reduzida, tetano e pertussis 
acelular para adolescentes e adultos 

TIV 

Vacina de influenza inativada trivalente 

VAERS 

Vaccine Adverse Events Reporting System (Sistema de Relato 
de Eventos Adversos das Vacinas) 

VCV 

Vacina contra varicela 

VIS 

Vaccine Information Statement (Dedaracao de Informacoes 
sobre Vacinas) 

VSD 

Vaccine Safety Datalink ( Link de Dados sobre Seguranca das 
Vacinas) 

IGHAVZ 

Imunoglobulina humana antivaricela-zoster 

VZV 

Virus varicela-zoster 


* N. de T. Para vacinas e imunobiologicos constanles do Programa Nacional 
de Imunizacoes, do Brasil, foram usadas as abreviaturas adotadas pelo 
nosso Ministerio da Saude. As deimais abreviaturas foram mantidas como 
no original americano. 

infancia. Em 2008, a taxa de imuniza^ao de crianqas com idades 
de 19-35 meses para o esquema de rotina das imunizacoes da in¬ 
fancia foi 76%, abaixo da meta de 80% estabelecida nos objetivos 
nacionais de saude Healthy People (Povo Saudavel) 2010. Alem 
disso, dados do projeto Vaccine Safety Datalink (VSD) (Dados 
de Seguran^a de Vacinas) mostram que apenas 36% das crian- 
qas mais jovens que 2 anos de idade seguiram completamente 
as recomendagoes de vacinaqao: 30% perderam uma oportuni- 
dade de imunizaqao; 20% tiveram uma imunizaqao invalida; e 
12% receberam imunizaqao desnecessaria (a um custo estimado 
de US$ 26,5 milhoes). A AAP recomenda as seguintes praticas 
comprovadas especificas para melhorar esse panorama: (1) en- 
viar aos cuidadores lembretes e chamadas de retorno, (2) usar 


prescribes padronizadas durante todas as visitas, (3) mensurar 
periodicamente as taxas de imunizacao e (4) ter formularios im¬ 
presses para vacinas. 

O National Childhood Vaccine Injury Act, de 1986, requer que 
para cada vacina coberta sob o Vaccine Injury Compensation Pro¬ 
gram, os cuidadores sejam orientados sobre os riscos e beneficios 
da vacinacao de modo padronizado, usando Vaccine Information 
Statements (VIS) produzidas pelo CDC. Cada vez que uma vacina 
coberta pelo programa de compensacoes e administrada, a versao 
atual das VIS deve ser fornecida ao paciente maior de idade ou ao 
cuidador legal. £ necessaria documentacao no prontuario medico, 
inclusive o fabricante da vacina, o numero do lote e as datas de 
administracao e validade. O nome e endereco da pessoa aplicando 
a vacina, a versao e data da VIS e o local e via de administracao 
tambem devem ser registrados. 

As agulhas utilizadas para vacina^ao devem ser estereis e des- 
cartaveis, para minimizar a oportunidade de contaminacao. Uma 
solucao de alcool a 70% e apropriada para desinfeccao da tampa 
do frasco da vacina e da pele do sitio da injecao. Uma emulsao 
topica de lidocaina-prilocaina aplicada ao sitio de vacinaqao por 
30-60 minutos antes da injeqao minimiza a dor, especialmente 
quando multiplas vacinas sao administradas. 

A obediencia as recomendaijoes do fabricante quanto a via 
e ao sitio de administra^ao das vacinas injetaveis e crucial para 
seguram;a e eficacia. Todas as vacinas contendo um adjuvante 
devem ser aplicadas por via intramuscular, para evitar forma^ao 
de granuloma ou necrose. Com a exce^ao da vacina de Bacilo Cal- 
mette-Guerin (BCG), que e usada raramente nos EUA, todas as 
vacinas sao administradas por via intramuscular ou subcutanea. 
As inje^oes intramusculares sao aplicadas em um angulo de 90° 
em rela^ao a pele, usando-se uma agulha que seja suficientemente 
longa para atingir o tecido muscular, mas nao tao comprida ao 
ponto de lesionar nervos, vasos sanguineos ou ossos subjacentes. 
A face anterolateral da coxa e o sitio preferido de vacinaqao em 
recem-nascidos e crianqas ate 2 anos de idade, e o musculo del- 
toide do bra^o e o local de preferencia para crian^as com idade de 
13-18 anos.* O comprimento da agulha e a localiza^ao devem ser 
como a seguir: 5/8 de polegada em lactentes recem-nascidos, na 
coxa; 1 polegada em lactentes de 1 -12 meses de idade (coxa), 1 -1 e 
1/4 polegadas em 1-18 anos de idade (coxa), e 5/8-1 polegada de 
1-18 anos (deltoide). As inje^oes subcutaneas devem ser adminis¬ 
tradas em um angulo de 45° no aspecto anterolateral da coxa (para 
lactentes com menos de 12 meses) ou na area supero-exterior do 
triceps (para criamjas com 12 meses e mais) usando uma agulha 
calibre 23 ou 25 e 5/8 de polegada. Aspira^ao com a seringa antes 
da inje^ao da vacina nao e requerida de acordo com as recomen- 
dabes do CDC. Uma seringa e agulha separadas devem ser usa¬ 
das para cada vacina. 

Muitas combinabes de vacinas podem ser administradas si- 
multaneamente, sem aumentar o risco de efeitos adversos, ou 
comprometer a resposta imune. As vacinas inativadas podem 


* N. de R.T. As medidas de 5/8 polegadas, 1 polegada e 11/4 polegada 
correspondem, respectivamente, a 15, 25 e 30 mm. O Ministerio da 
Saude recomenda agulhas pequenas com bisel curto para inje^oes sub¬ 
cutaneas (10 X 4,5; 15 X 5,8; 13 X 4,0; 13 X 4,5; 13 x 5; 13 x 5,5). Para 
injecoes intramusculares, o comprimento da agulha varia conforme a 
solubilidade de liquido a ser injetado (entre 20 e 40 mm), com bisel longo 
(5,5-9 mm) (www.saude.gov.br). 
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ser administradas simultaneamente com, ou em qualquer tempo 
apos, uma vacina diferente. Vacinas de virus vivos injetaveis, 
ou por via nasal, se nao administradas no mesmo dia, devem 
ser dadas com intervalo de pelo menos quatro semanas (p. ex., 
sarampo-rubeola-caxumba [SRC] e varicela [VCV]. Lapsos no 
esquema de imunizaqoes nao obrigam ao reinicio da serie. Doses 
extra de hepatite B (HepB), Hib, SRC e VCV nao sao prejudi- 
ciais, mas a expositpao repetitiva a vacina contra o tetano acima 
dos intervalos recomendados pode resultar em reaches de hiper- 
sensibilidade, devendo ser evitada. Se uma imunoglobulina (Ig) 
ou derivado do sangue tiver sido administrado, a vacinaqao com 
virus vivo deve ser adiada 3-11 meses, dependendo do produto, 
para evitar interferencia com a resposta imune (p. ex., 3 meses 
para Ig tetanica, Ig da hepatite B e Ig de pool para hepatite A; 
5-6 meses para Ig de sarampo ou citomegalovirus; ell meses 
para Ig intravenosa para doen^a de Kawasaki). 

Com o grande numero disponivel de preparaqoes diferentes 
para as vacinas, a adequaqao em substituir uma pela outra e uma 
questao a ser considerada. As vacinas conjugadas Hib, HepB e 
hepatite A (HepA) de todos os laboratories sao intercambiaveis. 
Para vacinas contendo antigenos de pertussis acelulares, e reco- 
mendado que a mesma marca seja usada, mas quando a marca 
e desconhecida, ou a mesma marca esta indisponivel, qualquer 
vacina com toxoides difterico e tetanico e pertussis acelular deve 
ser usada para continuar a vacinaqao. Intervalos maiores que os 
recomendados nao reduzem os titulos finais de anticorpos, e es- 
quemas com atraso nao obrigam ao reinicio da serie. 

Muito raramente, vacinas podem causar rea^oes agudas do 
tipo anafilatico. Apesar da raridade desses eventos, todos os apli 
cadores de vacinas devem ter o equipamento, os medicamentos, 
a equipe e o treinamento para tratar emergences que possam 
ocorrer apos a vacinaqao. 

CDC: General recommendations on immunization: Recommen¬ 
dations of the Advisory Committee on Immunization Prac¬ 
tices (ACIP). MMWR Recomm Rep 2006;55(RR-15):1 [PMID: 
17136024], 

CDC: National, state, and local area vaccination coverage among 
children aged 19-35 months—United States, 2008. MMWR Morb 
Mortal Wkly Rep 2009;58:921 [PMID:19713881], 

Mell LK et al.: Compliance with national immunization guidelines 
for children younger than 2 years, 1996-1999. Pediatrics 2005; 
115:461 [PMID: 15687456], 


IMUNIZACOES ROTINEIRAS DA INFANCIA 
E ADOLESCENCIA 


A cada ano, o CDC emite recomenda^oes atualizadas de calen- 
darios de imunizatpao para criarupas e adolescentes.* A variaqao 
nesses esquemas e necessaria por circunstancias epidemiologicas 
ou cllnicas individuals, e estes servem como um guia importante 
para os prestadores de vacinatpao. Nos calendarios, as vacinas 
sao ordenadas aproximadamente pela idade em que sao aplica- 
das pela primeira vez. Por exemplo, HepB e dada aos lactentes 
recem-nascidos ao nascer, seguida aos 2 meses de idade pelas 


* N. de R.T. No Brasil, o Ministerio da Saude e a Sociedade Brasileira de 
Pediatria emitem recomendacdes sobre o calendario vacinal. 


vacinas de rotavirus, difteria-tetano-perfussfs acelular (DTPa), 
Hib, conjugada pneumococica heptavalente (PCV7) e poliovi¬ 
rus inativada (VIP). O Quadro 9-1 estabelece um esquema de 
imuniza^oes rotineiras para lactentes e criantpas normals, do 
nascimento aos 6 anos. O Quadro 9-2 apresenta um esquema 
de imunizaqao de rotina para pessoas com idade de 7-18 anos. 
O Quadro 9-3 apresenta esquemas recomendados para criantpas 
que nao cometparam a vacina^ao no tempo recomendado du¬ 
rante o primeiro ano de vida. 

A combina^ao de vacinas ajuda a resolver o problema do 
grande numero de injetpoes durante qualquer visita clinica iso- 
lada. As combinaqoes de vacinas disponiveis atualmente incluem 
SRC, sarampo-rubeola-caxumba-varicela (SRCV) e varias com- 
binaqoes de Hib, HepB, VIP e DTPa, inclusive vacinas de com- 
binaqao DTPa-HepB-VIP e DTPa-VIP-Hib. Combina^oes de 
vacinas adicionais, inclusive algumas vacinas especificas para 
crian^as maiores e adolescentes, estao em desenvolvimento. Va¬ 
cinas separadas nao devem ser combinadas em uma seringa pelo 
aplicador, a menos que aprovado pelo FDA, porque isto poderia 
diminuir a eficacia de cada componente da vacina. 

MANEJO SEGURO DE VACINAS 

As diversas vacinas e outros produtos imunologicas utilizados 
clinicamente pelo medico variam quanto a temperatura de ar- 
mazenagem requerida. A maioria das vacinas nunca deve ser su- 
jeita a temperaturas de congelamento. As vacinas que precisam 
de congelamento sao SRC, VCV e vacinas para herpes-zoster. As 
bulas das embalagens de produtos devem ser consultadas para 
informatpoes detalhadas sobre conditpoes de armazenagem das 
vacinas e prazos de validade. 

CDC: Recommended childhood and adolescent immunization 
schedule—United States, 2008.MMWR Morb Mortal Wkly Rep 
2007;56:Q1-Q4. 

SEGURANCA DAS IMUNIZACOES 

Embora nenhuma vacina seja 100% segura e efetiva, apos de- 
cadas de experiencia e muitos milhoes de doses administradas, 
esta comprovado que as vacinas estao entre as mais seguras das 
interventpoes medicas. Contudo, quando doen^as como sarampo 
e poliomielite se tornam extraordinariamente raras nos EUA, 
os riscos aparentes da vacina^ao tern adquirido um papel mais 
proeminente no discurso publico. Quando se acredita que doen- 
^as preveniveis por vacinas sao trataveis ou raras, os riscos da 
vacinatpao parecem superar os beneficios, particularmente para 
pessoas que compreendem mal os riscos reais das vacinas, e o 
potencial de ressurgimento de algumas doen^as quando a popu- 
la^ao nao esta adequadamente imunizada. Decisoes sobre vaci- 
naqao, tanto ao nivel individual como populacional, precisam ser 
tomadas com base em informa^oes acuradas e atualizadas. Os 
pais que possuem duvidas sobre a seguranqa das vacinas devem 
ser direcionados para sites da web confiaveis, como os da AAP, 
da American Academy of Family Physicians (AAFP), do CDC 
(http://www.cdc.gov/vaccines) e da Immunization Action Coali¬ 
tion (http://www.immunize.org). 






IMUNIZACOES 


Quadro 9-1 Esquema de imunizacoes recomendado para criancas com idade 0-6 anos, EUA, 2008 


Esquema de imunizagdes recomendado para criangas com idade 0-6 anos, eua • 2008 

Para aqueles que apresentam atraso do esquema vacinal (desde o initio ou entre doses), ver o esquema de atualizaqao 




Faixa de 
idades 

recomendadas 



Certos 
grupos de 
alto risco 


Este esquema indica as idades recomendadas para administragao de vacinas atualmente 
aprovadas, em 1 e de dezembro de 2007 para criangas com idade de 0-6 anos. No original, 
7-18 anos esta errado. Informagoes adicionais estao disponiveis em ww.cdc.gov/ 
vaccines/recs/schedules. Qualquer dose nao administrada na idade recomendada deve 
ser aplicada em qualquer visita subsequente, quando indicado e factivel. Vacinas adicionais 
podem ser aprovadas e recomendadas durante o ano. As combinagoes de vacinas aprovadas 
podem ser usadas sempre que quaisquer componentes da combinagao estejam indicados, 


e outros componentes da vacina nao estejam contraindicados e se aprovados pelo FDA para 
aquela dose da serie. Os prestadores devem consultar a respectiva declaragao do ACIP para 
recomendagoes detalhadas, inclusive para condigoes de alto risco: http://www.cdc.gov 
/vaccines/pubs/ACIP-list.htm. Eventos adversos clinicamente e significativos subsequentes a 
imunizagao devem ser relatados ao Vaccine Adverse Event Reporting System (VAERS). Orientagao 
sobre como obter e preencher urn formulario VAERS completo esta disponivel em 
www.vaers.hhs.gov ou pelo telefone 800-822-7967. 


Vacina da hepatite B (HepB). (Idade minima: ao nascer.) 

Ao nascer: 

• Administrar HepB monovalente a todos os recem-nascidos antes da alta hospitalar. 

• Se a mae e positiva para o antigeno de superficie da hepatite B (HBsAg), administrar 
HepB e 0,5 mL de globulina imune da hepatite B (HBIG) dentro de 12 h do nascimento. 

• Se o estado de HBsAg da mae e desconhecido, administrar HepB dentro de 

12 h do nascimento. Determinar o estado de HBsAg o mais cedo possivel e, se $ m 
HBsAg positiva, administrar HBIG (nao mais tarde que com idade de 1 semana) 

• Se a mae e HBsAg negativa, a dose do nascimento pode ser adiada, em casos 
raros, com uma copia do laudo de laboratorio do HBsAg negativo e da prescrigao 
da vacina no prontuario medico do neonato. 

Depois da dose ao nascer: 

• A serie de HepB deve ser completada, ou com HepB monovalente, ou com uma 
vacina combinada contendo HepB. A segunda dose deve ser administrada na idade 
1 -2 meses. A dose final deve ser aplicada nao antes da idade de 24 semanas. Os 
lactentes nascidos de maes HBsAg positivas devem sertestados para HBsAg e 
anticorpo para HBsAg depois de completar pelo menos tres doses de uma serie de 
HepB aprovada para uso, na idade de 9-18 meses (geralmente na proxima consulta 
de puericultura). 

Dose de 4 meses: 

• E permissivel administrar quatro doses de HepB quando vacinas combinadas sao 
administradas depois da dose ao nascer. Se a HepB monovalente for usada nas 
doses apos a dose do nascimento, nao e necessaria uma dose na idade de 4 meses. 

Vacina contra rotavirus (Rota). (Idade minima: 6 semanas.) 

• Administrar a primeira dose na idade 6-12 semanas. 

• Nao iniciar a serie mais tarde que a idade de 12 semanas. 

• Administrar a dose final da serie ate a idade de 32 semanas. Nao administrar 
dose nenhuma depois da idade de 32 semanas. 

• Dados sobre seguranga e eficacia fora destas faixas etarias sao insuficientes. 

Toxoides difterico e tetanico e vacina anti-pertussis acelular (DTPa). 

(Idade minima: 6 semanas.) 

• A quarta dose de DTPa pode ser administrada na idade de 12 meses, contanto 
que 6 meses tenham decorrido desde a terceira dose. 

• Administrar a dose final da serie na idade 4-6 anos. 

Vacina conjugada contra Haemophilus influenzae tipo b (Hib). 

(Idade minima: 6 semanas.) 

• Se PRP-OMP (PedvaxHIB® ou ComVax® [Merck] for administrada nas idades 
de 2 e 4 meses, a dose na idade de 6 meses nao e necessaria. 

• Produtos da combinagao TriHIBit® (DTaP/Hib) nao devem ser usados para 
imunizagao primaria, mas podem ser usados como doses de reforgo subse¬ 
quentes a qualquer vacina Hib em criangas com idade de 12 meses ou mais. 


5. Vacina pneumococica. (Idade minima: 6 semanas para vacina conjugada 

pneumococica [PCV]; 2 anos para vacina pneumococica polissacaridica [PPV].) 

• Administrar uma dose de PCV a todas as criangas sadias com idade 24-59 meses 
tendo algum esquema incompleto. 

• Administrar PPV a criangas com idade de 2 anos e mais velhas com problemas 
medicos subjacentes. 

Vacina da influenza. (Idade minima: 6 meses para vacina de influenza inativada 

trivalente [TIV]; 2 anos para vacina de influenza viva atenuada [Flu].) 

• Administrar anualmente a criangas com idade 6-59 meses e a todos os contatos 
proximos elegiveis de criangas com idade 0-59 meses. 

• Administrar anualmente a criangas com 5 anos de idade e mais com certos fatores de 
risco, a outras pessoas (inclusive membros do domicilio) em contato proximo com pes- 
soas em grupos de risco mais alto e a qualquer crianga cujos pais solicitem a vacinagao. 

• Para pessoas sadias (aquelas que nao tern problemas medicos subjacentes que 
as predisponham a complicagoes da influenza) de idade 2-49 anos, ou Flu ou 
TIV podem ser usadas. 

• As criangas vacinando-se com TIV devem receber 0,25 mL se de idade 6-35 
meses, ou 0,5 mL se de idade 3 anos ou mais. 

• Administrar duas doses (separadas por 4 semanas ou mais) a criangas menores de 
9 anos que estejam recebendo a vacina de influenza pela primeira vez, ou que 
foram vacinadas pela primeira vez na ultima estagao, mas so receberam uma dose.* * 

7. Vacina contra sarampo, rubeola e caxumba. (Idade minima: 12 meses.) 

• Administrar a segunda dose de SRC na idade de 4-6 anos. A SRC pode ser aplicada 
antes da idade de 4-6 anos, contanto que quatro semanas ou mais tenham decorrido 
desde a primeira dose. 

8. Vacina de varicela. (Idade minima: 12 meses.) 

• Administrar a segunda dose na idade 4-6 anos; pode ser aplicada tres meses ou 
mais depois da primeira dose. 

• Nao repetir a segunda dose se administrada 28 dias ou mais depois da primeira. 

9. Vacina da hepatite A (HepA). (Idade minima: 12 meses.) 

• Administrar a todas as criangas com idade de 1 ano (i.e., com idade 12-23 meses). 
Aplicar as duas doses da serie com pelo menos 6 meses de intervalo. 

• As criangas nao vacinadas completamente pela idade de 2 anos podem ser vacinadas 
em visitas subsequentes. 

• A HepA e recomendada para certos outros grupos de criangas, inclusive em areas 
onde os programas de vacinagao tern como alvo criangas mais velhas. 

10. Vacina meningococica. Idade minima: 2 anos para a vacina conjugada menin- 
gococica (MCV4) e para a vacina meningococica polissacaridica (MPSV4) 

• Administrar MCV4 a criangas com idade de 2-10 anos com deficiencia terminal 
de complemento, ou asplenia anatomica ou funcional, e a certos outros grupos 
de alto risco. MPSV4 tambem e aceitavel. 

• Administrar MCV4 a pessoas que receberam MPSV4 tres ou mais anos antes e 
permanecem em risco aumentado de doenga meningococica. 


0s Esquemas de Imunizagoes Recomendados para Pessoas com Idade 0-18 anos sao aprovados pelo Advisory Committee on Immunization Practices (www.cdc.gov/vaccines/recs/acip). 
American Academy of Pediatrics (http://www.aap.org), e American Academy of Family Physicians (http://www.aafp.org). 

Department of Health and Human Services • Centers for Disease Control and Prevention • Safer Healthier People® 


Reproduzido, com permissao, de CDC: Recommended childhood and adolescent immunization Schedule - U.S., 2008. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2007; 56:Q1-Q4. 

* N. de R.T. Para recomendacoes atualizadas, consultar: www.saude.gov.br;www.flu.gov;www.mho.int/topics/influenza/eu/. 
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IMUNIZACOES 


Quadro 9-2 Esquema de imunizacoes recomendado para pessoas com idade 7-18 anos, EUA, 2008 


Esquema de Imunizagdes Recomendado para Pessoas com Idade de 7-18 Anos, eua • 2008 

Para aqueles que apresentam atraso no inicio do esquema vacinal ou entre doses, ver as barras verdes e o esquema de atualizacao 


Vacina Idade 


Difteria, Tetano, Pertussis' 

Papilomavirus humano 2 

Meningococica 2 

Pneumococica 4 

Influenza 5 

Hepatite A 6 

Hepatite B 1 

Poliovirus inativada 2 

Sarampo, Rubeola, Caxumba 

Varicela 10 


7-10 anos 


Ver nota de rodape 1 


Ver nota de rodape 2 


MCV4 



11-12 anos 


dTPa 

HPV (tres doses) 
MCV4 


PPV 

Influenza (Anual) 
Serie de HepA 


Serie de HepB 
Serie de VIP 

Serie de SRC 

Serie de varicela 


13-18 anos 
dTPa 

HPV Series 
MCV4 



Faixa de 
idades 

recomendada 



Imunizagao 
de atualizagao 



Certos 
grupos de 
alto risco 


Este esquema indica as idades recomendadas para administragao de vacinas licenciadas 
atualmente, em I s de dezembro de 2007, para criangas com idade de 7-18 anos. 
Informagoes adicionais estao disponiveis em www.cdc.gov/vaccines/recs/schedules. 
Qualquer dose nao administrada na idade recomendada deve ser aplicada em qualquer visita 
subsequente, quando indicado e factivel. Vacinas adicionais podem ser aprovadas para uso 
e recomendadas durante o ano. As combinagoes de vacinas aprovadas para uso podem ser 
usadas sempre que quaisquer componentes da combinagao estejam indicados e outros 


componentes da vacina nao estejam contraindicados e se aprovados pelo FDA para aquela 
dose da serie. Os prestadores devem consultar a respectiva declaragao do ACIP para 
recomendagoes detalhadas, inclusive para condigoes de alto risco: http://www. 
cdc.gov/vaccines/pubs/ACIP-list.htm. Eventos adversos clinicamente e significativos 
subsequentes a imunizagao devem ser relatados ao Vaccine Adverse Event Reporting System 
(VAERS). Orientagao sobre como obter e preencher urn formulario VAERS completo esta 
dispomvel em www.vaers.hhs.gov ou pelo telefone 800-822-7967. 


1. Toxoides difterico e tetanico e pertussis acelular (DTPa) 

(Idade minima: 10 anos para BOOSTRIX® e 11 anos para ADACEL™.) 

• Administrar na idade de 11-12 anos para aqueles que completaram 
a serie de vacinagao DTP/DTPa recomendada na infancia e nao 
receberam uma dose de reforgo dos toxoides difterico e tetanico. 

• Os adolescentes de 13-18 anos que perderam a dose de DTPa de 
11-12 anos, ou so receberam DT, devem ser encorajados a receber 
uma dose de DTPa 5 anos depois da ultima dose de DT/DTPa. 

2. Vacina de papilomavirus humano (HPV). (Idade minima: 9 anos.) 

• Administrar a primeira dose da serie da vacina HPV as meninas na idade 
de 11-12 anos. 

• Administrar a segunda dose dois meses depois da primeira, e a terceira 
dose seis meses depois da primeira. 

• Administrar a serie da vacina HPV as adolescentes do sexo feminino 
com a idade de 13-18 anos, se nao vacinadas previamente. 

3. Vacina meningococica. 

• Administrar MCV4 na idade 11-12 anos e na idade 13-18 anos, se nao 
vacinado previamente. MPSV4 e uma alternativa aceitavel. 

• Administrar MCV4 a calouros universitarios nao vacinados previamente, 
vivendo em dormitorios. 

• A MCV4 e recomendada para criangas com idade 2-12 anos com 
deficiencias terminais de complemento, ou asplenia anatomica ou 
funcional, e para certos outros grupos de alto risco. 

• As pessoas que receberam MPSV4 tres ou mais anos antes e permanecem em 
risco aumentado para doenga meningococica devem ser vacinadas com MCV4. 

4. Vacina pneumococica polissacaridica (PPV). 

• Administrar PPV a certos grupos de alto risco. 

5. Vacina contra influenza. 

• Administrar anualmente a todos os contatos proximos de criangas com 
idade 0-59 meses. 

• Administrar anualmente a pessoas com certos fatores de risco, 
trabalhadores da assistencia a saude e outras pessoas (inclusive membros 
do domicilio) em contato proximo com pessoas em grupos de risco mais alto. 


Administrar duas doses (separadas por quatro semanas ou mais) a criangas 
com menos de 9 anos que estejam recebendo a vacina de influenza pela 
primeira vez, ou que foram vacinadas pela primeira vez na ultima estagao, 
mas so receberam uma dose. 

• Para pessoas sadias nao gestantes (aquelas que nao tern problemas 
medicos subjacentes que as predispoem a complicagoes da influenza) 
de idades 2-49 anos, ou Flu, ou TIV, podem ser usadas. 

6. Vacina contra hepatite A (HepA). 

• Administrar as duas doses da serie com pelo menos 6 meses de intervalo. 

• HepA e recomendada para outros grupos de criangas, inclusive em areas 
onde os programas de vacinagao tern como alvo criangas mais velhas. 

7. Vacina contra hepatite B (HepB). 

• Administrar a serie de tres doses aquelas que nao foram vacinadas 
previamente. 

• Uma serie de duas doses de Recombivax HB® esta licenciada para 
criangas com idade de 11 -15 anos. 

8. Vacina inativada contra poliomielite (VIP). 

• Para criangas que receberam uma serie totalmente composta por VIP, ou 
totalmente composta por poliovirus vivo oral (VOP), uma quarta dose nao 
e necessaria se a terceira dose foi administrada na idade de 4 anos ou mais. 

• Se tanto VOP quanto VIP foi administrada como parte de uma serie, um 
total de quatro doses deve ser administrado, independentemente da 
idade atual da crianga. 

9. Vacina contra sarampo, rubeola e caxumba (SRC). 

• Se nao vacinada previamente, administrar duas doses de SRC durante 
qualquer visita, com quatro ou mais semanas entre as doses. 

10. Vacina contra varicela. 

• Administrar duas doses da vacina da varicela a pessoas menores de 
13 anos de idade, com intervalo de pelo menos tres meses. Nao repetir 
a segunda dose se administrada 28 ou mais dias apos a primeira. 

• Administrar duas doses de vacina da varicela a pessoas com idade de 
13 anos ou mais, com intervalo de pelo menos quatro semanas. 


0s Esquemas de Imunizagoes Recomendados para Pessoas com Idade 0-18 anos sao aprovados pelo Advisory Committee on Immunization Practices (www.cdc.gov/vaccines/recs/acip). 
American Academy of Pediatrics (http://www.aap.org), e American Academy of Family Physicians (http://www.aafp.org). 

Department of Health and Human Services • Centers for Disease Control and Prevention • Safer Healthier People® 


Reproduzido, com permissao, de CDC: Recommended childhood and adolescent immunization Schedule - U.S., 2008. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2007; 56:Q1-Q4. 











































IMUNIZACOES 


Quadro 9-3 Esquema de imunizacoes recomendado para criancas e adolescentes com atraso no inicio do calendario vacinal 
ou com intervalo de mais de 1 mes entre as doses, EUA, 2008 


Esquema de Atualizagao de Imunizagoes eua • 2008 

0 quadra a seguir fomece esquemas de atualizagao e intervalos minimos entre as doses para criangas cujas vacinagoes estejam atrasadas. 

Uma serie de vacinas nao precisa ser reiniciada, independentemente do tempo decorrido entre as doses. Usar a segao apropriada para a idade da crianga. 


ESQUEMA DE ATUALIZAQAO PARA CRIANQAS COM IDADE DE 4 MESES A 6 ANOS 

Vacina 

Idade minima 
para I 1 dose 

Intervalo minimo entre as doses 

Dose 1 a dose 2 

Dose 2 a dose 3 

Dose 3 a dose 4 

Dose 4 a dose 5 

Hepatite B 1 

Ao nascer 

4 semanas 

8 semanas 

(e 16 semanas depois da primeira dose) 



Rotavirus 2 

6 semanas 

4 semanas 

4 semanas 



Difteria, Tetano, Pertussis 3 

6 semanas 

4 semanas 

4 semanas 

6 meses 

6 meses 3 

Haemophilus 
influenzae tipo b 4 

6 semanas 

4 semanas 

Se a primeira dose administrada em 
idade <12 meses 

8 semanas (como dose final) 

Se a primeira dose administrada na idade 12-14 meses 

Nao sao necessarias doses adicionais 

Se a primeira dose administrada 
aos 15 meses de idade ou mais 

4 semanas 4 

se idade atual < 12 meses 

8 semanas (como dose final) 4 

Se a idade atual e 12 meses ou mais e a 
segunda dose administrada com menos 
de 15 meses de idade 

Nao sao necessarias doses adicionais 

Se a dose anterior administrada aos 

15 meses de idade ou mais 

8 semanas 

(como dose final) 

Esta dose so e necessaria 
para criangas com idade de 

12 meses-5 anos que receberam 

3 doses antes da idade 
de 12 meses 


Pneumococica 5 

6 semanas 

4 semanas 

Se a primeira dose administrada com 
menos de 12 meses de idade 

8 semanas (como dose final) 

Se a primeira dose administrada na idade 
de 12 meses ou mais, ou idade 
atual 24-59 meses 

Nao sao necessarias doses adicionais 

Para criangas sadias se a primeira dose 
administrada na idade de 24 meses ou mais 

4 semanas 

Se a idade atual <12 meses 

8 semanas (como dose final) 

Se idade atual e 12 meses ou mais 

Nao sao necessarias doses adicionais 

Para criangas sadias se a dose anterior 
administrada na idade de 24 meses ou mais 

8 semanas 
(como dose final) 

Esta dose so e necessaria 
para criangas com idade de 

12 meses-5 anos que receberam 
tres doses antes da idade 
de 12 meses 


Poliovirus inativada 6 

6 semanas 

4 semanas 

4 semanas 

4 semanas 6 


Sarampo, Rubeola, Caxumba 7 

12 meses 

4 semanas 




Varicela 8 * 

12 meses 

3 meses 




Hepatite A 9 

12 meses 

6 meses 




ESQUEMA DE ATUALIZAQAO PARA PESSOAS COM IDADE 7-18 ANOS 

Difteria, Tetano/Difteria, 
Tetano, Pertussis 10 

7 anos 10 

4 semanas 

4 semanas 

Se a primeira dose administrada com 
menos de 12 meses de idade 

6 meses 

Se a primeira dose administrada a idade de 12 meses ou mais 

6 meses 

Se a primeira dose administrada 
com menos de 12 meses de idade 


Papilomavirus humano 11 

9 anos 

4 semanas 

12 semanas 

(e 24 semanas depois da primeira dose) 



Hepatite A 9 

1 2 meses 

6 meses 




Hepatite B 1 

Nasci- 

mento 

4 semanas 

8 semanas 

(e 16 semanas depois da primeira dose) 



Poliovirus inativada 6 

6 meses 

4 semanas 

4 semanas 

4 semanas 6 


Sarampo, Rubeola, Caxumba 7 

1 2 meses 

4 semanas 




Varicela 8 

12 meses 

4 semanas 

Se a primeira dose administrada na idade de 13 anos ou mais 

3 meses 

Se a primeira dose administrada em idade 
< 13 anos 





1. Vacina contra hepatite B (HepB). 

• Administrar a serie de tres doses aqueles que nao foram vacinados previamente. 

• Uma serie de duas doses de Recombivax HB® esta aprovada para uso em criangas com idade 11-15 anos. 

2. Vacina contra rotavirus (Rota). 7, 

• Nao iniciar a serie apos a idade de 12 semanas. 

• Administrar a dose final da serie ate a idade de 32 semanas. 

• Nao administrar nenhuma dose com mais de 32 semanas de idade. 

• Dados sobre seguranga e eficacia fora destes limites de idade sao insuficientes. 

3. Toxoides difterico e tetanico e vacina anti-pertussis acelular (DTPa). 8 

• A quinta dose nao e necessaria se a quarta dose foi administrada na idade de 4 anos ou mais. 

• A DTPa nao e indicada para pessoas com idade de 7 anos ou mais. 

4. Vacina conjugada para Haemophilus influenzae tipo b (Hib). 

• A vacina geralmente nao e recomendada para criangas com idade de 5 anos ou mais. g, 

• Se a idade atual for de menos de 12 meses e as primeiras duas doses foram de PRP-OMP 

(PedvaxHIB® ou ComVax® [Merck], a terceira dose (final) deve ser administrada na idade 12-15 
meses e pelo menos oito semanas depois da segunda. 1 , 

• Se a primeira dose foi administrada na idade 7-11 meses, aplicar duas doses separadas por 
quatro semanas mais urn reforgo na idade 12-15 meses. 

5. Vacina conjugada pneumococica (PCV). 

• Administrar uma dose de PCV a todas as criangas sadias com idade 24-59 meses tendo qualquer esquema incomplete. 

• Para criangas com problemas medicos subjacentes, administrar duas doses de PCV com intervalo de pelo menos oito 
semanas, se recebidas previamente menos de tres meses, ou uma dose de PVC, se recebidas previamente tres doses. 

6. Vacina de poliovirus inativado (VIP). 

• Para criangas que receberam uma serie total de VIP ou uma serie total de poliovirus oral (VOP), 1 

uma quarta dose nao e necessaria se a terceira dose foi administrada na idade de 4 anos ou mais. 


• Se tanto VOP como VIP foram administradas como parte de uma serie, urn total de quatro doses 
deve ser administrado, independentemente da idade atual da crianga. 

• VIP nao e recomendada rotineiramente para pessoas com idade de 18 anos e mais. 

Vacina contra sarampo, rubeola e caxumba (SRC). 

• A segunda dose de SRC e recomendada rotineiramente na idade 4-6 anos, mas pode ser 
administrada mais cedo, se desejado. 

• Se nao vacinado anteriormente, administrar duas doses de SRC durante qualquer visita, com 
quatro ou mais semanas entre as doses. 

Vacina contra varicela. 

• A segunda dose da vacina de varicela e recomendada rotineiramente na idade 4-6 anos, mas 
pode ser administrada mais cedo, se desejado. 

• Nao repetir a segunda dose em pessoas menores de 13 anos, se administrada 28 ou mais dias 
depois da primeira dose. 

Vacina contra hepatite A (HepA). 

• A HepA e recomendada para certos grupos de criangas, inclusive em areas onde os programas 
de vacinagao tern como alvo criangas mais velhas. Ver MMWR 2006;55 (No RR-7):1 -23. 

>. Vacina com toxoides difterico reduzido e tetanico (DT) e vacina com 
toxoides difterico reduzido e tetanico e anti-pertussis acelular (DTPa). 

• A DTPa deve substituir uma dose unica de DT na primeira serie de atualizagao, ou como urn 
reforgo se a idade for apropriada; usar DT para outras doses. 

• Estimula-se urn intervalo de cinco anos a partir da ultima dose de DT, quando DTPa e usada como 
dose de reforgo. Uma dose de reforgo (quarta) e necessaria se qualquer das doses anteriores foi 
administrada em idade inferior a 12 meses de idade. Consulte as recomendagoes do ACIP para 
informagoes adicionais. Ver MMWR 2006;55 (No RR-3). 

I. Vacina contra papilomavirus humano (HPV). 

• Administrar a serie de vacina HPV a mulheres com idade 13-18 anos, se nao vacinada anteriormente. 


Informagoes sobre relato de reagoes apos imunizagao estao disponiveis on-line em http://www.vaers.hhs.gov, ou por telefone pela linha de informagoes 24 h gratuita nacionalmente 800-822-7967. 
Casos suspeitos de doengas preveniveis por vacinas devem ser relatados ao departamento de saude local ou estadual. Informagoes adicionais,* inclusive precaugoes e contraindicagoes para imunizagao, 
estao disponiveis pelo National Center for Immunization and Respiratory Diseases em http://www.cdc.gov/vaccines ou pelo telefone 800-CDC-INF0 (800-232-4636). 

Reproduzido, com permissao, de CDC: Recommended childhood and adolescent immunization Schedule - U.S., 2008. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2007; 56:Q1-Q4. 

* N. de R.T. No Brasil, sao de notificacao compulsoria casos suspeitos de difteria, doenca meningocdcica e febre amarela, entre outras, e nos casos confirmados de poliomielite, sarampo e tetano neonatal 
(http://busms.saude.gov.br/bus/publicacoes/Gui-Vig-Epid-novo2.pdf.) 
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Os padroes de seguranqa de todas as vacinas aprovadas para uso 
nos EUA sao estabelecidos pelo FDA e envolvem o exame regular 
das tecnicas de fabricaqao, bem como da produqao de lotes de va¬ 
cinas. Nao ha um so incidente de contaminaqao bacteriana ou viral 
de vacina ao nivel de fabrica ter sido administrada a pacientes nos 
EUA, devido a medidas rigorosas de controle de qualidade. 

Todas as vacinas tern certas contraindicaqoes e precauqoes 
que guiam sua administraqao. Uma contraindicaqao indica que 
o receptor potencial da vacina tern um risco aumentado de um 
evento adverso grave. Uma vacina nao deve ser administrada 
quando esta presente uma contraindicaqao a ela, ao passo que 
uma precauqao indica uma circunstancia que pode aumentar 
o risco de eventos adversos, ou diminuir a eficacia da vacina. 
Na situaqao de precauqoes, os riscos e beneficios da vacinaqao 
devem ser cuidadosamente pesados antes de uma decisao sobre 
a aplicaqao. Frequentemente, as precauqoes sao temporarias, 
caso em que a vacinaqao pode ser retomada, uma vez que a pre¬ 
cauqao nao mais se aplique. As contraindicaqoes e precauqoes 
estao listadas adiante com cada vacina. Informaqoes adicionais, 
mais detalhadas, estao disponiveis pelo CDC, no Red Book da 
AAP e nas bulas das embalagens das vacinas. 


CRIANCAS H1GIDAS 


Doenqas agudas menores, com ou sem febre baixa, nao sao con¬ 
traindicaqoes a vacinaqao, porque nao ha evidencia de que a 
vacinaqao sob estas condiqoes aumente a frequencia de efeitos 
adversos ou diminua a eficacia. Uma doenqa febril moderada ou 
grave pode ser uma razao para adiar a vacinaqao. Exame fisico de 
rotina e avaliaqao da temperatura nao sao necessarios antes de se 
vacinar lactentes e crianqas saudaveis. 


uma resposta imune. As crianqas com cancer e aquelas recebendo 
corticosteroides em altas doses, ou outros agentes imunossupres- 
sores, nao devem ser imunizadas com vacinas de virus ou bac- 
terias vivos. Esta contraindicaqao nao se aplica se a neoplasia 
maligna estiver em remissao e se o ultimo ciclo de quimioterapia 
nao foi administrado ha pelo menos 90 dias. As vacinas de virus 
vivos tambem podem ser administradas a crianqas previamente 
sadias recebendo doses baixas a moderadas de corticosteroides 
(definidas como ate 2 mg/kg/dia de prednisona ou equivalente, 
com um maximo de 20 mg/dia) por menos de 14 dias; a crianqas 
recebendo corticosteroides de aqao curta em dias alternados; a 
crianqas sendo mantidas com terapia de corticosteroides fisiolo- 
gica sem outra imunodeficiencia; e a crianqas recebendo apenas 
corticosteroides topicos, inalados, ou intra-articulares. 

Contraindicaqoes a vacinas de patogenos vivos tambem se 
aplicam a crianqas com infecqao pelo virus da imunodeficiencia 
humana (HIV) que estejam gravemente imunodeprimidas. Em 
geral, aquelas que recebem SRC devem ter pelo menos 15% de 
celulas CD4 e uma contagem de linfocitos CD4 equivalente a 
classe imunologica 2 do CDC. A SRC para estas crianqas e re- 
comendada aos 12 meses de idade (depois dos 6 meses durante 
epidemias). A dose de reforqo pode ser dada no inicio quanto 
um mes mais tarde, mas as doses aplicadas antes de um ano de 
idade nao devem ser consideradas parte de uma serie completa. 
A vacinaqao com VCV tambem e recomendada para crianqas 
infectadas por HIV com celulas CD4 preservadas, conforme 
listado. A VOP nao e mais recomendada nos EUA. O ACIP 
recomenda apena vacinaqao rotineira com VIP para todas as 
crianqas. Assim, as crianqas imunodeficientes nao devem ser 
mais expostas a VOP por meio de contatos domiciliares. A SRC 
e a VCV nao sao contraindicadas nos contatos domiciliares de 
crianqas imunocomprometidas. 


□ 

r CRIANCAS COM DOENCAS CRONICAS 

■ 

1 

r CRIANCAS ALERGICAS OU HIPERSENSIVEIS 


A maioria das doenqas cronicas nao representa contraindica¬ 
qao a vacinaqao; na verdade, as crianqas com doenqas cronicas 
podem estar em risco maior de complicaqoes das doenqas pre- 
veniveis por vacinas, como influenza e infecqoes pneumococi- 
cas. Lactentes prematuros representam um bom exemplo. Eles 
devem ser imunizados conforme sua idade cronologica, nao a 
gestacional. As doses de vacinas nao devem ser reduzidas para 
lactentes pre-termo, ou de baixo peso ao nascer. Uma exceqao a 
essa regra sao as crianqas com disturbios progressives do SNC. A 
vacinaqao com DTPa deve ser adiada ate que o estado neurolo- 
gico da crianqa tenha sido esclarecido e esteja estavel. 


CRIANCAS PORTADORAS DE IMUNODEFICIENCIAS 


As crianqas com imunodeficiencia congenita nao devem ser imu¬ 
nizadas com vacinas de virus vivos (vacina oral contra poliomielite 
[VOP] [disponivel somente nos paises em desenvolvimento], SRS, 
VCV, SRCV, febre amarela, e vacina viva atenuada contra influenza 
(Flu) com virus vivo atenuado, nem com vacinas de bacterias vivas 
(BCG ou vacina viva para febre tifoide). Dependendo da natureza 
da imunodeficiencia, outras vacinas sao seguras, mas nao evocam 


Reaqoes de hipersensibilidade sao raras apos a vacinaqao 
(1,53 casos por 1 milhao de doses). Elas sao atribuiveis, geral- 
mente, a outro componente da vacina que nao o proprio anti- 
geno; por exemplo, SRC, VIP e VCV contem alguns microgramas 
de neomicina, e VIP tambem contem traqos de estreptomicina e 
polimixina B. As crianqas com reaqoes anafilaticas conhecidas 
a tais antibioticos nao devem receber estas vacinas. Traqos de 
antigenos de ovos podem estar presentes nas vacinas, tanto ina- 
tivadas como vivas, de influenza e febre amarela. Nao se deve dar 
estas vacinas a crianqas que tiveram reaqoes anafilaticas a ovos; 
as crianqas com reaqoes menos serias a ovos geralmente podem 
ser imunizadas com seguranqa. Algumas vacinas (SRC, SRCV e 
VCV) contem gelatina, uma substancia a qual pessoas com aler- 
gia alimentar conhecida podem desenvolver uma reaqao ana- 
filatica. Para qualquer pessoa com uma historia conhecida de 
reaqao anafilatica a algum componente da vacina, a bula desta 
deve ser revista e uma consulta adicional solicitada, tal como a 
um alergista pediatrico. Algumas pontas e embolos de borracha 
de seringas de vacinas contem latex. Tais vacinas nao devem ser 
administradas a individuos com uma historia de reaqao anafi¬ 
latica grave ao latex, mas podem ser aplicadas em pessoas com 
alergias menos graves. 
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CIRCUNSTANCIAS ESPECIAIS 


Recomendaqoes detalhadas para lactentes prematuros de baixo 
peso ao nascer; nativos do Alaska/indios americanos; crianqas 
institucionalizadas ou comunidades militares; ou refugiados, 
imigrantes recentes, ou viajantes, estao disponiveis no CDC (em 
http://www.cdc.gov/vaccines) e no Red Book da AAR* 


MONITORANDO A SEGURANCA DE VACINAS 


Os medicos administrando vacinas sao obrigados a relatar 
eventos adversos serios subsequentes a imunizaijao ao Vaccine 
Adverse Events Reporting System (VAERS). Este e um pro- 
grama de vigilancia passiva nacional da seguran^a de vacinas, 
gerenciado cooperativamente pelo CDC e pelo FDA. Relatos de 
eventos adversos possivelmente associados a vacina^ao podem 
ser feitos via internet, ou por correio. VAERS pode ser acessado 
em http://vaers.gov, ou pelo telefone 1-800-822-7967.** O CDC 
tambem empreende numerosos estudos utilizando grandes 
bases de dados conectadas de registros de vacina^o e prontua- 
rios medicos computadorizados. O projeto VSD, uma rede de or- 
ganizaijoes de medicina de grupo que compartilha informa^oes 
sobre imuniza^oes, desfechos medicos e confundidores poten¬ 
tials, serve como uma ferramenta util para acumular e analisar 
dados quando surgem novas questoes sobre vacinas. 

AAP: Red Book: 2009 Report of the Committee on Infectious Di¬ 
seases, 28th ed. American Academy of Pediatrics, 2009. 

Bohlke K et al.: Risk of anaphylaxis after vaccination of children and 
adolescents. Pediatrics 2003;112:815 [PMID: 14523172], 

CDC: General recommendations on immunization: Recommendations 
of the Advisory Committee on Immunization Practices (ACIP). 
MMWR Recomm Rep 2006;55(RR-15):1 [PMID: 17136024], 


VACINACA0 CONTRA HEPATITE B 

A incidencia de casos relatados de hepatite B aguda tem dimi- 
nuido consideravelmente nos EUA, o que e largamente atribuivel 
a vacinatpao. Com base em dados de vigilancia de 2007, a inci¬ 
dencia de hepatite B aguda declinou em 82% desde 1990, para 
a taxa mais baixa ja mensurada. Os maiores declinios tem sido 
vistos em crian 9 as mais jovens que 15 anos de idade, nas quais as 
taxas diminuiram em 98%. 

O sucesso em reduzir, nos EUA, o onus da infecqao por he¬ 
patite B e devido, em grande parte, a uma estrategia abrangente 
de prevemjao da hepatite B, iniciada em 1991. Os quatro ele- 
mentos centrais desta abordagem sao: (1) imunizatpao de todos 
os lactentes come 9 ando ao nascimento; (2) triagem rotineira de 
todas as mulheres gravidas para infecqao por hepatite B e provi- 
sao de globulina imune da hepatite B (HBIg) a todos os lactentes 
nascidos de maes infectadas; (3) vacina 9 ao rotineira de crian 9 as 


* N. de R.T. No Brasil, consultar http://busms.saude.gov.br/bus/publica- 
coes/guia-ldso-sed2.pdf 

** N. de R.T. No Brasil, ha o sistema de vigilancia epidemiologica de 
eventos adversos pos-vacinais (http://brsms.saude.gov.br/bus/publica- 
coes/Guia-Vig-Epid-novo2.pdf). 


e adolescentes nao vacinados previamente; e (4) vacina 9 ao de 
adultos com risco aumentado de infec 9 ao por hepatite B. 

Taxas altas de imuniza 9 ao tem sido obtidas em crian 9 as 
pequenas (mais de 93% foram completamente imunizadas em 
2008), ao passo que houve menos sucesso na identifica 9 ao de 
maes infectadas por hepatite B e em imunizar adultos em risco. 
De uma estimativa de 23.000 partos a cada ano de maes tem 
bebes que sao positivas para o antigeno de superficie da hepatite 
B (HBsAg), somente 9.000 sao identificadas pela triagem pre¬ 
natal. Esta circunstancia representa uma oportunidade signifi- 
cativa perdida para a preven 9 ao, visto que a administra 9 ao da 
vacina contra hepatite B (HepB), em conjunto com HBIg, e 95% 
efetiva em prevenir a transmissao vertical do virus. De modo 
semelhante, a HepB isoladamente tem 90-95% de efetividade na 
preven 9 ao da infec 9 ao por hepatite B, ao passo que apenas 45% 
dos adultos de alto risco tem sido vacinados. 

Todas as mulheres gravidas devem ser triadas rotineiramente 
para HBsAg. Os lactentes nascidos de maes HBsAg positivas 
devem receber tanto HepB como HBIg imediatamente depois do 
nascimento. Os lactentes para os quais a situa 9 ao materna quanto 
a HBsAg e desconhecida devem receber a vacina (mas nao HBIg) 
dentro de 12 h do nascimento. Em tais circunstancias, o estado 
materno de HBsAg deve ser determinado o mais cedo possivel 
durante sua hospitaliza 9 ao, e o neonato deve receber HBIg se 
for verificado que a mae e HBsAg positiva. Para todos os recem- 
-nascidos, a serie de imuniza 9 ao para hepatite B deve ser iniciada 
ao nascimento, com a primeira dose aplicada antes da alta hospi- 
talar. O ACIP tem recomendado que qualquer decisao de adiar a 
dose do nascimento exija uma explica 9 ao no prontuario medico, 
acompanhada de uma copia do laudo do exame HBsAg negativo 
da mae durante a gravidez atual. Em 2008, 55% dos neonatos re- 
ceberam HepB dentro de tres dias apos o nascimento. 

A imuniza 9 ao de rotina com tres doses de HepB e recomen- 
dada para todos os lactentes e para todas as crian 9 as de 0-18 anos 
de idade nao vacinadas previamente. Um esquema de duas doses 
tambem esta disponivel para os adolescentes. Alem disso, pessoas 
de 19 anos e mais com um risco aumentado de expos^ao ao virus 
da hepatite B devem ser vacinadas. Isto inclui homens que tem 
rela 9 oes sexuais com homens, pessoas com multiplos parceiros 
sexuais, usuarios de drogas intravenosas e injetaveis, receptores de 
concentrados de fatores da coagula 9 ao, pacientes de hemodialise, 
contatos domiciliares e contatos sexuais de pessoas com infec 9 ao 
cronica por hepatite B, viajantes internacionais de longo prazo a 
areas endemicas e todo pessoal de assistencia a saude. A HepB 
tambem e recomendada para pessoas com hepatopatia cronica, 
ou HIV. A triagem para marcadores de infec 9 ao pregressa antes da 
vacina 9 ao geralmente nao e indicada para criam^as e adolescentes, 
mas pode ser considerada em adultos de alto risco. Visto que as 
vacinas HepB consistem em uma subunidade inativada do virus, 
elas nao sao infecciosas e nao estao contraindicadas em individuos 
imunossuprimidos, nem em mulheres gravidas. 

Vacinas disponiveis 

1. A vacina da hepatite B (Recombivax HB, Merck) content 
apenas HepB recombinante. 

2. A vacina da hepatite B (Engerix-B, GlaxoSmithKline) con¬ 
tent apenas HepB recombinante. 
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3. A vacina contra hepatite B-Hib (Comvax, Merck) contem 
vacinas contra hepatite B e Hib. 

4. DTPa-HB-VIP (Pediarix, GlaxoSmithKline) contem vacinas 
contra difteria, tetano, pertussis, hepatite B e poliovirus. 

Somente as vacinas de antigeno unico (Recombivax HB e En- 
gerix-B) podem ser administradas entre o nascimento e 6 sema- 
nas de idade. Qualquer vacina isolada ou em combinagao listada 
anteriormente pode ser usada para completar a serie de imuniza- 
gao da hepatite B. O timerosal foi removido de todas as formula- 
goes pediatricas de HepB. Uma vacina combinada contra hepatite 
A e hepatite B (Twinrix, GlaxoSmithKline) esta disponivel, mas 
so e licenciada nos EUA para pessoas com 18 anos ou mais. 

Esquema de dosagem de administracao 

A HepB e recomendada para todos os lactentes e criangas nos 
EUA. O Quadro 9-4 apresenta o esquema de vacinagao para 
lactentes recem-nascidos, dependendo do estado de HBsAg 
materno. Os lactentes nascidos de maes com HBsAg positivo 
ou desconhecido devem receber a vacina HepB dentro de 12 h 


do nascimento. Os recem-nascidos de maes HBsAg negativas 
devem receber a vacina antes da alta hospitalar. 

Para criangas menores de 11 anos de idade nao imunizadas 
previamente, sao necessarias tres doses intramusculares de HepB. 
Os adolescentes com idade de 11-15 anos tem duas opgoes: o 
esquema pediatrico padrao de tres doses, ou duas doses de Re¬ 
combivax HB para adultos (dose de 1,0 mL), com a segunda dose 
administrada 4-6 meses depois da primeira. A administragao 
simultanea com outras vacinas em locais diferentes e segura e 
efetiva. A vacina deve ser aplicada por via intramuscular, na area 
anterolateral da coxa ou no deltoide, dependendo da idade e do 
tamanho do paciente. 

Certos pacientes podem ter resposta imune reduzida a vaci¬ 
nagao com HepB, inclusive lactentes prematuros pesando menos 
de 2.000 g ao nascer, pacientes imunossuprimidos e aqueles rece- 
bendo dialise. Os neonatos pre-termo cujas maes sao HBsAg po- 
sitivas, ou tem status desconhecido para HBsAg, devem receber 
tanto HepB como HBIg dentro de 12 h do nascimento. Para neo¬ 
natos prematuros cujas maes sabidamente sao HBsAg negativas, 
a iniciagao da serie de vacinagao deve ser adiada ate os 30 dias 
de idade cronologica se o lactente estiver clinicamente estavel, ou 


Quadro 9-4 Esquemas de vacinacao da hepatite B para lactentes recem-nascidos, de acordo com o status materno do 


antigeno de superficie da hepatite B (HBsAg) 3 


Vacina de antigeno isolado 


Antigeno isolado + 

vacina combinada 

Estado materno de HBsAg 

Dose Idade 

Dose 

Idade 

Positivo 

1 b 

Nascimento (< 12 h) 

1 b 


Nascimento (< 12 h) 


HBIg c 

Nascimento (< 12 h) 

HBIg 


Nascimento (< 12 h) 


2 

1-2 meses 

2 


2 meses 




3 


4 meses 


3 d 

6 meses 

4 d 


6 meses (Pediarix) ou 






12-15 meses (Comvax) 

Desconhecido e 

1 b 

Nascimento (< 12 h) 

1b 


Nascimento (< 12 h) 


2 

1-2 meses 

2 


2 meses 




3 


4 meses 


3 d 

6 meses 

4 d 


6 meses (Pediarix) ou 






12-15 meses (Comvax) 

Negativo 

1M 

Nascimento (antes da alta) 

lb,f 


Nascimento (antes da alta) 


2 

1-2 meses 

2 


2 meses 




3 


4 meses 


3 d 

6-18 meses 

4 d 


6 meses (Pediarix) ou 






12-15 meses (Comvax) 


a Ver texto para vacinacao de neonatos prematuros pesando menos de 2.000 g. 

b Recombivax HB ou Engerix-B deve ser usada para a dose do nascimento. Comvax e Pediarix nao podem ser administradas ao nascimento, ou antes da 
idade de 6 semanas. 

c A globulina imune da hepatite B (HBIg) (0,5 mL) e administrada por via intramuscular em urn local separado da vacina. 
d A dose final da serie da vacina nao deve ser administrada antes da idade de 24 semanas (164 dias). 

e As maes devem ter sangue colhido e testado para HBsAg o mais cedo possivel depois da internacao para o parto; se for constatado que a mae e HBsAg 
positiva, o lactente deve receber HBIg o mais cedo possivel, mas nao mais tarde que 7 dias de idade. 

f Analisando-se casos individuals e somente em raras circunstancias, a primeira dose pode ser adiada ate depois da alta hospitalar para urn lactente que 
pese > 2.000 g e cuja mae seja HBsAg negativa, mas apenas se a ordem do medico para suspender a vacina e uma copia do laudo original do laboratory 
para HBsAg negativo materno estiverem documentadas no prontuario medico do neonato. 

Reproduzido, com permissao, de CDC: A comprehensive immunization strategy to eliminate transmission of hepatitis B virus infection in the United States, 
part 1: Immunization of infants, children and adolescents. MMWR Recomm Rep 2005;54 (RR-16):1. 
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antes da alta hospitalar se ele tiver alta antes de 30 dias de idade. 
Os pacientes de hemodialise e as pessoas imunocomprometidas 
podem precisar de doses mais altas, ou de um numero maior de 
doses, com as doses e os esquemas disponiveis nas recomenda- 
qoes mais recentes do CDC sobre hepatite B (ver references). 

Contraindicacoes e precaucoes 

A HepB nao deve ser dada a pessoas com uma reaqao alergica 
seria a levedura, ou a qualquer componente da vacina. Indivi- 
duos com uma historia de eventos adversos serios, como ana- 
filaxia, depois de receber HepB, nao devem ter doses adicionais 
aplicadas. A vacina^ao nao e contraindicada em pessoas com his¬ 
toria de sindrome de Guillain-Barre, esclerose multipla, doenqa 
autoimune, ou outras condi^oes cronicas. A gravidez tambem 
nao e uma contraindica 9 ao a vacina^ao. 

Efeitos adversos 

A taxa geral de eventos adversos subsequentes a vacina^ao e 
baixa. Aqueles relatados sao menores, incluindo febre (1-6%) e 
dor no local da injeijao (3-29%). Nao ha evidencias de associa 9 ao 
entre vacina 9 ao e sindrome da morte subita infantil, esclerose 
multipla, doen 9 a autoimune, ou sindrome da fadiga cronica. 

Profilaxia pos-exposicao 

A profilaxia pos-exposiqao esta indicada para pessoas nao vaci- 
nadas com exposiqao perinatal, sexual, domiciliar, percutanea, 
ou mucosa ao virus da hepatite B. Quando a profilaxia estiver 
indicada, os individuos nao vacinados devem receber HBIg 
(0,06 mL/kg) e a primeira dose de HepB em um sitio anatomico 
separado. Para contato sexual ou exposiqao domiciliar a sangue 
de um caso agudo de hepatite B, devem ser aplicadas HBIg e 
HepB. Os contatos sexuais e domiciliares de alguem com infec- 
qao cronica devem receber HepB (mas nao HBIg). Para indivi¬ 
duos com expos^ao percutanea ou mucosa a sangue, HepB deve 
ser administrada, e HBIg deve ser considerada, dependendo do 
estado de HBsAg da pessoa que foi a fonte do sangue e do estado 
de resposta a vacina 9 oes da pessoa exposta. Todas as pessoas 
previamente vacinadas expostas a hepatite B devem repetir o 
teste para anti-HBs. Se os niveis de anticorpos forem adequados 
(> 10 mUI/mL), nenhum tratamento e necessario. Se os niveis 
sao inadequados e a exposiqao foi a sangue HBsAg positivo, 
HBIg e vacina 9 ao sao necessarias. 

Preparados de anticorpos 

A HBIg e preparada a partir de doadores negativos para os virus 
HIV e da hepatite C, com titulos altos de anticorpo de superficie 
da hepatite B. O processo utilizado para preparar este produto 
inativa ou elimina qualquer virus HIV e hepatite C nao detec- 
tado. Os usos da HBIg sao descritos anteriormente nesta se 9 ao. 

CDC: A comprehensive immunization strategy to eliminate trans¬ 
mission of hepatitis B virus infection in the United States, part 
1: Immunization of infants, children, and adolescents. MMWR 
Recomm Rep 2005;54(RR-16):1 [PMID: 16371945], 


Jain N et al.: Hepatitis B vaccination coverage among U.S. adolescents, 
National Immunization Survey-Teen, 2006. J Adolesc Health 
2009:44:561 [PMID: 19465320], 

Koya DL et al.: The effect of vaccinated children on increased hepati¬ 
tis B immunization among high-risk adults. Am J Public Health 
2008:98:832 [PMID: 18382000], 

Van HerckK et al.: Benefits of early hepatitis B immunization programs 
for newborns and infants. Pediatr Infect Dis J 2008;27:861 [PMID: 
18776823], 

VACINACAO CONTRA ROTAVIRUS 

O rotavirus e a causa principal de hospitaliza 9 ao e morte por 
gastrenterite aguda em crianqas pequenas em todo o mundo. A 
carga da doen 9 a por rotavirus e particularmente grave no mundo 
em desenvolvimento, onde cerca de 500.000 crian 9 as morrem 
a cada ano por desidrata 9 ao e outras complicaqoes associadas 
ao rotavirus. As mortes por rotavirus sao incomuns nos EUA 
(20-60 obitos por ano), ao passo que as infecqoes por rotavirus 
causam morbidade substancial anualmente: uma estimativa de 
2,7 milhoes de casos de doenqas diarreicas; 410.000 visitas a con- 
sultorios; e 55.000-70.000 hospitaliza 9 oes. 

A vacinaqao contra rotavirus e a principal forma de preven- 
9 ao gastrenterite por rotavirus entre lactentes e crianqas peque¬ 
nas. Duas vacinas de rotavirus sao aprovadas para uso nos EUA. 
Uma vacina de rotavirus humano-bovino pentavalente vivo, oral 
(Rotateq [RV5]), foi licenciada em fevereiro de 2006. Uma va¬ 
cina de rotavirus vivo atenuado humano monovalente, oral (Ro- 
tarix [RV1]), foi licenciada em abril de 2008. ARV5 e 98% efetiva 
em prevenir a gastrenterite grave por rotavirus e 74% efetiva na 
preven 9 ao de qualquer gastrenterite por rotavirus. De modo 
semelhante, a RV1 e 85% efetiva na prevenqao da gastrenterite 
grave por rotavirus.* 

Nenhuma destas vacinas de rotavirus tem sido associada a 
intussuscepqao. Isto e uma considera 9 ao importante, pois uma 
vacina de rotavirus biologicamente diferente (RotaShield, deri- 
vada de cepas virais associadas ao macaco rhesus ) foi retirada do 
mercado nos EUA, em 1999, depois que se verificou que a vacina 
esta associada a intussuscep 9 ao, em uma taxa estimada de 1 caso 
para cada 10.000 receptores da vacina. Os ensaios clinicos de 
RV5 e RV1 foram desenhados para ser grandes o bastante (total 
> 63.000 lactentes em cada ensaio) para afastar ate mesmo um 
risco pequeno de intussuscepqao em receptores da vacina. 

Conquanto dados sobre taxas de cobertura nacional da va¬ 
cina de rotavirus ainda nao estejam disponiveis, dados de fontes 
regionais indicam que aproximadamente 49% dos lactentes com 
3 meses de idade haviam recebido pelo menos uma dose da va¬ 
cina em maio de 2007. Apesar desta taxa de cobertura de imu- 
nizaqao moderada, a estaqao de rotavirus 2007-2008 pareceu ser 
retardada, mais curta e de magnitude diminuida em comparaqao 
com esta 9 oes anteriores ao uso da vacina de rotavirus. 

As vacinas de rotavirus representam uma promessa ainda 
maior para prevenqao da doen 9 a e salvamento de vidas no mundo 
em desenvolvimento. Contudo, a experiencia com outras vacinas 
nos paises em desenvolvimento tem mostrado que a eficacia de 


* N. do T. No Brasil, o Ministerio da Saude adotou a Rotarix no Plano 
Nacional de Imuniza 9 oes. 
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vacinas orais, vivas, pode algumas vezes ser mais baixa em com- 
paraqao com os paises desenvolvidos. As vacinas de rotavirus 
tem sido estudadas na America Latina, EUA e Europa, e estu- 
dos adicionais tem sido empreendidos na Asia e Africa. Dados 
destas pesquisas serao necessarios para planejar estrategias de 
vacinaqao no mundo em desenvolvimento, bem como desafios 
significativos quanto ao financiamento e a distribuiqao da vacina 
tambem precisarao ser abordados. 

Vacinas disponiveis 

1. RV5 (Rotateq, Merck) e uma vacina recombinante penta- 
valente de virus humano-bovino vivo, oral. A vacina e um 
liquido, nao requer reconstituiqao alguma e nao contem 
quaisquer preservatives. A ampola da dose e livre de latex. 

2. RV1 (Rotarix, GlaxoSmithKline) e uma vacina monovalente 
de rotavirus humano vivo atenuado, oral. A vacina precisa 
ser reconstituida usando-se um aplicador oral abastecido 
previamente com 1 mL de diluente. A vacina nao contem 
preservatives. O aplicador oral contem latex. 

Doses e esquema de administracao 

Tanto a RV5 quanto a RV1 podem ser usadas para prevenir a 
gastrenterite por rotavirus. A RV5 pode ser administrada oral- 
mente, como uma serie de tres doses, aos 2,4 e 6 meses de idade. 
A RV1 deve ser dada por via oral, como uma serie de duas doses, 
aos 2 e 4 meses de idade. Para ambas as vacinas de rotavirus, 
a idade minima para a dose 1 e 6 semanas, e a idade maxima 
para a dose 1 e 14 semanas e 6 dias. A serie de vacinaqao nao 
deve ser iniciada as 15 semanas de idade ou mais, em razao da 
falta de dados de seguranqa sobre a administraqao da 1- dose aos 
lactentes de mais idade. O intervalo minimo entre as doses e de 
quatro semanas. Todas as doses devem ter sido administradas 
pelos 8 meses e 0 dia de idade. Embora o ACIP recomende que a 
serie de vacina seja completada com o mesmo produto (RV5 ou 
RV1) que foi usado para a dose inicial; se isto nao for possivel, os 
prestadores do serviqo devem completar a serie com o produto 
que estiver disponivel, qualquer que seja. 

A vacina de rotavirus (RV5 ou RV1) pode ser dada simul- 
taneamente com todas as outras vacinas recomendadas para 
lactentes. Ela pode ser aplicada, tambem, aos lactentes com 
doenqa aguda menor. Nenhuma restriqao deve ser feita na 
alimentaqao do lactente, antes ou depois de receber a vacina 
de rotavirus. Os lactentes ingerem rapidamente a vacina na 
maioria das circunstancias. Entretanto, se um lactente cuspir 
ou vomitar depois que uma dose for administrada, esta nao 
deve ser reaplicada; a crianqa pode receber as doses restantes 
nos intervalos normals. 

Contraindicacoes e precaucoes 

A vacina de rotavirus nao deve ser dada aos lactentes com hi- 
persensibilidade grave a qualquer componente da vacina, ou 
aqueles que tiveram uma reaqao alergica grave a uma dose ante¬ 
rior da vacina. Visto que o aplicador oral da RV 1 contem latex, 
a RV1 nao deve ser administrada aos lactentes com uma alergia 
grave ao latex; a RV5 e livre de latex. A vacinaqao deve ser adiada 


em lactentes com gastrenterite aguda moderada ou grave. Dados 
limitados sugerem que a vacinaqao contra rotavirus e segura e 
efetiva em lactentes prematuros. Um pequeno experimento na 
Africa do Sul tambem demonstrou que a RV 1 foi bem tolerada 
e imunogenica em crianqas infectadas por HIV. Contudo, a se- 
guranqa e eficacia da vacina em lactentes com outras condiqoes 
de imunodeficiencia, problemas gastrintestinais cronicos pree- 
xistentes (p. ex., doenqa de Hirschsprung ou sindrome do intes- 
tino curto), ou um episodio previo de intussuscepqao nao foram 
estabelecidas. Os medicos devem pesar os riscos e beneficios 
potenciais da vacinaqao em tais circunstancias. Lactentes resi- 
dindo em domicilios com mulheres gravidas ou pessoas imuno- 
comprometidas podem ser vacinados. Para minimizar o risco de 
transmissao do virus da vacina, deve-se ter boa higiene manual 
ao trocar as fraldas do lactente. 

► Efeitos adversos 

Em varios ensaios clinicos randomizados com tamanho amos- 
tral grande, nenhum evento adverso grave foi associado a va- 
cinaqao contra rotavirus, inclusive nenhum aumento nas taxas 
de intussuscepqao. Qualquer evento inesperado ou clinicamente 
significativo ocorrendo apos a vacinaqao contra rotavirus deve 
ser relatado ao VAERS (http://www.vaers.hhs.gov). Houve casos 
de intussuscepqao relatados ao VAERS apos vacinaqao contra 
rotavirus, mas a taxa desses casos nao aumentou acima daquela 
esperada apenas pelo acaso. 

CDC: Prevention of rotavirus gastroenteritis among infants and 
children. MMWR Recomm Rep 2009;58(RR-2):1 [PMID: 
19194371]. 

Haber P et al.: Postlicensure monitoring of intussusception after Ro- 
taTeq vaccination in the United States, February 1, 2006, to Sep¬ 
tember 25, 2007. Pediatrics 2008;121:1206 [PMID: 18519491], 

Linhares AC et al.: Efficacy and safety of an oral live attenuated 
human rotavirus vaccine against rotavirus gastroenteritis during 
the first 2 years of life in Latin American infants: A randomised, 
double-blind, placebo-controlled phase III study. Lancet 
2008;371:1181 [PMID: 18395579], 

Marshall GS: Rotavirus disease and prevention through vaccination. 
Pediatr Infect Dis J 2009:28:355 [PMID: 19333083], 

Tate JE et al.: Decline and change in seasonality of US rotavirus 
activity after the introduction of rotavirus vaccine. Pediatrics 
2009:124:465 [PMID: 19581260], 

Vesikari T et al.: Efficacy of a pentavalent rotavirus vaccine in reducing 
rotavirus-associated health care utilization across three regions 
(11 countries). Int J Infect Dis 2007;ll(Suppl 2): S29 [PMID: 
18162243], 


VACINACAO ACELULAR CONTRA 
DIFTERIA-TETANO-Pfl?n/SS/S 

As vacinas contra difteria, tetano e coqueluche (vacinas DTP) 
tem sido aplicadas juntas em uma vacina combinada por muitas 
decadas, e levam a reduqoes drasticas de cada uma destas doen- 
qas. A eficacia da vacina combinada e similar aquela dos pre¬ 
parados individuals. O componente pertussis das vacinas DTP 
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contem integrantes da celula total de pertussis , e estas vacinas sao 
empregadas largamente em todo o mundo. Nos EUA, as vacinas 
DTP tem sido substituldas inteiramente pelas vacinas DTPa, que 
sao vacinas anti-pertussis acelulares, feitas com componentes 
inativados, purificados, da bacteria. 

A difteria e causada por um bacilo gram-positivo, o Cory- 
nebacterium diphtheriae. Trata-se de uma doenqa mediada por 
toxina, com a toxina difterica causando destruiqao tecidual 
local, como na difteria faringiana e tonsilar, assim como doen^a 
sistemica, particularmente miocardite e neurite. A taxa geral de 
letalidade esta entre 5 e 10%, com taxas de mortalidade mais 
altas em crian 9 as menores de 5 anos, ou em maiores de 40 anos 
de idade. Cerca de 200.000 casos de difteria ocorriam nos EUA 
anualmente na decada de 1920. Devido aos programas de va- 
cinaifao bem-sucedidos, somente cinco casos de difteria foram 
relatados nos EUA desde 2000. Nas ultimas decadas, a maioria 
dos casos de difteria nos EUA acometeu pessoas nao imuni- 
zadas ou imunizadas inadequadamente. A eficacia clinica da 
vacina difterica nao e conhecida com precisao, mas tem sido 
estimada em mais de 95%. 

O bastonete gram-positivo anaerobio Clostridium tetani 
causa o tetano, geralmente por meio da infec^ao de uma ferida 
contaminada. Quando o C. tetani coloniza um tecido desvitali- 
zado, a exotoxina tetanospasmina e disseminada para neuronios 
motores inibidores, resultando em rigidez generalizada e espas- 
mos de musculatura esqueletica. Ferimentos com propensao a 
tetano incluem (1) ferimentos puntiformes, inclusive aqueles 
adquiridos por meio de piercing corporal, tatuagens e abuso de 
drogas intravenosas; (2) mordeduras de animais; (3) laceraqoes 
e abrasoes; e (4) ferimentos resultantes de parto e tratamento 
do cordao umbilical nao estereis (tetano neonatal). Em pessoas 
que completaram a serie de vacina^ao primaria e receberam uma 
dose de refor^o dentro dos ultimos 10 anos, a vacinaijao propor- 
ciona uma proteijao de praticamente 100%. Em 2008, ocorreram 
19 casos de tetano nos EUA. 

A coqueluche tambem e uma doenqa primariamente me¬ 
diada por toxina. Chamada de tosse convulsa devido ao guin- 
cho inspiratorio de timbre agudo subsequente aos paroxismos 
intensos de tosse, a coqueluche e causada pela bacteria Borde- 
tella pertussis. As complicates da coqueluche incluem morte, 
frequentemente por pneumonia, convulsoes e encefalopatia 
associadas. Oitenta e dois obitos por pertussis foram relatados 
ao CDC em 2004-2006; 84% foram em crianqas com 3 meses 
de idade ou menos. Antes do uso disseminado das vacinas 
anti-pertussis nos anos de 1940, aproximadamente 1 milhao de 
casos de coqueluche foram notificados durante um periodo de 
seis anos. A incidencia de coqueluche nos EUA declinou dras- 
ticamente entre os anos de 1940 e os 1980, mas desde o comedo 
da decada de 1980 a incidencia vem aumentando lentamente, 
com adolescentes e adultos responsaveis por uma proporqao 
maior dos casos notificados. Uma dose de reforqo unica de uma 
formulaqao diferente, a DTPa, e recomendada agora para todos 
os adolescentes e adultos, como discutido em mais detalhes 
mais adiante neste capitulo. A aplicato de uma dose de re- 
for^o de vacina contendo anti-pertussis deve prevenir os casos 
de coqueluche em adolescentes e adultos, mas tambem tem o 
potencial de reduzir a disseminado de coqueluche a lactentes, 
que sao os mais suscetiveis as complicates da doenqa. 


Vacinas disponiveis* 

Combinacoes de Difteria, Tetano e Pertussis 

1. DTPa (Daptacel, Sanofi Pasteur; Infanrix, GlaxoSmithKline; 
Tripedia, Sanofi Pasteur) contem toxoide tetanico, toxoide 
difterico e vacina anti-pertussis acelular. Esta DTPa e licen- 
ciada para as idades de 6 semanas a 6 anos e pode ser usada 
para as doses 1 a 5. 

2. DTPa (Boostrix, GlaxoSmithKline) e uma vacina de dif- 
teria-tetano-pertussi's acelular formulada para pessoas de 
10-64 anos de idade. 

3. DTPa (Adacel, Sanofi Pasteur) e uma vacina de difteria-teta- 
no -pertussis acelular aprovada para pessoas de 11 -64 anos de 
idade. 

DTPa combinada com outras vacinas 

1. DTPa-Hib (TriHIBit, Sanofi Pasteur) contem uma vacina 
de Hib reconstituida com Tripedia. Ela e licenciada para a 
quarta dose da serie de vacinaqao de DTPa e Hib, mas nao 
para as doses de 1 a 3. 

2. DTPa-VIP-Hepatite B (Pediarix, GlaxoSmithKline) contem 
DTPa combinada com polio e HepB. E aprovada para as 
primeiras tres doses da serie DTPa e VIP, dadas aos 2, 4 e 
6 meses de idade. Embora ela seja aprovada para uso ate a 
idade de 6 anos, nao e licenciada para doses de reforqo. Ela 
nao pode ser usada, por exemplo, como a quarta dose de 
DTPa (a dose dada tipicamente aos 15-18 meses de idade). 

3. DTPa-VIP-Hib (Pentacel, Sanofi Pasteur) contem as vaci¬ 
nas DTPa, VIP e Hib. O componente Hib e um polissacari- 
deo capsular do Hib ligado ao toxoide tetanico. Esta vacina 
e aprovada para uso como doses 1 a 4 da serie DTPa entre 
criamjas de 6 semanas a 4 anos de idade. Ela e dada, tipi¬ 
camente, aos 2, 4, 6 e 15-18 meses de idade e nao deve ser 
usada como a quinta dose da serie DTPa. 

4. DTPa-VIP (Kinrix, GlaxoSmithKline) contem as vacinas 
DTPa e VIP. A vacina e licenciada para crian 9 as de 4-6 anos 
de idade, para uso como a quinta dose da serie de vacinas 
DTPa e quarta dose da serie VIP. O emprego desta vacina 
reduziria em uma o numero de inje 9 oes que uma criam^a de 
4-6 anos receberia. 

Combinacoes de difteria e tetano 

1. DT (generica, Sanofi Pasteur) contem toxoide tetanico e dif¬ 
terico, para ser usada somente em criam^as mais jovens que a 
idade de 7 anos com uma contraindica 9 ao a vacinaqao anti- 
-pertussis. 

2. DT (Decavac, Sanofi Pasteur; generica, Massachusetts Bio¬ 
logical Labs) contem toxoide tetanico e uma quantidade 
reduzida de toxoide difterico, que e usada tipicamente para 
adultos precisando de profilaxia do tetano. 


* N. do T. Os preparados listados no texto sao os disponiveis nos Estados 
Unidos. No Brasil, o Programa Nacional de Imuniza 9 oes utiliza princi- 
palmente vacinas fabricadas no parque de laboratories produtores na¬ 
cional, como Bio-Manguinhos/FIOCRUZ-RJ: febre amarela, DTP + Hib, 
Hib, SRC, poliomielite; Fundai;ao Ataulpho de Paiva/FAP-RJ: BCD-ID; 
Instituto Butantan-SP: HepB, Flu, DT, DTP, antirrabica. 
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Tetano isolado 

TT (generica, Sanofi Pasteur) contem apenas toxoide tetanico e 
pode ser usada para adultos ou crianqas. Contudo, o uso desta 
vacina de antigeno unico geralmente nao e recomendado, por 
causa da necessidade periodica de doses de reforqo de difteria 
e tetano. 

Doses e esquema de administracao 

Embora varias vacinas diferentes estejam disponiveis, poucas 
consideraqoes gerais podem ajudar a guiar seu uso em circuns- 
tancias especificas. A DTPa (isolada ou combinada com ou- 
tras vacinas) e usada para lactentes e crianqas entre 6 semanas 
e 6 anos de idade. Nao ha vacina contendo pertussis licenciada 
para crian 9 as com idade 7-9 anos, de modo que DT e utilizada 
neste grupo etario quando a vacinaqao contra tetano e difteria e 
necessaria. Para adolescentes e adultos, uma dose unica de DTPa 
e usada, seguida por doses de reforqo de DT a cada 10 anos. Uma 
descriqao detalhada de seu uso e fornecida mais adiante neste 
capitulo. 

A serie primaria de vacinaqao DTPa deve consistir em quatro 
doses, dadas aos 2, 4, 6 e 15-18 meses de idade. A quarta dose 
pode ser administrada aos 12 meses de idade, se 6 meses decor- 
reram desde a terceira dose. A quarta dose entre 12 e 15 meses de 
idade e indicada se o prestador do serviqo considerar improvavel 
que a crianqa retorne entre 15 e 18 meses de idade. As crian- 
9 as devem receber uma quinta dose de DTPa aos 4-6 anos de 
idade. Entretanto, uma quinta dose de DTPa nao e necessaria 
se a quarta dose foi administrada depois do quarto aniversario 
da crianqa. A DTPa de um mesmo fabricante deve ser usada em 
todas as doses, se factivel. 

Contraindicacoes e precaucoes 

As vacinas DTPa nao devem ser usadas em individuos que ti- 
veram uma reaqao do tipo anafilatico a uma dose anterior da 
vacina, ou a um componente desta. A DTPa nao deve ser 
administrada a crianqas que desenvolveram encefalopatia, nao 
atribuivel a outra causa identificada, dentro de sete dias de uma 
dose previa de DTPa ou DTP. A vacinaqao com DTPa tambem 
deve ser adiada em individuos com transtornos neurologicos 
progressives, como espasmos infantis, epilepsia nao controlada, 
ou encefalopatia progressiva, ate que seu estado neurologico es- 
teja esclarecido e estabilizado. 

Precauqoes para vacinaqao DTPa incluem: febre alta 
(> 40,5°C), choro inconsolavel persistente, ou estado seme- 
lhante a choque dentro de 48 h de uma dose anterior de DTP 
ou DTPa; convulsoes dentro de tres dias de uma dose previa de 
DTP ou DTPa; sindrome de Guillain-Barre menos de seis sema¬ 
nas depois de uma vacina anterior contendo toxoide tetanico; ou 
doen 9 a aguda moderada ou grave, com ou sem febre. 

► Efeitos adversos 

Reaqoes locais, febre e outros efeitos sistemicos leves ocorrem 
com um quarto a dois terqos da frequencia notada apos va- 
cinaqao DTP celular. Efeitos sistemicos moderados a graves, 


inclusive febre de 40,5°C, choro inconsolavel persistente, du- 
rando tres horas ou mais, e episodios hipotonicos com pouca 
resposta sao menos frequentes que com a DTP celular. Estes sao 
sem sequelas. Nao tem sido observadas associaqoes temporais 
entre defeitos neurologicos graves e as vacinas DTPa em uso 
nos EUA. Um estudo recente do Canada nao demonstrou evi¬ 
dences de encefalopatia relacionada com vacina anti-pertussis 
(< 1 caso por 3 milhoes de doses de DTP e < 1 por 3,5 milhoes 
de doses de DTPa). Os dados sao limitados com relaqao a di- 
ferenqas na capacidade antigenica das vacinas DTPa aprovadas 
para uso atualmente. Em todas elas, os relatos de frequencia e 
magnitude de reaqoes locais substanciais nos sitios de injeqao 
aumentam com o numero crescente de doses (inclusive incha- 
9 ao da coxa, ou de toda a parte superior do braqo, apos admi- 
nistraqao da quarta e quinta doses). 

Preparados de anticorpos diftericos 

O soro antidifterico, produzido em equinos, e disponivel para 
o tratamento da difteria. A dose depende do tamanho e da lo- 
calizaqao da membrana difterica e de uma estimativa do nivel 
de intoxicaqao do paciente. Sensibilidade ao soro antidifterico 
deve ser testada antes da aplicaqao. Orientaqao sobre o uso do 
soro antidifterico esta disponivel no National Center for Im¬ 
munization and Respiratory Diseases do CDC. O soro antidif¬ 
terico nao esta disponivel comercialmente nos EUA e deve ser 
obtido do CDC. 

Preparados de anticorpos tetanicos 

A globulina imune tetanica humana (Tig) esta indicada no tra¬ 
tamento de ferimentos propensos a tetano em individuos que ti- 
veram um numero incerto ou menos de tres imuniza^oes contra 
o tetano. As pessoas imunizadas por completo com pelo menos 
tres doses nao requerem Tig, independentemente da natureza 
de seus ferimentos (Quadro 9-5). A dose otima de Tig nao foi 
estabelecida, mas algumas fontes recomendam 3.000-5.000 uni- 
dades como dose unica, com parte da dose infiltrada ao redor 
do ferimento. 
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CDC: Diphtheria. In: Atkinson W et al. (editors): Epidemiology and 
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Quadro 9-5 Recomendacoes para o uso de profilaxia antitetanica apos ferimentos 



Ferimentos menores, limpos 

Todos os outros ferimentos 

Historia de vacinas contendo toxoide tetanico 

DTPa, DT, DT, ou DTPa b 

Tig 

DTPa, DT, DT, ou DTPa b 

Tig 

< 3 doses ou estado vacinal desconhecido a - b 

Sim 

Nao 

Sim 

Sim 

< 3 doses e 5-9 anos desde ultima vacina contendo toxoide 
tetanico c 

Nao 

Nao 

Sim d 

Nao 

< 3 doses e > 10 anos desde ultima vacina contendo toxoide 
tetanico 11 

Sim c 

Nao 

Sim c 

Nao 


a Para lactentes com idade menor que 6 meses que nao tenham recebido tres doses de vacina contendo toxoide tetanico, usar a historia materna de imu- 
nizacao contra o tetano no momento do parto e aplicar as diretrizes do quadro anterior. 

b Se a imunizacao contra o tetano nao estiver completa no momento do tratamento do ferimento, uma dose de vacina contendo toxoide tetanico apropriada 
para a idade deve set aplicada. Criancas com idade inferior a 7 anos devem receber DTPa ou DT. A DTPa e preferivel (a DT) para adolescentes que nunca 
receberam DTPa anteriormente. A DTPa e aprovada para uma dose apenas. Adolescentes que tenham recebido previamente uma dose de DTPa e que 
necessitam de vacina adicional contendo toxoide tetanico devem receber DT. 

c Pessoas que tenham recebido pelo menos tres doses de vacinas contendo toxoide tetanico, mas que nao tenham recebido uma vacina contendo toxoide 
tetanico por mais de 10 anos, devem receber uma vacina contendo toxoide tetanico apropriada para a idade, independentemente da natureza do ferimento. 
d As pessoas que receberam pelo menos tres doses de vacinas contendo toxoide tetanico, mas que nao tenham recebido uma vacina contendo toxoide tetanico 
por mais de cinco anos, devem receber uma vacina contendo toxoide tetanico apropriada para a idade, a menos que os ferimentos sejam limpos e menores. 
Recomendacoes com base em American Academy of Pediatrics: Tetanus. In Pickering LK et al. (editors): Red Book, 2009 Report of the Committee on 
Infectious Diseases, 28th ed. American Academy of Pediatrics, 2009:655. 


VACINACAO PARA HAEMOPHILUS 
INFLUENZAE TIPO B 

O H. influenzae tipo b (Hib) causa um amplo espectro de doen- 
qas bacterianas graves, particularmente em crianqas pequenas, 
inclusive meningite, epiglotite, pneumonia, artrite septica e ce- 
lulite. Antes da introduqao de vacinas efetivas, o Hib era a prin¬ 
cipal causa de doenqa bacteriana invasiva em crianqas menores 
que 5 anos de idade, nos EUA. A quase totalidade dos casos 
de doenqa por Hib ocorria neste grupo etario, e aproximada- 
mente dois terqos dos casos em crianqas menores de 18 meses 
de idade. 

A bacteria Hib e envolvida por uma capsula de polissacarideo 
(polirribosil ribitol fosfato [PRP]) que contribui para a virulen- 
cia, e anticorpos contra este polissacarideo conferem imunidade 
para a doenqa. Uma vacina somente de polissacarideo foi inicial- 
mente aprovada para uso nos EUA em 1985, mas o polissacarideo 
nao era fortemente imunogenico, nao induzia memoria imune a 
longo prazo e a vacina nao era efetiva em crianqas com menos de 
18 meses de idade. Entretanto, quando o polissacarideo do Hib 
foi quimicamente ligado (conjugado) a determinadas proteinas 
carreadoras, o conjugado induziu memoria imune dependente 
de celulas T e foi altamente efetivo em crianqas pequenas. Todas 
as vacinas atuais contra Hib se baseiam nesta tecnologia de con¬ 
jugado polissacarideo-proteina. 6 e 12-15 meses de idade. 


Jackson LA et al.: Prospective assessment of the effect of needle length 
and injection site on the risk of local reactions to the fifth diph¬ 
theria-tetanus-acellular pertussis vaccination. Pediatrics 2008; 
121:e646 [PMID: 18310184], 

Roper MH et al.: Maternal and neonatal tetanus. Lancet 2007; 
370:1947 [PMID: 17854885], 


Descrever precisamente a epidemiologia da doenqa invasiva 
por Hib e dificil, porque e necessaria uma sorotipagem bacteriana 
para diferenciar as infecqoes causadas por Hib das causadas por 
outras especies de H. influenzae , capsuladas e nao capsuladas. 
Contudo, tem sido estimado que aproximadamente 20.000 casos 
de doenqa invasiva por Hib ocorriam a cada ano nos EUA, no 
inicio dos anos de 1980. Desde a introduqao das vacinas contra 
Hib, a incidencia da doenqa declinou em mais de 99%. Nos EUA, 
em 2008, o ano para o qual os dados mais recentes estao disponi- 
veis, 30 casos de doenqa invasiva por Hib ocorreram em crianqas 
com menos de 5 anos de idade. Um adicional de 163 casos foi 
causado por especies de H. influenzae em que o sorotipo nao foi 
relatado. Embora houvesse escassez da vacina anti-Hib nos EUA 
entre 2007 e 2009, os suprimentos atuais da vacina sao suficien- 
tes para que todas as crianqas recebam uma serie completa de 
vacinaqao, inclusive a dose de reforqo. 

Vacinas disponiveis 

Seis vacinas contra doenqa por Hib estao disponiveis nos EUA; 
tres sao vacinas contra Hib apenas, e tres sao vacinas combina- 
das. Cada vacina contem polissacarideo de Hib conjugado a uma 
proteina carreadora, mas proteinas diferentes sao usados. A va¬ 
cina conjugada de Hib que usa um transportador de proteina da 
membrana externa meningococica e abreviada como PRP-OMP; 
e a vacina PRP-T usa um transportador de toxoide tetanico. 

Vacinas somente contra Hib 

1. Hib (PedvaxHIB, Merck, usa PRP-OMP), para uso aos 2, 4 e 

12-15 meses de idade. 

2. Hib (ActHIB, Sanofi Pasteur, usa PRT-P), para uso aos 2, 4, 






IMUNIZACOES 


3. Hib (Hiberix, GlaxoSmithKline, usa PRP-T). Esta vacina e 
licenciada para a dose de reforgo (final) na serie de vacinas 
de Hib para criangas com 15 meses de idade ou mais; ela nao 
e aprovada para a serie primaria. 

Hib combinado com outras vacinas 

1. DTPa-Hib (TriHIBit, usa PRP-T reconstituida com a marca 
Tripedia de DTPa, Sanofi Pasteur). Ela e aprovada para a 
dose de reforgo (final) da serie de vacinagao, mas nao para as 
doses 1 a 3. 

2. Hepatite B-Hib (Comvax, usa PRP-OMP, Merck), para uso 
aos 2, 4 e 12-15 meses de idade. Ela nao deve ser adminis- 
trada antes de 6 semanas de idade. 

3. DTPa-VPI-Hib (Pentacel, Sanofi Pasteur, usa PRP-T) con¬ 
tent as vacinas DTPa, VIP e Hib. Esta vacina e aprovada para 
uso em criangas de 6 semanas a 4 anos de idade. 

Doses e esquema de administracao 

A vacinagao anti-Hib e recomendada para todos os lactentes 
nos EUA. A dose da vacina e de 0,5 mL por via intramuscular. 
Como mostrado no Quadro 9-6, o esquema de vacinagao depende 
de qual tipo de vacina Hib e utilizado. O intervalo recomendado 
entre doses na serie primaria e de oito semanas, mas e permitido 
um intervalo minimo de quatro semanas. Para lactentes que nao 
receberam a serie de vacinagao primaria, e usado um esquema 
de atualizagao (ver Quadro 9-3). A vacina Hib geralmente nao e 
recomendada para criangas com 5 anos de idade ou mais. 

Contraindicacoes e precaucoes 

A vacina anti-Hib nao deve ser dada a qualquer pessoa que tenha 
tido uma reagao alergica grave a uma dose anterior da vacina, ou 
a qualquer componente da vacina. A vacina anti-Hib nao deve 
ser dada a lactentes antes da idade de seis semanas, pois eles pa- 
recem desenvolver tolerancia imune e nao desenvolvem respos- 
tas imunes apropriadas a doses subsequentes. 

Efeitos adversos 

Reagoes adversas apos a vacinagao Hib sao incomuns. Entre 5 e 
30% dos receptores da vacina apresentam edema, eritema, ou 


dor no sitio da vacinagao. Reagoes sistemicas, como febre e irri- 
tabilidade, sao raras. 

CDC: Interim recommendations for the use of Haemophilus influen¬ 
zae type b (Hib) conjugate vaccines related to the recall of cer¬ 
tain lots of Hib-containing vaccines (PedvaxHIB and Comvax). 
MMWR 2007;56:1318 [PMID: 18097345], 

CDC: Invasive Haemophilus influenzae type B disease in five 
young children-Minnesota, 2008. MMWR 2009;58:58 [PMID: 
19177041], 

Watt JP et al.: Burden of disease caused by Haemophilus influenzae 
type b in children younger than 5 years: Global estimates. Lancet 
2009;374:903 [PMID: 19748399], 

VACINACAO PNEUMOCOCICA 

O Streptococcus pneumoniae e a causa mais comum de infec- 
gao bacteriana em criangas, com a doen 9 a mais invasiva ocor- 
rendo em criangas com menos de 2 anos de idade. Dois tipos 
de vacina contra pneumococos estao disponiveis nos EUA: 
uma vacina polissacaridica 23-valente (PPV23) e uma vacina 
polissacaridica conjugada com proteina heptavalente (PCV7). 
Numerosas outras vacinas pneumococicas polissacaridicas 
conjugadas com proteina, contra um espectro expandido de 
sorotipos pneumococicos, estao sendo desenvolvidas atual- 
mente e testadas no mundo inteiro. Os sorotipos representados 
nas vacinas disponiveis foram escolhidos por sua frequencia 
na doen 9 a entre adultos (PPV23) ou crian 9 as em paises indus- 
trializados (PCV7). Sorotipos adicionais necessarios nos paises 
em desenvolvimento estao incluidos nas vacinas de espectro 
expandido. Como na vacina Hib, a proteina carreadora pode 
ser CRM 197, proteina D do H. influenzae, toxoides difterico 
e tetanico, ou proteina da membrana externa meningococica. 
Em um grande ensaio clinico realizado nos EUA, a PCV7 re- 
duziu em 97% a incidencia de doenga pneumococica invasiva 
causada por sorotipos da vacina. 

Desde a introdugao da imunizagao rotineira com PCV7 nos 
EUA em 2000, efeitos marcantes diretos e indiretos tern sido 
observados. Por volta de 2006, a incidencia de doen 9 a inva¬ 
siva devido a sorotipos relacionados com vacinas declinou em 
95%, entre crian 9 as menores de 5 anos de idade. Alem disso, 
a doen 9 a invasiva em adultos e especialmente nos idosos tam- 
bem diminuiu, com redugoes na mortalidade. Houve redugoes 
em outras doen 9 as (p. ex., otite media e pneumonia), e uma 


Quadro 9-6 Esquema para vacinacao contra Haemophilus influenzae tipo b (Hib) a depender do tipo de conjugado proteico 
usado 




Idade 

Tipo de conjugado 

Nome de marca 

2 meses 

4 meses 

6 meses 

12-15 meses 

PRP-T 3 

ActHIB, TriHIBit, Hiperix, Pentacel 

Dose 1 

Dose 2 

Dose 3 

Dose de reforco 

PRP-0MP b 

PedvaxHIB, Comvax' 

Dose 1 

Dose 2 


Dose de reforco 


3 Carreador toxoide tetanico. 
b Proteina da membrana externa meningococica. 

c Ver Quadro 9-4 para o uso de Comvax em lactentes nascidos de maes com estado de antigeno de superficie da hepatite B positivo ou desconhecido. 
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taxa reduzida de infeojao e coloniza^ao por cepas resistentes a 
antibioticos. 

Em consequencia da redu^ao de infec^ao e coloniza 9 ao 
por sorotipos da vacina, tanto em crian 9 as vacinadas como 
em adultos, houve um aumento da prevalencia de coloniza- 
9 ao e doen 9 as causadas por cepas de pneumococos que nao 
as das vacinas (substituiqao bacteriana). Nos EUA em geral, a 
despeito das altera 9 oes de cepas colonizadoras por sorotipos 
das vacinas, o leve aumento em doen 9 a pneumococica inva- 
siva devido a cepas nao vacinais foi obscurecido pelo declinio 
drastico das doen 9 as causadas por sorotipos das vacinas. Um 
dos sorotipos nao vacinais mais comuns causando infec 9 oes e 
o sorotipo 19A. Um estudo recente realizado no Alaska mos- 
trou um declinio expressivo da doen 9 a pneumococica invasiva 
em geral (67% em crian 9 as nativas do Alaska com menos de 
dois anos entre o periodo pre-vacina e os tres anos depois da 
introdu 9 ao da vacina). Depois disso, entre 2004 e 2006, houve 
um aumento de 82% em doen 9 a pneumococica invasiva nesta 
populaqao, causado por sorotipos nao vacinais. O sorotipo 19A 
foi responsavel por quase um ter 90 da doenqa pneumococica 
invasiva nestas doen 9 as. 

A imuniza 9 ao universal de todos os lactentes com PCV7 e 
recomendada, com quatro doses dadas aos 2,4,6 e 12-15 meses 
de idade. As criam^as com idade 24-59 meses em alto risco de 
doen 9 a pneumococica invasiva devem receber tanto a vacina 
conjugada quanto a polissacaridica (PCV7 e PPV23). Poucos 
dados definitivos sao disponiveis sobre a eficacia de se usar 
ambas as vacinas. Contudo, sabe-se que a imunizaqao com 
PCV7 induz memoria imune que e refor 9 ada por alguns dos 
sorotipos da PPV23. Alem disso, a PPV23 fornece cobertura 
contra uma variedade maior de sorotipos do que a PCV7. 
Recomenda 9 oes para o uso de PPV23 em crian 9 as com mais 
de 24 meses sao encontradas no Quadro 9-7. As crianqas em 
alto risco de doen 9 a pneumococica invasiva incluem aquelas 
com doen 9 as cardiovasculares, pulmonares (inclusive fibrose 
cistica, mas nao asma) e hepaticas cronicas; e aquelas com as¬ 
plenia anatomica e funcional (inclusive anemia falciforme), 
sindrome nefrotica, insuficiencia renal cronica, diabete melito, 
comunicaqao externa com o liquido cerebrospinal, ou imunos- 
supressao (inclusive aquelas com infec 9 ao por HIV, deficien- 
cias de complemento, neoplasias malignas, uso prolongado de 
esteroides e transplantes de orgaos). A profilaxia com penici- 
lina dos pacientes com anemia falciforme deve ser mantida, 
independentemente da vacinaqao com PCV7 ou PPV23. Dados 
insuficientes sao disponiveis para guiar recomenda 9 oes defini- 
tivas sobre vacina 9 ao pneumococica em crianqas imunocom- 
prometidas de 5 anos e mais, mas duas doses de PCV7 e uma 
dose de PPV23 foram imunogenicas e seguras em crian 9 as in- 
fectadas por HIV com 2-19 anos recebendo terapia antirretro- 
viral altamente ativa. Para crianqas que receberam transplante 
de celulas-tronco hematopoieticas, tres doses de PCV7 foram 
seguras e imunogenicas. Para criampas com idade 5-9 anos em 
risco aumentado de doenqa pneumococica invasiva, os pres- 
tadores de assistencia podem considerar a administraqao de 
PCV7 e PPV23, uma dose de cada, com PCV7 aplicada pri- 
meiro, seguida por PPV23 pelo menos oito semanas mais 
tarde. Uma dose adicional de refor 90 de PPV23 deve ser dada 
3-5 anos depois. 


■ 


Quadro 9-7 Recomendacoes para imunizacao com PPV23 
em criancas com 2 anos e mais que tenham recebido PCV7 
previamente 


Populacao 

Vacinacao inicial 
com PPV23 

Revacinacao 
com PPV23 

Criancas lugidas 

Nao recomendada 3 

Nao recomendada 

Criancas com anemia 
falciforme ou 
asplenia anatomica 
ou funcional; imuno- 
comprometidas; ou 
infectadas pelo HIV 

1 dose de PPV23 aos 

24 meses de idade, 
dada pelo menos 
dois meses depois da 
ultima dose de PCV7 

Recomendada b 

Pessoas com doenca 
cronica 

1 dose de PPV23 aos 

24 meses de idade 
ou mais, administrada 
pelo menos dois 
meses depois da 
ultima dose de PCV7 

Nao recomendada 


a A PPV23 deve ser considerada em criancas nativas do Alaska e indias 
americanas. 

b Para pacientes com 10 anos ou menos com alto risco de doenca pneu¬ 
mococica invasiva (asplenia funcional ou anatomica; imunossupressao; 
receptor de transplante; insuficiencia renal cronica; sindrome nefrotica), a 
revacinacao com PPV23 deve ocorrer 3-5 anos depois da dose anterior de 
PPV23; para pacientes com mais de 10 anos, a revacinacao deve ocorrer 
cinco ou mais anos depois da dose previa de PPV23. 

Reproduzido, com permissao, de CDC: Preventing pneumococcal disease 
among infants and young children. Recommendations of the Advisory 
Committee on Immunization Practices (ACIP). MMWR 2000; 49 (RR-9):1. 


Vacinas disponiveis 

A vacina PCV7 atualmente disponlvel (Prevnar, Wyeth) e com- 
posta de sete polissacarldeos capsulares purificados, cada um 
conjugado a uma toxina difterica nao toxica modificada. Os so¬ 
rotipos incluldos na vacina e os com reatividade cruzada poten- 
cial eram responsaveis por 86% dos casos de bacteriemia, 83% 
dos de meningite e 65% dos de otite media aguda causados por 
pneumococo, na era pre-vacina. A vacina e aprovada para uso 
em crian 9 as com idade de 6 semanas a 9 anos. 

A PPV23 (Pneumovax 23, Merck) deve ser utilizada somente 
em pessoas de 2 anos e mais. Ela contem 25 meg de cada antigeno 
polissacaridico capsular purificado de 23 sorotipos de pneumo¬ 
cocos. Esses 23 tipos causam 88% dos casos de bacteriemia e 
meningite pneumococica em adultos e quase 100% daqueles 
em crian 9 as, nos EUA. Respostas de anticorpos por reatividade 
cruzada podem proteger contra um adicional de 8% sorotipos 
bacteremicos em adultos. 

Doses e esquema de administracao 

A PCV7 e dada como uma dose intramuscular de 0,5 mL. A pri- 
meira dose pode ser administrada as 6 semanas de vida, com um 
esquema de vacinaqao recomendado de 2, 4, 6 e 12-15 meses. As 
crianqas que recebem sua primeira dose de PCV7 aos 7-11 meses 
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de idade devem receber duas doses separadas por um intervalo 
de pelo menos oito semanas, seguidas por uma dose de reforqo 
aos 12-15 meses. As crianqas que recebem sua primeira dose de 
PCV7 aos 12-23 meses requerem um total de duas doses, separa¬ 
das por oito semanas. Para crianqas saudaveis com 24-59 meses 
de idade que nao completaram a serie de PCV7, deve ser ad- 
ministrada uma dose. Para crian 9 as de 24-59 meses com uma 
condiqao medica subjacente que tenham recebido tres doses 
anteriores de PCV7, uma dose deve ser dada. Para aquelas de 
24-59 meses de idade com uma condi<;ao medica subjacente e 
menos de tres doses previas de PCV7, devem ser dadas duas 
doses de PCV7 com intervalo de pelo menos oito semanas. 

Crianqas com mais de 23 meses em alto risco de doenqa pneu¬ 
mococica invasiva devem receber tanto a PCV7 quanto a PPV23, 
conforme delineado no Quadro 9-7. PCV7 e PPV23 nao devem 
ser aplicadas simultaneamente, e quando ambas estao indicadas, 
elas devem ser administradas com intervalo de oito semanas. A 
dose de PPV23 e 0,5 mL por via intramuscular. Se a esplenecto- 
mia ou a imunossupressao podem ser previstas, a vacinaqao deve 
ser feita com pelo menos duas semanas de antecedencia. Revaci- 
naqao com PPV23 pode ser considerada depois de 3-5 anos, em 
crianqas com alto risco de infecqao pneumococica fatal. 

Contraindicacoes e precaucoes 

Tanto para PCV7 quanto para PPV23, a vacina^o e contrain- 
dicada em indivlduos que sofreram uma reaqao alergica grave, 
como anafilaxia, depois de uma dose anterior da vacina, ou a 
um componente dela. A vacinaqao com PCV7 e PPV23 deve ser 
adiada durante doenqa aguda moderada ou grave, com ou sem 
febre. Uma historia de doen 9 a pneumococica invasiva nao e uma 
contraindicaqao a vacinaqao. 

Efeitos adversos 

Os efeitos adversos mais comuns associados a administra 9 ao de 
PCV7 sao febre, induraqao e dor a palpaqao no sitio da injeqao. 
Quando aplicada simultaneamente com DTPa, nao foi obser- 
vado aumento em convulsoes febris em compara 9 ao com a ad- 
ministraqao de DTPa isolada. 

Com a PPV23, 50% dos vacinados desenvolvem dor e rubor 
no sitio da injeqao. Menos de 1% desenvolvem efeitos colaterais 
sistemicos, como febre e mialgia. Anafilaxia e rara. A seguran 9 a 
da vacina durante a gravidez nao foi avaliada. 

CDC: Updated recommendation from the Advisory Committee on 
Immunization Practices (ACIP) for use of 7-valent pneumococ¬ 
cal conjugate vaccine (PCV7) in children aged 24-59 months 
who are not completely vaccinated. MMWR 2008;57:343 [PMID: 
18385642], 

Destefano F et al.: Safety profile of pneumococcal conjugate vaccines: 
Systematic review of pre- and post-licensure data. Bull World 
Health Organ 2008;86:373 [PMID: 18545740], 

Kyaw MH et al.: Effect of introduction of the pneumococcal conju¬ 
gate vaccine on drug-resistant Streptococcus pneumoniae. N Engl 
J Med 2006;354:1455 [PMID: 16598044], 

Poehling KA et al.: Invasive pneumococcal disease among infants be¬ 
fore and after introduction of pneumococcal conjugate vaccine. 
JAMA2006;295:1668 [PMID: 16609088], 


Singleton RJ et al.: Invasive pneumococcal disease caused by non¬ 
vaccine serotypes among Alaska Native children with high levels 
of 7-valent pneumococcal conjugate vaccine coverage. JAMA 
2007:297:1784 [PMID: 17456820], 

VACINACAO CONTRA POLIOMIELITE 

Os poliovirus sao bastante infecciosos, disseminam-se prima- 
riamente por via fecal-oral e causam paralisia flacida aguda por 
destruiqao de neuronios motores. A poliomielite pode ser preve- 
nida por vacinaqao, e em 1988 a Assembleia Mundial da Saude 
resolveu erradicar a poliomielite do mundo ate 2000. Embora 
aquela meta nao fosse atingida, a incidencia global de polio di- 
minuiu de aproximadamente 350.000 casos anualmente para 
1.655 casos relatados em 2008. Somente quatro paises no mundo 
nunca interromperam a transmissao do poliovirus do tipo selva- 
gem: Afeganistao, India, Nigeria e Paquistao. 

O programa de erradicaqao mundial da polio encontrou 
numerosos desafios. Os poliovirus de tipo selvagem podem se 
propagar para paises previamente livres de polio, e pode ocor- 
rer transmissao mantida em areas com baixas taxas de cober- 
tura vacinal. Na India, as vacinas orais de poliovirus (VOP) tem 
sido menos efetivas do que o previsto originalmente, talvez por 
causa da alta incidencia de doenqas diarreicas, ma nutriqao e 
condiqoes de moradia com aglomeraqao. Em outros paises onde 
a poliomielite e endemica, o conflito armado e a infraestrutura 
deficiente tem levado a limita 9 oes serias da capacidade dos ser- 
vidores da saude publica em ter acesso e vacinar crianqas susce- 
tiveis. Finalmente, poliovirus patogenicos derivados da vacina 
podem emergir da VOP ser disseminados por meio de replica- 
9 ao continua em pessoas imunodeficientes. Atualizaqoes sobre o 
programa de erradicaqao mundial da polio podem ser encontra- 
das em www.polioeradication.org. 

Uma vacina de poliovirus injetavel de potencia ampliada, que 
tem um conteudo de antigenos mais alto que a antiga VIP, e a 
unica vacina contra poliomielite disponivel nos EUA desde 2000. 
A VIP e incapaz de causar poliomielite em virtude de ser inati- 
vada, ao passo que a VOP pode faze-lo raramente.* 

Visitantes adultos, completamente imunizados, as areas de 
circulaqao mantida do poliovirus de tipo selvagem devem rece¬ 
ber uma dose de reforqo de VIP. Adultos e crian 9 as nao imuniza¬ 
dos, ou imunizados incompletamente, devem ter recebido duas 
(preferivelmente tres) doses da vacina antes de viajar para estas 
areas ou e outras areas com circulaqao do virus do tipo selvagem 
vacinal. 

Vacinas disponiveis 

1. VIP (IPOL, Sanofi, Pasteur) content antigenos de poliovirus 
tipos 1, 2 e 3; aplicada por via subcutanea. 

2. DTPa-HB-VIP (Pediarix, GlaxoSmithKline) content toxoi- 
des difterico e tetanico e pertussis acelular adsorvida, hepa¬ 
tite B e vacina poliovirus inativada. Aprovada para uso aos 


* N. do T. No Brasil, o Programa Nacional de Imuniza 9 oes utiliza a va¬ 
cina oral contra poliomielite (VOP) — Sabin — recomendada para uso 
aos 2,4 e 6 meses de idade, com dose de refon;o um ano depois. 
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2, 4 e 6 meses de idade; nao aprovada para uso como quarta 
dose de VIP, ou quarta ou quinta doses de DTPa; aplicada 
por via intramuscular. 

3. DTPa-VIP-Hib (Pentacel, Sanofi Pasteur) content as va- 
cinas DTPa, VIP e Hib. Aprovada para uso aos 2, 4, 6 e 
15-18 meses de idade; nao aprovada para uso como a dose 
de reforqo final dos 4-6 anos de idade de VIP; aplicada por 
via intramuscular. 

4. DTPa-VIP (Kinrix, GlaxoSmithKline) content as vacinas 
DTPa e VIP. A vacina e aprovada para crianqas de 4-6 anos 
de idade, para uso como uma dose de reforqo final de VIP. O 
uso desta vacina reduziria em uma o numero de injeqoes que 
uma crianqa de 4-6 anos de idade receberia; aplicada por via 
intramuscular. 

Doses e esquema de administracao 

Nos EUA, todas as crianqas sem contraindicaqoes devem receber 
uma vacina contendo VIP aos 2 meses, 4 meses, 6-18 meses e 
4-6 anos de idade. Uma dose de VIP deve ser dada aos 4 anos de 
idade ou mais, independentemente do numero de doses anterio- 
res de VIP. Por exemplo, se quatro doses de DTPa-VIP-Hib sao 
dadas antes dos 4 anos de idade, uma quinta dose de VIP (sob 
a forma de VIP isolada ou de DTPa-VIP) ainda e necessaria aos 
4-6 anos de idade. 

Contraindicacoes e precaucoes 

A vacinaqao VIP e contraindicada em individuos que sofreram 
uma reaqao alergica grave, tal como anafilaxia, depois de uma 
dose anterior da vacina, ou a um componente da vacina. A vaci¬ 
naqao VIP deve ser adiada durante doenqa aguda moderada ou 
grave, com ou sem febre. A gravidez tambem representa uma 
precauqao para vacinaqao VIP. Ter recebido doses anteriores de 
VOP nao e uma contraindicaqao a VIP. 

Efeitos adversos 

Rea^oes locais menores, como dor ou rubor no sitio da inje^ao, 
podem ocorrer apos a vacinaqao com VIR Nenhuma reaqao ad- 
versa grave subsequente a vacinaqao com VIP tern sido descrita. 

Alexander JP et al.: Transmission of imported vaccine-derived polio¬ 
virus in an undervaccinated community in Minnesota. J Infect 
Dis 2009;199:391 [PMID: 19090774]. 

CDC: Updated recommendations of the Advisory Committee on Im¬ 
munization Practices (ACIP) regarding routine poliovirus vacci¬ 
nation. MMWR2009;58:829 [PMID: 19661857]. 

CDC: Progress toward interruption of wild poliovirus transmission— 
worldwide, 2008. MMWR 2009;58:308 [PMID: 19343011]. 

Thompson KM et al.: The risks, costs, and benefits of possible future 
global policies for managing polioviruses. Am J Public Health 
2008;98:1322 [PMID: 18511720]. 

VACINACAO CONTRA INFLUENZA 

A influenza ocorre em cada perlodo de inverno e inlcio de pri- 
mavera, frequentemente associada a morbidade e mortalidade 


significativos em certas pessoas de alto risco. Ate 36.000 mortes 
por ano, nos EUA, sao atribulveis a influenza e podem ocorrer 
epidemias globais (pandemias). Em abril de 2009, uma cepa 
pandemica H1N1 comeqou a circular e infectou milhoes em 
todo mundo com graus variaveis de morbidade e mortalidade. 
Uma vacina H1N1 adicional pandemica foi produzida e distri- 
buida, no outono de 2009. A cada ano, sao formuladas recomen- 
daqoes na primavera e verao com relaqao aos componentes da 
vacina de influenza para a estaqao vindoura. Tais recomendaqoes 
baseiam-se nos resultados de vigilancia na Asia e hemisferio sul 
durante a primavera e o verao. A vacina a cada ano e uma va¬ 
cina trivalente contendo antigenos de duas cepas de influenza A 
e uma cepa de influenza B, que sao escolhidas como provaveis 
de circular nos EUA durante o inverno seguinte. Entre as crian¬ 
qas em alto risco de complicates sazonais relacionadas com a 
influenza estao incluidas aquelas com hemoglobinopatias, ou 
com doenqas cronicas cardiacas, pulmonares (inclusive asma), 
metabolicas, renais e doenqas imunossupressivas (inclusive imu- 
nossupressao causada por medicamentos, ou por HIV); e aque¬ 
las com qualquer condiqao (p. ex., disfunqao cognitiva, lesoes 
da medula espinal, disturbios convulsivos, ou outros disturbios 
neuromusculares) que possa comprometer a funqao respiratoria, 
ou o manejo de secreqoes respiratorias, ou que possa aumentar 
o risco de aspiraqao. Crianqas e adolescentes recebendo terapia 
com acido acetilsalicilico a longo prazo tambem estao em risco 
de sindrome de Reye relacionada com influenza. Crianqas lu- 
gidas com idade 6-23 meses estao em risco substancialmente 
aumentado de hospitalizaqoes relacionadas com influenza, e 
aquelas com 24-59 meses (i.e., 2-4 anos) estao em risco aumen¬ 
tado de consultas ambulatoriais e serviqos de emergences, e de 
hospitalizaqoes, relacionadas com influenza, embora menos que 
as crianqas com menos de 2 anos de idade. 

A vacinaqao anual contra influenza esta indicada para todas 
as crianqas com mais de 6 meses de idade que tenham uma con¬ 
diqao cronica de saude a qual aumente seu risco de complicaqoes 
da infecqao por influenza. Agora, e recomendada rotineiramente 
para todas as crianqas com idade de 6 meses a 18 anos. Os mem- 
bros (inclusive outras crianqas) de domicilios com pessoas em 
grupos de alto risco e com crianqas com menos de 5 anos de 
idade tambem devem ser imunizados. Os medicos devem iden- 
tificar crianqas de alto risco em populaqoes que atende encora- 
jando os pais a buscar a vacinaqao contra influenza para elas, 
assim que a vacina contra influenza esteja disponivel. Em anos 
de pandemia, pode ser importante pregar a vacinaqao de todas as 
crianqas independentemente de seu estado usual de saude, e, em 
particular, crianqas em idade escolar que sao, frequentemente, o 
epicentre de surtos dentro da comunidade. A prevenqao da in¬ 
fluenza ajudara a prevenir doenqas do trato respiratorio inferior, 
ou outras complicaqoes secundarias em grupos de alto risco, di- 
minuindo, assim, hospitalizaqoes e obitos. 

Vacinas disponiveis 

O virus da vacina trivalente inativada da influenza (TIV) e cul- 
tivado em ovos, inativado por formalina, e a vacina pode conter 
quantidades traqo de timerosal como um preservative. Somente 
virus fracionados, ou preparados de antigeno de superficie puri- 
ficado, estao disponiveis nos EUA. Varios fabricantes produzem 
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vacinas semelhantes a cada ano. Fluzone (Sanofi Pasteur), de 
virus fracionado, e aprovada para crianqas de 6 meses e mais; 
Fluvirin (Novartis) e aprovada apenas para crianqas de 4 anos 
e mais. Fabricantes adicionais (GlaxoSmithKline, CSL Biothe¬ 
rapies, ID Biomedical Corporation) produzem vacinas de in¬ 
fluenza aprovadas para adultos. 

Para eliminar a necessidade de injeqoes, e, potencialmente, 
para aumentar a resposta imune mucosa e sistemica a vacina- 
qao, foi desenvolvida uma vacina viva atenuada intranasal. Esta 
vacina consiste em virus adaptados ao frio e sensiveis a tempera- 
tura, que se replicam mal no trato respiratorio inferior, mas bem 
na mucosa nasal (produzindo assim imunidade). A vacina de 
virus da influenza vivo, atenuado, trivalente intranasal (LAIV) 
(FluMist, Medlmmune) tambem e uma formulaqao trivalente 
usando as cepas de virus presentes na vacina inativada. Ela tam¬ 
bem e feita em ovos e vem em um aplicador de aerossol pronto 
para uso, que deve ser armazenado em refrigeraqao a 2-8°C. 

Doses e esquema de administracao 

A. Vacina de virus da influenza inativado 

Visto que a influenza pode circular anualmente de novembro ao 
inicio de marqo nos EUA, o tempo chave para iniciar a vacinaqao 
e assim que a vacina esteja disponivel, no inicio do outono.* En- 
tretanto, os prestadores de assistencia devem continuar a vacinar 
individuos enquanto a vacina estiver disponivel e ainda houver 
atividade da influenza na comunidade. As crianqas com menos 
de 6 meses de idade nao devem ser imunizadas. Sao recomenda- 
das duas doses para crianqas com menos de 9 anos de idade, que 
estejam recebendo a vacina da influenza pela primeira vez; as 
esta 9 oes subsequentes requerem doses unicas. Crianqas maiores 
recebendo a vacina pela primeira vez precisam somente de uma 
dose. A dose para criampas com idade 6-35 meses e de 0,25 mL 
por via intramuscular; para crian 9 as mais velhas, a dose e de 
0,5 mL por via intramuscular. O sitio de vacinaqao recomendado 
e o aspecto anterolateral da coxa, para crianqas pequenas, e o del- 
toide, para as maiores. A gravidez nao e uma contraindicaqao ao 
uso da vacina inativada, e a vacina e recomendada para todas as 
mulheres gravidas e para aquelas que estejam planejando gravi¬ 
dez durante a estaqao de influenza. A administra 9 ao com outras 
vacinas de rotina e aceitavel. 

B. Vacina de virus da influenza vivo atenuado 

Esta vacina e fornecida em um aplicador de aerossol pronto para 
uso unico, contendo 0,2 mL da vacina, aproximadamente metade 
da qual e aspergida em cada narina. Um clipe divisor de dose e 
fornecido para ajudar no fracionamento da dose. Se o paciente 
espirrar durante a administraqao, a dose nao deve ser repetida. 
Ela pode ser administrada a crianqas com enfermidades meno- 
res, mas nao deve ser dada se uma congestao nasal significativa 
estiver presente. Visto que se trata de uma vacina viva, ela deve 
ser administrada 48 h depois da suspensao da terapia em crianqas 
recebendo farmacos antivirais anti -influenza, e os antivirais nao 
devem ser dados por duas semanas depois da vacinaqao. Crian 9 as 


* N. de R.T. No Brasil, no inicio do outono (abril/maio). 


nao vacinadas com idade de 2-8 anos devem receber duas doses de 
vacina com quatro semanas de intervalo, e uma dose e necessaria 
para crianqas previamente vacinadas com idade 2-8 anos, ou qual- 
quer individuo com 9-49 anos de idade. 

Contraindicacoes e precaucoes 

A. Vacina de virus da influenza inativado 

A TIV e contraindicada em individuos com historia de hiper- 
sensibilidade a ovos ou proteina de ovos, ou com reaqoes amea- 
qadoras a vida em vacina 9 oes anteriores contra influenza. Para 
pacientes com alergias anafilaticas a ovos, nos quais a vacinaqao 
contra influenza esteja indicada, um protocolo para esta vacina- 
qao e referenciado adiante neste capitulo. 

B. Vacina de virus da influenza vivo atenuado 

A LAIV e contraindicada em individuos com historia de hipersen- 
sibilidade a ovos, proteinas de ovos, gentamicina, gelatina, ou ar- 
ginina, ou com rea 9 oes ameaqadoras a vida em vacina 9 oes previas 
contra influenza, e em criam^as e adolescentes recebendo acido 
acetilsalicilico concomitante, ou terapia contendo acido acetilsa- 
licilico. A LAIV nao deve ser administrada as seguintes pessoas: 
(1) crianqas com menos de 24 meses de idade, em razao de um 
risco aumentado de hospitalizaqao e sibilancia observado em en- 
saios clinicos; (2) qualquer individuo com asma, ou crianqas com 
menos de 5 anos de idade com sibilancia recorrente, a menos que 
o beneficio potencial supere o risco potencial; (3) individuos com 
asma grave ou sibilancia ativa; ou (4) dentro de 48 h de terapia 
antiviral contra influenza. Os prestadores de assistencia a saude 
devem esperar duas semanas depois da terapia antiviral para ad- 
ministrar a LAIV, a menos que haja uma necessidade medica. 

Todos os trabalhadores de assistencia a saude, inclusive aqueles 
com asma e outras cond^oes de saude subjacentes (exceto com- 
prometimento imune grave), podem administrar LAIV Trabalha¬ 
dores da assistencia a saude que sao vacinados com LAIV podem, 
com seguranqa, prestar assistencia a pacientes dentro de um hos¬ 
pital ou clinica, exceto a pacientes gravemente imunossuprimidos 
que requerem um ambiente protegido (i.e., pacientes com trans- 
plante de medula ossea). Neste exemplo, deveria haver um inter¬ 
valo de sete dias entre receber LAIV e cuidar destes pacientes. 

Efeitos adversos 

A. Vacina de virus da influenza inativado 

Reaqoes no sitio da injeqao sao os eventos adversos mais comuns 
depois da administraqao de TIV. Uma pequena proporqao de 
crianqas experimentara toxicidade sistemica, consistindo em 
febre, mal-estar geral e mialgias. Estes sintomas geralmente co- 
meqam 6-12 h apos a vacinaqao e podem durar 24-48 h. Casos 
da sindrome de Guillain-Barre seguiram-se ao programa de 
vacinaqao contra a influenza suina em 1976-1977, mas estudos 
cuidadosos realizados pelo IOM (Instituto de Medicina) nao 
mostraram associa 9 ao com a vacina em crian 9 as e adultos jovens 
— nem em qualquer grupo etario que recebesse vacinas em anos 
subsequentes. 
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B. Vacina de virus da influenza vivo atenuado 

As reaqoes adversas mais comuns (ocorrendo em < 10% em in- 
dividuos recebendo Flu e pelo menos 5% maior que em usuarios 
de placebo) sao coriza ou congestao nasal em todas as idades, e 
febre mais alta que 37,7°C em crian^as de 2-6 anos de idade. Tais 
rea^oes foram relatadas mais frequentemente com a primeira 
dose, sendo autolimitadas. 

AAP Committee on Infectious Diseases: Policy statementrecommen- 
dations for the prevention and treatment of influenza in children, 
2009-2010. Pediatrics 2009:124:1216 [PMID: 19736264], 

CDC: Prevention and control of influenza. Recommendations of 
the Advisory Committee on Immunization Practices (ACIP). 
MMWR Recomm Rep 2009;58(RR-8):1 [PMID: 19644442], 

Fiore AE, Bridges CB, Cox NJ: Seasonal influenza vaccines. Curr Top 
Microbiol Immunol 2009;333:43 [PMID: 19768400], 

Glezen WP: Clinical practice. Prevention and treatment of seasonal 
influenza. N Eng J Med 2008;359:2579 [PMID: 19073977], CDC 
(2009 H1N1 Flu): http://www.cdc.gov/hlnlflu/ 


VACINACAO CONTRA SARAMPO, CAXUMBA 
E RUBEOLA 

Antes da introdu^ao da vacina do sarampo, em 1963, havia apro- 
ximadamente 500.000 casos notificados por ano, com 450 obitos 
e 4.000 casos de encefalite. Dentro de 20 anos da introdut^ao, 
havia menos de 1.500 casos por ano. Contudo, houve um rea- 
parecimento do sarampo entre 1989 e 1991, com 50.000 casos 
notificados. Os fatores envolvidos inclulram subimunizaqao em 
crianqas com acesso inadequado a assistencia a saude e falha da 
vacina primaria em 2-10% daqueles vacinados. Por isso, foram 
feitas recomenda^oes para mudar o esquema de vacinaqao de 
uma dose para duas, aos 12-15 meses e aos 4-6 anos de idade. 
Pouco tempo depois, as taxas de sarampo declinaram acentua- 
damente, e a doen^a foi eliminada dos EUA no ano 2000. 

Nos anos subsequentes, houve importances esporadicas de 
sarampo de outros palses com taxas de vacinanao mais baixas. 
Entretanto, o sarampo e uma das primeiras doen^as a ressurgir 
quando caem as taxas de cobertura vacinal. Este fato tornou-se 
claro na primeira metade de 2008, quando houve surtos de sa¬ 
rampo em 15 Estados, nao por aumento da importanao, mas por 
transmissao viral dentro dos EUA depois da exposh^ao inicial a 
casos importados. Em contraste com o surto entre 1989 e 1991, 
onde o sarampo se disseminou dentro de populates de crian^as 
subimunizadas de situaqao socioeconomica baixa, os surtos mais 
recentes ocorreram principalmente em populates de situaqao 
socioeconomica mais alta, onde os pais das crianqas afetadas op- 
taram por nao imunizar, por motivos filosoficos ou religiosos. 
Houve, tambem, varios casos de sarampo requerendo hospita- 
lizanao em crian^as jovens demais para ser imunizadas; alguns 
destes casos foram contraldos nas salas de espera de consultorios 
de medicos. 

Nos EUA, depois da introdunao da vacina de caxumba em 
1967 e a recomendanao para seu uso em 1977, houve um decllnio 
de 99% em caxumba, de 185.691 casos notificados em 1968 para 
menos de 300 casos a cada ano entre 2001 e 2003. Contudo, entre 
2005 e 2006, houve um grande surto multiestadual de caxumba, 


com quase 6.000 casos confirmados ou provaveis notificados ao 
CDC. Seis Estados — Iowa, Kansas, Wisconsin, Illinois, Nebraska 
e South Dakota — notificaram 85% dos casos. Este surto ocorreu 
principalmente em campi de universidades, mas tambem envol- 
veu escolas secundarias e medias. Varios fatores podem ter con- 
tribuldo para os surtos: cond^oes em campi universitarios e de 
escolas medias podem ser proplcias a disseminanao de infecqoes 
respiratorias; duas doses da vacina SRC podem nao ser 100% 
efetivas na preven^ao da caxumba e ainda menos efetivas na pre- 
ven 9 ao da infecqao assintomatica; e imunidade decrescente pode 
ter ocorrido em adultos jovens que tinham recebido pela ultima 
vez vacina contendo caxumba 6-17 anos antes. 

O uso da vacina de rubeola nao tern a finalidade primaria de 
proteger indivlduos da infecqao, mas sim de prevenir as graves 
consequencias da infec 9 ao por rubeola em mulheres gravidas: 
aborto, morte fetal e slndrome da rubeola congenita. A slndrome 
da rubeola congenita e um conjunto de defeitos congenitos, in- 
cluindo surdez, catarata, malforma 9 oes cardlacas e retardo men¬ 
tal. Nos EUA e no Reino Unido, a abordagem tem sido vacinar 
crianqas pequenas. A inte^ao e reduzir a transmissao a mu¬ 
lheres suscetlveis em idade reprodutiva por meio de um efeito 
de imunidade coletiva ou de grupo (no ingles, nerd immunity 
ou imunidade de rebanho). Embora, tipicamente, a imunidade 
decres 9 a depois de aproximadamente 15 anos, provavelmente 
ha alguma imunidade residual entre mulheres vacinadas, que 
tambem ajuda a prevenir a slndrome da rubeola congenita. Com 
o uso das vacinas de rubeola desde 1970, as taxas de incidencia 
de rubeola tem diminuldo mais de 99%, e a rubeola esta agora 
essencialmente erradicada nos EUA, com menos de 15 casos por 
ano. Contudo, aproximadamente 10% das pessoas maiores de 
5 anos permanecem suscetlveis a doen 9 a. Atualmente, a maioria 
dos casos de rubeola e vista em adultos nascidos em palses es- 
trangeiros, e surtos tem ocorrido em fabricas processadoras de 
carnes de aves e bovinos que empregam muitos trabalhadores 
nascidos fora dos EUA. Houve somente dois casos de slndrome 
da rubeola congenita nos EUA entre 2004 e 2009. 

Embora surtos recentes de sarampo e caxumba nao tenham 
modificado as recomenda 9 oes para duas doses de vacinaqao SRC 
para todas as crian 9 as, em maio de 2006, o ACIP redefiniu a evi¬ 
dencia de imunidade a caxumba, como se vera a seguir: uma 
dose de uma vacina de caxumba viva para crian 9 as pre-escolares 
e adultos que nao em alto risco; e duas doses para crianqas pre- 
-escolares K-12 e adultos em alto risco (instituiqoes apos Ensino 
Medio). Outra evidencia de imunidade e o nascimento antes de 
1957, documenta 9 ao de caxumba diagnosticada por medico, ou 
prova laboratorial de imunidade. Uma mudam^a recente (atual¬ 
mente uma recomendaqao provisoria do ACIP) e que para o 
pessoal de assistencia a saude nao vacinado, nascido antes de 
1957, que nao tenha evidencia laboratorial de imunidade contra 
sarampo, caxumba el ou rubeola, ou confirmaqao laboratorial de 
doen 9 a, as institutes de assistencia a saude devem considerar 
a vacina 9 ao com duas doses de vacina SRC no intervalo apro- 
priado. No evento de um surto de sarampo ou caxumba, duas 
doses de vacina SRC devem ser administradas. Durante um surto 
de rubeola, uma dose unica de SRC e recomendada. 

Apesar de muitos relatos na imprensa leiga e na internet de 
uma liga 9 ao entre SRC e autismo, ha um grande corpo de evi¬ 
dences na literatura cientifica de que nao ha associa 9 ao causal 
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entre os dois. Tambem nao ha evidencia de que a separaqao da 
SRC em componentes individuals da vacina diminua o risco de 
qualquer evento adverso dela, e tal pratica nao e recomendada. 

Sabe-se, ha algum tempo, que ha um risco pequeno, mas au- 
mentado, de convulsoes febris depois da SRC. Um estudo recente 
verificou que, em criancas de 12-23 meses, o risco de convulsoes 
febris com o preparado SRCV parece ser duas vezes aquele de 
SRC e VCV dadas separadamente, resultando em uma convulsao 
febril adicional por 2.300-2.600 criancas vacinadas com SRCV 
versus as vacinas separadas SRC e VCV 

Vacinas dispomveis 

1. Vacina contra sarampo-rubeola-caxumba (SRC) (SRC II, 
Merck): A SRC II e um preparado liofilizado de vacinas con¬ 
tra sarampo, caxumba e rubeola. As porqoes sarampo e ca- 
xumba sao preparadas utilizando-se culturas de tecidos de 
embriao de pinto, e a rubeola e crescida em celulas diploides 
humanas. Nao ha adjuvante nem preservative. Contem, no 
entanto, pequena quantidade de gelatina, sorbitol e neomi- 
cina. Os componentes individuals da SRC II nao sao mais 
dispomveis. 

2. SRCV: Em setembro de 2005, o FDA aprovou para uso uma 
vacina de virus vivo atenuado combinada contra sarampo, 
caxumba, rubeola e varicela (ProQuad, Merck) para uso em 
criancas de 1-12 anos de idade. Os componentes sarampo, 
caxumba e rubeola sao identicos a SRC II. O componente 
varicela tem um titulo mais alto do virus varicela-zoster do 
que a vacina isolada contra varicela (VCV). Em fevereiro de 
2007, o Merck notificou o CDC sobre uma escassez iminente 
de SRCV devido a priorizaqao da produqao de VCV e da 
nova vacina contra zoster, Zostavax. A SRCV nao esta dis- 
ponivel atualmente, mas, de acordo com o fabricante, estara 
disponivel na primeira metade de 2010. 

Doses e esquema de administracao 

A. Vacinacao de rotina 

As imunizacoes contra sarampo, rubeola e caxumba devem ser 
dadas como SRC ou SRCV aos 12-15mesesenovamente 4-6 anos 
de idade. Tanto SRC como SRCV podem causar convulsoes fe¬ 
bris, embora de modo incomum. Visto que as convulsoes febris 
subsequentes a SRCV ocorrem numa taxa duas vezes aquela da 
SRC (ver “Efeitos Adversos”), o ACIP recomenda que, depois 
de uma discussao dos riscos e beneficios de ambas as opqoes 
de vacinacao com os pais ou cuidadores, ou a SRC, ou a SRCV, 
pode ser dada aos 12-15 meses de idade. SRCV e a vacina prefe- 
rida aos 4-6 anos de idade, se disponivel. Uma historia pessoal 
ou familiar de convulsoes febris em um lactente e considerada 
uma precaucao para o uso de SRCV, sendo preferivel adminis- 
trar SRC e VCV separadas. A segunda dose de SRC ou SRCV e 
recomendada na entrada a escola, para ajudar a prevenir surtos 
de sarampo e caxumba de origem escolar. As criancas nao reva- 
cinadas na entrada na escola devem receber sua segunda dose 
pela idade de 11-12 anos. Se um lactente receber a vacina antes 
dos 12 meses de idade, duas doses sao necessarias para comple- 
tar a serie, a primeira depois de pelo menos 12 meses de idade, 


e a segunda pelo menos um mes mais tarde. Ig interfere com 
a resposta imune as cepas atenuadas das vacinas SRC e SRCV. 
Portanto, a imunizacao SRC e SRCV depois da administracao 
de Ig deve ser adiada em 3-11 meses, dependendo do tipo de 
produto de Ig recebido. Consultar o Red Book 2009 da AAP, para 
recomendacoes especificas. 

Uma pessoa so pode ser considerada imune a rubeola com 
documentacao de imunidade sorologica, ou de vacinacao com 
pelo menos uma dose de vacina contra rubeola depois da idade 
de um ano, ou se nascida antes de 1957. Um diagnostico clinico 
de rubeola e inaceitavel. Meninas puberes suscetiveis e mulheres 
pos-puberes, identificadas por triagem pre-conjugal ou pre-na¬ 
tal, tambem devem ser imunizadas. Quando a vacinacao contra 
rubeola e oferecida a uma mulher no periodo reprodutivo, uma 
gravidez deve ser primeiramente descartada, e a mulher, orien- 
tada a prevenir a concepcao por tres meses depois da vacinacao. 
Se uma mulher gravida for vacinada, ou Hear gravida dentro de 
tres semanas da vacinacao, ela deve ser aconselhada com relacao 
ao risco para seu feto. Nenhum caso de anomalias fetais relacio- 
nadas com a vacina de rubeola tem sido relatado, embora exista 
um risco teorico. O risco da sindrome de rubeola congenita de¬ 
pois da infeccao materna do tipo selvagem no primeiro trimestre 
da gravidez e de 20-85%. Todos os adultos suscetiveis institucio- 
nalizados (incluindo colegios internos), pessoal de creches, pes¬ 
soal militar e pessoal de hospitals e de assistencia a saude devem 
ser imunizados. 

B. Vacinacao de viajantes 

Pessoas viajando para o exterior devem estar imunes ao sarampo 
e a caxumba. Lactentes de 6-11 meses de idade viajando para 
areas de alto risco devem receber uma dose de SRC antes da 
viagem, seguida por SRC ou SRCV aos 12-15 meses de idade 
(dada pelo menos quatro semanas depois da dose inicial), e SRC, 
ou SRCV, aos 4-6 anos de idade para completar a serie. Crian- 
Cas com mais de 12 meses de idade que estejam viajando para 
areas de alto risco devem receber duas doses, separadas por pelo 
menos quatro semanas. As criancas em viagem internacional 
para areas de risco mais baixo devem ser imunizadas o mais cedo 
possivel depois de seu primeiro aniversario, completando a serie 
no modo habitual. 

C. Revacinacao sob outras circunstancias 

Pessoas entrando na universidade e em outras instituicoes apos 
o Ensino Medio, pessoal medico iniciando sua atividade profis- 
sional e pessoas viajando para o exterior devem ter documenta- 
Cao de imunidade para sarampo e caxumba, definida como ter 
recebido duas doses de vacina de sarampo antes de seu primeiro 
aniversario, nascimento antes de 1957, ou uma historia docu- 
mentada de sarampo ou caxumba, ou de imunidade. 

D. Controle do sarampo em surtos 

Um surto comunitario e definido como um unico caso docu- 
mentado de sarampo. O controle depende da protecao imediata 
de todas as pessoas suscetiveis (definidas como pessoas que nao 
tem imunidade documentada para o sarampo na comunidade 
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afetada). No caso de individuos nao vacinados, as seguintes reco- 
mendaqoes valem: (1) idade 6-11 meses, SRC se casos estiverem 
ocorrendo em crianqas com menos de 1 ano, seguida por duas 
doses de SRC ou SRCV na idade de 12-15 meses e novamente 
na idade de 4-6 anos; e (2) idade de 12 meses ou mais, SRC ou 
SRCV seguida por revacinaqao aos 4-6 anos. Uma crianqa com 
historia duvidosa ou desconhecida de vacinaqao deve ser revaci- 
nada com SRC. Qualquer pessoa com uma exposiqao conhecida, 
que nao tenha certeza de ter recebido previamente duas doses de 
SRC, deve receber uma dose adicional. Pessoas nao vacinadas 
que nao forem imunizadas dentro de 72 h da exposiqao, o que e 
uma profilaxia pos-exposiqao aceitavel, devem ser excluidas do 
contato com pessoas potencialmente infectadas ate pelo menos 
duas semanas depois do initio do exantema do ultimo caso de 
sarampo. 

Contraindicacoes e precaucoes 

As vacinas SRC e SRCV sao contraindicadas em mulheres gra¬ 
vidas, mulheres que pretendem engravidar dentro dos proximos 
28 dias, pessoas imunocomprometidas (exceto aquelas com 
HIV assintomatico que tenham contagens de linfocitos CD4 + 
especificas para idade > 15%) e pessoas com alergia anafilatica 
a ovos ou neomicina. Tambem sao contraindicadas em crianqas 
recebendo terapia corticosteroide em alta dose (> 2 mg/kg/dia, 
ou total de 20 mg/dia, por mais de 14 dias) com exceqao daque- 
las recebendo doses de reposiqao fisiologica. Nestes pacientes, 
um intervalo de um mes entre a cessaqao da terapia esteroide 
e a vacinaqao e suficiente. Os pacientes leucemicos que tenham 
estado em remissao e sem quimioterapia por pelo menos tres 
meses podem receber SRC e SRCV com seguranqa. Crianqas 
com doenqas agudas menores (inclusive doenqas febris), alergia 
nao anafilatica ao ovo, ou uma historia de tuberculose devem 
ser imunizadas. A SRC e a SRCV podem ser administradas com 
seguranqa simultaneamente a outras imunizaqoes pediatricas de 
rotina. Uma historia pessoal ou familiar de convulsoes febris em 
um lactente e considerada uma precauqao para o uso de SRCV, e 
e preferivel usar SRC e VCV separadamente. 

Efeitos adversos 

Entre 5 e 15% dos individuos vacinados com SRC tern febre de 
39,5°C ou mais alta cerca de 6-12 dias depois da vacinaqao, du- 
rando aproximadamente 1-2 dias, e 5% podem desenvolver um 
exantema morbiliforme transitorio. Trombocitopenia transitoria 
ocorre em uma a cada 40.000 pessoas. Relata-se que encefalite 
e outras condiqoes do SNC, como meningite asseptica e sin- 
drome de Guillain-Barre, ocorrem em uma frequencia de um 
caso para 3 milhoes de doses nos EUA. Esta taxa e mais baixa 
do que a taxa destas condiqoes em crianqas nao vacinadas, im- 
plicando que a relaqao entre elas e a vacinaqao SRC nao e causal. 
As reaqoes apos vacinaqao contra caxumba sao raras e incluem 
parotidite, febre baixa e orquite. Em crianqas, os efeitos adver¬ 
sos da vacinaqao para rubeola sao muito incomuns. Entre 5 e 
15% dos individuos vacinados desenvolvem exantema, febre, ou 
linfadenopatia 5-12 dias depois da vacinaqao contra rubeola. O 
exantema tambem ocorre isoladamente, ou como um caso leve 
de rubeola, em 2-4% dos adultos. Artralgia e artrite acontecem 


em 10-25% dos vacinados adultos, ao contrario de apenas 0-2% 
dos vacinados de 6-16 anos. Artrite cronica, que pode estar cau- 
salmente relacionada com a vacinaqao para rubeola, ocorre com 
mais frequencia em mulheres com idade de 45 anos ou mais, 
comeqando 10-11 dias depois da vacinaqao e durando ate um 
ano. Complicaqoes raras possiveis incluem neurite e neuropatia 
periferica, mielite transversa e mielite difusa. 

A vacinaqao SRC esta associada a um risco aumentado de 
convulsoes febris 8-14 dias depois da vacinaqao com a primeira 
dose, mas nenhuma complicaqao subsequente de longo prazo 
tern sido observada. O risco associado de convulsoes febris em 
crianqas com 12-23 meses de idade com SRCV parece ser o 
dobro daquele de SRC e VCV dadas separadamente, resultando 
em uma convulsao febril adicional por 2.300-2.600 crianqas va¬ 
cinadas com SRCV em comparaqao com SRC e VCV separadas. 

Preparacoes de anticorpos contra sarampo 

Se uma crianqa e vista dentro de 72 h apos exposiqao a sarampo, 
a vacinaqao e o metodo preferido de proteqao pos-exposiqao. Se 
a vacina esta contraindicada, a Ig, dada por via intramuscular em 
uma dose de 0,25 mL/kg (0,5 mL/kg em pacientes imunocom- 
prometidos; a dose maxima em qualquer circunstancia e 15 mL), 
e administrada dentro de seis dias depois da exposiqao. A vacina 
SRC ou SRCV deve ser dada cinco meses depois de a crianqa ter 
recebido a dose de 0,25 mL/kg, e seis meses depois para a dose 
mais alta. Para crianqas recebendo globulina imune intravenosa 
regularmente, uma dose de 100-400 mg/kg deve ser adequada 
para a profilaxia do sarampo em exposiqoes ocorrendo dentro 
de tres semanas da ultima dose. 

CDC: Update: Recommendations from the Advisory Committee 
on Immunization Practices (ACIP) regarding administration 
of combination MMRV vaccine. MMWR 2008;57:258 [PMID: 
18340332], 

France EK et al.: Risk of immune thrombocytopenic purpura after 
measles-mumps-rubella immunization in children. Pediatrics 
2008;121:e687 [PMID: 18310189], 

Omer SB et al.: Vaccine refusal, mandatory immunization, and the 
risks of vaccine-preventable diseases. N Engl J Med 2009;360: 
1981 [PMID: 19420367], 

CDC: www.cdc.gov/vaccines/recs/acip/downloads/mtg-slidesjun 
09/02-Genrecs.pdf 

VACINACA0 CONTRA VARI§§y^ 

Antes da disponibilidade da vacina, cerca de 4 milhoes de casos 
de infecqao pelo virus varicela-zoster (VZV) ocorriam anual- 
mente nos EUA, a maioria em crianqas com menos de 10 anos 
de idade. Isto resultava em 11.000 hospitalizaqoes e 100 mortes 
por ano devido a complicaqoes graves como infecqoes bacte- 
rianas secundarias, pneumonia, encefalite, hepatite e sindrome 
de Reye. 

Uma vacina com virus vivo, atenuado, contra varicela (VCV) 
e aprovada para uso nos EUA desde 1995, e a imunizaqao roti- 
neira de crianqas com 12 meses de idade e mais tern sido reco- 
mendada desde entao. A vacina tem uma efetividade maior na 
prevenqao de doenqa grave. A morbidade, a mortalidade e os 
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custos medicos associados a infeojao por varicela tem declinado 
significativamente desde que a VCV foi aprovada primeiro nos 
EUA. Embora nao haja um sistema nacional de vigilancia para 
varicela atualmente em opera^ao, varias fontes de dados tem 
mostrado um padrao consistente de mais de 85% de redu^ao de 
doenqa associada a varicela. Obitos relacionados com varicela 
tem diminuido entre 75 e 88% em anos recentes, e isto foi obser- 
vado em todas as idades, raqas e grupos etnicos. 

Desde que o uso rotineiro de VCV foi recomendado, tor- 
nou-se aparente que ha casos da falha vacinal, em geral muito 
leves (varicela breakthroug) ocorrendo em cerca de 15% dos pa- 
cientes imunizados. Surtos de infec^oes por VZV do tipo selva- 
gem tem sido relatados em escolas com alta cobertura de uma 
dose de VCV (96-100%). A eficacia da vacina naqueles surtos 
foi semelhante (72-85%) a previamente observada. As taxas de 
ataque de varicela entre estas criancas variaram entre 11 e 17%. 
Concluiu-se, entao, que uma dose unica de VCV nao podia pre- 
venir completamente os surtos de varicela. 

Uma segunda dose de VCV em criancas, quando dada tres 
meses ou 4-6 anos depois da dose inicial, aumenta bastante a 
resposta de anticorpos anti-VZV, o que se correlaciona com a 
eficacia da vacina. Uma vacina combinada SRCV tambem tem 
sido mostrada nao inferior imunologicamente aos componentes 
individuals administrados em comparaqao com as vacinas SRC 
e VCV administradas concomitantemente, ou como imuniza- 
qao primaria, ou como uma dose de reforqo aplicada a criancas 
com idade 4-6 anos. O regime de duas doses e 97-100% efetivo 
contra varicela grave, e o risco de varicela por falha primaria 
vacinal e tres vezes menor que o risco com um regime de uma 
dose. Assim, em 2006 e 2007, o ACIP e a AAP mudaram a reco- 
mendaqao de uma para duas doses da vacina VCV para criancas 
maiores de 12 meses de idade e para adolescentes e adultos sem 
evidencia de imunidade. 

Dados de estudos americanos e japoneses sugerem que a va¬ 
cina tambem e efetiva em prevenir ou modificar a gravidade do 
VZV em individuos suscetiveis expostos a este virus, se usada 
dentro de tres dias da exposi^ao. Um estudo nos EUA sugere que 
a eficacia da vacina^ao pos-exposi<pao e de 95%, para prevenqao 
de qualquer grau de doenqa, e 100%, para preven^ao de doenqa 
moderada ou grave. Nao ha evidencia de que a profilaxia pos-ex- 
posicpao aumente o risco de eventos adversos relacionados com a 
vacina, ou interfira com o desenvolvimento de imunidade. 

Vacinas disponiveis 

1. Um preparado livre de celulas da cepa Oka de VZV e pro- 
duzido e comercializado nos EUA como Varivax (Merck). 
Cada dose de VCV contem nao menos que 1.350 unidades 
formadoras de placa de VZV e traqos de neomicina, soro 
bovino fetal e gelatina. Nao ha preservative. A armazenagem 
em congelador em uma temperatura de -15°C ou menos 
proporciona uma validade de 15 meses para o produto ar- 
mazenado. A VCV pode ser armazenada por 72 h em tem¬ 
peratura de geladeira em seu estado liofilizado, mas deve 
ser administrada dentro de 30 minutos depois do degelo e 
reconstituiqao. 

2. A SRCV (sarampo-rubeola-caxumba-varicela, ProQuad, 
Merck) e licenciada para uso em criancas de 112 anos de 


idade. Ela e bem tolerada e prove resposta imune adequada 
a todos os antigenos que contem. Na SRCV, o componente 
da varicela esta presente em titulo mais alto do que na VCV. 
A administracao concomitante de SRCV com as vacinas 
DTPa, Hib e HepB e aceitavel. A SRCV deve ser armaze¬ 
nada em um congelador numa temperatura de -15°C ou 
menos. 

Doses e esquema de administracao 

Duas doses (0,5 mL) de VCV sao recomendadas para imuniza- 
qao de todas as criancas lugidas com idade de 12 meses ou mais, 
bem como para adolescentes e adultos sem evidencia de imuni¬ 
dade. Para criancas de 12 meses a 12 anos de idade, o intervalo 
das imuniza^oes e de tres meses, e para pessoas de 13 anos ou 
mais, ele e de quatro semanas. A SRCV so e aprovada para crian¬ 
cas lugidas de 12 meses a 12 anos de idade. Uma segunda dose de 
vacinaqao de atualizaqao e necessaria para criancas, adolescentes 
e adultos que receberam uma dose de VCV. Todas as criancas 
devem ter recebido duas doses da vacina antes do jardim de in- 
fancia ou escola. Criancas infectadas por HIV, assintomaticas ou 
levemente sintomaticas (> 15% de celulas CD4 + ) devem receber 
duas doses da vacina de antigeno unico (com um intervalo de 
tres meses entre as doses). 

A VCV pode ser aplicada simultaneamente a SRC, em sitios 
separados. Se nao forem aplicadas simultaneamente, o inter¬ 
valo entre a administracao de VCV e SRC deve ser maior que 
28 dias. A administracao simultanea de VCV nao parece afe- 
tar a resposta imune a outras vacinas da infancia. A VCV deve 
ser adiada cinco meses apos se ter recebido globulina imune 
intravenosa, sangue, ou plasma. Alem disso, as pessoas que re¬ 
ceberam VCV nao se deve administrar um produto contendo 
anticorpos, ou um medicamento antiviral ativo contra varicela, 
por pelo menos duas semanas. Se houver necessidade naquele 
intervalo, o individuo pode precisar ser testado para imuni¬ 
dade, ou ser revacinado. Depois de uma discussao dos benefi- 
cios e riscos de ambas as opcoes de vacina^ao com os pais ou 
cuidadores (ver adiante, “Efeitos Adversos”), ou SRC, ou SRCV, 
pode ser dada aos 12-15 meses. A SRCV e a vacina preferida se 
disponivel aos 4-6 anos de idade. 

Contraindicacoes e precaucoes 

As contraindicates a vacinacao com VCV incluem uma rea- 
C&o alergica grave depois de uma dose anterior, ou a um com¬ 
ponente da vacina. Visto que VCV e SRCV sao vacinas de virus 
vivos, elas tambem sao contraindicadas em criancas que tem 
imunodeficiencias celulares, inclusive aquelas com leucemia, 
linfoma, outras neoplasias malignas, afetando a medula ossea 
ou o sistema linfatico, e anormalidades congenitas das celulas 
T (embora a administracao de VCV a criancas com leucemia 
linfocitica aguda esteja sob investigacao). A excecao a esta regra 
e a recomendacao de que VCV seja administrada a criancas 
infectadas por HIV que nao estejam gravemente imunossupri- 
midas. Criancas recebendo terapia imunossupressiva, inclusive 
esteroides em altas doses, nao devem receber VCV ou SRCV. 
Os contatos domiciliares de pacientes imunodeficientes devem 
ser imunizados. A VCV nao deve ser dada a mulheres gravidas; 
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contudo, a presenqa de uma gestante no domicflio nao e uma 
contraindicaqao a imunizaqao de uma crianqa daquele lar. Uma 
historia pessoal ou familiar de convulsoes febris em um lactente 
e considerada uma precauqao para o uso de SRCV; e preferivel a 
administraqao de SRC e VCV separadamente. 

Eventos adversos 

Desde a aprovaqao da VCV em 1995, mais de 50 milhoes de 
doses foram distribuidas nos EUA. As reaqoes adversas reco- 
nhecidas mais comumente, ocorrendo em torno de 20% dos 
vacinados, sao reaqoes menores no sitio da injeqao. Alem disso, 
3-5% dos pacientes desenvolverao exantema no sitio da inje- 
qao, e mais 3-5% terao um exantema variceliforme esparso fora 
do local de injeqao. Esses exantemas, tipicamente, consistem 
em duas a cinco lesoes e podem aparecer 5-26 dias depois da 
imunizaqao. O regime de duas doses da vacina geralmente e 
bem tolerado, com um perfil de seguranqa comparavel aquele 
de dose unica. A incidencia de febre e exantema variceliforme 
e mais baixa depois da segunda dose do que da primeira. Um 
grande estudo de coorte recente, retrospectivo, nao mostrou 
risco aumentado de acidente vascular isquemico apos vacina- 
qao para varicela. Embora a VCV seja contraindicada na gra- 
videz, ate agora ja houve varias centenas de administrates 
inadvertidas da vacina a mulheres gestantes rastreadas pelo 
“Pregnancy Registry for Varivax”, sem casos sabidos da sin- 
drome da varicela congenita. 

Estudos comparando SRCV a SRC e VCV administradas 
concomitantemente, mostraram mais eventos adversos sis- 
temicos subsequentes a SRCV (febre 21,5% versus 14,9% e 
exantema semelhante ao sarampo 3% versus 2,1%, respecti- 
vamente). Tambem parece haver um risco aumentado de con¬ 
vulsoes febris para SRCV em comparaqao com SRC e VCV 
administradas separadamente. O risco associado de convul¬ 
soes febris em crianqas de 12-23 meses de idade com a formu- 
laqao SRCV parece ser o dobro daquele de SRC e VCV dadas 
separadamente, resultando em uma convulsao febril adicional 
por 2.300-2.600 crianqas vacinadas com SRCV versus SRC e 
VCV dadas separadamente. 

A transmissao do virus da vacina de pacientes lugidos para 
receptores sadios e muito rara, nunca foi documentada na au- 
sencia de um exantema no caso-indice e tern resultado apenas 
em doenqa leve. Um caso envolveu a transmissao de um vaci- 
nado para uma mulher gravida suscetivel. A gravidez foi inter- 
rompida, mas a analise de PCR do feto nao mostrou evidencia 
de infecqao pelo VZV Com base nos dados do VAERS, as taxas 
de eventos adversos graves subsequentes a VCV nao sao maiores 
em comparaqao com as taxas esperadas depois da infecqao natu¬ 
ral, ou com as taxas basais de eventos similares na comunidade. 
Infecqao por herpes-zoster tern ocorrido em receptores de VCV 
em pessoas imunocompetentes e imunocomprometidas, dentro 
de 25-722 dias depois da imunizaqao. Muitos destes casos foram 
devidos a virus selvagens latentes, presumivelmente nao aprecia- 
dos. A varicela da cepa da vacina pode causar herpes-zoster em 
crianqas, mas o risco especifico por grupo etario da infecqao por 
herpes-zoster parece mais baixo em crianqas apos a imunizaqao 
com VCV que depois da infecqao natural e tende, tambem, a ser 
uma doenqa mais leve. 


Formulacoes de anticorpos 

Na eventualidade de uma exposiqao a varicela, hoje ha duas 
formulates de anticorpos potencialmente disponiveis nos 
EUA para profilaxia pos-exposiqao, Vari-Zig e Ig intravenosa. 
A exposiqao e definida como um contato domiciliar, ou entre 
companheiros de brincadeiras (> 1 h/dia), hospitalar (no mesmo 
quarto ou enfermaria, ou em unidades contiguas), contato ul¬ 
timo com uma pessoa com zoster julgada contagiosa, ou um 
contato neonatal. A susceptibilidade e definida como a ausencia 
de uma historia confiavel de varicela em pessoas nascidas depois 
de 1966. A incerteza neste diagnostico pode ser resolvida com 
um teste apropriado para anticorpo anti-VZV. 

Um preparado canadense (VariZig, Cangene Corporation) 
pode ser obtido de FFF Enterprises, Temecula, CA (1-800-843- 
7477). Se VariZig nao estiver disponivel, recomenda-se que Ig 
intravenosa seja usada em seu lugar. A dose e de 400 mg/kg ad- 
ministrada uma vez. Uma exposiqao subsequente nao requer 
profilaxia adicional, se ocorrer dentro de tres semanas da admi¬ 
nistrate de Ig intravenosa. A globulina imune varicela-zoster 
(VZIg) foi um preparado utilizado para profilaxia pos-exposiqao, 
que nao e mais produzido e esta indisponivel nos EUA. 

AAP Committee on Infectious Diseases: Prevention of varicella: Re¬ 
commendations for use of varicella vaccines in children, including 
a recommendation for a routine 2-dose varicella immunization 
schedule. Pediatrics 2007;120;221 [PMID: 17606582], 

CDC: Prevention of varicella: Recommendations of the Advisory 
Committee on Immunization Practices (ACIP). MMWR Re- 
comm Rep 2007;56(RR-4):1 [PMID: 17585291], 

CDC: Update: Recommendations from the Advisory Committee on 
Immunization Practices (ACIP) regarding administration of combi¬ 
nation MMRV vaccine. MMWR 2008;57:258 [PMID: 18340332], 
Reisinger KS et al.: A combination measles, mumps, rubella, and va¬ 
ricella vaccine (ProQuad) given to 4- to 6-year-old healthy chil¬ 
dren vaccinated previously with M-M-RII and Varivax. Pediatrics 
2006;117:265 [PMID: 16452343], 

VACINACAO CONTRA HEPATITE A 

A incidencia de hepatite A nos EUA diminuiu drasticamente em 
anos recentes. Entre 1987 e 1997, uma media de 28.000 casos de 
hepatite A por ano foi notificada ao CDC; em 2007, 2.979 casos 
foram notificados. Muito desta diminuiqao pode ser atribuido a 
taxas aumentadas de imunizaqao contra hepatite A. 

A Hep A tornou-se primeiramente disponivel nos EUA em 
1995. No ano seguinte, o ACIP recomendou a vacinaqao HepA 
para certos grupos de alto risco, como viajantes, usuarios de dro- 
gas ilegais e homens que praticam sexo com homens. Entretanto, a 
maioria das infecqoes por hepatite A ocorrem em individuos sem 
fatores de risco conhecidos para a doenqa. Antes da introduqao 
das vacinas HepA, mais de 50% de todas as infecqoes ocorriam 
em crianqas. As crianqas tern maior probabilidade que os adul- 
tos de ser assintomaticas quando infectadas, e, historicamente, 
com frequencia, tem sido o mecanismo pelo qual a hepatite A se 
dissemina entre domicilios e comunidades. Em reconhecimento 
destes aspectos epidemiologicos, o ACIP recentemente alargou a 
recomendaqao para que HepA seja incluida entre as imunizaqoes 
de rotina de todas as crianqas de 12-23 meses de idade. 
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Em consequencia de tais recomendaijoes, as taxas de hepa¬ 
tite A atualmente apresentam os niveis mais baixos ja registra- 
dos e sao semelhantes em regioes e grupos raciais/etnicos nos 
EUA. Apesar de niveis de cobertura vacinal apenas modestos 
entre as cria^as de alguns Estados, a incidencia de hepatite A 
declinou tanto em crianqas como em adultos, sugerindo que a 
imunidade coletiva foi obtida em muitas regioes. 

Alem da imunizato rotineira de todas as crian^as de 
12-23 meses de idade, a vacinaqao HepA esta indicada para os 
seguintes grupos: (1) viajantes a paises com taxas moderadas a 
altas de hepatite A, (2) crianqas com infecqoes cronicas por he¬ 
patite B ou hepatite C, ou outra hepatopatia cronica, (3) crian^as 
com disturbios de fatores da coagulaqao, (4) adolescentes e adul¬ 
tos do sexo masculino que praticam sexo com homens, (5) pes- 
soas com uma exposiqao ocupacional a hepatite A, (6) usuarios 
de drogas ilegais, e (7) todas as pessoas nao vacinadas anterior- 
mente com previsao de contato pessoal proximo (tal como um 
contato domiciliar, ou uma baba) com uma crianqa proveniente 
de adoqao internacional de um pais com taxas moderadas a altas 
de hepatite A. 

As vacinas HepA sao muito seguras. Dezenas de milhoes de 
doses tern sido administradas, e nenhum evento adverso grave 
foi causado definidamente pela vacina. A eficacia da vacina e de 
94-100% contra infect 0 clinica por hepatite A. 

Vacinas disponiveis 

Duas vacinas inativadas HepA estao disponiveis atualmente para 
crianqas: Havrix (GlaxoSmithKline) e Vaqta (Merck). Nenhuma 
das duas content preservative. Ambas as vacinas content um 
adjuvante de aluminio. Ambas sao aprovadas para crianqas de 
12 meses ou mais. Uma vacina combinada contra hepatite A e 
hepatite B (Twinrix, GlaxoSmithKline) tambem esta disponivel, 
mas so e aprovada para uso nos EUA para pessoas com 18 anos 
e mais. 

Doses e esquema de administracao 

Havrix esta disponivel em duas formulates. Para individuos 
entre as idades de 1 e 18 anos, 720 ELU (unidades Elisa) por 
dose e administrada por via intramuscular em duas doses de 
0,5 mL, com intervalos de 6-12 meses. Para pessoas com mais 
de 18 anos, uma dose mais alta (1.440 ELU por dose) e recomen- 
dada, tambem em duas doses de 1 mL. 

Vaqta tambem tem duas formulates. Para pessoas com idade 
de 1-18 anos, duas doses de 25 unidades por dose (0,5 mL) sao 
aplicadas, com intervalos de 6-18 meses. Individuos com 18 anos 
ou mais recebem 50 unidades por dose (1,0 mL) em um esquema 
de duas doses. 

Ambas as vacinas devem ser transportadas e armazenadas 
entre 2-8°C e nao devem ser congeladas. As vacinas HepA sao 
administradas por via intramuscular e podem ser administradas 
simultaneamente com outras vacinas, inclusive HepB. 

Contraindicacoes e precaucoes 

HepA nao deve ser administrada a qualquer pessoa com uma 
rea^ao alergica grave anterior, tal como anafilaxia, apos uma 


dose previa da vacina ou a um componente desta. Precautions da 
vacinaqao incluem gravidez e doenqa aguda moderada ou grave. 
A vacina nao deve ser administrada em criantpas com hipersen- 
sibilidade a neomicina (no caso da Havrix), ou ao aluminio (para 
ambos os produtos). 

Efeitos adversos 

Reaches adversas, que sao incomuns e leves, consistem em dor, 
edema e indura^ao no local da injet 0 (10-15%), cefaleia e perda 
de apetite. Nao ha relatos de eventos adversos serios atribuidos 
a vacina HepA. 

Formulacoes de anticorpos 

Para crianqas menores de 12 meses com risco aumentado de in¬ 
fect 0 por hepatite A (p. ex., aquelas viajando para areas endemi- 
cas, ou aquelas com disturbios de fatores da coagulat°)> a Ig deve 
ser usada como profilaxia pre-exposi^ao. As doses recomendadas 
sao de 0,02 mL/kg em dose unica intramuscular, se a duraqao 
provavel da exposi^ao sera menor que tres meses, e 0,06 mL/kg 
se a exposiqao provavelmente sera maior que tres meses. Para 
profilaxia de longo prazo de pessoas inelegiveis para vacinaqao, as 
doses profilaticas podem ser repetidas a cada cinco meses. 

Profilaxia pos-exposi^ao e recomendada para contatos do- 
miciliares ou sexuais de pessoas com hepatite A confirmada 
sorologicamente e para trabalhadores de creches e criantjas que 
frequentam situates de surto. A profilaxia pos-exposiqao de 
pessoas nao imunizadas expostas a hepatite A deve consistir 
em ou uma dose unica de vacina de antigeno isolado, ou Ig 
(0,02 mL/kg) o mais cedo possivel. Para individuos lugidos 
de 12 meses a 40 anos de idade, HepA e preferivel a Ig para 
profilaxia pos-exposi^ao, em razao das vantagens da vacina- 
t°> inclusive proteqao de longo prazo e facilidade de admi¬ 
nistrate. Para aqueles com mais de 40 anos, a Ig e preferida 
em razao da falta de dados com relaijao a eficacia da vacina 
neste grupo etario, e do risco aumentado de doentja grave com 
a idade mais avantjada. Contudo, a vacina deve ser utilizada se 
Ig nao estiver disponivel. A Ig deve ser usada para profilaxia 
pos-exposiqao de crianqas com menos de 12 meses de idade, 
aquelas com imunidade comprometida ou hepatopatia cronica 
e aquelas nas quais a vacina for contraindicada. As pessoas a 
quem se administra Ig, e para as quais a vacina da hepatite A 
e recomendada por outras razoes, devem receber uma dose de 
vacina simultaneamente com Ig. Se a vacina e Ig forem dadas 
juntas, elas devem ser aplicadas juntas em sitios anatomicos de 
injeto diferentes. 

Quando Ig esta indicada, uma dose unica intramuscular de 
0,02 mL/kg deve ser dada o mais cedo possivel, mas nao mais 
que duas semanas depois da ultima exposiqao. 

AAP: Hepatitis A. In: Pickering LK et al. (editors): Red Book: 2009 Re¬ 
port of the Committee on Infectious Diseases. 28th ed. American 
Academy of Pediatrics, 2009: 329. 

CDC: Prevention of hepatitis A through active or passive im¬ 
munization: Recommendations of the Advisory Committee 
on Immunization Practices (ACIP). MMWR Recomm Rep 
2006;55 (RR-7):1 [PMID: 16708058], 
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VACINACAO MENINGOCOCICA 

Com base na tecnologia usada para o desenvolvimento das va- 
cinas conjugadas contra H. influenzae tipo b (Hib) e S. pneu¬ 
moniae, uma vacina conjugada de polissacarideo-proteina 
tetravalente meningococica (MCV4) foi licenciada em 2005, 
sendo indicada para uso em pessoas de 2-55 anos de idade. Esta 
vacina, que protege contra meningococos dos sorogrupos A, C, 
Y e W-135, e recomendada atualmente para uso em adolescentes 
jovens (11-12 anos de idade), aqueles entrando no curso medio 
(aproximadamente aos 15 anos de idade) e calouros universita- 
rios vivendo em alojamentos para estudantes, assim como outros 
grupos em risco aumentado de doen^a meningococica. 

As infec^oes por Neisseria meningitidis causam morbi- 
dade e mortalidade significativas, com uma estimativa de 
1.400-2.800 casos ocorrendo anualmente nos EUA. Mesmo 
com tratamento apropriado, a doen^a meningococica tern 
uma taxa de letalidade estimada em 10-14%, e ate 19% dos 
sobreviventes ficam com incapacidades serias, como deficits 
neurologicos, perda de funqao de membros ou membro ou 
perda de audiqao. Cinco sorogrupos de meningococo (A, B, 
C, W-135 e Y) causam a grande maioria da doen^a em todo 
mundo. Os sorogrupos B, C e Y sao as causas predominantes 
de doen^a meningococica invasiva nos EUA, ao passo que os 
sorogrupos A e C causam a maior parte da doenqa nos paises 
em desenvolvimento. Esfor^os de pesquisa intensivos tern sido 
feitos para desenvolver uma vacina efetiva contra o sorogrupo 
B, que causa mais de 50% dos casos entre crianqas com menos 
de 1 ano de idade. Contudo, as proteinas da capsula bacteriana 
do sorogrupo B sao pobremente imunogenicas nos seres hu- 
manos, o que representa um grande obstaculo ao desenvolvi¬ 
mento da vacina. 

E importante destacar as caracteristicas da nova vacina 
MCV4 em compara^ao com a unica outra vacina meningoco¬ 
cica disponivel nos EUA, uma tetravalente (MPSV4), que foi 
licenciada em 1981. Tanto a MCV4 como a MPSV4 protegem 
contra as mesmas quatro cepas de meningococo, e ambas sao 
seguras e imunogenicas. A MCV4 e licenciada para uso em pes¬ 
soas de 2-55 anos de idade, e a MPSV4, para pessoas de 2 anos e 
mais. Os polissacarideos bacterianos usados na MPSV4 produ- 
zem estimulaijao imune de celulas B, mas nenhuma resposta de 


celulas T, necessaria para induzir a memoria imune. Portanto, 
a MPSV4 nao produz imunidade de longa duraijao, e nao ha 
resposta anamnestica depois de uma exposiijao subsequente aos 
mesmos antigenos bacterianos. No caso da MCV4, os polissaca¬ 
rideos bacterianos sao conjugados (ligados) a um toxoide difte- 
rico modificado, que leva a estimula^ao de uma resposta imune 
dependente de celulas T. Dados imunogenicos da MCV4, assim 
como a experiencia com as vacinas conjugadas Hib e pneumoco- 
cica dao suporte a premissa de que a MCV4 produzira imunidade 
de duraqao mais longa que a MPSV4 e causara uma resposta de 
memoria imune. 

Uma dose unica de MCV4 e recomendada para adolescen¬ 
tes jovens (idade 11-12 anos) e para aqueles ingressando no 
curso medio (aproximadamente 15 anos de idade). A vacina- 
(jao meningococica tambem e recomendada para certos grupos 
em risco aumentado de doenqa meningococica invasiva, inclu¬ 
sive (1) calouros universitarios morando em alojamentos para 
estudantes, (2) pessoas residindo em, ou viajando para, paises 
com doen<;a meningococica endemica ou hiperendemica, (3) 
pessoas com deficiencias de complemento, (4) pessoas com 
asplenia funcional ou anatomica, (5) recrutas militares, e (6) 
microbiologistas que trabalham com N. meningitidis. Sempre 
que a vacinaqao meningococica esteja indicada, a MCV4 e 
preferida para pessoas de 2-55 anos de idade, ao passo que a 
MPSV4 deve ser usada para pessoas com mais de 55 anos. Se 
MCV4 nao estiver disponivel, a MPSV4 e uma alternativa apro- 
priada para pessoas de 2-55 anos de idade. Pessoas que foram 
vacinadas anteriormente em idade > 7 anos e estao em risco au¬ 
mentado prolongado devem ser revacinadas cinco anos depois 
de sua vacinaijao meningococica previa. As pessoas que foram 
vacinadas previamente nas idades 2-6 anos e estao em risco 
aumentado prolongado devem ser revacinadas tres anos depois 
de sua vacinaqao meningococica anterior. Pessoas que perma- 
necerem em um destes grupos de risco aumentado indefinida- 
mente devem ser revacinadas em intervalos de cinco anos. 

Vacinas disponiveis 

1. MCV4 (Menactra, Sanofi Pasteur): Uma dose unica de 
0,5 mL contem 4 meg de cada polissacarideo capsular dos 
sorogrupos A, C, Y e W-135, conjugados a 48 meg de toxoide 
difterico. Disponivel somente em ampolas de dose unica. 

2. MPSV4 (Menomune-A/C/Y/W-135, Sanofi Pasteur): Cada 
dose consiste em 50 meg de cada um dos quatro polissaca¬ 
rideos capsulares bacterianos. Disponivel em ampolas de 1 e 
10 doses. 

Doses e esquema de administracao 

1. A MCV4 e dada como uma dose intramuscular unica de 
0,5 mL. 

2. A MPSV4 e administrada como uma dose subcutanea unica 
de 0,5 mL. 

MCV4 e MPSV4 podem ser dadas ao mesmo tempo com 
outras vacinas, em um sitio anatomico diferente. Niveis pro- 
tetores de anticorpos sao obtidos, tipicamente, dentro de 
10 dias da vacina^ao. 
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Contraindicacoes e precaucoes 

A MCV4 e a MPSV4 sao contraindicadas em qualquer pessoa 
com uma reaqao alergica grave conhecida a algum componente 
da vacina, inclusive toxoide difterico (para MCV4) e latex de 
borracha. A vacinaqao MCV4 e contraindicada em individuos 
com uma historia previa de sindrome de Guillain-Barre. Tanto 
MCV4 como MPSV4 podem ser dadas a individuos imunossu- 
primidos. Pensa-se que MPSV4 seja segura durante a gravidez; 
nenhuma informaqao esta disponivel com relaqao a seguranqa 
de MCV4 durante a gestatpao. 

Efeitos adversos 

Tanto MCV4 como MPSV4 geralmente sao bem toleradas em 
pacientes adolescentes. Reaqoes locais a vacinaqao (eritema, 
edema, ou induraqao) ocorrem em 11-16% das pessoas de 
11-18 anos de idade recebendo MCV4, e em 4-6% das pessoas da 
mesma idade recebendo MPSV4. As queixas mais comumente 
provocadas entre crianqas de 2-10 anos foram dor no local da 
injeqao e irritabilidade. Reaqoes sistemicas mais graves (presenqa 
de qualquer dos seguintes: febre de 39,5°C ou acima; cefaleia, fa- 
diga, mal-estar geral, calafrios, ou artralgias requerendo repouso 
no leito; anorexia; episodios multiplos de vomitos ou diarreia; 
erupqao cutanea; ou convulsoes) ocorrem em 4,3% dos que re- 
cebem MCV4 e 2,6% dos vacinados com MPSV4. 

Desde a introduqao de MCV4, 22 casos de sindrome de 
Guillain-Barre foram relatados em pessoas com idade de 
11-19 anos, com inicio dentro de seis semanas da vacinaqao 
com MCV4. A sindrome de Guillain-Barre e uma doenqa rara, 
independentemente da etiologia; taxas de incidencia espera- 
das para esta sindrome nao sao conhecidas com precisao, e 
os dados disponiveis nao podem determinar com certeza se 
a MCV4 aumenta o risco de sindrome de Guillain-Barre. O 
CDC tern recomendado que o uso rotineiro de MCV4 conti¬ 
nue, dada a morbidade e mortalidade conhecidas causadas pelo 
meningococo, e a evidencia insuficiente, ate o presente, para se 
concluir que MCV4 causa a sindrome de Guillain-Barre. 

Profilaxia pos-exposicao 

Os contatos proximos de um paciente com doenqa menin- 
gococica invasiva devem receber profilaxia antimicrobiana 
para prevenir a disseminaqao da doenqa. Visto que a taxa de 
doenqa entre contatos proximos e mais alta imediatamente 
depois da exposiqao, a profilaxia pos-expositpao deve ser ini- 
ciada o mais cedo possivel, idealmente dentro de 24 h da ex- 
positpao. Contatos proximos sao definidos como (1) membros 
do domicilio, (2) contatos de creches e (3) qualquer um ex- 
posto as secreqoes do paciente infectado, como por meio de 
beijo, ressuscitatpao boca a boca, ou intubaqao endotraqueal. 
Rifampicina ou ceftriaxona sao usadas para quimioprofila- 
xia em crianqas; rifampicina, ceftriaxona, ou ciprofloxacina 
podem ser utilizadas para adultos. 
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VACINACAO DIFTERIA-TETANO-P£/?n/SS/S 
ACELULAR (ADOLESCENTES E ADULTOS) 

A coqueluche e reconhecida crescentemente como uma doenqa 
afetando crianqas mais velhas e adultos, inclusive pessoas com- 
pletamente vacinadas com imunidade em decllnio. Nos EUA, 
os aumentos mais marcantes na incidencia de pertussis sao 
entre adolescentes e adultos jovens, motivando o desenvolvi- 
mento de vacinas de pertussis para doses de reforqo para esta 
populaqao. A aprovatpao do FDA em 2005 da vacina difteria- 
tetano -pertussis acelular (DTPa) baseou-se em resposta soro- 
logica comparavel aos antlgenos pertussis e em um perfil de 
seguranqa similar para controlar DT. A imunizaqao de ado¬ 
lescentes e adultos jovens nao so tern a capacidade de proteger 
adolescentes da coqueluche, mas tambem de limitar a propaga- 
qao de pertussis de adultos para lactentes e diminuir a endemi- 
cidade geral da coqueluche. 

Vacinas disponiveis 

1. DTPa (Boostrix, GlaxoSmithKline) content toxoide difte¬ 
rico, toxoide tetanico e tres antlgenos pertussis acelulares (to- 
xina pertussis destoxificada [PT], hemaglutinina filamentosa 
[FHA] e pertactina) e e licenciada para uso em pessoas com 
idade de 10-64 anos. 

2. DTPa (Adacel, Sanofi Pasteur) content toxoide difterico, 
toxoide tetanico e cinco antlgenos pertussis acelulares (PT, 
FHA, pertactina e fimbrias tipos 2 e 3) e e licenciada para 
pessoas com idade de 11-64 anos. 

Doses e esquema de administracao 

Os adolescentes de 11-18 anos devem receber uma dose de 
0,5 mL de DTPa por via intramuscular no deltoide, em vez da 
vacina com toxoides difterico e tetanico (DT) para imunizaqao 
como dose de reforqo. A idade preferida para imunizaqao com 
DTPa e 11-12 anos. E sugerido um intervalo de pelo menos 
cinco anos entre a ultima vacina DT e a DTPa, a fim de reduzir o 
risco de reaqoes locais e sistemicas. A DTPa e a MCV4 devem ser 
administradas durante a mesma visita, se ambas as vacinas esti- 
verem indicadas. Se nao forem administradas ao mesmo tempo, 
e sugerido um intervalo minimo de um mes entre as vacinas. 
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Contraindicacoes e precaucoes 

As contraindicacoes a DTPa incluem reaqao alergica grave a 
algum componente da vacina e encefalopatia (p. ex., coma, con- 
vulsoes prolongadas) nao atribuivel a uma causa identificavel 
dentro de sete dias de administraqao de uma vacina com com- 
ponentes pertussis. Precaucoes para a administrate de DTPa 
incluem sindrome de Guillain-Barre ocorrendo dentro de seis 
semanas de uma dose anterior de uma vacina contendo toxoide 
tetanico, transtorno neurologico progressive, epilepsia descon- 
trolada, ou encefalopatia progressiva ate que a condiqao esteja 
estabilizada. Se houver uma historia de uma reaqao de Arthus 
grave depois de uma vacina anterior contendo toxoide tetanico 
ou difterico, a DTPa deve ser adiada por pelo menos 10 anos. 

Efeitos adversos 

Dor no sitio da inje^ao foi o evento adverso local relatado mais 
frequentemente entre adolescentes. Cefaleia e fadiga foram os 
eventos adversos relatados com maior frequencia. 
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VACINACAO CONTRA PAPILOMAVIRUS HUMANO 

O papilomavirus humano (HPV) genital e a infeeqao sexual- 
mente transmitida mais comum nos EUA. A maioria dos 6,2 mi- 
lhoes estimados de pessoas com infecqoes novas por ano nao 
tern sintomas. Mais de 40% dos 100 tipos de HPV identificados 
podem infectar a area genital. Aproximadamente 70% dos can- 
ceres do colo uterino sao causados pelos tipos 16 e 18, de alto 
risco de cancer. Mais de 90% das verrugas genitais sao causadas 
pelos tipos de baixo risco de cancer, 6 e 11. 

Em junho de 2006, a vacina HPV tetravalente (HPV4) tipos 
6, 11, 16, 18 (Gardasil, Merck) foi licenciada para uso em mu- 
lheres de 9-26 anos de idade para a prevenqao do cancer de colo 
uterino relacionado com os tipos de HPV da vacina, de precur- 
sores do cancer cervical, precursores do cancer vaginal e vulvar 


e de verrugas anogenitais. A vacinaqao rotineira de meninas na 
idade de 1112 anos e recomendada, embora a serie de vacinas 
possa ser iniciada na idade de 9 anos. A vacinaqao de atualizaqao 
para mulheres na idade de 13-26 anos que nao foram vacinadas 
previamente, ou que nao concluiram a serie completa de vacina- 
qao, deve ser administrada, idealmente, antes que elas se tornem 
sexualmente ativas. Entretanto, mulheres que possam ter sido 
expostas ao HPV, ou que tenham um teste de Papanicolao du- 
vidoso ou anormal, um teste de alto risco de captura hibrida II 
positivo, ou verrugas genitais, podem receber, e provavelmente 
se beneficiarao da vacina HPV tetravalente, pois a vacina pro¬ 
tege contra multiplos tipos de HPV. Em 2009, o FDA aprovou 
a HPV4 para rapazes na idade de 9-26 anos, e a vacina HPV 
bivalente, HPV2 (Cervarix, GlaxoSmithKline), foi aprovada para 
mulheres com idade de 10-24 anos. 

Vacina dispomvel 

Vacina HPV tetravalente (Gardasil, Merck), uma vacina inati- 
vada; uma dose de 0,5 mL content 20 meg de cada das proteinas 
HPV-6 e HPV-18 LI, e 40 meg de cada das proteinas HPV-11 e 
HPV-16 LI. A vacina nao content timerosal nem antibioticos, 
mas inclui um adjuvante contendo aluminio. Vacina HPV biva¬ 
lente (Cervarix, GlaxoSmithKline), uma vacina inativada, e uma 
dose de 0,5 mL que content 40 meg da proteina HPV-16 LI e 
20 meg da proteina HPV-18 LI. 

Doses e esquema de administracao 

A vacina HPV e administrada por via intramuscular, em tres 
doses separadas de 0,5 mL. A segunda dose deve ser adminis¬ 
trada um mes depois da primeira, e a terceira dose, seis meses 
depois da primeira. O intervalo minimo entre a primeira e a se¬ 
gunda dose e de quatro semanas; o intervalo minimo recomen- 
dado entre a segunda e a terceira doses e de 12 semanas. A vacina 
HPV pode ser administrada com outras vacinas. Cada vacina 
deve ser aplicada usando-se uma seringa separada em um sitio 
anatomico diferente. Se o esquema de vacinaqao e interrompido, 
a serie nao precisa ser reiniciada. 

Contraindicacoes e precaucoes 

A vacina HPV e contraindicada em pessoas com uma historia 
de anafilaxia a algum componente da vacina. A vacina HPV nao 
e recomendada para uso na gravidez. Ela pode ser administrada 
a pessoas com doenqas menores agudas e a pessoas imunocom- 
prometidas. 

Efeitos adversos 

Dor no local da injeqao (83,9%), com edema e eritema leve a 
moderado, sao os eventos adversos mais comuns relatados por 
vacinados. Febre (10,3%), nausea (4,2%) e tonturas (2,8%) foram 
eventos sistemicos adversos relatados. Relatos pos-comercializa- 
qao de ocorrencia de sincope logo apos a vacinaqao com HPV, 
podem ser subsequentes a qualquer imunizaqao. Assim, os indi- 
viduos vacinados devem ser observados por 15 minutos depois 
da vacinaqao. 
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VACINACOES PARA SITUACOES ESPECIAIS 


VACINACAO ANTIRRABICA 

Depois que os sintomas de infecqao se desenvolvem, a raiva e 
quase invariavelmente fatal em seres humanos. Sabe-se apenas 
de seis pessoas que se recuperaram de infecqao por raiva, cinco 
das quais ou tinham sido vacinadas antes da infecqao, ou haviam 
recebido alguma forma de profilaxia pos-exposiqao. A inciden- 
cia de raiva humana nos EUA e muito baixa, com menos de tres 
casos por ano. Embora os caes representem o vetor mais impor- 
tante da raiva humana em todo mundo, nos EUA, em razao da 
vacinaqao disseminada de caes e gatos, as variantes mais comuns 
do virus da raiva responsaveis por raiva humana sao relaciona- 
das a morcegos. A raiva tambem e comum em gambas, guaxi- 
nins e raposas; e incomum em roedores. 

A raiva humana e prevenivel com profilaxia pos-exposiqao 
apropriada e em tempo habil. Os cuidados pos-exposiqao con- 
sistem em tratamento local da ferida, imunizaqao passiva e imu- 
nizaqao ativa. Imediatamente depois de uma mordedura animal, 
todos os ferimentos devem ser irrigados e limpos agressivamente 
com sabao e agua. Se possivel, a ferida nao deve ser suturada. A 
imunizaqao passiva depois de exposiqao de alto risco consiste 
na injeqao de globulina imune antirrabica humana (RIG) adja- 
cente ao ferimento, como descrito adiante. A imunizaqao ativa e 
obtida pela realizaqao de um esquema de imunizaqao com uma 
das duas vacinas antirrabicas licenciadas nos EUA. Visto que 
mordeduras de morcegos frequentemente nao sao reconhecidas, 
deve ser feita a profilaxia se um morcego for encontrado dentro 
de casa, mesmo que nao haja historia de contato, especialmente 
se achado no mesmo quarto com uma crianqa adormecida ou 
sozinha, ou com um individuo inebriado, ou incapacitado por 
qualquer outro motivo. 

Autoridades locais de saude publica devem ser consultadas 
antes que a profilaxia antirrabica pos-exposiqao seja iniciada, a 
fim de evitar vacinaqao desnecessaria e para ajuda no manejo 
adequado do animal (se o apropriado e confinar ou fazer exa- 
mes nele). Para facilitar a consulta, o prestador de assistencia 
a saude deve saber a especie do animal, a sua disponibilidade 
para testes ou confinamento, a natureza do ataque (provocado 
ou nao) e a natureza da exposiqao (mordedura, arranhao, lambe- 
dura, goticulas ou aerossol de saliva). A profilaxia pre-exposiqao 
e indicada para veterinarios, os que manuseiam animais e quais- 
quer pessoas cujo trabalho ou ambiente domestico as coloque 
potencialmente em contato proximo com uma especie animal 
na qual a raiva e endemica. Imunizaqao antirrabica tambem deve 
ser considerada em crianqas viajando para paises onde a raiva 


e endemica; isto e particularmente importante para viajantes a 
areas rurais onde nao haja acesso rapido a assistencia medica, 
caso ocorra uma exposiqao. 

Vacinas dispomveis 

As vacinas antirrabicas estimulam a imunidade depois de 7-10 dias, 
e a imunidade persiste por dois anos ou mais pos-vacinaqao. Dois 
preparados inativados sao aprovados para uso nos EUA. 

1. Imovax Rabies (Sanofi Pasteur), vacina de celulas diploides 
humanas (HDCV). 

2. RabAvert (Novartis), vacina de celulas de embriao de pinto 
purificadas. 

Doses e esquema de administracao 

As duas vacinas antirrabicas dispomveis nos EUA sao igualmente 
seguras e eficazes, tanto para profilaxia pre-exposiqao como pos- 
exposiqao. Para cada vacina, 1 mL e aplicado por via intramus¬ 
cular no musculo deltoide (em adultos e crianqas maiores), ou na 
face anterolateral da coxa (em lactentes e crianqas menores). O 
volume da dose nao e reduzido para crianqas. A vacina nao deve 
ser aplicada na regiao glutea. 

A. Vacinacao pre-exposicao primaria 

A imunizaqao antirrabica pre-exposiqao deve ser considerada 
em individuos com alto risco de exposiqao a raiva (p. ex., vete¬ 
rinarios, manuseadores de animais, espeleologistas e pessoas se 
mudando para, ou viajando de forma prolongada a areas com 
raiva endemica). Tres injeqoes intramusculares de 1 mL de qual¬ 
quer das vacinas sao administradas na area do musculo deltoide 
nos dias 0, 7 e 21 ou 28. 

B. Profilaxia pos-exposicao 

Apos uma possivel exposiqao a raiva, as decisoes quanto a se ini- 
ciar a profilaxia pos-exposiqao precisam ser tomadas urgente- 
mente, em consulta com as autoridades locais de saude publica. 

1. Em individuos nao vacinados previamente — Depois 
da limpeza imediata e rigorosa da ferida, um individuo exposto 
a raiva deve receber vacinaqao antirrabica e RIG. A vacinaqao 
e aplicada no dia da exposiqao e no 3 2 , 7- e 14 2 dias depois da 
exposiqao. Individuos imunossuprimidos devem receber cinco 
doses da vacina, nos dias 0, 3, 7, 14 e 28, alem de fazer teste para 
anticorpo neutralizador do virus da raiva durante o curso da va- 
cinaqao, para avaliar a resposta imune. A RIG tambem deve ser 
dada o mais cedo possivel depois da exposiqao, idealmente no 
mesmo dia, em uma dose recomendada de 20 Ul/kg. Se anatomi- 
camente possivel, a dose total de RIG deve ser infiltrada dentro e 
em volta da ferida. Qualquer RIG restante deve ser administrada 
por via intramuscular em um sitio distante do local usado para 
a vacinaqao antirrabica. Se a RIG nao foi administrada quando a 
vacinaqao comeqou, ela pode ser aplicada ate sete dias depois 
da primeira dose da vacina. Falhas pos-exposiqao somente tem 
ocorrido quando houve algum desvio do protocolo aprovado 
(p. ex., nao realizaqao da limpeza do ferimento, dose menor de 
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RIG que a usual, nao injetar RIG no local da ferida, ou vacinaijao 
na regiao glutea). 

2. Em individuos previamente vacinados — A RIG nao deve 
ser administrada, e sao necessarias somente duas doses de vacina 
nos dias 0 e 3 apos exposiqao. 

C. Vacinacao de reforco 

Indivlduos previamente vacinados com expos^ao potencial 
continuada a raiva devem ter uma amostra de soro testada para 
anticorpo antirrabico a cada dois anos. Se o titulo for menor que 
1:5 para neutralizaqao do virus, uma dose de reforqo da vacina 
antirrabica deve ser administrada. 

Efeitos adversos 

As vacinas antirrabicas sao relativamente livres de reaqoes 
graves, e as taxas de reaqoes adversas podem diferir entre as 
vacinas. Reaijoes locais no sitio da injeqao, como dor, edema, 
induraqao, ou eritema, variam em frequencia de 11-89% dos va¬ 
cinados. Estas sao mais comuns que as reaqoes sistemicas leves, 
como cefaleia, nausea, dores musculares e tontura, que variam 
de 6-55% dos vacinados. Uma reaqao semelhante a complexos 
imunes ocorre em cerca de 6% das pessoas 2-21 dias depois de 
receber doses de reforqo da vacina antirrabica. 

Viajantes a paises onde a raiva e endemica podem precisar de 
profilaxia pos-exposiqao imediata e podem ter de usar as vaci¬ 
nas e RIG localmente disponiveis. Em muitos paises em desen- 
volvimento, as unicas vacinas prontamente disponiveis podem 
ser vacinas de tecido nervoso derivadas dos cerebros de animais 
adultos ou de camundongos lactentes, e a RIG pode ser de ori- 
gem equina. Embora reaqoes adversas a RIG sejam incomuns e 
tipicamente brandas, as vacinas de tecido nervoso podem induzir 
reaqoes neuroparaliticas em 1:200-1:8.000 vacinados. Este e um 
risco significativo, e pode justificar a vacinacao pre-exposiqao 
antes da viagem a areas onde a exposiqao a animais potencial- 
mente raivosos seja provavel. 

Formulacoes de anticorpos 

Nos EUA, a RIG e preparada a partir do plasma de voluntaries 
humanos hiperimunizados com a vacina antirrabica. A dose 
recomendada e de 20 Ul/kg de peso corporal. O conteudo de 
anticorpo neutralizador da raiva e 150 UI/mL, fornecido em am- 
polas de 2 ou 10 mL. Ela e muito segura. 

Leung AKC, Davies HD,Hon, KLE: Rabies: Epidemiology, pa¬ 
thogenesis, and prophylaxis. Adv Ther 2007;24:1340 [PMID: 
18165217]. 

Manning SE et al.; CDC: Human rabies prevention—United States, 
2008: Recommendations of the Advisory committee on Immuni¬ 
zation Practices. MMWR Recomm Rep 2008;57(RR-3):1 [PMID: 
18496505]. 

Rupprecht CE et al.: Use of a reduced (4-dose) vaccine schedule for 
postexposure prophylaxis to prevent human rabies: Recommen¬ 
dations of the advisory committee on immunization practices. 
MMWR Recomm Rep 2010; 59(RR-2):1 [PMID: 20300058]. 

CDC (rabies information page): http://www.cdc.gov/rabies/ 


VACINACAO CONTRA FEBRE TIFOIDE 

Globalmente, o onus da febre tifoide e substancial, causando 
um numero estimado de 22 milhoes de casos da doenqa e 
200.000 obitos anualmente. Nos EUA, a febre tifoide e incomum, 
com cerca de 150-300 casos confirmados laboratorialmente a 
cada ano, a maioria adquiridos no exterior. Em uma revisao de 
casos de febre tifoide notificados ao CDC, 79% dos pacientes 
relataram viagem recente para fora dos EUA, somente 5% dos 
quais haviam recebido vacinaqao antitifoide. 

Duas vacinas contra Salmonella enterica typhi , a bacteria que 
causa a febre tifoide, estao disponiveis nos EUA: uma vacina viva 
atenuada dada por via oral (Ty21 A) e uma vacina inativada com- 
posta de polissacarideo capsular purificado (ViCPS) dada por via 
parenteral. Ambas as vacinas protegem 50-80% dos vacinados. 
A vacina oral e usada mais comumente, devido a facilidade de 
administraqao. Contudo, a falta de adesao ao esquema de doses 
da vacina oral ocorre com frequencia, e o uso correto deve ser 
enfatizado, ou ser usada a vacina parenteral ViCPS. 

A vacinaijao de rotina contra febre tifoide so e recomendada 
para crian^as que estejam viajando para areas endemicas da 
doenqa, ou que residem em domicilios com um portador do- 
cumentado de S. typhi. Conquanto as recomendaqoes do CDC 
enfatizem a vacinaqao antitifoide para viajantes de quem se es- 
pera uma exposiqao prolongada a alimentos e bebidas contami- 
nadas, a vacina^o tambem deve ser considerada para viagem de 
curto prazo a paises de alto risco. Embora a febre tifoide ocorra 
em todo o mundo, as areas de incidencia mais alta incluem a 
Asia Meridional e a Africa Meridional. Visto que as vacinas an¬ 
titifoide nao sao totalmente protetoras, e em razao do potencial 
para outras doen 9 as veiculadas por alimentos e agua, os viajantes 
devem ser orientados quanto a necessidade de manter uma sele- 
9 ao cuidadosa de alimentos e bebidas, e uma higiene apropriada, 
durante viagens internacionais. 

VACINAS DISPONIVEIS 

1. ViCPS parenteral (Typhim Vi, Sanofi Pasteur) para uso in¬ 
tramuscular. 

2. A vacina oral viva atenuada Ty21a (Vivotif Berna Vaccine, 
Swiss Serum and Vaccine Institute), fornecida sob a forma 
de capsulas com revestimento enterico. 

Doses e esquema de administracao 

A ViCPS e administrada como uma dose intramuscular unica 
(0,5 mL) no musculo deltoide, com doses de refor 90 necessarias 
a cada tres anos, se a expos^ao for mantida. Ela e aprovada para 
crian 9 as com idade de 2 anos e mais. 

A dose do preparado oral e de uma capsula a cada dois dias 
para um total de quatro capsulas, tomadas uma hora antes das 
refeiqoes. As capsulas devem ser tomadas com liquidos frios e ser 
mantidas em refrigeraqao. Todas as doses devem ser administradas 
pelo menos uma semana antes da exposiqao potencial. Uma serie 
completa de quatro capsulas e recomendada a cada cinco anos, se 
a exposiqao continuar. Mefloquina e proguanil podem diminuir 
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o efeito da vacina viva, e a vacina deve ser dada pelo menos um 
dia ou 10 dias depois de uma dose de mefloquina ou proguanil, 
respectivamente. Esta vacina nao e aprovada para crianqas com 
menos de 6 anos. Como todas as vacinas vivas atenuadas, a Ty21a 
nao deve ser dada a pacientes imunocomprometidos. 

► Reacoes adversas 

Tanto a vacina oral como a parenteral sao bem toleradas, e as 
reatjoes adversas sao incomuns e, geralmente, autolimitadas. A 
vacina oral pode causar uma enfermidade semelhante a gastren- 
terite, fadiga e mialgia, ao passo que a vacina parenteral pode 
causar dor local e abdominal, tonturas e prurido. 

Fraser A et al.: Typhoid fever vaccines: Systematic review and 
metaanalysis of randomised controlled trials. Vaccine 
2007;25:7848 [PMID: 17928109], 

Lynch MF et ah: Typhoid fever in the United States, 1999-2006. 
JAMA2009;302:859 [PMID: 19706859], 

Sur D et al.: A cluster-randomized effectiveness trial of Vi typhoid 
vaccine in India. N Engl J Med 2009:361:335 [PMID: 19625715], 

VACINACAO CONTRA ENCEFALITE jAPONESA 

O virus da encefalite japonesa (EJ) e um flavivirus transmitido 
por mosquitos, que traz uma alta morbidade e mortalidade para 
os infectados. E endemico em certas partes da Asia, embora o 
risco seja baixo para a maioria dos viajantes aquele continente. 
Viagem a areas rurais e viagem prolongada a areas endemicas 
pode aumentar o risco. Ha duas vacinas seguras e efetivas, so- 
mente uma das quais e aprovada para uso em criantjas. O ACIP 
liberou recentemente recomendaqoes provisorias com relatjao a 
prevenqao da infectjao por EJ em viajantes. Os viajantes a paises 
endemicos de EJ devem ser orientados sobre os riscos da doentja 
e a importancia de medidas para reduzir picadas de mosquitos. 
A vacinatjao e recomendada para viajantes que planejam passar 
mais de um mes em areas endemicas, durante a estaqao de trans- 
missao da EJ. A vacinaqao deve ser considerada para viajantes de 
curta duraqao a areas endemicas durante a estatjao de transmis- 
sao, se eles viajarem para fora de uma area urbana, e suas ativi- 
dades aumentarem o risco de expositjao a EJ. Ela tambem deve 
ser considerada para viajantes a uma area onde esteja ocorrendo 
um surto de EJ. A vacinaqao nao e recomendada para viajantes 
de curta duraqao, cuja visita seja restrita a areas urbanas, ou fora 
de uma estatjao bem definida de transmissao da EJ. 

Vacinas disponiveis e esquema de 
administracao 

JE-VAX (Sanofi-Pasteur) e uma vacina de EJ inativada deri- 
vada de cerebro de camundongo, aprovada inicialmente nos 
EUA em 1992. Ela e aprovada para uso em crianqas de 1 ano 
de idade, ou mais, e adultos. Trata-se de uma vacina sem adju- 
vante, mas content timerosal como preservative. E aplicada por 
via subcutanea como uma serie primaria de tres doses, nos dias 
0, 7 e 30. A JE-VAX nao e mais produzida, embora o fabricante 
tenha reservado um estoque para ser usado apenas naqueles 


para os quais a vacina alternativa e contraindicada (criantjas de 
1-16 anos). Nao se sabe por quanto tempo este suprimento de 
reserva vai durar. 

Ixiaro (Novartis) e uma vacina de EJ inativado derivada de 
celulas Vero, licenciada em marqo de 2009. Ela e licenciada para 
pessoas com 17 anos ou mais. Content hidroxido de aluminio 
como um adjuvante e nao tern preservative. Ela e aplicada por 
via intramuscular em uma serie de duas doses, aos 0 e 28 dias. 

CDC: Japanese encephalitis among three U.S. travelers returning 
from Asia, 2003-2008. MMWR 2009:58:737 [PMID: 19609246], 
Erlanger TE et al.: Past, present, and future of Japanese encephalitis. 

Emerg Infect Dis 2009;15:1 [PMID: 19116041], 

Fischer M, Lindsey N, Staples JE, Hills S; Centers for Disease Control 
and Prevention (CDC): Japanese encephalitis vaccines: recom¬ 
mendations of the Advisory Committee on Immunization Prac¬ 
tices (ACIP). MMWR Recomm Rep. 2010; 12;59(RR 1): 1 [PMID: 
20224546], 


VACINACAO CONTRA TUBERCULOSE 

Aproximadamente um tertjo da populatjao mundial e infec- 
tado por Mycobacterium tuberculosis, que e a causa principal 
de morte em natjoes de baixa e media renda, causando cerca de 
2 milhoes de obitos por ano. A tuberculose e relativamente inco- 
mum nos EUA, e a maioria dos casos ocorre em pessoas nascidas 
em outros paises, ou seus contatos proximos. A vacina do ba- 
cilo Calmette-Guerin (BCG) consiste em Mycobacterium bovis 
atenuado. A BCG e a vacina mais largamente usada no mundo 
e tern sido administrada a mais de 3 bilhoes de pessoas, com 
uma incidencia baixa de eventos adversos subsequentes a imu- 
nizatjao. Quase 80% da populatjao mundial ja foram vacinados 
com BCG. A vacina BCG e pouco dispendiosa, pode ser dada 
em qualquer tempo apos o nascimento, sensibiliza o individuo 
vacinado por 5-50 anos e estimula respostas, tanto de celulas 
B quanto de celulas T. A BCG reduz o risco de meningite tu¬ 
berculosa e de TB disseminada nas populates pediatricas em 
50-100%, quando administrado no primeiro mes de vida. A efi- 
cacia contra a tuberculose pulmonar tem sido variavel (0-80%), 
dependendo do contexto em que os estudos foram realizados e 
de outros fatores. 

A BCG e indicado para uso nos EUA em duas circunstancias: 
(1) em lactentes ou crianqas maiores tuberculino-negativas resi- 
dindo em domicilios com individuos com infeetjao ativa por M. 
tuberculosis resistente a isoniazida e a rifampicina, nao tratados 
ou tratados inadequadamente, e (2) em lactentes ou crianqas que 
vivem sob expositjao constante, sem possibilidade de remoqao 
ou acesso a profilaxia e tratamento. Nao e recomendada para 
viagem.* 

As duas vacinas BCG licenciadas atualmente nos EUA sao 
produzidas por Organon Teknika Corporation (Tice BCG) e 
Sanofi Pasteur (Mycobax). Elas sao administradas por via intra- 
dermica em uma dose de 0,05 mL para recem-nascidos e 0,1 mL 


* N. de T. No Brasil, a vacinat^ao BCG faz parte do calendario de va- 
cinaepoes de rotina do Plano Nacional de Imunizaijoes, sendo aplicada 
em duas doses: a primeira dose ao nascer, e a segunda, aos 6-10 anos 
de idade. 
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para todas as outras criantpas. £ aconselhado o teste tuberculinico 
(PPD) 2-3 meses, recomendando-se a revacinatpao se o resultado 
do PPD for negativo. Efeitos adversos ocorrem em 1 10% dos 
individuos sadios, incluindo ulceraqao local, aumento de ganglio 
linfatico regional e, muito raramente, lupus vulgaris. A vacina e 
contraindicada em mulheres gravidas e em individuos imuno- 
comprometidos, inclusive aqueles com infeccpao por HIV, porque 
ela causa adenite local maciqa e infecqao disseminada ou fatal. 

Quase que invariavelmente, a BCG faz com que seus vaci- 
nados se tornem tuberculino-positivos (5-7 mm), mas a reatpao, 
com frequencia, torna-se negativa depois de 3-5 anos. Assim, um 
teste de PPD positivo em uma crianqa com historia de vacinaqao 
com BCG, a qual esta sendo investigada para TB como contato 
de um caso, deve ser interpretado como indicando infecqao com 
M. tuberculosis. Ha varios testes de liberaqao de interferona uteis 
para o diagnostico de infecqao por M. tuberculosis em adultos. 
Estes testes podem ter utilidade no futuro para distinguir a reaqao 
ao BCG da infeccpao, em pacientes pediatricos. Contudo, atual- 
mente, esta area nao tem sido bem estudada em crianqas. 

Bergamini BM et al.: Performance of commercial blood tests for the 
diagnosis of latent tuberculosis infection in children and adoles¬ 
cents. Pediatrics 2009;123:e419 [PMID: 19254978). 

CDC: Controlling tuberculosis in the United States of America. 
Recommendations from the American Thoracic Society, CDC 
and the Infectious Diseases Society of America. MMWR Recomm 
Rep 2005;54(RR-12):1 [PMID: 16267499). 

CDC: Trends in tuberculosis—United States, 2008. MMWR 
2009;58:249 [PMID: 19300406). 

Maartens G, Wilkinson RJ: Tuberculosis. Lancet 2007;370:2030 [PMID: 
17719083). 

VACINACAO CONTRA FEBRE AMARELA 

A imunizatpao contra febre amarela e indicada para crianqas tao 
jovens como 6 meses de idade viajando para areas endemicas, 
ou para paises que a requerem para entrada, mas, caso contra- 
rio, ela deve ser retardada ate a idade de 9 meses ou mais.* As 
autoridades de saude publica mantem informatpoes atualizadas 
sobre estes requisitos, devendo ser consultadas. A vacina contra 
febre amarela e uma vacina viva feita da cepa atenuada 17D do 
virus da febre amarela, cultivada em embrioes de pinto. Ela e 
contraindicada em lactentes com menos de 6 meses de idade, 
em pessoas com alergia anafilatica a ovos e em individuos imu- 
nocomprometidos ou com uma historia de doenqa do timo. Ela 
so pode ser administrada em serviqos licenciados para vacinaqao 


* N. de T. No Brasil, a vacina contra febre amarela faz parte do calenda- 
rio de vacinacoes de rotina do Plano Nacional de Imuniza^oes, sendo 
aplicada uma dose aos 9 meses de idade, seguida por doses de reforcp) a 
cada 10 anos. Durante surtos, antecipar a idade para 6 meses. No Brasil, 
a vacina^ao esta indicada para residentes ou viajantes para os Estados 
com recomendapio de vacina: Acre, Amazonas, Amapa, Para, Rondo- 
nia, Roraima, Tocantins, Maranhao, Mato Grosso, Mato Grosso do Sul, 
Goias, DF e Minas Gerais, alem de alguns municipios de: Piaui, Bahia, 
Sao Paulo, Parana, Santa Catarina e Rio Grande do Sul. Para informai;6es 
sobre os municipios, consultar as unidades de Saude deles. O Ministerio 
da Saude recomenda considerar a situacao epidemiologica no momento 
da vacinacpao (www.saude.gov.br ou http://portal.saude.gov.br/saude/ 
visualizar-texto.cfm?idteat=21462). 


contra febre amarela (geralmente departamentos de saude pu¬ 
blica). £ administrada uma injeqao subcutanea unica de 0,5 mL 
da vacina reconstituida. Os Regulamentos Internacionais de 
Saude requerem a revacinatpao em intervalos de 10 anos, mas a 
imunidade pode durar por toda vida. As reatpoes adversas geral¬ 
mente sao leves, consistindo em febre baixa, cefaleia discreta e 
mialgia 5-10 dias depois da vacinatpao, ocorrendo em menos de 
25% dos vacinados. O risco de doenqa neurotropica associada a 
vacina tem sido estimado em 4-6 casos por 1 milhao de doses. 
Uma sindrome de reaqao adversa grave, a doenqa viscerotropica 
associada a vacina, consiste em falencia grave de multiplos sis- 
temas organicos e morte dentro de 1-2 semanas pos-vacinaqao, 
especialmente em adultos com mais de 60 anos. A incidencia 
estimada desta complicaqao entre receptores da vacina nos EUA 
e de 1 caso por 200.000-300.000 doses distribuidas. Os prestado- 
res de assistencia a saude devem ter o cuidado de so administrar 
a vacina contra febre amarela a pessoas realmente em risco de 
exposiqao a esta doenqa. Nao ha contraindicaqao a aplicaqao de 
outras vacinas de virus vivos simultaneamente a vacina da febre 
amarela. 

Barnett ED et al.: Yellow fever vaccines and international travelers. 
Expert Rev Vaccines 2008;7:579 [PMID: 18564013). 

Domingo C et al.: Safety of 17D derived yellow fever vaccines. Expert 
Opin Drug Saf 2009;8:211 [PMID: 19309249). 

Roukens AH et al.: Yellow fever vaccine: Past, present and future. Ex¬ 
pert Opin Biol Ther 2008;8:1787 [PMID: 18847312). 

PROFILAXIA PASSIVA 

1. Globulina imune intramuscular e 
intravenosa especifica 

A Ig pode prevenir ou modificar a infecqao com virus da hepatite 
A se administrada em uma dose de 0,02 mL/kg dentro de 14 dias 
depois da exposiqao. A infecqao por sarampo pode ser prevenida 
ou modificada em uma pessoa suscetivel se a Ig e dada em uma 
dose de 0,25 mL/kg dentro de seis dias apos a exposiqao. For¬ 
mas especiais de Ig incluem: Ig tetanica (Tig), Ig da hepatite B 
(HBIg), Ig antirrabica (Rig), Ig da rubeola, Ig do CMV (IV), Ig 
do botulismo (IV) e Ig em investigatpao de varicela-zoster (Vari- 
Zlg). Estas sao obtidas de doadores que tem titulos conhecida- 
mente altos de anticorpos contra o microrganismo em questao. 
A Ig deve ser administrada somente na maneira pela qual foi 
recomendada (i.e., IM deve ser dada por via intramuscular, IV 
por via intravenosa). A dose varia em relaqao a indicaqao clinica. 
As reaqoes adversas incluem dor no local da injeqao, cefaleia, 
calafrios, dispneia, nausea e anafilaxia, embora todas, exceto a 
primeira, sejam raras. 

Profilaxia para prevenir o virus sincicial respiratorio (VSR), 
em lactentes e crianqas com risco aumentado de doenqa grave, 
esta disponivel sob a forma globulina imune intramuscular. Pa- 
livizumabe (Synagis, Medlmmune) e um anticorpo monoclonal 
humanizado contra VSR, que e usado para prevenir a infecqao 
por VSR em populates de alto risco, com doses mensais durante 
a estacpao deste virus. O palivizumabe deve ser considerado para 
(1) lactentes e criantpas com idade inferior a 2 anos, com doenqa 
pulmonar cronica que tenha necessitando tratamento medico 
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(oxigenio suplementar, broncodilatador, diuretico, ou terapia 
corticosteroide) para sua doenqa, dentro de seis meses antes da 
estaijao prevista do VSR; (2) lactentes nascidos entre 32 semanas 
e 0 dia e 34 semanas e 6 dias de gestatjao, ou antes, sem doen 9 a 
pulmonar cronica, com pelo menos um dos seguintes fatores de 
risco: (1) frequencia a creche ou irmaos com menos de 5 anos 
de idade (esta recomendaqao e para aqueles lactentes nascidos 
durante ou dentro de tres meses do initio da estatjao de VSR); 
(2) a profilaxia para estes lactentes deve ser suspensa quando 
ties alcanqarem 3 meses de idade; (3) lactentes com anorma- 
lidades congenitas das vias respiratorias ou doenqa neuromus¬ 
cular grave, ate a idade de 12 meses; (4) lactentes nascidos com 
menos de 32 semanas de gestaijao; e (5) lactentes com 24 meses 
de idade ou menos, com miocardiopatia congenita cianotica ou 
acianotica hemodinamicamente significativa. Os mais provaveis 
de se beneficiar da profilaxia sao lactentes (com < 1 ano de idade) 
que estejam recebendo medicamentos para controlar insuficien- 
cia cardiaca congestiva, com hipertensao pulmonar moderada a 
grave e miocardiopatia cianotica. Exceto como observado, para 
todos os grupos mencionados, a profilaxia para VSR deve ser 
iniciada no comedo da estatjao de VSR e continuada ate o final 
da estatjao, independentemente de doenqa por VSR por falha 
vacional primaria durante aquela estatjao. O numero maximo 
de doses recomendado em qualquer estaijao e cinco (o maximo 
e tres doses para lactentes prematuros de 32-35 semanas sem 
doemja pulmonar cronica). 

Fumap de tabaco ambiental nao e mais considerada um fator 
de risco especifico, ao se considerar a profilaxia para VSR. Devido 
a falta de dados, nao ha recomendaqoes especificas para profi¬ 
laxia com palivizumabe em lactentes com deficiencias imunes 
ou fibrose cistica. Entretanto, a profilaxia pode ser considerada 
nestes pacientes em certas circunstancias (comprometimento 


imune grave, tal como sindrome de imunodeficiencia combi- 
nada grave). 

O palivizumabe e administrado em uma dose de 15 mg/kg, 
uma vez por mes, e esta disponivel em ampolas de 50 e 100 mg. 
O palivizumabe nao interfere na resposta as vacinatjoes rotinei- 
ras da infancia. 

2. Globulina imune intravenosa 

As indicates primarias de IglV sao: para terapia de repositjao 
em individuos com deficiencia de anticorpos; para o tratamento 
de doen^a de Kawasaki, purpura trombocitopenica idiopatica, 
sindrome de Guillain-Barre e outras doem;as autoimunes; e na 
terapia de reposi<;ao na leucemia linfocitica cronica de celulas 
B. A IglV pode ser benefica em algumas crian^as com infec<;ao 
por HIV, na sindrome de choque toxico e na anemia causada 
por parvovirus B19. Ela tambem pode ser usada como profilaxia 
p6s-exposi<;ao da varicela em pessoas em risco, quando a Vari- 
Zig nao estiver disponivel. 


AAP: Policy Statement—Modified recommendations for use of 
palivizumab for prevention of respiratory syncytial virus infec¬ 
tions. Pediatrics 2009 [Epub ahead of print] [PMID: 19736258], 
CDC: Respiratory syncytial virus activity—United States, July 2007- 
December 2008. MMWR 2008;57:1355 [PMID: 19092759], 
Frogel M et al.: Improved outcomes with home-based administra¬ 
tion of palivizumab: Results from the 2000-2004 Palivizumab 
Outcomes Registry. Pediatr Infect Dis J 2008;27:870 [PMID: 
18776822], 

Hall CB et al.: The burden of respiratory syncytial virus infection in 
young children. N Engl J Med 2009;360:588 [PMID: 19196675], 
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NECESSIDADES NUTRICIONAIS 


NUTRICAO E CRESCIMENTO 

As necessidades nutricionais das crianqas sao influenciadas por 
(1) taxa de crescimento, (2) composiqao corporal e (3) compo- 
siqao do processo de crescimento. Estes fatores variam com a 
idade e sao especialmente importantes durante o inlcio da vida 
pos-natal. As taxas de crescimento sao mais elevadas na infancia 
precoce do que em qualquer outro tempo, incluindo o estirao de 
crescimento da adolescencia (Quadro 10-1). As taxas de cres¬ 
cimento decaem rapidamente a partir do segundo mes da vida 
pos-natal (proporcionalmente mais tarde na crianqa prematura). 
As necessidades nutricionais tambem dependem da composiqao 
corporal. No adulto, o cerebro, que responde por apenas 2% do 
peso corporal, contribui com 19% do gasto energetico basal total. 
Em contrapartida, em um neonato de termo, o cerebro responde 
por 10% do peso corporal e por 44% das necessidades energe- 
ticas totals sob condiqoes basais. Por isso, no recem-nascido e 
lactente, o gasto energetico basal total e a exigencia energetica do 
cerebro sao relativamente altas. 

A construqao de novos tecidos e um terceiro fator que in- 
fluencia as exigencias nutricionais. Por exemplo, o tecido adi- 
poso responde por cerca de 40% do ganho de peso entre o 
nascimento e os 4 meses de idade, mas apenas por 3%, entre 
24 e 36 meses. Os valores correspondentes para protelnas sao 
11 e 21%; para agua, 45 e 68%. A alta taxa de deposiqao de 
gordura na infancia inicial tern implicates nao apenas para as 
necessidades energeticas, mas tambem para a composiqao ideal 
da alimentaqao infantil. 

Devido as altas exigencias nutricionais para crescimento e 
composiqao corporal, o bebe esta especialmente vulneravel a 
desnutriqao. A taxa lentificada de crescimento fisico e um sinal 
precoce e proeminente de desnutriqao no lactente jovem. As re- 
servas limitadas de gordura do lactente muito jovem significant 
que as reservas energeticas sao incomumente escassas. O tama- 
nho relativamente largo e o crescimento contlnuo do cerebro 
deixam o SNC especialmente vulneravel aos efeitos da desnutri- 
qao na vida pos-natal precoce. 


ENERGIA 

Os principals determinantes do gasto energetico sao (1) o metabo- 
lismo basal, (2) a resposta metabolica a alimentaqao, (3) a atividade 
flsica e (4) o crescimento. A eficiencia do uso de energia pode ser um 
fator significante, e a termorregulaqao pode contribuir para o gasto 
energetico em extremos de temperatura ambiente se o corpo nao 
esta adequadamente protegido. Como os dados adequados sobre 
requisitos para atividade flsica em lactentes e crianqas nao estao dis- 
poniveis e como as exigencias individuals de crescimento variam, 
as recomendaqoes baseiam em calculos de consumo real em indivi- 
duos saudaveis. As diretrizes sugeridas para o consumo energetico 
de lactentes e crianqas pequenas constam no Quadro 10-2; nesse 
quadro, tambem estao inclusos consumos energeticos calculados de 
lactentes em amamentaqao exclusiva, o que foi estudado em varios 
locais. A velocidade de crescimento em lactentes em amamentaqao 
durante os primeiros tres meses se iguala e pode exceder aquela dos 
lactentes alimentados por formula lactea, mas, dos 6 aos 12 meses, 
os lactentes em amamentaqao tipicamente pesam menos do que os 
bebes alimentados por formulas, podendo apresentar uma diminui- 
9 ao da velocidade de crescimento. A OMS desenvolveu padroes de 
crescimento derivados de uma amostra internacional de lactentes 
amamentados saudaveis e crianqas pequenas criadas em ambientes 
que nao restringem o crescimento. Estas sao consideradas represen- 
tantes do crescimento fisiologico de lactentes e crianqas pequenas. 
(ver tambem a seqao Desnutriqao Pediatrica). 

Apos os primeiros 4 anos, as exigencias energeticas expres- 
sas em uma base de peso corporal declinam progressivamente. 
A exigencia energetica diaria estimada e em torno de 40 kcal/kg/dia 
ao final da adolescencia. Podem-se calcular as necessidades ener¬ 
geticas diarias aproximadas adicionando 100 kcal/ano a base de 
1000 kcal/dia a idade de 1 ano. Apetite e crescimento sao indi¬ 
ces confiaveis de necessidades caloricas na maioria das crianqas 
higidas, mas o consumo tambem depende, ate certo ponto, da 
densidade energetica da alimentaqao oferecida. As exigencias ener¬ 
geticas individuals de lactentes e crianqas pequenas variam consi- 
deravelmente, sendo que a desnutriqao e as doenqas aumentam 
esta variaqao. As necessidades energeticas do lactente prematuro 
podem exceder 120 kcal/kg/dia, especialmente durante episodios 
de doenqa ou quando se deseja a recuperaqao do crescimento. 
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Quadro 10-1 Alteracoes da taxa de crescimento, necessidade de energia para crescimento e da composicao corporal em 
bebes e criancas pequenas 



Taxa de Crescimento (g/dia) 

Necessidades Energeticas para 
Crescimento (kcal/kg/dia) 

Composicao Corporal 

Idade (m) 

Masculino 

Ambos 

Feminino 

Agua 

Proteinas 

Gordura 

0-0,25 


0 a 



75 

11,5 

11 

0,25-1 

40 


35 

50 


1-2 

35 


30 

25 




2-3 

28 


35 

16 

3-6 


20 


10 

60 

11,5 

26 

6-9 


15 






9-12 


12 






12-18 


8 





18-36 


6 


2 

61 

16 

21 


a 0 peso ao nascer e recuperado em 10 dias. Perda de peso de mais de 10% do peso ao nascer indica desidratacao ou desnutricao; isto se aplica tanto aos 
recem-nascidos em aleitamento materno quanto aos alimentados por formula. 

Dados reproduzidos com permissao de Fomon, S.J. (editor): Infant Nutrition, 2. ed. WB Saunders, 1974. 


Um metodo de calculo das necessidades para pacientes des- 
nutridos e basear os calculos no peso corporal ideal (ou seja, 
percentil 50 a de peso para a relagao altura-idade do paciente, 
percentil 50 a de peso por altura ou peso determinado pelo peso 
atual e percentil 50 a do Indice de massa corporal [IMC] para a 
idade), ao inves do peso real. 

World Health Organization: Report of a Joint FAO/WHO/UNO Ex¬ 
pert Consultation: Energy and Protein Requirements. WHO Tech 
Rep Ser No. 724, 1985;724. 

WHO Multicentre Growth Reference Study Group: WHO Child 
Growth Standards based on length/height, weight and age. Acta 
Paediatr 2006;(Suppl) 450:76-85. 


PROTEINAS 

Apenas aminoacidos e compostos de amonia podem ser utili- 
zados como fontes de nitrogenio nos seres humanos. Os ami¬ 
noacidos sao fornecidos pela digestao da protelna da dieta. O 
nitrogenio e absorvido no intestino sob a forma de aminoacidos 
e peptldeos curtos. A absorqao de nitrogenio e mais eficaz em 
dietas sintetizadas que content peptldeos em adiqao aos ami¬ 
noacidos. Algumas proteinas intactas sao absorvidas na vida 
pos-natal precoce — um processo que pode ser importante no 
desenvolvimento de tolerancia ou alergia proteica. 

Como nao ha grandes reservas de protelna no corpo, um 
aporte dietetico regular de proteina e essencial. Em lactentes e 


Quadro 10-2 Recomendacoes para ingesta de energia e de proteina 


Idade 

Energia (kcal/kg/dia) 

Proteina (g/kg/dia) 

Com base em Medidas 
de Gasto Energetico 

Aporte atraves do 

Leite Humano 

Recomendacoes para 
Necessidades Medias 

Aporte atraves de 
Leite Humano 

Recomendacoes para 
Necessidades Medias 

10 d-1 m 

- 

105 

120 

2,05 

2,5 

1-2 m 

110 

110 

115 

1,75 

2,25 

2-3 m 

95 

105 

105 

1,36 

2,25 

3-4 m 

95 

75-85 

95 

1,20 

2,0 

4-6 m 

95 

75-85 

95 

1,05 

1,7 

6-12 m 

85 

70 

90 

- 

1,5 

1-2 

85 

- 

90 

- 

1,2 

2-3 anos 

85 

- 

90 

- 

1,1 

3-5 anos 

- 

- 

90 

- 

1,1 


Dados reproduzidos com permissao de Krebs N.F. et al.: Growth and intakes of energy and zinc in infants fed human milk. J Pediatr 1994 ; 124:32; Garza C, 
Butte NF: Energy intakes of human milk-fed infants during the first year. J Pediatr 1990;117:(S)124. 
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crianqas, o crescimento ideal depende do aporte dietetico pro- 
teico adequado. Efeitos relativamente sutis da deficiencia pro- 
teica sao agora reconhecidos, especialmente aqueles que afetam 
tecidos com rapidas taxas de conversao proteica, como o sistema 
imune e o trato gastrintestinal (GI). 

Em relaqao ao peso corporal, as taxas de slntese proteica e de 
conversao e aposiqao da proteina corporal sao excepcionalmente 
altas no lactente, em especial no prematuro. Oitenta por cento das 
necessidades proteicas dieteticas de um lactente prematuro sao 
usados para crescimento, comparados com apenas 20% em uma 
crianqa de 1 ano de idade. As necessidades proteicas por unidade 
de peso corporal declinam rapidamente durante a infancia, ao 
passo que a velocidade de crescimento cai. As recomendaqoes no 
Quadro 10-2 sao derivadas principalmente do Comite Conjunto 
de Especialistas da Organizaqao para Agricultura e Alimentaqao, 
da Organizaqao Mundial de Saude e da Organizaqao das Naqoes 
Unidas (OAA/OMS/ONU) e sao similares as recomendaqoes 
de cotas alimentares diarias (Recommended Dietary Allowances 
- RDAs).* Elas fornecem o consumo proteico sobre a quanti- 
dade provida no leite materno. A necessidade proteica requerida 
para alcanqar a deposiqao proteica equivalente a taxa in utero 
em lactentes de muito baixo peso ao nascer e 3,7-4,0 g/kg/dia, 
concomitante ao consumo de energia adequada. As necessidades 
e proteicas aumentam na presenqa de perdas pela pele, ou intes- 
tinais, queimaduras, trauma e infecqao. As necessidades tambem 
aumentam durante o crescimento que acompanha a recuperaqao 
da desnutriqao (aproximadamente 0,2 g de proteina por grama 
de novo tecido depositado). Bebes que apresentam rapida recu- 
peraqao podem requerer 1,0-2,0 g/kg/dia de proteina extra. Na 
idade de 1 ano, a necessidade extra de proteina pouco provavel- 
mente supera 0,5 g/kg/dia. 

A qualidade da proteina depende de sua composiqao de ami¬ 
noacidos. Lactentes requerem 43% das proteinas sob a forma de 
aminoacidos essenciais, e crianqas necessitam de 36%. Adultos 
nao conseguem sintetizar oito aminoacidos essenciais: isoleu- 
cina, leucina, lisina, metionina, fenilalanina, treonina, triptofano 
e valina; pode-se adicionar histidina a esta lista. Cisteina e tiro- 
sina sao consideradas parcialmente essenciais porque suas taxas 
de sintese sao limitadas e podem ser inadequadas em certas cir- 
cunstancias. Em lactentes, as taxas de sintese de cisteina, de tiro- 
sina e provavelmente de taurina sao insuficientes para preencher 
as necessidades do bebe. Taurina — um aminoacido utilizado 
para conjugar acidos biliares — pode tambem ser condicional- 
mente essencial na infancia. A falta de um aminoacido essencial 
leva a perda de peso dentro de 1-2 semanas. Trigo e arroz sao 
deficientes em lisina e legumes sao deficientes em metionina. 
Misturas apropriadas de proteinas vegetais sao, portanto, neces¬ 
sarias para alcanqar uma alta qualidade proteica. 

Ja que os mecanismos para depuraqao do excesso de ni- 
trogenio sao eficientes, excessos proteicos moderados nao sao 
danosos e podem ajudar a assegurar um aporte adequado de 


* N. de R.T. As RDAs sao recomendacdes do consumo alimentar de cada 
nutriente necessarias para suprir 97-98% da populacao saudavel. Mais re- 
centemente, essas recomendacdes foram revisadas, sendo definidas novas 
DRIs (Dietary Reference Intakes). Nem todas as recomenda^oes foram mo- 
dificadas das RDAs para as DRIs; assim, os profissionais de saude devem 
utilizar as RDAs para os nutrientes que ainda nao foram reavaliados, e as 
DRIs para os nutrientes atualizados por novas recomendacdes. 


certos micronutrientes. Efeitos adversos de consumo proteico 
excessivo podem incluir perdas aumentadas de calcio na urina 
e, ao longo da vida, uma perda aumentada de massa renal. O 
consumo excessivo de proteinas pode tambem causar elevaqao 
do nitrogenio ureico sanguineo, acidose, hiperamonemia e, no 
lactente prematuro, crescimento insuficiente, letargia e febre. Em 
um grande estudo randomizado com lactentes alimentados com 
formulas, conteudos mais ricos em proteinas foram associados a 
um peso maior (mas nao a maior comprimento) nos primeiros 
dois anos de vida. 

Hay WW Jr: Strategies for feeding the preterm infant.Neonatology 
2008;94(4):245-254 [PMID 18836484], 

Koletzko B et al.: Lower protein in infant formula is associated with 
lower weight up to age 2 yr: A randomized clinical trial. Am J Clin 
Nutr 2009;89:1836-1845 [PMID: 19386747]. 


LIPIDEOS 

As gorduras sao a principal fonte energetica da dieta para lacten¬ 
tes e correspondem a mais de 50% da energia no leite humano. 
Mais de 98% da gordura do leite materno e de triglicerideos 
(TG), que possuem densidade energetica de 9 kcal/g. As gordu¬ 
ras podem ser armazenada eficazmente no tecido adiposo com 
minimo custo energetico para manutenqao desse deposito. Isto e 
especialmente importante no lactente. Gorduras sao necessarias 
para a absorqao de vitaminas lipossoluveis e para a mieliniza- 
qao do SNC. A gordura tambem fornece acidos graxos essenciais 
(AGE) necessarios para o desenvolvimento cerebral, para fosfo- 
lipideos nas membranas celulares e para a sintese de prostaglan- 
dinas e leucotrienos. Os AGE sao acidos graxos poli-insaturados, 
acido linoleico (18:2co6) e acido linolenico (18:3(03). O acido 
aracdonico (20:4co6) e derivado do acido linoleico da dieta e esta 
presente primariamente nos fosfolipideos das membranas. De- 
rivados importantes do acido linolenico sao o acido eicosapen- 
taenoico (20:6co3) e o acido docosa-hexaenoico (DHA, 22:6co3) 
encontrados no leite humano e lipideos cerebrais. A acuidade 
visual e possivelmente o desenvolvimento psicomotor de lacten¬ 
tes prematures alimentados com formula lactea sao melhorados 
com utilizaqao de formulas suplementadas com DHA (22:6(03) e 
AAR (20:4co6). Os beneficios da suplementaqao com acido graxo 
poli-insaturado de cadeia longa em formulas para lactentes de 
termo saudaveis nao sao claros (embora sua seguranqa tenha 
sido estabelecida). 

Caracteristicas clinicas da deficiencia de AGEs (06 incluem 
disturbio do crescimento, dermatite eritematosa e escamosa, 
fragilidade capilar, fragilidade aumentada de hemacias, trom- 
bocitopenia, cicatrizaqao deficiente e suscetibilidade a infecqao. 
As caracteristicas clinicas da deficiencia de acidos graxos co3 sao 
menos definidas, mas dermatite e anormalidades neurologicas, 
incluindo visao borrada, neuropatia periferica e fraqueza, tem 
sido relatadas. Um alto consumo de peixe gorduroso esta asso- 
ciado a diminuiqao da agregaqao plaquetaria e da resposta in- 
flamatoria. 

Cerca de 5-10% dos acidos graxos no leite humano sao poli- 
insaturados, com o perfil de acidos graxos especificos refletindo 
o consumo dietetico materno. A maioria destes e da serie 0)6, 
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com menores quantidades de acidos graxos (03 de cadeia longa. 
Cerca de 40% dos acidos graxos do leite materno sao monoinsa- 
turados, primariamente acido oleico (18:1), e cerca de 10% dos 
acidos graxos totais sao triglicerideos de cadeia media (TCM) 
(Cg e Cio) com densidade calorica de 7,6 kcal/g. Em geral, a por- 
centagem de calorias derivada da gordura e um pouco menor em 
formulas para lactentes que no leite humano. 

A AAP recomenda que lactentes recebam pelo menos 30% 
das calorias da gordura, com pelo menos 2,7% da gordura total 
de acido linoleico e 1,75% dos acidos graxos totais de acido li- 
nolenico. fi adequado que 40-50% das necessidades energeticas 
sejam fornecidas como gorduras durante pelo menos o primeiro 
ano de vida. Crian9as acima de 2 anos devem ter sua dieta subs- 
tituida de forma gradativa por uma que contenha aproximada- 
mente 30% das calorias totais em gordura, com nao mais de 10% 
de calorias em gorduras saturadas ou poli-insaturadas. 

A betaoxida^ao de acidos graxos ocorre nas mitocondrias 
musculares e hepaticas. A carnitina e necessaria para a oxidaqao 
dos acidos graxos, a qual deve cruzar as membranas mitocon- 
driais sob a forma de acilcarnitina. A carnitina e sintetizada no 
figado humano e nos rins a partir da lisina e da metionina. As 
necessidades de carnitina de lactentes sao preenchidas pelo leite 
materno ou formulas infantis. No figado, quantidades substan- 
ciais de acidos graxos sao convertidas em corpos cetonicos, que 
sao, entao, liberados na circulacpao como um importante com- 
bustivel para o cerebro do lactente jovem. 

Os TCMs sao suficientemente soluveis de forma que nao 
e necessaria a forma^ao de micelas para transporte atraves da 
mucosa intestinal. Sao transportados diretamente ao figado pela 
circula^ao porta. Os TCMs sao rapidamente metabolizados no 
figado, submetidos a betaoxida^ao ou a cetogenese. Nao neces- 
sitam de carnitina para entrar na mitocondria. TCMs sao uteis 
para pacientes com defeitos de fase luminal, defeitos absortivos 
e doencpa inflamatoria intestinal cronica. Os efeitos colaterais 
potenciais da administra^ao de TCMs incluem diarreia quando 
administrados em grande quantidade; altos niveis de acido oc- 
tanoico em pacientes com cirrose; e, se forem a unica fonte de 
lipideos, deficiencia de AGEs. 

Belkind-Gerson J et al.: Fatty acids and neurodevelopment. J Pe- 
diatri Gastroenterol Nutr 2008 Aug;47(Suppl l):S7-9 [PMID 
18667917], 

CARBOIDRATOS 

A densidade energetica dos carboidratos e 4 kcal/g. Aproxima- 
damente 40% do consumo calorico obtido no leite humano esta 
na forma de lactose, ou acpucar do leite. A lactose fornece 20% da 
energia total do leite da vaca. O percentual de energia total sob a 
forma de carboidratos nas formulas infantis e similar aquela do 
leite humano. 

A taxa de hidrolise da lactose em glicose e galactose pela lactase 
na borda intestinal em escova determina o quao rapido os carboi¬ 
dratos do leite sao absorvidos. Os niveis de lactase sao os mais altos 
em lactentes pequenos e declinam com a idade, dependendo de fa- 
tores geneticos. Cerca de 20% das crian^as nao brancas hispanicas 
e negras com menos de 5 anos tem deficiencia de lactase. Crianqas 
brancas tipicamente nao desenvolvem sintomas de intolerancia a 


lactose ate pelo menos 4 ou 5 anos de idade, e criampas nao hispa¬ 
nicas, asiatico-americanas e negras podem desenvolver estes sinto¬ 
mas aos 2 ou 3 anos de idade. Crian^as com intolerancia a lactose 
tem sintomas variados segundo a atividade especifica de sua lactase 
intestinal e a quantidade de lactose consumida. A galactose e prefe- 
rencialmente convertida a glicogenio no figado antes da conversao 
da glicose para subsequente oxida^ao. Lactentes com galactose¬ 
mia — um erro inato do metabolismo causado pela deficiencia de 
galactose-1-fosfato uridiltransferase — necessitam uma dieta sem 
lactose, comecpando no periodo neonatal. 

Apos os primeiros 2 anos de vida, 50-60% das necessidades 
energeticas devem ser fornecidas pelos carboidratos, com nao 
mais de 10% de aqucares simples. Estas diretrizes nutricionais 
nao sao, infelizmente, refletidas nas dietas das crianqas norte- 
amerianas, que tipicamente derivam 25% de seu consumo ener- 
getico da sacarose e menos de 20% de carboidratos complexos. 

Crianqas e adolescentes na America do Norte consomem gran- 
des quantidades de sacarose e xarope de milho rico em frutose em 
refrigerantes e outras bebidas aqucaradas, doces, caldas e cereais 
matinais aqucarados. Uma ingesta maxima de 10% da energia 
diaria na sacarose tem sido recomendada pela OMS, mas tem-se 
relatado ingestas que tipicamente superam em muito este nivel de 
recomendaqao. Uma alta taxa de ingesta desses a^ucares, especial- 
mente na forma de bebidas a^ucaradas, pode predispor a obesi- 
dade, e a resistencia a insulina e um fator de risco maior para caries 
dentarias e pode estar associada a uma dieta de baixa qualidade, 
incluindo alta ingesta de gordura saturada. A sacarase hidroliza a 
sacarose em glicose na borda em escova do intestino delgado. A 
frutose e absorvida mais lentamente do que a glicose, e de forma 
independente desta por difusao facilitada. A frutose nao estimula 
a secreqao de insulina ou aumenta a produqao de leptina. Uma vez 
que ambas — insulina e leptina — desempenham um papel na re- 
gulaqao do consumo alimentar, o consumo de frutose (p. ex., sob a 
forma de xarope de milho rico em frutose) pode contribuir para a 
ingesta aumentada de energia e ganho de peso. A frutose tambem 
e facilmente convertida em triglicerideos hepaticos, que podem ser 
indesejaveis em pacientes com resistencia a insulina/sindrome me- 
tabolica ou risco de doernpa cardiovascular. 

As fibras da dieta podem ser classificadas em dois grupos 
maiores: carboidratos nao digeriveis (liga^oes (31-4) e nao car¬ 
boidratos (lignina). Fibras insoluveis (celulose, hemicelulose e 
lignina) aumentam o volume das fezes e o conteudo hidrico e 
diminuem o tempo de transito intestinal. Fibras soluveis (pec- 
tinas, mucilagens, farelo de aveia) se ligam aos acidos biliares 
e reduzem a absor^ao de lipideos e colesterol. As pectinas tam¬ 
bem retardam o esvaziamento gastrico e a taxa de absor^ao de 
nutrientes. Poucos dados acerca das necessidades de fibras em 
crian^as estao disponiveis. As Recomendaqoes Nutricionais 
(Dietary Reference Intakes DRIs do Food and Nutrition Board) 
recomendam 14 g de fibras por 1000 kcal consumidas. A AAP 
recomenda que crianqas acima de 2 anos consumam em gra¬ 
mas por dia uma quantidade de fibra igual a cinco mais a idade 
em anos. A ingesta de fibras e frequentemente baixa na Ame¬ 
rica do Norte. Observou-se que crianqas consomem dietas mais 
ricas em fibras apresentam uma densidade de nutrientes maior 
na dieta que crian9as com ingestas pobres em fibras. Em geral, 
dietas ricas em fibras estao associadas a baixo risco de doen9as 
cronicas, como obesidade, doen9a cardiovascular e diabete. 
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Heyman MB; Committee on Nutrition: Lactose intolerance in in¬ 
fants, children, and adolescents. Pediatrics 2006 Sep;118(3):1279- 
1286 [PMID: 16951027], 

Johnson L et al.: Energy-dense, low-fiber, high-fat dietary pattern is 
associated with increased fatness in childhood. Am J Clin Nutr 
2008 Apr;87(4):846-857 [PMID 18400706]. 

Ruottinen S et al.: High sacarose intake is associated with poor qual¬ 
ity of diet and growth between 13 months and 9 years of age: The 
Special Turku Coronary Risk Factor Intervention Project. Pedia¬ 
trics 2008;121:el676-11685 [PMID 18519471]. 

MACROMINERAIS 

Fontes nutricionais, absorqao, metabolismo e deficiencia dos 
macrominerais estao resumidas no Quadro 10-3. Ingestas reco- 
mendadas sao fornecidas no Quadro 10-4. 

OLIGOELEMENTOS 

Oligoelementos (ou elementos-traqo) com papel reconhe- 
cido na nutriqao humana sao ferro, iodo, zinco, obre, selenio, 
manganes, molibdenio, cromo, cobalto (como componente da 
vitamina B12) e fluor. Informaqoes sobre fontes de alimentos, 
funqoes e deficiencias dos oligoelementos estao resumidas no 
Quadro 10-5. Recomendaqoes de iodo suplementar estao lis- 
tadas no Quadro 10-6. A ingesta nutricional recomendada de 
oligoelementos esta resumida no Quadro 10-4. A deficiencia de 
ferro e discutida no Capltulo 28. 

Brown KH et al.: Dietary intervention strategies to enhance zinc nu¬ 
trition: Promotion and support of breastfeeding for infants and 
young children. Food Nutr Bull 2009 Mar;30(Suppl 1):S144- 
171 [PMID 19472605], 

VITAMINAS 

1. Vitaminas lipossoluveis 

Por serem insoluveis em agua, as vitaminas lipossoluveis re- 
querem a digestao e a absorqao da gordura da dieta e um sis- 
tema carreador para transporte no sangue. Deficiencias dessas 
vitaminas se desenvolvem mais lentamente que deficiencias de 
vitaminas hidrossoluveis, porque o corpo acumula reservas de 
vitaminas lipossoluveis, mas a prematuridade e algumas con- 
diqoes da infancia podem por lactentes e crianqas em situaqao 
de risco (Quadro 10-7). Ingestas excessivas carregam um po- 
tencial consideravel para toxicidade (Quadro 10-8). Um suma- 
rio das ingestas recomendadas para essas vitaminas se encontra 
no Quadro 10-9. Informaqoes acerca de fontes nutricionais das 
vitaminas lipossoluveis, absorqao e metabolismo, deficiencia e 
tratamento estao resumidas nos Quadros 10-10el0-ll. Embora 
as RDAs para vitamina D nao tenham sido revisadas, o recente 
reconhecimento de baixos niveis de 25-OH-vitamina D em uma 
porcentagem relativamente alta da populaqao e das variaqoes de 
funqoes alem da absorqao de calcio tern levado muitos estudio- 
sos a recomendarem um consumo diario de pelo menos 400 UI 
(10 mcg)/dia para todos os lactentes, incluindo aqueles alimen- 
tados ao seio materno, iniciando logo apos o nascimento. 


Boy E et al.: Achievements, challenges, and promising new ap¬ 
proaches in vitamin and mineral deficiency control.Nutr Rev 
2009 May;67 (Suppl l):S24-30 [PMID 19453674], 

Holick MF: Vitamin D deficiency. N Engl J Med 2007;357:266- 
281 [PMID: 17634462], 

Pettifor JM: Rickets and vitamin D deficiency in children and adoles¬ 
cents. Endocrinol Metab Clin North Am 2005;34(3):537 [PMID: 
16085158], 

Wagner CL et al.: Prevention of rickets and vitamin D deficiency in in¬ 
fants, children, and adolescents. Pediatrics 2008;122:1142 [PMID: 
18977996], 


2. Vitaminas hidrossoluveis 

As deficiencias de vitaminas hidrossoluveis sao geralmente in- 
comuns nos EUA devido a abundante oferta alimentar e a for- 
tificaqao de alimentos industrializados. Casos de deficiencia (p. 
ex., escorbuto) em crianqas com necessidades especiais tem sido 
relatados no contexto de dietas severamente restritas. A maioria 
dos paes e dos produtos de trigo e fortificada com vitaminas B, 
incluindo a adiqao mandatoria de acido folico para produtos de 
graos enriquecidos, desde Janeiro de 1998. Ha evidencias con- 
clusivas de que a suplementaqao com acido folico (400 mcg/dia) 
na dieta materna durante o perlodo periconcepcional protege 
contra defeitos do tubo neural no concepto. Ingestas dieteticas 
de acido folico de alimentos naturais e produtos enriquecidos 
tambem sao protetores. Os papeis biologicos das vitaminas hi¬ 
drossoluveis estao listados no Quadro 10-12. 

O risco de toxicidade por vitaminas hidrossoluveis nao e tao 
grande quanto aquele associado as vitaminas lipossoluveis, por¬ 
que seus excessos sao excretados na urina. Contudo, deficiencias 
dessas vitaminas se desenvolvem mais rapidamente que deficien¬ 
cias de vitaminas lipossoluveis em razao de seus depositos limi- 
tados, com exceqao da vitamina B12. 

As principals fontes dieteticas das vitaminas hidrossoluveis 
estao listadasno Quadro 10-13. Detalhes adicionais a se salientar 
estao resumidos nos Quadros 10-4, 10-14 e 10-15. 

A carnitina e sintetizada no figado e nos rins a partir da lisina 
e da metionina. Em certas circunstancias (ver Quadro 10-14), 
sua sintese e inadequada, e a carnitina pode ser, entao, consi- 
derada uma vitamina. Um suprimento dietetico de outros com- 
postos organicos, como inositol, tambem pode ser requerido em 
certas circunstancias. 


ALIMENTACAO DO LACTENTE 


Amamentacao 

A amamentaqao fornece a nutriqao ideal para o lactente normal 
durante os primeiros meses de vida. A OMS recomenda ama- 
mentaqao exclusiva aproximadamente pelos primeiros 6 meses 
de vida, com manutenqao da amamentaqao associada a alimen- 
taqao complementar apropriada pelos primeiros 2 anos de vida. 
Inumeros fatores imunologicos no leite materno (incluindo 
imunoglobulina A secretora [IgA], lisozimas, lactoferrina, fator 
bifido e macrofagos) fornecem proteqao contra infecqoes GI e 
respiratorias superiores. 
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Quadro 10-3 Resumo dos macrominerais 


Mineral 

Absorcao/Metabolismo 

Deficiency 

Causas 

Caracteristicas Clinicas 

Calcio 

Fontes dieteticas: derivados 
do leite, legumes, brocolls, 
vegetais de folhos verdes 

20-30% da dieta; 60% do leite materno. 
Melhorada por lactose, glicose, 
protelnas; prejudicada por fitatos, 
fibras, oxalatos, gordura nao 
absorvida. 

A absorcao e regulada pelo calcitriol 
serlco, o qual se eleva quando PTH 
e secretado em resposta ao baixo 
nivel plasmatico de calcio ionizado. 

0 PTH tambem promove a liberacao 
de calcio do osso. 

Excrecao renal. 

Pode ocorrer em lactentes 
prematures sem suplementacao 
adequada e em adolescentes 
lactantes com consumo limitado 
de calcio ou em pacientes com 
esteatorreia. 

Osteopenia ou osteoporose, tetania. 

Fosforo 

Fontes dieteticas: carnes, 
ovos, derivados do leite, 
graos, legumes e frutas 
oleaginosas *■ alto nivel em 
alimentos processados e 
refrigerantes 

80% a partir da dieta. Rara, mas pode ocorrer em lactentes 

PTH diminui a reabsorcao tubular prematures alimentados com leite 

de fosforo nos rins; a homeostase e materno nao fortificado (resulta 

mantida pelo trato Gl e pelos rins. em osteoporose e raquitismo, as 

vezes hipercalcemia). Tambem 
vista em pacientes com desntruicao 
energetico-proteica. 

Fraqueza muscular, dor ossea, 
rabdomiolise, osteomalacia e 
insuficiencia respiratoria. 

Magnesio 

Fontes dieteticas: vegetais, 
cereais, frutas oleaginosas 

Os rins regulam a homeostase 
diminuindo sua excrecao quando a 
ingesta e baixa. 

Ocorre como parte da sindrome 
de realimentacao na desnutricao 
energetico-proteica. Doenca renal, 
ma absorcao ou medicamentos 
expoliadores de magnesio podem 
levar a deplecao. Podem causar 
hipocalcemia secundaria. 

Excitabilidade neuromuscular, 
miofasciculacao, anormalidades 
neurologicas, alteracoes do ECG. 

Sodio 

Fontes dieteticas: alimentos 
processados, sol de cozinha 

Desidratacoes hiponatremica e 
hipernatremica sao discutidas no 
Capltulo 44. 

Os rins sao o local primario de 
regulacao da homeostase. 

Resulta de perdas excessivas 
associadas a diarreia ou vomitos. 

Anorexia, vomitos, hipotensao e 
apatia mental. Desnutricao grave, 
estresse e hipermetabolismo 
podem levar ao excesso de sodio 
intracelular, afetando o metabolismo 
celular. 

Cloro 

Fontes dieteticas: sal de cozinha 
ou sol marinho, algas, varios 
vegetais 

A homeostase esta intimamente 
relacionada ao sodio. 

Desempenha papel importante nos 
mecanismos fisiologicos renais e 
intestinais. 

Pode ocorrer em bebes alimentados 
por dietas com pobre conteudo de 
cloro, ou em criancas com fibrose 
cistica, vomitos, diarreia, terapia 
diuretica cronica ou sindrome de 

Bartter. 

Associado ao retardo crescimento, 
especialmente cefalico; anorexia, 
letargia, fraqueza muscular, vomitos, 
desidratacao, hipovolemia. 

Potassio 

Fontes dieteticas: frutas 
oleaginosas, graos integrals, 
carnes, peixe, feijao, frutas 
e vegetais, especialmente 
bananas, suco de laranja. 

Os rins controlam a homeostase 
de potassio via sistema endocrino 
renina-angiotensina-aldosterona. 

A quantidade de potassio corporal 
total depende da massa corporal 
magra. 

Ocorre na desnutricao 
energetico-proteica (p. ex., sindrome 
de realimentacao) e pode causar 
parada cardlaca e mode subita se 
nao tratada agressivamente. em 
qualquer 

estado catabolico. 

Com perda da massa corporal magra, 
o excesso de potassio excretado na 
urina. Pode tambem ocorrer durante 
acidose, por diarreia, e por uso de 
diureticos. Hiperpotassemia pode 
resultar de insuficiencia renal. 

Fraqueza muscular, confusao mental, 
arritmias. 


ECG, eletrocardiograma,- Gl, gastrintestinal; PTH, paratormonio 

*N. de R.T. Frutas oleaginosas: castanhas, nozes, amendoas, avelas, entre outros. 
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Quadro 10-4 Resumo das recomendacoes diarias para ingesta de macrominerais e oligoelementos 



0-6 m 

7-12 m 

1-3 a 

4-8 a 

9-13 a 

14-18 a 

Sexo masculino 

14-18 a 

Sexo feminino 

Calcio (mg/dia) 

210 a 

270 a 

500 a 

800 a 

1300 a 

1300 a 

1300 a 

Fosforo (mg/dia) 

100 a 

275 a 

460 a 

500 

1250 

1250 

1250 

Magnesio (mg/dia) 

30 a 

75 a 

80 

130 

240 

410 

360 

Ferro (mg/dia) 

0,27 a 

11 

7 

10 

8 

11 

15 

Zinco (mg/dia) 

2 a 

3 

3 

5 

8 

11 

9 

Cobre (mcg/dia) 

200 a 

220 a 

340 

440 

700 

890 

890 

Selenio (mcg/dia) 

15 a 

20 a 

20 

30 

40 

55 

55 


a lngestas Adequadas (IA). Todos os outros valores apresentam as Compensacoes Dieteticas Indicadas (CDls, RDAs). IA e RDA podem ser usados como metas 
para ingestas individuals. 


Em paises em desenvolvimento, a falta de refrigeragao e as fon- 
tes de agua contaminada tornam a nutrigao com formulas lacteas 
perigosa. Embora as formulas lacteas tenham melhorado progres- 
sivamente e sejam feitas para assemelhar-se ao leite materno o ma- 
ximo posslvel, e imposslvel reproduzir a composigao nutricional ou 
imune do leite humano de forma completa. Diferengas adicionais 
de importancia fisiologica continuam a ser identificadas. Alem do 
mais, a relagao desenvolvida pela amamentagao pode ser uma parte 
importante das interagoes maternas precoces com o bebe e promove 
uma fonte de seguranga e conforto ao lactente. 

A amamentagao tem sido restabelecida como o modo inicial 
predominante de alimentagao dos lactentes nos EUA. Contudo, as 
taxas de amamentagao permanecem baixas entre inumeras sub- 
populagoes, incluindo maes de baixa renda, de minorias e jovens. 
Muitas maes enfrentam obstaculos para manter a lactagao, uma 
vez que tenham retornado ao trabalho, e as taxas de amamentagao 
aos 6 meses estao consideravelmente menores que a meta de 50%. 
O uso habil de bombas para extragao do leite, particularmente 
eletricas, pode ajudar a manter a lactagao nestas circunstancias. 

Contraindicagoes absolutas a amamentagao sao raras. Elas 
incluem tuberculose (na mae) e galactosemia (no lactente). A 
amamentagao esta associada a transmissao materno-infantil 
do virus da imunodeficiencia humana (HIV), mas o risco e 
influenciado pelo tempo e pelo padrao de amamentagao e por 
fatores maternos, incluindo o estado imunologico e a presenga 
de mastite. Evitar completamente a amamentagao em mulhe- 
res infectadas por HIV e, hoje, o unico mecanismo para asse- 
gurar a prevengao da transmissao materno-infantil por meio 
da amamentagao. Recomendagoes atuais sao de que maes in¬ 
fectadas por HIV em paises desenvolvidos se abstenham da 
amamentagao se alternativas seguras estiverem disponlveis. 
Nos paises em desenvolvimento, os beneflcios da amamen¬ 
tagao, especialmente a protegao da crianga contra doengas 
diarreicas e desnutrigao, superam o risco de infecgao por HIV 
via leite materno.* Nestas circunstancias, a alimentagao mista 


* N. de R.T. No Brasil, a recomendagao do Ministerio da Saude e de que 
as mulheres infectadas pelo HIV nao devem amamentar nem doar leite. 
Os filhos de maes soropositivos para o HIV que necessitem do leite ma¬ 
terno como fator de sobrevivencia poderao receber leite de suas proprias 
maes, desde que adequadamente pasteurizado. Brasil, Ministerio da Saude. 
http://bvsms.saude.gov.br/bus/publicacoes/aleitamento-hiv.pdf 


deve ser evitada devido ao risco aumentado de transmissao de 
HIV em alimentagao mista.** 

Em recem-nascidos com menos de 1750 g, o leite humano 
deve ser fortificado para aumentar seu conteudo de proteinas, 
calcio, fosforo e micronutrientes, assim como a densidade ca- 
lorica. Lactentes alimentados ao seio com fibrose cistica podem 
ser amamentados com sucesso se forem fornecidas enzimas 
pancreaticas exogenas. Se as taxas de crescimento normals nao 
sao alcangadas em criangas amamentadas com fibrose cistica, 
a suplementagao energetica ou com macronutrientes especifi- 
cos pode ser necessaria. Todos os lactentes com fibrose cistica 
devem receber suplementagao das vitaminas A, D, E, K e cloreto 
de sodio. 

Arslanoglu S et al.: Adjustable fortification of human milk fed to 
preterm infants: Does it make a difference? J Perinatol 2006 
Oct;26(10):614-621 [PMID 16885989], 

Buchanan AM, Cunningham CK: Advances and failures in preven¬ 
ting perinatal human immunodeficiency virus infection. Clin 
Microbiol Rev 2009 ]ul;22(3):493-507 [PMID 19597011], 

Gartner LM et al.: Breastfeeding and the use of human milk. Pedia¬ 
trics 2005;115:496 [PMID: 15687461], 


Manejo da amamentacao ao seio 

Em paises desenvolvidos, profissionais de saude desempenham 
atualmente um papel de grande importancia no apoio e na pro- 
mogao do aleitamento materno. Organizagoes como a AAP e 
a Liga “La Leche” tem desenvolvido programas para promover 
o aleitamento materno e prover educagao para profissionais de 
saude e maes. 

Rotinas hospitalares pre-natais e cuidados pediatricos pre¬ 
coces tem uma grande influencia na iniciagao bem-sucedida 
da amamentagao, ao promover educagao pre-natal e pos-parto, 


** N. de R.T. Um estudo observacional realizado na Africa sugeriu que o 
risco de transmissao seria maior para as criangas que recebem alimen¬ 
tagao mista do que para aquelas amamentadas exclusivamente ao seio 
(coovadic HM et al. Mother to-child transmission of HIV-1 infection 
during exclusive breastfeeding in the first 6 months of life: na interven¬ 
tion cahert study Lancet 2007 369 [9567]: 1107-1116). 
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Quadro 10-5 Resumo dos oligoelementos 



Oeficiencia 


Mineral 

Causas 

Caracteristicas Clinicas 

Tratamento 

Zinco 

Fontes dieteticas -. leite humano, 
carnes, crustaceos, legumes, frutas 
oleaginose e cereals de graos 
integrals. 

Funcoes: componente de muitas 
enzimas e fatores de transcricao 
genica; desempenha papel crltico 
no metabolismo dos acidos 
nudeicos, sintese de proteinas 
e expressao genica; importante 
para a estrutura e a funcao da 
membrana. 

Dietas com baixa disponibilidade de 
zinco disponivel (ricas em fitato), 
dietas sinteticas nao fortificadas; 
doencas malabsortivas (enterite, 
doenca celiaca, fibrose cistica); 
perdas excessivas (diarreia cronica); 
erros inatos do metabolismo do 
zinco (acrodermatite enteropatica, 
defeito de secrecao de zinco da 
glandula mamaria). 

Ingesta inadequada em lactentes em 
aleitamento materno apos 6 meses 
de idade. 

Prematuridade e baixo peso ao 
nascer sao fatores de risco. 

Leve: deficit de crescimento, pouco 
apetite, deficit de imunidade. 
Moderado-grave: alteracoes de 
humor, irritabilidade, letargia, deficit 
de funcao imune, suscetibilidade 
aumentada a infeccoes; exantema 
cutaneo acro-orificial, diarreia, 
alopecia. 

Resposta a suplementacao de zinco 
e padrao-ouro para diagnostico da 
deficiencia; niveis plasmaticos de 
zinco estao diminuidos pela resposta 
de fase aguda. 

1,0 mg/kg/dia de zinco 
elemento por tres meses (p. ex., 

4,5 mg/kg/dia de sal de sulfato de 
zinco), administrado separadamente 
de refeicoes e suplementos de ferro. 
Com acrodermatite enteropatica, 

30-50 mg de Zn 2+ por dia (ou mais) 
promove a remissao do quadro. 

Cobre 

Fontes dieteticas-. leite humano, 
crustaceos, legumes, frutas 
oleaginosas e cereais de graos 
inteiros. 

Funcoes- componente vital de 
inumeras enzimas oxidativas: 
citocromo C oxidase (cadeia de 
transpose de eletrons), superoxido 
dismutase citosolica e mitocondrial 
(defesa contra radicals livres), lisil 
oxidase (ligamento cruzado de 
elastina e colageno), ferroxidase 
(oxidacao da reserva de ion 
ferroso antes do transpose a 
medula ossea). 

Desnutricao generalizada, NP 
prolongada sem suplementacao 
de cobre, ma absorcao ou diarreia 
prolongada. 

Prematuridade e fator de risco. 

Osteoporose, alargamento das 
cartilagens ostocondrais, deformacao 
de ossos longos (metalise em calice), 
fraturas espontaneas de costelas. 
Anemia neutropenica e hipocromica 
resistente a terapia com ferro. 

Defeito do metabolismo de cobre 
(sindrome dos cabelos torcidos de 
Menkes a hipocupremia congenita)" 
resulta em doenca grave do SNC. 
Baixos niveis plasmaticos ajudam a 
confirmar a deficiencia; os niveis sao 
normalmente muito baixos em bebes 
pequenos. Dados normais compativeis 
com idade sao necessarios para 
comparacao. Os niveis plasmaticos sao 
elevados por resposta de fase aguda. 

Solucao de sulfato de cobre a 1% 

(2 mg de sal) ou 500 mcg/dia de 
cobre elemental para lactentes. 

Selenio 

Fontes dieteticas -. frutos do mar, carnes, 
alho (a distribuicao geoquimica afeta 
os niveis nos alimentos) 

Funcoes-. componente essencial da 
glutationa peroxidase (reducao do 
peroxido de hidrogenio a agua no 
citosol celular). 

Ingesta dietetica inadequada; pode 
ocorrer com NP pobre em selenio. 
Doenca renal. 

Dor e distensao musculoesqueletica, 
macrocitose, perda da pigmentacao 
capilar. 

Doenca de Keshan e miocardiopatia, 
geralmente fatal em lactentes e 
criancas. 

Conteudo mlnimo de selenio 
recomendado para formulas para 
lactentes a termo e 

1,5 mcg/100 kcal e para lactentes 
pre-termos de 1,8 mcg/100 kcal. 

NP deve ser suplementada. 

lodo 

Fonte dietetica-. sal iodado. 

Funcoes; componente essencial dos 
hormonios da tireoide; regula 
metabolismo, crescimento e 
desenvolvimento neurais. 

Ingesta dietetica inadequada. 

Deficiency materna de iodo causa 
hipotireoidismo neonatal endemico 
em 5-16% dos neonatos, que podem 
apresentar bocio ao nascer. 

Cretinismo neurologico endemico 
(retardo mental grave, acusia, 
diplegia espastica e estrabismo) 
ocorre na deficiencia grave. 

Cretinismo mixedematoso endemico 
ocorre em alguns paises da Africa 
Central onde estao presentes sinais 
de hipotiroidismo congenito. 

0 uso de sal iodado e efetivo em 
prevenir bocio. Injecoes de oleo 
iodado tambem podem ser usados 
na prevencao. 

Fluor 

Funcao- incorporado a matriz de 
hidroxiapatita da dentina. 

Ingesta inadequada (oferta de agua 
nao fluoretada). 

Baixa ingesta aumenta incidencia de 
caries dentarias. 

Ver Quadro 10-6 para diretrizes de 
suplementacao. Consumo de fluor 
em excesso resulta em fluorose. 


SNC, sistema nervosa central; NP, nutricao parenteral. 

*N. de R.T. Ceratinizacao e pigmentacao defeituosas dos cabelos (pili torti). 
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Quadro 10-6 Recomendacoes de fluor suplementar (mg/dia) 



Concentracao de Fluor na Agua Ingerida 

Idade 

< 0,03 ppm 

0,03-0,06 ppm 

> 0,06 ppm 

6 meses-3 anos 

0,25 

0 

0 

3-6 anos 

0,5 

0,25 

0 

6-16 anos 

1 

0,5 

0 


Reproducao autorizada do Center for Disease Control and Prevention: 
Recomendacoes para uso de fluor para prevenir e controlar caries dentarias 
nos EUA. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2001;50(RR-14):8. 


contato frequente mae-bebe apos o parto, conselhos passo- 
a-passo acerca da tecnica de amamenta^ao, alimenta^o por 
livre demanda, alojamento conjunto, evitar suplementar^ao 
com mamadeiras, acompanhamento clinico precoce pos-parto, 
confianqa materna, suporte familiar, licen^a maternidade ade- 
quada e aconselhamento sobre problemas comuns, como ma- 
milos doloridos. A amamentaqao e prejudicada pela separaqao 
mae-bebe, alimenta 9 ao de bebes a noite com mamadeiras no 
ber^ario, alimentaqao rotineira por mamadeiras, conselhos 
conflitantes da equipe de profissionais, posicionamento do 
bebe e pega incorretos, mamadas programadas, falta de apoio a 
mae, acompanhamento clinico tardio, retorno precoce ao em- 
prego e conselhos incorretos em relaqao a dificuldades comuns 
na amamentaqao. 

Poucas mulheres sao incapazes de amamentar seus filhos. Em 
geral, o recem-nascido deve ser se alimentado ad libitum a cada 


Quadro 10-7 Circunstancias associadas ao risco de 
deficiencias vitammicas 


Circunstancia 

Possivel Deficiencia 

Prematuridade 

Todas as vitaminas 

Desnutricao energetico-proteica 

B;, B 2 , folato, A 

Dietas sinteticas sem adequada 
fortificacao (induindo nutricao 
parenteral total) 

Todas as vitaminas 

Interacoes vitaminas-drogas 

Folato, B 12 , D, B 6 

Sindromes de ma absorcao de 
gorduras 

Vitaminas lipossoluveis 

Amamentacao 

B; a , Folato b , B 12 c , D d , K e 

Periconcepcao 

Folato 

Cirurgia bariatrica (todos os 
tipos) 

Vitaminas B 


a Mae alcoolatra ou desnutrida. 
b Mae com deficiency de folato. 
c Mae vegetariana ou anemia perniciosa materna. 
d Lactente nao exposto a luz do sol e reservas maternas de vitamina D 
abaixo do nfvel ideal. 

e Estado matemo carente; profilaxia neonatal omitida. 


Quadro 10-8 Efeitos da toxicidade vitami'nica 


Piridoxina 

Neuropatia sensorial em doses > 500 mg/dia 

Niacina 

Liberacao histaminica vasodilatacao cutanea; arritmias cardiacas; 
ictericia colestatica; disturbio gastrintestinal; hipeuricemia; 
interolerancia a glicose 

Acido folico 

Pode mascara deficlencia de B 12 , hipersensibllidade 

Vitamina C 

Diarreia; excrecao aumetada de acido oxalico; calculos renais 

Vitamina A 

(> 20,000 lU/dia): Vomitos, pressao intracraniana aumentada 
(pseudotumor cerebri ); irritabilidade; cefaleias; insonia; labilidade 
emocional; ressecamento e descamacao de pele; mialgia e artralgia; 
dor abdominal; hepatoesplenomegalia; espessamento cortical de ossos 
das maos e pes 
Vitamina 0 

(> 50,000 lU/dia): Hipercalcemia; vomitos; constipacao; nefrocalcinose 

Vitamina E 

(> 25-100 mg/kg/dia intravenosa): Enterocolite necrosante e 
hepatotoxicidade (mas provavelmente devida ao polisorbato 80 usado 
como solubilizante) 

Vitamina K 

Lipossoluvel: Muito baixa taxa de toxicidade 
Hidrossoluvel, sintetica: Vomitos, porfirinuria; albuminuria; anemia 
hemolitica; hemoglobinuria; hiperbilirrubinemia (nao administrar 
em neonatos) 


2-3 h, com intervalos mais longos (4-5 h) a noite. Assim, um 
lactente recem-nascido e amamentado no minimo 8-10 vezes 
por dia, e por isso uma oferta generosa de leite e estimulada. Esta 
frequencia nao e uma indicaqao de lactaqao inadequada. Em 
neonatos, uma evacuarjao de fezes liquidas ou semiliquidas co- 
mumente ocorre apos cada mamada; mais tarde (aos 3-4 meses), 
pode haver um intervalo de ate alguns dias entre as evacuaqoes. 
A ausencia de evacuates varias vezes ao dia durante as primei- 
ras semanas de aleitamento sugere ingesta e suprimento inade- 
quados de leite. 

A extraqao de leite pode estar indicada se a mae retornar ao 
trabalho ou se o lactente for prematuro, nao conseguir sugar 
adequadamente ou estiver hospitalizado. Bombas eletricas para 
extra^ao do leite sao muito eficazes e podem ser emprestadas ou 
alugadas. 

Tecnicas de amamentacao 

O aleitamento materno pode ser iniciado apos o parto assim que 
mae e bebe estiverem estaveis. O posicionamento e a tecnica de 
amamentaqao corretos sao necessarios para assegurar estimula- 
9 ao mamilar eficaz e esvaziamento mamario ideal com minimo 
desconforto mamilar. 

Se a mae desejar amamentar sentada, o lactente deve ser 
elevado a altura do seio e virado completamente para a face da 
mae, de forma que seus abdomes se toquem. Os bra 90 s da mae 
apoiando o lactente devem estar seguros ao seu lado, alinhando a 
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Quadro 10-9 Resumo das recomendacoes diarias para ingesta de vitaminas selecionadas 


0-6 m 

7-12 m 

1-3 a 

4-8 a 

9-13 a 

14-18 a 

Sexo masculino 

14-18 a 

Sexo feminino 

Tiamina (mg/dia) 

0,2 a 

0,3 a 

0,5 

0,6 

0,9 

1,2 

1,0 

Riboflavina (mg/dia) 

0,3 a 

0,4 a 

0,5 a 

0,6 a 

0,9 a 

1,3 a 

1,0 a 

Piridoxina (mg/dia) 

0,1 a 

0,3 a 

0,5 

0,6 

1,0 

1,3 

1,2 

Niacina (mg/dia) 

2 a 

4 a 

6 

8 

12 

16 

14 

Acido pantotenico (mg/dia) 

1,7 a 

1,8 a 

2 a 

3 a 

4 a 

5 a 

5 a 

Biotina (mcg/dia) 

5 a 

6 a 

8 a 

12 a 

20 a 

25 a 

25 a 

Acido folico (mcg/dia) 

65 a 

80 a 

150 

200 

300 

400 

400 

Cobalamina (mcg/dia) 

0,4 a 

0,5 a 

0,9 

1,2 

1,8 

2,4 

2,4 

Vitamina C (mg/dia) 

40 a 

50 a 

15 

25 

45 

75 

65 

Vitamina A (mcg/dia) 

400 a 

500 a 

300 

400 

600 

900 

700 

Vitamina D (Ul/dia) 

200 ab 

200 ab 

200 ab 

200 ab 

200 ab 

200 ab 

200 ab 

Vitamina E (mg/dia) 

4 a 

5 a 

6 

7 

11 

15 

15 

Vitamina K (mcg/dia) 

2 a 

2,5 a 

30 a 

55 a 

60 a 

75 a 

75 a 


a Ingestas Adequadas (Al) (DRls). Todos os outros valores apresentam a RDAs. Al e RDA podem ser usados como metas para ingestas individuals. 
b A American Academy of Pediatrics em 2008 recomendou vitamina D em dose de 400 Ul/dia para lactentes, criancas e adolescentes. 

Dados da National Academy of Sciences, Food and Nutritional Board, Institute of Medicine: Dietary Reference Intakes, Applications in Dietary Assessment. 
National Academy Press, 2000:287. Disponivel on-line em : http://www.nap.edu. 


cabega do bebe ao seio. A mae deve segurar o seio com o 3 e , 4 a e 
5 2 dedos da mao livre, com o mamilo comprimido entre os dedos 
polegar e indicador para deixa-lo mais protruso. A lambida e a 
pega inicial do lactente no mamilo ajudam a deixa-lo mais ereto. 
Quando o lactente abre a boca, a mae deve rapidamente inserir o 
maior volume do mamilo e areola quanto for possivel. 

A causa precoce mais comum de ganho de peso insuficiente 
em lactentes amamentados e o ingurgitamento mamario mal 
manejado, que rapidamente diminui o suprimento de leite. O 
ingurgitamento nao aliviado pode resultar de intervalos longos 
inapropriados entre as mamadas, sucgao inadequada do lactente, 
lactente que nao demanda mamadas, mamilos doloridos, doenga 
materna ou do bebe, amamentagao por apenas um seio e dificul- 
dades de pega. Tecnica inadequada de aleitamento materno, re¬ 
tinas de mamadas inapropriadas e quantidades inadequadas de 
liquido e outros podem ser fatores de risco. Alguns lactentes sao 
muito sonolentos para seguir regime ad libitum e podem neces- 
sitar ser acordados a noite para se alimentar. A falha na lactagao 
primaria ocorre em menos de 5% das mulheres. 

Uma orientagao razoavel acerca da duragao da mamada e de 
5 minutos por seio a cada mamada no primeiro dia, 10 minutos 
em cada lado a cada mamada no segundo dia e 10-15 minutos 
por lado dai em diante. Um lactente vigoroso pode obter a maior 
parte do leite disponivel em 5-7 minutos, mas tempo de sucgao 
adicional assegura o esvaziamento mamario, promove a produ¬ 
gao de leite e satisfaz a urgencia do lactente de sugar. O lado de 
initio da mamada deve ser alternado. A mae deve interromper a 
mamada gentilmente apos amamentar inserindo seu dedo entre 
as gengivas do bebe. 


Acompanhamento ch'nico 

Avaliagoes individualizadas antes da alta hospitalar devem identifi- 
car maes e lactentes que necessitem de apoio adicional. Todos os bi- 
nomios mae-bebe requerem acompanhamento precoce. O initio de 
secregao de leite copiosa entre o segundo e o quarto dias pos-parto 
e um periodo critico no estabelecimento da lactagao. A falha ao es- 
vaziar os seios durante este periodo pode causar ingurgitamento, o 
que rapidamente leva a diminuigao da produgao de leite. 

Problemas comuns 

O dolorimento dos mamilos requer atengao para o apropriado 
posicionamento do lactente e para a correta pega. Medidas auxi- 
liares incluem amamentar por curtos periodos, iniciar as mama¬ 
das pelo lado menos dolorido, deixar expostos ao ar os mamilos 
logo apos amamentar e o uso de creme de lanolina. Dor mamilar 
e fissuras graves geralmente indicam pega incorreta do lactente. 
A extragao com bomba pode ser necessaria temporariamente. 

A ictericia do aleitamento e uma ictericia fisiologica exagerada 
associada a ingesta insuficiente de leite materno, evacuagoes infre- 
quentes e ganho de peso insatisfatorio (ver Capitulo 1). Se possi¬ 
vel, a ictericia deve ser conduzida com o aumento da frequencia 
de mamadas e, se necessario, aumentando a sucgao do lactente e 
extragao regular de leite com uma bomba. Mamadas suplementa- 
res podem ser necessarias, mas deve-se tomar cuidado para nao 
diminuir ainda mais a produgao de leite materno. 

Em uma pequena porcentagem dos lactentes amamentados, 
a ictericia do leite materno e causada por uma propriedade nao 
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Quadro 10-10 Resumo das vitaminas lipossoluveis 




Deficiencia 

Vitamina 

Absorcao/Metabolismo 

Causas 

Caracteristicas Clinicas 

Vitamina A 

Fontes dieteticas: derivados do leite, 
ovos, figado, carnes, oleos de peixe. 0 
betacaroteno precursor e abundante em 
vegetais amarelos e verdes. 

Funcoes- tern papel critico na visao, 
ajudando a formar o pigmento 
fotossensivel rodopsina; modifica a 
diferenciacao e proliferacao das celulas 
epiteliais no trato respiratorio; e e 
necessaria para sintese de glicoproteinas. 

Retinol e estocado no figado e 
a partir dai excretado ligado a 

RBP e pre-albumina. RBP pode 
diminuir na doenca hepatica ou 
desnutricao energetico-proteica. 

A RBP circulante pode aumentar 
na falencia renal. 

Ocorre em bebes prematuros, 
em associacao com NP 
inadequadamente suplementada; 
desnutricao energetico-proteica 
(deficiencia agravada por sarampo); 
insuficiencia dietetica e ma absorcao 
de gordura. 

Cegueira noturna, xerose, 
xeroftalmia, pontos de Bitot, 
ceratomalacia, ulceracao e 
perfuracao da cornea, prolapso 
de cristalino e iris e cegueira; 
hiperceratose folicular; prurido; 
retardo do crescimento; 
suscetibilidade aumentada a 
infeccao. 

Vitamina K 

Fontes dieteticas-. vegetais folhosos, frutas, 
sementes; sintetizada por bacterias 
intestinais. 

Funcoes-. necessaria para a manutencao dos 
ntveis plasmaticos normais de fatores 
de coagulacao II, VII, IX e X; essencial 
para manutencao de ntveis normais da 
proteina anticoagulante C; essencial para 
atividade osteoblastica. 

Absorvida no intestino delgado 
proximal em micelas com sais 
biliares; circula com VLDL. 

Ocorre em neonatos, especialmente 
naqueles em aleitamento materno 
e que nao receberam vitamina K 
profilatica ao parto; nas sindromes 
de ma absorcao de gordura; e com 
uso de antibioticos nao absorvidos e 
farmacos anticoagulantes (varfarina). 

Equimoses e sangramentos no 
trato Gl, trato geniturinario, 
gengiva, pulmoes, articulacoes 
e cerebro. 

Vitamina E 

Fontes dieteticas: oleos vegetais, cereais, 
laticinios, germen de trigo, ovos. 

Funcoes-. o a-tocoferol tern alta atividade 
biologica; como varredor de radicais livres 
(scorengers), interrompe readies de 
oxidacao. Localizada em locals especificas 
na membrana celular para proteger acidos 
graxos poli-insaturados na membrana 
da peroxidacao e para proteger grupos 
tiois e acidos nucleicos; tambem age 
como estabilizador da membrana celular; 
pode ter funcao na cadeia de transporte 
de eletrons; pode modular a expressao 
cromossomica. 

Emulsificada no lumen intestinal 
com sais biliares; absorvida via 
difusao passiva; transportada 
por quilomicrons e VLDL. 

Pode ocorrer na prematuridade, 
doenca hepatica colestasica, 
insuficiencia pancreatica, 
abetalipoproteinemia e sindrome do 
intestino curto. 

Erro inato isolado do metabolismo 
da vitamina E. 

Pode resultar do consumo 
aumentado durante estresse 
oxidativo. 

Anemia hemolitica; disturbio 
neurologico progressive com 
perda dos reflexos tendinosos 
profundos, incoordenacao, 
sensibilidade vibratoria e 
proprioceptiva, nistagmo, 
fraqueza, escoliose e 
degeneracao retiniana. 

Vitamina D 

Fontes dieteticas: leite e formulas 
fortificadas, gema de ovo, peixes 
gordurosos. 

Normalmente obtido 
primariamente do colecalciferol 
(D 3 ) produzido pela radiacao 

UV do de-hidrocolesterol na 

Resulta da combinacao de exposicao 
inadequada a luz solar, pigmentacao 
escura da pele e baixo consumo 
dietetico. 

Osteomalacia (adultos) ou 
raquitismo (criancas), nos quais 
osteoides com calcificacao 
reduzida se acumulam no osso. 


Funcoes-. o calcitriol, a forma 
biologicamente ativa da vitamina D, 
estimula a absorcao intestinal de calcio 
e fosfato, reabsorcao renal de calcio 
filtrado e mobilizacao de calcio e fosforo 
do osso. 


pele. Ergocalciferol (D 2 ) e 
derivado da radiacao UV do 
ergosterol na pele. A vitamina 
D e transportada da pele para 
o figado, ligado a uma proteina 
carreadora especifica. 


Ladentes amamentados ao seio estao 
em risco devido ao baixo conteudo de 
vitamina D no leite humano. 

0 leite de vaca e formulas infantis 
sao rotineiramente complementadas 
com vitamina D. 

Deficiencia tambem ocorre nas 
sindromes de ma absorcao lipidica. 
Vitamina D hidroxilada pode diminuir 
por uso de farmacos estimulantes do 
CYP-450, doenca hepatica ou renal e 
erros inatos do metabolismo. 


Achados clinicos: craniotabes, 
rosario raquitico, peito de 
pombo, pernas arqueadas, 
erupcao tardia dos dentes e 
defeitos do esmalte, sulco de 
Harrison, escoliose, cifose, 
nanismo, dolorimento osseo, 
fraturas, anorexia e fraqueza. 
Achados radiologicos-. 
alargamento das metafises 
(metafises em calice), 
osteopenia difusa e 
irregularidade metafisaria 
(borramento). 


CYP, citocromo P; Gl, gastrintestinal; NP, nutricao parenteral; PTH, paratormonio; RBP — retinol birding protein, a proteina transportadora de retinol; UV, 
ultravioleta; VLDL, lipoproteinas de muito baixa densidade. 
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Quadro 10-11 Avaliacao e tratamento de deficiencias de 
vitaminas lipossoluveis 

Deficiencia 

Vitaminica 

Achados Laboratoriais, Diagnostics e Tratamento 

Vitamina A 

Achodos Laboratoriais: retinol serico < 20 mcg/di; 
razao molar retinol/RBP < 0,7 tambem e diagnostica. 
Tratamento: Xeroftalmia requer 5.000-10.000 Ul/ 
kg/dia por cinco dias V0 ou IM; na presenca de ma 
absorcao lipidica, a dose-padrao e 2.500-5.000 Ul. 

Efeitos da toxicidade estao listados no Quadro 10-8. 

Vitamina K 

Achados Laboratoriais: avaliacao de nlveis plasmaticos 
de AVKIP ou TP. 

Tratamento: Oral: 2,5-5,0 mg/dia ou IM/IV: 

01-02 mg/dose em dose unica. 

Vitamina E 

Achados Laboratoriais: o nivel serico normal e 

3,0-15,0 mg/mL para criancas. A razao de vitamina E 
serica/lipldeos sericos totais e normalmente x 

0,8 mg/g. 

Tratamento: altas doses orais (em torno de 100 
Ul/kg/dia) corrigem a deficiencia por ma absorcao; 
para abetalipoproteinemia, 100-200 Ul/kg/dia sao 
necessarios. 

Vitamina D 

Achados Laboratoriais: fosforo e calcio sericos baixos, 
fosfatase alcalina elevada, nivel serico de PTH elevado, 
baixo nivel de 25-OH-colecalciferol. 

A AAP recomenda suplementacao como segue: 400 

Ul/dia para todos os lactentes amamentados ao seio, 
iniciando nos primeiros 2 meses de vida e continuando 
ate que o lactente esteja recebendo * 500 ml/dia de 
formula fortificada com vitamina D ou leite de vaca. 

Tratamento: 1.600-5.000 Ul/dia de vitamina D3 
para raquitismo. Se pouco absorvida, dar 

0,05-0,2 meg/kg/dia de calcitriol. 


IM, intramuscular; IV, intravenoso; AVKIF] ausencia de vitamina K induzida 
por protefna; VO, via oral; TP, tempo de protrombina; PTH, paratormonio; 
RBP, proteina transportadora de retinol. 


identificada do leite que inibe a conjugaqao da bilirrubina. Em 
casos graves, a interrupqao da amamentaqao por 24-36 h pode 
ser necessaria. O seio materno deve ser esvaziado com uma 
bomba eletrica durante este periodo. 

Os sintomas de mastite incluem sintomas parecidos com a 
gripe com dor na mama, endurecimento e eritema. Uma terapia 
antibiotica que cubra organismos produtores da beta-lactamase 
deve ser administrada por 10 dias. Analgesicos podem ser neces- 
sarios, mas a amamentacpao deve ser mantida. A extra^ao do leite 
com bomba pode ser uma terapia adjuvante util. 

Newman J: Guidelines for the detection, management, and pre¬ 
vention of hyperbilirubinemia in term and late term infants 
(35 or more weeks gestation)—Summary. Paediatr Child Health 
2007 May;12(5):401-418 [PMID 19030400], 

Keister D et al.: Strategies for breastfeeding success. Am Fam Physi¬ 
cian 2008 Jul 15;78(2):225-232 [PMID 18697506], 


Quadro 10-12 Resumo dos papeis biologicos das vitaminas 
hidrossoluveis 


Vitaminas do grupo B envolvidas na producao de energia 

Tiamina (B^ 

A tiamina pirofosfato e uma coenzima na descarboxilacao oxidativa 
(piruvato desidrogenase, a-cetoglutarato desidrogenase e 
transcetolase). 

Riboflavina (B 2 ) 

Coenzima de diversas flavoproteinas (p. ex., flavina 
mononudeotideo [FMN] e flavina adenina dinucleotldeo [FAD]) 
envolvidas nos sistemas enzimaticos oxidativo e de transferencia 
de eletrons. 

Niacina 

Coenzimas carreadoras de hidrogenio: nicotinamida-adenina 
dinucleotldeo (NAD), nicotinamida-adenina dinucleotldeo fosfato 
(NADP); papel decisivo no metabolismo intermediario. 

Acido pantotenico 

Principal componente da coenzima A. 

Biotina 

Componente de inumeras enzimas carboxilase envolvidas no 
metabolismo dos lipldeos e dos carboidratos. 

Vitaminas B hematopoieticas 

Acido Folico 

0 tetra-hidrofolato tern papel essencial nas transferencias de 
unidades monocarbonadas. Papel essencial na sintese de purinas 
e piramidinas; deficiencia -> interrupcao da divisao celular 
(especialmente medula ossea e intestino). 

Cobalamina (B 12 ) 

Metilcobalamina (citoplasma): sintese de metionina com simultanea 
sintese de tetra-hidrofolato (razao para anemia megaloblastica na 
deficiencia de B 12 ). 

Adenosil cobalamina (mitocondria): e coenzima para mutases e 
deidratases. 

Outras vitaminas do grupo B 

Piridoxina (B 6 ) 

Grupo prostetico de transaminases etc., envolvida em 
interconversoes de aminoacidos; sintese de prostaglandina e do 
grupo heme; funcao do sistema nervoso central; metabolismo dos 
carboidratos; desenvolvimento imune. 

Outras vitaminas hidrossoluveis 

Acido l-Ascorbico (C) 

Potente agente redutor — provavelmente envolvido em todas as 
hidroxilacoes. 

Seus papeis incluem sintese de colageno; fenilalanina -> tirosina; 
triptofano -> 5-hidroxitriptofano; dopamina -> norepinefrina; 

Fe 3 *; acido folico -> acido follnico; colesterol -> acidos biliares; 
funcao leucocitaria; producao de interferona; sintese de carnitina. 
Metabolismo do cobre; reduz a vitamina E oxidada. 


Uso materno de medicamentos 

Fatores que desempenham um papel na excrecpao de uma subs- 
tancia no leite materno incluem a via de administraqao, a dosa- 
gem, o peso molecular, o pH e a ligaqao proteica. Geralmente, 
qualquer substancia prescrita a um recem-nascido pode ser con- 
sumida pela mae lactante sem efeitos nocivos. Poucas sao absolu- 
tamente contraindicadas em lactantes; estas incluem compostos 
radioativos, antimetabolitos, lltio, diazepam, cloranfenicol, dro- 
gas antitireoideas e tetraciclina. Para informaqoes atualizadas, 
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Quadro 10-13 Principals fontes dieteticas de vitaminas 
hidrossoluveis 


Tiamina (B,) 

Graos integrals e enriquecidos, carne suina magra, legumes 

Riboflavina (B 2 ) 

laticinios, carne, frango, germen de trigo, vegetais folhosos 

Niacina (B 3 ) 

Carnes, frango, peixe, legumes, trigo, todos os alimentos, exceto 
gorduras; sintetizada no corpo a partir do triptofano 

Piridoxina (B 6 ) 

Produtos animais, vegetais, graos integrals 

Acido Pantotenico 
Onipresente 
Biotina 

Levedura, figado, rins, legumes, frutas oleaginosas, gema de ovo 
(sintetizada pelas bacterias intestinais) 

Acido Folico 

Vegetais folhosos (facilmente destruido no cozimento), frutas, graos 
integrals, germen de trigo, feijao, frutas aleaginosas 

Cobalamina (B 12 ) 

Ovos, laticinios, figado, carnes; ausente em plantas 

Vitamina C 

Frutas e vegetais 

Carnitina 

Carnes, laticinios; ausente em plantas 


deve-se consultar um centro regional de informaqoes sobre me- 
dicamentos.* 

O uso materno de drogas ilicitas ou recreativas contraindica a 
amamentaqao. A expressao do leite para uma ou duas mamadas 
apos o uso de drogas nao e um meio termo aceitavel. Os lactentes 
amamentados de maes em uso de metadona (mas nao alcool ou 
outras drogas) como parte de um programa de tratamento nao 
tern, geralmente, sofrido efeitos danosos quando a dose diaria de 
metadona materna e de menos de 40 mg. 

Case Western Reserve University: http://www.breastfeedingbasics. 
org Dr. Hale’s Breastfeeding Pharmacology Page: http://neonatal. 
ttuhsc.edu/lact/ 


Composicao de nutrientes 

A composiqao de nutrientes do leite humano esta resumida e 
comparada aquele do leite de vaca e as formulas lacteas na Qua¬ 
dro 10-16. Caracteristicas de destaque incluem (1) conteudo 
proteico relativamente pequeno, mas altamente biodisponivel, 
o que e adequado para o lactente normal; (2) quantidades ge- 
nerosas, mas nao excessivas, de acidos graxos essenciais; (3) 
acidos graxos poli-insaturados de cadeia longa, entre os quais 
se acredita que o acido docosa-hexaenoico (DHA) e especial- 
mente importante; (4) cargas relativamente baixas de sodio e 
de solutos; e (5) minerals de alta biodisponibilidade em baixa 
concentraqao, o que e adequado para suprir as necessidades 
do lactente normal em amamentaqao ao seio por aproximada- 
mente 6 meses. 


* N. de R.T. No Brasil, Centro de Informacbes Toxicologicas (CIT). 


Quadro 10-14 Causas de deficiencias de vitaminas 
hidrossoluveis 


Tiamina 

Beriberi: em lactentes amamentados por maes com historia 
de alcoolismo ou dieta inadequada; tern sido descrito como 
complicacao de nutricao parenteral; desnutricao energetico-proteica; 
acompanhando cirurgias bariatricas de todos os tipos — relatado em 
adultos e adolescentes. 

Riboflavina 

Desnutricao generalizada; inativacao em solucoes de nutricao 
parenteral total (NPT) expostas a luz. 

Niacina 

Dietas a base de milho ou painco* (ingestas ricas em leucina e pobres 
em triptofano); tumores carcinoides. 

Piridoxina 

Prematuridade (estes lactentes podem nao converter piridoxina a 
piridoxal-5-P); sindromes de dependence de B 6 ; farmacos 
(isoniazida). 

Biotina 

Flora intestinal suprimida e absorcao intestinal interrompida; ingesta 
regular de daras de ovo cruas. 

Acido Folico 

lactentes amamentados por maes folato-deficientes; lactentes a termo 
alimentados com leite de vaca processado e nao suplementado ou 
leite de cabra; kwashiorkor, supercozimento cronico de alimentos; 
ma absorcao de folato devido a defeito congenito; doenca celiaca; 
farmacos (fenitoina). 

Necessidades aumentadas: anemia hemolitica cronica, diarreia, 
neoplasias, doenca cutanea extensa, cirrose, gravidez. 

Cobalamina (B 12 ) 

lactentes alimentados por maes com anemia perniciosa latente ou 
que estao em uma dieta vegana sem suplementacao; ausencia 
de proteases luminais; sindrome do intestino curto (ausencia de 
estomago ou ileo); ma absorcao congenita de B 12 . 

Vitamina C 

Megadoses maternas durante gravidez -> deficiency em lactentes 
(rebote); dieta sem frutas ou vegetais; observada em criancas 
alimentadas por formulas baseadas em leite de vaca pasteurizado 
(historia). 

Carnitina 

lactentes prematuros alimentados por formula nao suplementada 
ou intravenosamente; dialise; deficiencias geneticas da sintese de 
carnitina; acidemias organicas; lactentes em uso de acido valproico. 


"N. de R.T. Painco, milho-miudo ou milhete originario da Africa, e pouco 
consumido no Brasil. 

Alimentacao complementar 

A AAP e a OMS recomendam a introduqao de alimentos solidos 
na dieta de lactentes saudaveis aos aproximados 6 meses de idade. 
A gradual introduqao de uma variedade de alimentos, incluindo 
cereais fortificantes, frutas, vegetais e carne deve complemen¬ 
tar a dieta com leite materno. A carne fornece uma importante 
fonte dietetica de ferro e zinco, ambos os quais sao presentes em 
baixos niveis no leite humano em torno dos 6 meses de idade da 
crianqa e carnes cozidas podem ser introduzidas como alimento 
complementar precocemente. Alimentos complementares de in- 
grediente unico sao introduzidos um de cada vez em intervalos 
de 3-4 dias antes que um novo alimento seja dado. Suco de fru¬ 
tas nao e parte essencial da dieta de lactente. Sucos nao devem 










NUTRICAO INFANTIL NORMAL E SEUS DISTURBIOS 


mJUUMM 


Quadro 10-15 Caracten'sticas cli'nicas das deficiencias de 
vitaminas hidrossoluveis 


Tiamina (B,) 

Beriberi "seco" (paralitico ou nervoso): neuropatia periferica, com 
deficits sensoriais, motores e hiporreflexia. 

Beriberi "umido": insuficiencia cardiaca congestiva de alto debito ± 
sinais de beriberi seco. 

Beriberi cerebral: oftalmoplegia, ataxia, confusao mental, perda de 
memoria. 

Riboflavina 

Queilose; estomatite angular; glossite; dor e queimacao de labios e 
boca; dermatite da dobra nasolabial e de genitais; ± sinais oculares 
(fotofobia -> visao borrada). 

Niacina 

Pelagra (dermatite, especialmente em areas expostas ao sol; diarreia; 
demencia). 

Piridoxina (B 6 ) 

Apatia; irritabilidade; crises convulsivas; anemia; queilose; glossite. 

Biotina 

Dermatite escamosa; alopecia; irritabilidade; letargia. 

Acido Folico 

Anemia megaloblastica; neutropenia; retardo do crescimento; 
maturacao tardia do sistema nervoso central em lactentes; diarreia 
(ulceracoes de mucosa); glossite; defeitos do tubo neural. 

Cobalamina (B 12 ) 

Anemia megaloblastica; neutrofilos hipersegmentados; degeneracao 
neurologica; parestesias, disturbios da marcha, depressao. 

Acido Ascorbico (C) 

Irritabilidade, apatia, palidez; suscetibilidade aumentada a infeccoes; 
hemorragias subcutaneas, petequias em membranas de mucosas, 
em articulacoes e subperiesteais; dolorimento de ossos longos; 
rosario costocendral. 

Carnitina 

Triglicerldeos e acidos graxos livres sericos aumentados; cetonas 
diminuidas; esteatose hepatica; hipoglicemia; fraqueza muscular 
progressiva, miocardiopatia, hipoglicemia. 


ser introduzidos ate apos 6 meses; devem ser apenas ofereci- 
dos em um copo; e sua quantidade deve ser limitada a 150 mL, 
uma xlcara de cha ou um copo americano/dia. O retardo em 
introduzir os alimentos complementares para alem de 6 meses 
nao tem mostrado efetividade na prevenqao contra doenqa ato- 
pica. O aleitamento materno deve continuar idealmente por no 
minirno 12 meses e, apos este perlodo, pelo tempo em que for 
mutuamente desejado. O leite de vaca pode ser introduzido apos 
o primeiro ano de vida. 

Krebs NF, Hambidge KM: Complementary feeding: Clinically re¬ 
levant factors affecting timing and composition. Am J Clin Nutr 
2007 Feb;85(2):639S-645S [PMID: 17284770], 


PRODUTOS DIETETICOS ESPECIAIS PARA CRIANCAS 
Formulas de protema da soja 

Historicamente, uma razao comum para o uso de formulas de 
protema de soja foi a intolerancia transitoria a lactose apos gas- 
trenterite aguda. Formulas com base em protema do leite de 


vaca sem lactose tambem estao disponlveis. Essas formulas sao 
tambem uteis para crianqas com galactosemia e com deficien- 
cia hereditaria de lactase e elas fornecem uma opqao quando e 
preferida uma dieta vegetariana. Formulas de protema de soja 
sao comumente usadas em casos de suspeita de intolerancia a 
protema do leite da vaca. Embora lactentes com intolerancia ver- 
dadeira a protema do leite da vaca tambem sejam intolerantes 
a protema da soja, aqueles com alergia mediada por IgE docu- 
mentada a protema do leite da vaca comumente toleram bem as 
formulas a base de soja. 

Formulas semielementares e elementares 

Formulas semielementares incluem formulas com protema hi- 
drolisada. A maior fonte de nitrogenio da maioria destes pro- 
dutos e a caselna hidrolisada, suplementada com aminoacidos 
seletivos, mas hidrolisados parciais do soro do leite estao dispo¬ 
nlveis. Estas formulas contem uma abundancia de acidos graxos 
essenciais de oleo vegetal; certas variedades tambem fornecem 
quantidades substanciais de TCM. 

Formulas semielementares e elementares tem valor inesti- 
mavel para lactentes com uma grande variedade de sindromes 
de ma absorqao. Tambem sao eficazes em lactentes que nao 
toleram leite de vaca e protema da soja. Estudos controlados 
sugerem que para lactentes com historia familiar de doenqa 
atopica, formulas de hidrolisados parciais podem retardar ou 
prevenir o surgimento de doenqa atopica. Para informaqoes 
sobre produtos especificos, consulte textos de referenda pa- 
drao em pediatria, fabricantes de formulas ou um especialista 
em nutriqao pediatrica. 

Bhatia J et al.: Use of soy protein-based formulas in infant feeding. 

Pediatrics 2008;121:1062 [PMID: 18450914], 

Greer FR et al.: Effects of early nutritional interventions on the deve¬ 
lopment of atopic disease in infants and children: The role of ma¬ 
ternal dietary restriction, breastfeeding, timing of complementary 
foods, and hydrolyzed formulas. Pediatrics 2008;121:183 [PMID: 
18166574], 


Aditivos do leite (fortificantes) 

Ocasionalmente, pode ser necessario aumentar a densidade 
calorica da alimentaqao de um lactente para fornecer mais 
calorias ou restringir a ingesta hidrica. Formulas de concen- 
traqao de 24-26 kcal/37,5 mL sao geralmente bem toleradas, 
fornecem uma carga de soluto renal aceitavel e aumentam 
a densidade de todos os nutrientes. Alem disso, aditivos de 
macronutrientes individuals (Quadro 10-16) sao, em geral, 
empregados para alcanqar uma densidade calorica desejada 
(cerca de 30 kcal/37,5 mL) com base nas necessidades do lac¬ 
tente e condiqao(oes) subjacentes. Um especialista em nutri- 
qao pediatrica pode ser util para calcular formulas alimentares 
caloricamente densas para lactentes. A densidade calorica do 
leite materno pode ser incrementada pela adhpao de pos de 
formula infantil ou qualquer um dos aditivos usados nas for¬ 
mulas infantis. Fortificantes do leite materno sao geralmente 
usados apenas para lactentes prematuros em razao de sua 
composiqao especializada de nutrientes. 
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Quadro 10-16 Composicao do leite humano e do leite de vaca e de formulas lacteas tipicas (por 100 kcal) 



Nivel Minimo 

Leite Humano 

Formula Comercial 

Leite de Vaca 

Nutriente (unidade) 

Recomendado 3 

Maduro 

Tipica 

(media) 

Proteina (g) 

1,8 b 

1,3-1,6 

2,3 

5,1 

Gorduras (g) 

3,3 C 

5 

5,3 

5,7 

Carboidrato (g) 

- 

10,3 

10,8 

7,3 

Acido linoleico (mg) 

300 

560 

2300 

125 

Vitamina A (Ul) 

250 

250 

300 

216 

Vitamina D (Ul) 

40 

3 

63 

3 

Vitamina E (Ul) 

0,7/g de acido linoleico 

0,3 

2 

0,1 

Vitamina K (meg) 

4 

2 

9 

5 

Vitamina C (mg) 

8 

7,8 

8,1 

2,3 

Tiamina (meg) 

40 

25 

80 

59 

Riboflavina (meg) 

60 

60 

100 

252 

Niacina (meg) 

250 

250 

1200 

131 

Vitamina B 6 (meg) 

15 meg de proteinas 

15 

63 

66 

Acido folico (meg) 

4 

4 

10 

8 

Acido pantotenico (meg) 

300 

300 

450 

489 

Vitamina B 12 (meg) 

0,15 

0,15 

0,25 

0,56 

Biotina (meg) 

1,5 

1 

2,5 

3,1 

Inositol (mg) 

4 

20 

5,5 

20 

Colina (mg) 

7 

13 

10 

23 

Calcio (mg) 

5 

50 

75 

186 

Fosforo (mg) 

25 

25 

65 

145 

Magnesio (mg) 

6 

6 

8 

20 

Ferro (mg) 

1 

0,1 

1,5 

0,08 

lodo (mg) 

5 

4-9 

10 

7 

Cobre (mg) 

60 

25-60 

80 

20 

Zinco (mg) 

0,5 

0,1-0,5 

0,65 

0,6 

Manganes (meg) 

5 

1,5 

5-160 

3 

Sodio (mEq) 

0,9 

1 

1,7 

3,3 

Potassio (mEq) 

2,1 

2,1 

2,7 

6 

Cloro (mEq) 

1,6 

1,6 

2,3 

4,6 

Osmolaridade (mOsm) 

- 

11,3 

16-18,4 

40 


a Comite de Nutricao, American Academy of Pediatrics. 
b Proteina de qualidade nutricional equivalente a caseina. 
c inclui 300 mg de acidos graxos essenciais. 


Formulas especiais 

Formulas especiais sao aquelas nas quais um componente, 
frequentemente um aminoacido, tern sua concentragao redu- 
zida ou e retirado para o manejo dietetico de uma doenga es- 
pecifica inata do metabolismo. Estao incluidas neste conceito 


formulas desenhadas para o manejo de condigoes patologicas 
especificas, como insuficiencia hepatica, insuficiencia pul- 
monar com retengao cronica de dioxido de carbono e insu¬ 
ficiencia renal. Estas formulas especificas para determinadas 
condigoes patologicas foram formuladas primariamente para 
adultos muito doentes e sao ainda usadas com moderagao 
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Quadro 10-17 Aditivos comuns de formulas infantis 


Aditivo 

Kcal/g 

Kcal/colher 

Kcal/mL 

Comentarios 

Cereal de arroz seco 

3,75 

15 

— 

Espessante para leite artificial, mas nao para o 
leite materno 

Policose (Abbott Nutrition) 

3,8 

23 

2 

Polimeros de glicose 

Oleo de ICM (Mead Johnson) 

8,3 

116 

7,7 

Nao e fonte de acidos graxos essenciais 

Microlipideo (Mead Johnson) 

9 

68,5 

4,5 

Emulsao de oleo de cartamo com 0,4 g de acido 
linoleico/mL 

Oleo vegetal 

9 

124 

8,3 

Nao mistura bem 

Benefiber (Novartis) 

3,6 

16,7 (4 g de proteina) 

- 

Proteina do trigo 

Duocal (SHS) 

4,9 

42 


Mistura sem proteina de amido de 
milho hidrolisado (60% kcal) e gordura 
(35% ICM) 


TCM, triglicerideo de cadeia media. 


naquelas populates; assim, seu uso em pediatria so deve ser 
iniciado se houver indicagao clara e com cautela. Informa- 
goes completas acerca da composigao dessas formulas espe- 
ciais, das formulas infantis-padrao, formulas especlficas para 
doengas metabolicas e das formulas infantis para prematuros 
podem ser encontradas em textos de referencia-padrao e na 
literatura produzida pelos fabricantes. 


NUTRICAO DA CRIANCA MAIOR 


Devido a associagao entre dieta e desenvolvimento de doen¬ 
gas cronicas, como diabete, obesidade e doenga cardiovascular, 
aprender um habito alimentar saudavel em idade jovem e uma 
importante medida preventiva. 

Caracterlsticas de destaque da dieta das criangas acima de 
2 anos de idade incluem as seguintes: 

1. Consumo de tres refeigoes regulares por dia e dois ou tres 
lanches saudaveis de acordo com apetite, atividade e necessi- 
dades de crescimento. 

2. Inclusao de uma variedade de alimentos. A dieta deve ser 
nutritivamente completa e promover crescimento e ativi¬ 
dade ideais. 

3. Gorduras devem compreender menos de 35% das calorias 
totais (restrigao lipidica grave pode resultar em deficiencia 
energetica e crescimento insuficiente). Gorduras saturadas 
devem fornecem menos de 10% das calorias totais. Gorduras 
monoinsaturadas devem prover 10% ou mais da ingesta ca- 
lorica. Acidos graxos trans, encontrados na margarina e na 
gordura e em muitos produtos processados, devem prover 
menos de 1% das calorias totais. 

4. Ingesta de colesterol em menos de 100 mg/1.000 kcal/dia, ate 
o maximo de 300 mg/dia. 

5. Carboidratos devem prover 45-65% da ingesta calorica dia¬ 
ria, com nao mais de 10% sob a forma de agucares simples. 


E recomendada uma dieta baseada em graos integrals e rica 
em fibras. 

6. Limitagao de comportamento sedentario, de se alimentar 
enquanto assiste a televisao e do consumo de refrigerantes e 
de outras bebidas adocicadas. 

7. Limitagao da ingesta de sodio, escolhendo-se alimentos fres¬ 
cos, ao inves de processados, e limitando-se a adigao de sal a 
dieta. 

8. O consumo de carnes magras, aves e peixes deve ser encora- 
jado. Leite desnatado ou com baixo teor de gordura e oleos 
vegetais (especialmente oleo de canola ou de oliva) devem 
ser utilizados. Paes e cereais de graos integrals e quantida- 
des abundantes de frutas e vegetais sao recomendados. O 
consumo de alimentos processados, sucos industrializados, 
refrigerantes, sobremesas e doces deve ser limitado. A AAP 
aprovou o uso de leite com baixo teor de gordura em crian¬ 
gas acima de 12 meses de idade. 

O aconselhamento de estilo de vida para criangas deve tam- 
bem incluir a manutengao de IMC desejavel; atividade fisica 
regular, limitando comportamentos sedentarios; evitar o fumo; 
e a triagem para hipertensao. As populagoes-alvo ideais para a 
triagem do colesterol sao um tanto controversas. Recomenda- 
goes atuais sao a triagem rotineira daquelas criangas portadoras 
de diabete, tabagistas, apresentam sobrepeso ou obesidade ou 
tern historia familiar positiva de doenga cardiovascular prema¬ 
tura. Se o resultado de colesterol total (em momento aleatorio, 
sem jejum) for alterado (> 200 mg/dL), deve-se obter analise de 
lipoprotelnas em jejum. 

Daniels SR et al.: Lipid screening and cardiovascular health in chil¬ 
dhood. Pediatrics 2008;122:198-208 [PMID: 18596007], 

Lee JM et al.: Poor performance of body mass index as a marker for 
hypercholesterolemia in children and adolescents. Arch Pediatr 
Adolesc Med 2009;163:716 [PMID: 19652103], 
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DESNUTRICAO PEDlATRICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Baixo ganho de peso ou perda de peso. 

► Perda da gordura subcutanea, perda de peso ajuda ou defi¬ 
cit de peso para a altura (washing). 

► Muito comumente relacionada a ingesta calorica inade- 
quada. 

► Frequentemente associada em lactentes com niveis baixos 
ou marginais de ferro e zinco. 


Consideracoes gerais 

A desnutriqao pediatrica tem, em geral, uma origem multifato- 
rial, e um tratamento de sucesso depende de acurada identifica- 
qao e condiK^ao destes fatores. Os termos falha de crescimento 
“organico” e “nao organico”, embora ainda usados por muitos 
profissionais medicos, nao sao uteis, porque qualquer doenqa 
sistemica ou condiqao cronica pode causar disturbios de cres¬ 
cimento e ainda podem tambem ser superpostas a problemas 
psicossociais. 

Achados di'nicos 

A. Definicoes 

Retardo do crescimento e um termo utilizado para descrever o 
crescimento insuficiente em lactentes e crianqas pequenas cuja 
curva de peso caiu em dois percentis maiores de uma taxa de 
crescimento previamente estabelecida, ou cuja curva de peso 
para altura caiu abaixo do percentil 5 2 (ver Capitulo 8). Os gra- 
ficos de crescimento da OMS (http://www.who.int/childgrowth/ 
en/) devem ser usados para avaliar o crescimento de lactentes 
amamentados ao seio, uma vez que estes quadros refletem a 
menor velocidade de ganho de peso para lactentes amamentados 
ao seio, higidos e sem suplementaijao com formulas. Diferenqas 
no ganho de peso sao particularmente notaveis apos 6 meses de 
vida, e uma curva mais lenta de peso para idade nas references 
de crescimento do CDC nao deve ser necessariamente interpre- 
tada como refletindo desnutriqao. A perda aguda de peso, ou a 
falha de ganho de peso na taxa esperada, produz uma condiqao 
de deficit de peso para altura conhecida como wasting. A redu- 
pio na curva de altura por idade, como e visto em quadros de 
desnutriqao cronicos, e chamado stunting. 

O padrao tipico para desnutriqao pediatrica leve e reduqao 
do peso, com estatura e perimetro cefalico normais. Na desnu- 
triqao cronica, a curva de crescimento linear se lentificara em 
relaijao ao padrao para a idade, embora este tambem deva levar 
em conta etiologias nao nutricionais. Deprivaqao calorica signi- 
ficativa produz desnutri^ao grave, chamada marasmo. Depriva- 
qao proteica significativa em face da ingesta energetica adequada 
clinicas, provavelmente com estimulos nocivos adicionais como 
infecqao, pode produzir estado de desnutriqao edematosa cha¬ 
mada kwashiorkor. 


B. Fatores de risco 

Uma discussao das condiqoes clinicas multiplas que podem 
causar desnutriqao pediatrica esta alem do alcance deste ca¬ 
pitulo. Contudo, a causa mais comum e a ingesta dietetica 
inadequada. Em lactentes pequenos amamentados ao seio ou 
alimentados na mamadeira, uma suc 9 ao fraca ou descoorde- 
nada pode ser o fator causal; deve-se avaliar doenqa cardiaca 
congenita, problemas respiratorios (p. ex., laringomalacia) e 
outros problemas fisicos que possam interferir na alimentaijao 
normal. Misturas de formula inapropriadas ou crenqas dieteti- 
cas familiares podem levar a ingestas dieteticas hipocaloricas 
ou desbalanceadas. Dietas restritas por suspeiqao de alergias 
ou intolerances alimentares podem resultar em ingesta ina¬ 
dequada de calorias, proteinas ou micronutrientes especificos. 
Ferro e zinco sao micronutrientes que apresentam niveis mar¬ 
ginais na maioria dos lactentes maiores e das crian 9 as pequenas 
desnutridas. Ha deficiencias em lactentes maiores amamenta¬ 
dos ao seio cujas dietas sao pobres em carnes, e em crianqas 
que nao estao em uso de formulas fortificadas e tambem nao 
consomem boas fontes dieteticas. Casos de desnutriqao grave 
e kwashiorkor tem ocorrido em lactentes de pais bem intencio- 
nados que utilizam “alimentos saudaveis” alternativos ao leite 
(como leite de arroz ou leite de soja nao fortificado) em substi- 
tui 9 ao as formulas lacteas infantis. 

C. Avaliacao 

1. Mensuraqao do peso para idade; comprimento/estatura 
para idade; circunferencia occipitofrontal (COF) para 
idade (para < 2 anos de idade), peso para comprimento; e 
calculo da porcentagem do peso corporal ideal (peso atual/ 
peso medio [do percentil 50 2 ] para estatura atual). Avaliar a 
presenqa de cruzamento descendente de percentis de cres¬ 
cimento (desnutriqao aguda) e de deficit estatural linear 
(desnutriqao cronica). 

2. A anamnese deve incluir detalhes da ingesta dietetica e dos 
padroes alimentares (incluindo ingestas restritivas, padrao 
alimentar com varios lanches entre as refeiqoes (“belisca- 
dor”), alimentos inapropriados para a idade e para a fase do 
desenvolvimento, uso excessivo de sucos, bebidas aqucaradas 
e adocicadas ou consumo hidrico); historia patologica pre- 
gressa, incluindo historia de nascimento e desenvolvimento; 
historia familiar; historia social e revisao de sistemas. 

3. O exame fisico deve incluir exame cuidadoso da pele (para 
exantema), boca, olhos, unhas e cabelo para sinais de 
deficiencias de micronutrientes e proteinas, assim como fun- 
qao neurologica anormal (p. ex., perda de reflexos tendino- 
sos profundos, forqa e tonus anormais). 

4. Estudos laboratoriais tem geralmente baixo rendimento no 
diagnostico de falencia de crescimento na falta de outros 
achados e devem ser reservados para casos moderadamente 
graves de desnutriqao. Nestes casos, o risco e a suspeiqao de 
deficiencias de nutrientes e de patologia sistemica devem 
guiar estudos seriados. Achados laboratoriais tipicos para 
triagem incluem perfil bioquimico; hemograma; e dosagem 
de ferro, incluindo ferritina. Testes de funqao tireoidiana 
estao indicados se houver falencia de crescimento linear. 
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Sorologia para doenqa celiaca pode tambem ser necessa- 
ria nas crianqas pequenas. Diretrizes para triagem de erros 
inatos do metabolismo foram recentemente publicados. 

5. Alguns lactentes sao naturalmente pequenos e com valo- 
res de percentil de peso para idade abaixo do percentil 5% 
com estatura e perimetro cefalico em percentis maiores. Tais 
crianqas sao comumente chamadas de “constitucionalmente 
pequenas”, uma vez que sua magreza estava presente ao nas- 
cimento, nao ha evidencia de restriqao de crescimento in- 
trauterino, suas maes tem baixa estatura e sao geralmente 
magras, e o padrao de crescimento familiar e similar. Maes 
de tais crianqas normalmente baixas nao devem ser desen- 
coraj adas a amamentarem e nao devem ser aconselhadas 
a adicionar prematuramente suplementos alimentares. A 
investigafdo para retardo de crescimento nao esta indicada 
nestes lactentes e avaliaqoes ou encaminhamentos por re¬ 
tardo do crescimento ou abuso infantil por alimentaqao in- 
suficiente nao sao justificados. 

Durante a reabilitaqao nutricional de lactentes/crianqas com 
desnutriqao grave, pode ocorrer a sindrome de realimentat^ao. £ 
aconselhavel monitorar hipofosfatemia, hipopotassemia, hipo- 
magnesemia e hiperglicemia, e a ingesta calorica deve ser lenta- 
mente aumentada para evitar instabilidade metabolica. 

► Tratamento 

A ma alimentaqao e comumente um comportamento aprendido. 
As familias devem ser aconselhadas quanto as escolhas de ali- 
mentos que sao apropriados para a idade e para o nivel de de- 
senvolvimento da crianqa. O aumento da densidade calorica dos 
alimentos esta associado a ingesta calorica diaria crescente e ao 
ganho de peso aumentado, mas tal ganho de peso em geral se 
deve ao ganho de gordura, a menos que os suplementos caloricos 
incluam quantidades significativas de proteinas. Deficiencias de 
micronutrientes devem ser corrigidas. Para a reposiijao de ferro, 
pode-se iniciar 2-4 mg/kg/dia, divididos duas vezes ao dia. Para 
o zinco, 1 mg/kg/dia por 1-2 meses, administrado varias horas 
longe da suplementaqao de ferro, e comumente adequado. As 
crianqas devem ter horarios de refeiqoes estruturados (p. ex., tres 
refeiqoes e dois a tres lanches por dia), idealmente no mesmo 
horario em que outros membros da familia se alimentam. Con- 
sultas com nutricionista pediatrico podem ser uteis para educar 
as familias. A alimentaqao inadequada pode estar relacionada 
a disfunqao familiar. Crianqas cujos ambientes domesticos sao 
caoticos e crianqas que sao maltratadas, negligenciadas ou ex- 
postas a doenqas mentais descompensadas podem ser descritas 
como “crianqas que nao se alimentam bem” e podem, apresentar 
ganho insuficiente de peso. A avaliaqao cuidadosa do ambiente 
social de tais crianqas e critica e opqoes disponiveis podem in- 
cluir serviqos de apoio, visitas de acompanhamento medico fre- 
quentes, aconselhamento familiar e ate lares adotivos, e o genitor 
recebe tratamento. 

Block RW, Krebs NF: Failure to thrive as a manifestation of child ne¬ 
glect. Pediatrics 2005;116:1234 [PMID: 16264015], 

Ficicioglu C, Flaack K: Failure to thrive: When to suspect inborn 
errors of metabolism. Pediatrics 2009;124:972-979 


SOBREPESO/OBESIDADE PEDIATRICOS 


FUNDAMENTOS DO DIAGN0STIC0 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Taxa excessiva de ganho de peso; mudanca ascendente nos 
percentis de IMC. 

► IMC por idade entre percentis 85 a e 95 a indica sobrepeso. 

► IMC por idade > percentil 95 a indica obesidade e esta asso¬ 
ciado a risco aumentado de complicacoes secundarias. 

► IMC por idade > percentil 99 a indica obesidade grave e um 
risco maior de complicacoes. 

Consideracoes gerais 

A prevalencia da obesidade na infancia e na adolescencia tem 
aumentado rapidamente nos EUA e em muitas outras partes 
do mundo. Hoje, nos EUA, aproximadamente 17% das crianqas 
entre 6-19 anos estao obesas, com taxas ainda mais altas entre 
as subpopulaqoes de crianqas minoritarias e economicamente 
desfavorecidas. A prevalencia crescente da obesidade na infancia 
esta relacionada a uma complexa combinat^ao de fatores socioe- 
conomicos, geneticos e biologicos. 

A obesidade infantil esta associada a importantes comorbi- 
dades que, se nao tratadas, provavelmente persistirao na vida 
adulta. Estima-se que a probabilidade de a obesidade persistir 
ate a vida adulta aumenta 20%, aos 4 anos, para 80%, na adoles¬ 
cencia. A obesidade esta associada a anormalidades endocrinas e 
cardiovasculares (como dislipidemia, resistencia a insulina e dia- 
bete tipo 2), problemas ortopedicos, complicaqoes pulmonares 
(como apneia obstrutiva do sono) e problemas de saude mental 
(Quadro 10-18). 

Krebs NF et al.: Assessment of child and adolescent overweight 
and obesity. Pediatrics 2007;120(Suppl 4):S193-228 [PMID 
18055652], 

Achados ch'nicos 

A. Definicoes 

O IMC e a medida-padrao para obesidade em adultos e crian- 
9 as. O IMC esta relacionado a medidas mais acuradas de gor¬ 
dura corporal e e calculado com informaqoes prontamente 
disponiveis: peso e altura (kg/m 2 ). Uma rotina de interpreta- 
9 ao de graficos adequados de IMC por idade e sexo (http:// 
www.cdc.gov/growthcharts) pode identificar aqueles com ex- 
cesso de peso. Definiqoes foram delineadas em 2007 por um 
comite de especialistas (www.ama-assn.org/ped_obesity_recs. 
pdf). IMC entre os percentis 85-95 a para idade e sexo identi- 
fica aquelas que estao em sobrepeso. Obeso e definido como 
aquele com IMC em ou acima de 95% e esta associado a risco 
aumentado de complicaqoes secundarias. A obesidade grave e 
caracterizada pelo IMC por idade e sexo, ou acima do percen¬ 
til 99 a . Uma mudanca ascendente nos percentis de IMC em 
qualquer faixa deve desencadear uma avaliaqao e um possivel 
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Quadro 10-18 Complicacoes selecionadas da obesidade infantil 


Sistema 

Condicao 

Nota 

Revisao de Sistemas 

Pulmonar 

Apneia obstrutiva do sono 

13-33% dos jovens obesos 

Ronco, apneia, sono inadequado, enurese noturna, cefaleia 
matinal, fadiga, desempenho escolar insuficiente 


Sindrome da obesidade- 
hipoventilacao 

Obesidade grave, doenca pulmonar restritiva, 
pode levar a insuficiencia cardiaca direita 

Dispneia, edema, sonolencia 

Cardiovascular 

Hipertensao 

Percentil > 95S para sexo, idade e altura em 
tres ocasioes, de acordo com as tabelas do NHLBI 



Anormalidades dos 
lipideos 

Colesterol total 170-199 limitrese, alto se > 200 
Lipoproteina de baixa densidade (LDL) 110-129 
limitrese, alto se > 130 




Triglicerideos (TG) > 150 

Avaliacao de pancreatite se TG > 400, nauseas, vomitos, 
dor abdominal 

Gl 

Esteatose hepatica nao 
alcoolica (EHNH) ou 
doenca hepatica gordurosa 
nao alcoolica (NATLD) 

10-25% dos jovens obesos; alanina 
aminotransferase (ALT); elevada excluir outras 
doencas hepaticas; esteatoepatite pode progredir 
a fibrose, cirrose 

Dor abdominal: vaga, recorrente, comumente 
assintomatica 


Doenca do refluxo 
gastresofagico (DRGE) 

Pressao abdominal aumentada 

Dor abdominal de queimacao 


Calculo biliar 

Associada a rapida perda de peso 

Dor abdominal: superior direita ou epigastrica 


Constipacao 

Associada a inatividade intestinal, com ou sem 
encoprese 

Dor abdominal: distensao, evacuacoes infrequentes e 
dificeis, escape fecal/incontinencia 

Endocrino 

Prejulzo do metabolismo 
da glicose 

Glicose de jejum elevada = 100-125 

Intolerance a glicose = TOTG 2h de 140-199 

Acantose nigricans 


Diabete tipo 2 (DMII) 

Glicose de jejum > 126, TOTG 2h pos-prandial > 200 

Poliuria e polidipsia, perda de peso nao intencional 


Sindrome dos ovarios 
policisticos (SOP) 

Dois dos tres seguintes: 

1. Hiperandrogenismo 

2. Oligomenorreia 

3. Ovarios policisticos; resistencia a insulina; risco 
de infertilidade e cancer endometrial 

Oligomenorreia (< 9 meses/ano), hiperandrogenismo: 
hirsutismo, acne 


Elipotireoidismo 

Associado a crescimento linear insuficiente 

Assintomatico, exceto se descompensado: retardo do 
crescimento linear, intolerance ao trio, declinio do 
desempenho escolar, facies, cabelo fino 

Neurologico/ 

oftalmologico 

Pseudotumor cerebri 

Papiledema, possivel perda de visao, consultar 
neuro/oftalmologista 

Cefaleias (graves, recorrentes), frequentemente piores 
pela manha 

Ortopedico 

Doenca de Blount 

Lesao por esforco da placa de crescimento tibial 
medial, geralmente indolor 

Pernas arqueadas, ± dor no joelho 


Descolamento da epifise 
femoral capital (epifisiolise 
proximal do femur) 

Mais provavelmente progrede para doenca 
bilateral em obesos 

Dor no quadril, virilha ou joelho; daudicacao com 
membro inferior mantido em rotacao externa 

Dermatologico 

Acantose nigricans 

Efeito secundario a hiperinsulinemia 

Escurecimento de pele na nuca, axilas, virilha, 

± maculas de pele 


Intertrigo/furunculose/ 

paniculite 

Examinar dobras de pele, tecido subcutaneo; 
bacteria e/ou fungo 

Exantema/infeccao em dobras de pele, papulas 
inflamatorias 


Hidradenite supurativa 

Cistos supurados em axilas ou virilha 

Exontema/ infeccao em dobras de pele, glandulas 
obstruidas, quadro clinico recorrente e de dificil remissao 

Psiquiatrico 

Depressao/ansiedade 

Pode levar a piora da obesidade se nao tratada 

Historia psicossocial completa, induindo humor, desempenho 
escolar, relacionamentos com pares e familiares 


Transtorno alimentar 

Avaliacao para comportamentos de compulsao e 
purgacao 



Historia de abuso 

Aumenta risco para obesidade grave 



TOTG, teste oral de toleranda a glicose; NHLBI, National Heart, Lung and Blood Institute. 






nutricao infantil normal e seus disturbios 


tratamento. Um aumento anual de mais de 2 kg/m 2 e quase 
sempre um indicador de rapido aumento na gordura corporal. 
Para criangas menores de 2 anos, peso para estatura acima do 
percentil 95 s indica sobrepeso e a necessidade de avaliagao adi- 
cional, especialmente acerca de ingesta energetica e comporta- 
mentos alimentares. 

B. Fatores de risco 

Ha multiplos fatores de risco para o desenvolvimento da obesi¬ 
dade, refletindo as relates complexas entre fatores geneticos e 
ambientais. A historia familiar e um forte fator de risco. Se um 
dos pais e obeso, risco relativo e aproximadamente tres vezes 
maior para obesidade infantil, mas se ambos os pais sao obesos, 
o risco relativo aumenta para mais de 10 comparada as criangas 
sem pais obesos. 

Fatores de risco no ambiente domiciliar oferecem alvos para 
intervengoes. O consumo de bebidas agucaradas, porgoes gran- 
des, alimentos preparados fora de casa, assistir a televisao, jogar 
videogame e falta de exercicios estao todos associados ao risco 
de excessivo ganho de peso. 

C. Avaliacao 

O reconhecimento precoce de rapido ganho de peso ou de com- 
portamentos de alto risco e essencial. Orientagao ou intervengao 
realizadas antes que o ganho de peso se torne grave tern maiores 
chances de sucesso do que intervengoes tardias. A avaliacao de 
rotina nas consultas de puericultura deve incluir: 

1. Mensuragao de peso e altura, calculo de IMC e interpreta- 
gao de todos os tres parametros com a utilizagao de cursos 
apropriados para idade e sexo (http://www.cdc.gov/gro- 
wthcharts). Avaliar possivel cruzamento ascendente de in- 
tervalos de percentis de IMC. 

2. Anamnese com destaque para padroes de dieta e de exer¬ 
cicios (Quadro 10-19; historia familiar e revisao de siste- 
mas. O exame fisico deve incluir mensuragao cuidadosa 
da pressao arterial, distribuigao da adiposidade (central ou 
generalizada); marcadores de comorbidades, como acantose 
nigricans , hirsutismo, hepatomegalia, anormalidades orto- 
pedicas; e estigmas fisicos de sindromes geneticas (p. ex., 
slndrome de Prader-Willi). 

3. Estudos laboratoriais estao recomendados como segue para 
criangas acima de 2 anos: 

Sobrepeso — perfil lipldico de jejum (colesterol, lipoprote- 
ina de baixa densidade [LDL], lipoprotelna de alta densidade 
[HDL], triglicerldeos [TG]). 

Sobrepeso com historia pessoal ou familiar de fatores de 
risco para doenga cardlaca — perfil lipldico de jejum, gli- 
cemia de jejum, alanina aminotransferase (ALT), aspartato 
aminotransferase (AST). 

Obeso — perfil lipldico de jejum, glicemia de jejum, ALT, 
AST. 

Outros estudos devem ser guiados por achados da historia e 
do exame fisico. 


Quadro 10-19 Areas sugeridas para avaliacao dos padroes 
de dieta e de atividade fisica 


Dieta 

lamanho das porcoes: porcoes adultas para criancas pequenas 
Frequencia das refeicoes fora de casa (restaurantes ou tele-entrega) 
Frequencia/quantidade de bebidas acucaradas (refrigerantes, sucos) 
Padrao de refeicoes e lanche: estruturado versus desregrado, saltar 
refeicoes, "beliscar larches" 

Frequencia de ingesta de frutas e vegetais 
Frequencia de refeicoes em familia 
Atividade fisica 

tempo gasto em atividades sedentarias: televisao, videogames, 
computadores 

tempo gasto em atividades vigorosas: esportes organizados, educacao 
fisica, jogos livres 

Atividades do cotidiano: caminhar ate escola, tarefas, tarefas no patio 
de casa (jardinagem, cortar grama, etc.) 


► Tratamento 

O tratamento deve basear-se na presenga de fatores de risco, in- 
cluindo idade, gravidade da obesidade e comorbidades, assim como 
historia e apoio familiares. Para todas as criangas com obesidade 
nao complicada, o objetivo primario e alcangar padroes alimenta¬ 
res e de exercicio saudaveis, e nao necessariamente alcangar o peso 
corporal ideal. Para as criangas com complicagao secundaria, a re- 
solugao da complicagao e uma meta importante. Em geral, metas 
de perda de peso para criangas obesas variant de 450 g/mes para 
aqueles menores de 12 anos a 900 g/semana para aqueles maiores 
de 12 anos. Perdas mais rapidas de peso devem ser monitoradas 
para causas patologicas que podem estar associadas a deficiencias 
nutricionais e deficit de crescimento linear (Quadro 10-20). 

O tratamento focado nas mudangas comportamentais no con- 
texto do envolvimento familiar tern sido associado a perdas de 
peso sustentadas e decrescimos no IMC. Medicos devem avaliar a 
prontidao dos familiares para tomar agoes, empregar tecnicas de 
entrevistas motivacionais para prepara-los, incluindo questiona- 
mentos abertos, explorando e resolvendo as ambivalencias fami¬ 
liares no intuito de melhores mudangas e aceitando a resistencia 
familiar sem julgamentos. Os responsaveis devem envolver a fa¬ 
milia em uma tomada de decisao colaborativa sobre quais metas 
de mudanga de comportamento serao atingidas. Melhorar os ha- 
bitos dieteticos e os niveis de exercicio fisico concomitantemente 
e desejavel para uma conduta de acompanhamento de peso bem- 
sucedida. Toda a familia deve adotar padroes alimentares sauda¬ 
veis, sendo os pais modelos de escolhas de alimentos saudaveis, 
controlando os alimentos trazidos para casa e guiando quantida- 
des apropriadas de porgoes nas refeigoes. A AAP nao recomenda 
televisao para criangas menores de 2 anos de idade, um maximo 
de 2 h/dia de televisao e videogames para criangas maiores, com 
redugao destes periodos recomendados para criangas durante ten- 
tativas de redugao do IMC. 

Tern sido proposta uma “abordagem em estagios” para o tra¬ 
tamento, cujo nivel inicial depende da gravidade do sobrepeso, 
a idade da crianga, a preparagao da familia para implementar 
mudangas, as preferencias de pais e crianga e as habilidades do 
promotor de saude. 
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Quadro 10-20 Metas no manejo do peso 


Idade 

IMC 

Meta de mudanca de peso para 
atingir IMC < 85% 

2-5 anos 

85-94% 

Manutencao do peso 


95-98% 

Manutencao do peso ou perda de 

450 g/mes se houver complicacoes 


99% 

Perda de 450 g/mes 

6-11 anos 

85-94% 

Manutencao do peso 


95-98% 

Perda de 450 g/mes 


99% 

Perda de 900 g/semana 

12-18 anos 

85-94% 

Manutencao do peso 


95-98% 

Perda de 900 g/semana 


99% 

Perda de 900 g/semana 


1. Preven<fao extra: Aconselhamento quanto a areas de pro- 
blemas identificadas nos questionarios de triagem (ver 
Quadro 10-19); enfase nas mudanqas de estilo de vida, in- 
cluindo padroes de alimenta 9 ao e exerclcios fisicos sauda- 
veis. 

2. Manejo estruturada do peso: Fornecer padroes dieteti- 
cos estruturados e mais especlficos, como planejamento de 
refeiqoes, prescriqao de exerclcios, metas de mudanqa de 
comportamento. Isto pode ser feito no contexto da atenqao 
primaria. Geralmente sera necessario encaminhamento para 
pelo menos um profissional de saude auxiliar: nutricionista, 
terapeuta comportamental e/ou terapeuta flsico. O monito- 
ramento e mensal ou talhado segundo as necessidades do 
paciente e da famllia. 

3. Multidisciplinaridade abrangente: Este nlvel aumenta 
ainda mais a estrutura das intervenqoes e de apoio terapeu- 
ticos, emprega uma equipe multidisciplinar e pode envolver 
encontros semanais de grupo. 

4. Interven^ao de aten^ao terdaria: Este nivel e indicado para 
pacientes que nao tenham alcanqado sucesso nos outros ni- 
veis de intervenqao ou que sao gravemente obesos. Interven- 
qoes sao prescritas por uma equipe multidisciplinar e podem 
incluir terapia comportamental intensiva, dietas especializa- 
das, medicaqoes e cirurgia. 

A farmacoterapia pode ser um fator adjuvante no tratamento 
dietetico, flsico e comportamental, mas por si so nao e capaz de 
provocar perda significativa ou sustentada de peso. Duas me¬ 
dicares estao aprovadas para o tratamento de obesidade em 
adolescentes: a sibutramina, um inibidor da recaptaqao de se- 
rotonina e de norepinefrina, aprovada para pacientes maiores 
de 16 anos; e o orlistat, um inibidor da lipase, aprovado para 
pacientes maiores de 12 anos. Para pacientes muito obesos, par- 
ticularmente com comorbidades, a cirurgia bariatrica e realizada 
em alguns centres. Ha relatos recentes de que em pacientes cui- 
dadosamente selecionados e monitorados com frequencia, a ci¬ 
rurgia pode resultar em importante perda de peso com redu^ao 
das comorbidades. 


Barlow SE: Expert Committee recommendations regarding the 
prevention, assessment, and treatment of child and adolescent 
overweight and obesity: Summary report. Pediatrics 2007;120 
(Suppl 4):S164 [PMID: 18055651], 
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2005;111:1999 [PMID: 15837955]. 
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SUPORTE NUTRICIONAL 


1. ENTERAL 
Indicacoes 

O suporte nutricional enteral esta indicado quando um paciente 
nao pode preencher adequadamente suas necessidades nutricio- 
nais por ingestao oral isolada e tem um trato gastrintestinal fun- 
cional. Este metodo de suporte pode ser usado para nutriqao a 
curto e a longo prazo. Mesmo quando o estomago nao consegue 
absorver 100% das necessidades nutricionais, alguma alimenta- 
9 &o enteral deve ser tentada. A nutr^ao enteral, total ou parcial, 
tem muitos beneficios: 

1. Manutenqao da integridade da mucosa intestinal 

2. Preserva 9 ao do tecido linfoide intestinal 

3. Estimulaqao de hormonios intestinais e fluxo de bile 

Dispositivos para acesso 

Sondas de alimentaqao nasogastrica podem ser usadas para 
alimenta 9 oes enterais suplementares, mas geralmente nao sao 
usados por mais de seis meses devido as complicaqoes de otite 
media e sinusite. O inicio da alimenta 9 ao nasogastrica geral¬ 
mente requer uma breve estadia no hospital para assegurar 
tolerancia a alimenta 9 ao e para permitir a instruqao dos pais 
acerca do posicionamento da sonda e da administra 9 ao dos 
alimentos. 

Quando se preve a necessidade de suporte alimentar a longo 
prazo, um equipamento de alimentaqao permanente, como uma 
sonda por gastrostomia, pode ser considerado. Encaminha¬ 
mento para um serviqo de cuidados domiciliares (home care ) e 
necessario para equipamentos e outros serviqos, como visitas de 
enfermeiras e acompanhamento de nutricionista. 

O Quadro 10-21 sugere programa 9 ao adequada para inicio e 
progressao de alimentaqao continua ou intermitente, de acordo 
com a idade da crianqa. O estado clinico e a tolerancia alimentar 
devem guiar sua progressao, em ultima instancia. 
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Quadro 10-21 Orientacoes para o inicio e progressao da alimentacao por sonda 



Alimentacao continua (gotejamento) 

Alimentacao intermitente (em bolo) 

Idade 

Inicio 

Progressao 

Inicio 

Progressao 

Pre-termo 

1-2 mL/kg/dia 

5-10 ml a cada 8-12h ao longo 
de 5-7 d conforme tolerancia 

5-10 mL 

5-10 mL conforme tolerancia 

Nascimento-12 meses 

5-10 ml/h 

5-10 ml a cada 2-8h 

10-60 mL 

20-40 mL a cada 3-4h 

1-6 anos 

10-15 ml/h 

10-15 mL a cada 2-8h 

30-90 mL 

30-60 mL em cada alimentacao 

6-14 anos 

15-20 ml/h 

10-20 mL a cada 2-8h 

60-120 mL 

60-90 mL em cada alimentacao 

> 14 anos 

20-30 ml/h 

20-30 mL a cada 2-8h 

60-120 mL 

60-120 mL em cada alimentacao 


Monitoramento 

Monitorar a adequa^ao da alimentacao enteral depende das 
metas nutricionais. O crescimento deve ser frequentemente ava- 
liado, em especial em lactentes pequenos e crianqas desnutridas. 
O estado de hidrataqao deve ser monitorado cuidadosamente ao 
se iniciar a alimentacao enteral. Tanto constipacao quanto diar- 
reia podem ser problemas, e a atenqao a frequencia, ao volume 
e a consistencia das fezes pode ajudar a guiar o manejo. Quando 
ocorre diarreia, fatores como infecqao, medicacoes enterais hi- 
pertonicas, uso de antibioticos e alteracao da flora intestinal nor¬ 
mal devem ser considerados. 

Em pacientes estaveis, a programaqao de alimentacao ente¬ 
ral deve ser adequada ao estagio de desenvolvimento da crianqa 
(p. ex., 5-6 pequenas refeicoes/dia para uma crianqa pequena). 
Quando alimentacoes noturnas por gotejamento contlnuo forem 
utilizadas em conjunto com alimentacoes diurnas, sugere-se que 
menos de 50% da meta calorica sejam oferecidos a noite para 
manter uma sensaqao diurna de fome e de saciedade. Isto sera es- 
pecialmente importante uma vez que a transiqao para a ingestao 
oral for iniciada. Crianqas que fleam saciadas com alimentacoes 
por sonda conseguirao, menos provavelmente, comer quanti- 
dades significativas de alimentos pela boca, atrasando, assim, a 
transicao da nutricao por sonda para a alimentacao por via oral. 

ASPEN Board of Directors: Clinical guidelines for the use of enteral 
nutrition in adult and pediatric patients 2009. JPEN 2009 May- 
Jun;33(3):255-259 [PM1D 19398611], 

2. NUTRICAO PARENTERAL 
Indicacoes 

A. Nutricao parenteral periferica 

A nutricao parenteral periferica e indicada quando e tempora- 
riamente impossfvel ou indesejavel alimentacao enteral com- 
pleta. Nutricao intravenosa (IV) parcial a curto prazo via veia 
periferica e uma das alternativas preferfveis para administrate 
de glicose e solucoes de eletrolitos isoladamente. Devido a os- 
molaridade das solucoes necessarias, e comumente impossfvel 


atingir por completo as necessidades caloricas e proteicas com 
nutricao parenteral via veia periferica. 

B. Nutricao parenteral total 

A nutricao parenteral total (NPT) deve ser fornecida apenas 
quando claramente indicada. A parte dos custos, numerosos ris- 
cos estao associados a este metodo de alimentacao (ver secao 
Complicacoes). Mesmo quando a NPT esta indicada, todo es- 
forco deve ser feito para prover pelo menos o mfnimo de nu- 
trientes por via enteral para ajudar a preservar a integridade da 
mucosa gastrintestinal e a funcao gastrintestinal. 

A indicacao primaria para NPT e a perda da funcao do trato 
GI que impede a provisao de nutrientes necessarios pela via ente¬ 
ral. Importantes exemplos incluem sfndrome do intestino curto, 
alguns defeitos congenitos do trato GI e prematuridade. 

Selecao e posicionamento de cateter 

Um cateter venoso central de demora e preferido para nutricao 
IV a longo prazo. Para perlodos de ate 3-4 semanas, um cate¬ 
ter venoso central percutaneo conectado a veia cava superior de 
uma veia periferica pode ser usado. Para a infusao de concen- 
tracoes de glicose acima de 12,5%, a ponta do cateter deve estar 
localizada na veia cava superior. O posicionamento do cateter no 
atrio direito tem sido associado a complicacoes que incluem ar- 
ritmias e formacao de trombos no atrio. Apos a colocacao, deve 
ser obtida uma radiografia de torax para checar a posicao do 
cateter. Se o cateter for usado para nutricao e medicacoes, e pre- 
ferfvel utilizar um cateter de duplo lumen. 

Complicacoes 
A. Complicacoes mecanicas 

1. Relacionadas a insercao do cateter ou a erosao da pa- 
rede vascular de um vaso sangui'neo principal pelo ca¬ 
teter — Complicacoes incluem trauma dos tecidos e orgaos 
adjacentes, danos ao plexo braquial, hidrotorax, pneumotorax, 
hemotorax e penetracao de lfquido cerebrospinal. O cateter pode 
escorregar durante as trocas de curativos ou cateteres, ou o pa- 
ciente pode fracionar o cateter. 
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2. Obstrucao do cateter por trombo — Adiqao de varfarina 
(1.000 U/L) a soluqao e um meio efetivo de prevenir esta com- 
plicaqao. Se um cateter ocluido nao responder ao influxo de he- 
parina, preencher o cateter com fator ativador de plasminogenio 
tecidual recombinante (r-TPA) pode ser eficaz. 

3. Relacionadas a composicao da infusao — Pode ocorrer 
precipitaqao do fosfato de calcio se quantidades excessivas de 
calcio ou fosforo forem administradas. Fatores que aumentam o 
risco de precipitaqao de fosfato de calcio incluem queda de pH 
e concentraqoes diminuldas de aminoacidos. A precipitaqao de 
medicamentos incompatlveis com NPT ou lipldeos pode tam- 
bem causar tamponamento. 

Kerner JA Jr et al.: Treatment of catheter occlusion in pediatric patients. 

JPEN 2006 Jan-Feb;30(Suppl 1):573-581 [PMID 16387916). 


B. Complicacoes septicas 

Complicaqoes septicas sao a causa mais comum de remoqao nao 
eletiva de cateter, mas o uso de tecnicas assepticas rigorosas e a 
limitaqao da entrada atraves do cateter podem reduzir as taxas de 
sepse pela presenqa do acesso venoso. Febre acima de 38-38,5°C 
em um paciente com cateter central deve ser considerada uma 
infecqao pelo acesso venoso ate que se prove o contrario. Cultu- 
ras devem ser obtidas e antibioticos IV empiricamente iniciados. 
A remoqao do cateter pode ser necessaria em certas infecqoes (p. 
ex., fungicas) e a reposiqao do cateter pode ser adiada ate que a 
infecqao seja tratada. 

C. Complicacoes metabolicas 

Muitas das complicaqoes metabolicas da nutriqao IV estao re¬ 
lacionadas a deficiencias ou excesso de nutrientes nos llquidos 
administrados. Estas complicaqoes sao menos comuns como re- 
sultados da experiencia e melhorias nas soluqoes de nutrientes. 
Contudo, deficiencias especificas ainda ocorrem, especialmente 
no lactente prematuro. A prevenqao de deficiencias e excessos 
e dos disturbios metabolicos requer atenqao ao balanqo de nu¬ 
trientes, composiqao eletrolitica e taxa de infusao e monitora- 
mento cuidadoso, especialmente quando a composiqao ou a taxa 
de infusao sao alterados. 

Atualmente, a complicaqao metabolica mais desafiadora e 
a colestase, particularmente comum em lactentes prematuros 
de muito baixo peso ao nascer. A causa de colestase associada 
a NPT e desconhecida. Fatores de risco do paciente e medicas 
incluem prematuridade, sepse, hipoxia, cirurgia extensa (es¬ 
pecialmente cirurgia GI), ausencia de alimentaqao enteral e 
supercrescimento bacteriano do intestino delgado. Fatores de 
risco relacionados a nutriqao IV incluem excesso ou desbalanqo 
de aminoacidos, uso de emulsoes de lipideos a base de oleo de 
soja IV e duraqao prolongada de administraqao PN. Soluqoes 
de aminoacidos com adiqao de cisteina diminuem o risco de 
colestase. Praticas que podem minimizar a colestase incluem 
iniciar alimentaqao enteral, mesmo que minima, o mais breve 
possivel, evitar sepse com cuidados basicos meticulosos, evitar 
superalimentaqao, usar formulaqoes de aminoacidos que con- 
tenham cisteina e taurina, prevenir ou tratar super crescimento 


bacteriano do intestino delgado, proteger soluqoes de NPT do 
lumen e evitar medicaqoes hepatotoxicas. 

Gura KM et al.: Safety and efficacy of a fish oil based fat emulsion 
in the treatment of PN associated liver disease. Pediatrics 2008 
Mar;121(3):e678-686 [PMID 18310188). 

Kumpf VJ: Parenteral nutrition associated liver disease in adult and 
pediatric patients. Nutr Clin Pract 2006 Jun;21(3):279-290 [PMID 
16772545). 

NECESSIOADES E OFERTAS NUTRICIONAIS 
Energia 

Quando pacientes sao alimentados por via intravenosa, nenhum 
carboidrato ou gordura ingerido e absorvido, e nao e utilizada 
energia na absorqao de nutrientes. Estes fatores contam por pelo 
menos 7% da energia na dieta do paciente alimentado por via 
enteral. O paciente alimentado por via intravenosa geralmente 
gasta menos energia em atividade fisica por estar imobilizado no 
leito. Necessidades energeticas clinicas podem, entao, ser meno- 
res em crianqas alimentadas por via intravenosa e a queda na ati¬ 
vidade provavelmente adicione-se a estes valores, uma reduqao 
total de 10-15%. Diretrizes caloricas para a alimentaqao IV de 
lactentes e crianqas jovens estao descritas a seguir. 

As diretrizes sao medias, e os individuos variam considera- 
velmente. Fatores que aumentam significativamente as estima- 
tivas de necessidades energeticas incluem exposiqao a ambiente 
frio, febre, sepse, queimaduras, trauma, doenqa cardiaca ou pul- 
monar e recuperaqao do crescimento apos desnutriqao. 

Com poucas exceqoes, como alguns casos de insuficiencia 
respiratoria, pelo menos 50-60% das necessidades energeticas 
sao fornecidas sob a forma de glicose. Ate 40% das calorias 
podem ser fornecidas por emulsoes lipidicas IV. 

Glicose 

A densidade energetica da glicose IV (dextrose mono-hidratada) 
e 3,4 kcal/g. A glicose e a principal fonte energetica exogena for- 
necida pela alimentaqao total IV. A glicose IV suprime a glicone- 
ogenese e fornece substrato que pode ser oxidado diretamente, 
em especial pelo cerebro, hemacias e leucocitos e ferimentos. De- 
vido a alta osmolaridade das soluqoes de glicose (soro glicosado 
a 10% — SG 10% — tern 505 mOsm/kg de H 2 0), concentraqoes 
acima de 10-12,5% nao podem ser oferecidas via veia periferica 
ou acesso central posicionado inadequadamente. 

Diretrizes de dosagem : A quantidade inicial padrao de gli¬ 
cose administrada variara conforme a idade (Quadro 10-22). A 
tolerancia a glicose IV em geral aumenta rapidamente, devido 
primariamente a supressao da produqao hepatica de glicose en- 
dogena. A glicose pode ser aumentada em 2,5 g/kg/dia, em 2,5- 
5,0%/dia ou em 2,0-3,0 mg/kg/min/dia se nao houver glicosuria 
ou hiperglicemia. As infusoes finais padrao para lactentes via 
cateter venoso central adequadamente posicionado variam de 
15-25% de glicose, embora concentraqoes de ate 30% de glicose 
possam ser usadas em taxas de infusao baixas. A tolerancia as 
cargas de glicose IV esta marcadamente diminuida no neonato 
prematuro e nos estados hipermetabolicos. 
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Quadro 10-22 Diretrizes pediatricas de macronutrientes para a nutricao parental 



Glicose 

Aminoacidos 

Lipideos 

mg/kg/min 

g/kg/dia 

g/kg/dia 

g/kg/dia 

Idade 

50-60% kcal 

10-20% kcal 

30-40% kcal 

Pre-termo 

Inicial 5-8 

Inicial 7-11 

Inicial 1,5-2 

Inicial 0,5-1 


Max. 11-12,5 

Max. 16-18 

Max. 3-4 

Max. 2,5-3,5 

Nasdmento-12 meses 

Inicial 6-8 

Inicial 9-11 

Inicial 1,5-2 

Inicial 1 


Max. 11-15 

Max. 16-21,5 

Max. 3 

Max. 2,5-3,5 

1-6 anos 

Inicial 6-7 

Inicial 8-10 

Inicial 1-1,5 

Inicial 1 


Max. 10-12 

Max. 14-17 

Max. 1-2,5 

Max. 2,5-3,5 

> 6 anos 

Inicial 5-7 

Inicial 8-10 

Inicial 1 

Inicial 1 


Max. 9 

Max. 13 

Max. 1,5-2 

Max. 3 

> 10 anos 

Inicial 4-5 

Inicial 5-7 

Inicial 1 

Inicial 1 


Max. 6-7 

Max. 8-10 

Max. 1,5-2 

Max. 2-3 

Adolescentes 

Inicial 2-3 

Inicial 3-4 

Inicial 1 

Inicial 0,5-1 


Max. 5-6 

Max. 7-8 

Max. 1,5-2 

Max. 2 


Problemas associados a administrate) de glicose IV incluem 
hiperglicemia, hiperosmolaridade e glicosuria (com diurese 
osmotica e desidratato). Possiveis causas de hiperglicemia 
inesperada incluem as seguintes: (l)infusao inadvertida de 
concentrates mais elevadas de glicose do que o prescrito, (2) 
taxa de infusao nao uniforme, (3) sepse, (4) situaqao de estresse 
e (5) pancreatite. Insulina IV reduz hiperglicemia suprimindo 
a produ^ao de glicose hepatica e aumentando a captaqao de 
glicose pelos tecidos muscular e adiposo. Comumente aumenta 
as concentrates plasmaticas de lactato, mas nao necessaria- 
mente aumenta as taxas de oxidaqao de glicose; tambem pode 
diminuir a oxida^ao de acidos graxos, resultando em menos 
energia para o metabolismo. Assim, a insulina deve ser usada 
cautelosamente. Uma dose IV padrao e de 1 U/4 g de carboi- 
drato, mas quantidades muito menores podem ser adequadas e, 
comumente, inicia-se com 0,2-0,3 U/4 g de carboidrato. 

A hipoglicemia pode ocorrer apos decrescimo abrupto ou 
interrupqao da taxa de infusao de glicose IV. Quando e fornecida 
nutriqao IV ciclica, a carga de glicose IV deve ser diminuida fir- 
memente por 1-2 h antes de interromper a infusao. Se o acesso 
central tiver e ser removido, a glicose IV deve ser reduzida gra- 
dativamente ao longo de varias horas. 

As taxas maximas de oxidaqao para glicose infundida decaem 
com a idade. £ importante notar que as faixas para administra¬ 
te de glicose fornecidas no Quadro 10-22 sao diretrizes gerais 
e que a tolerancia individual do paciente e circunstancias clini- 
cas podem justificar a administrate de quantidades maiores ou 
menores de glicose. Quantidades de glicose exogena acima das 
taxas maximas de oxidaqao de glicose sao usadas inicialmente 
para substituir reservas depletadas de glicogenio; a lipogenese 
hepatica a seguir. A lipogenese resulta na liberate de dioxido 
de carbono, que, quando adicionado a quantidade de dioxido de 
carbono produzida pela oxidaqao da glicose (que e 40% maior do 
que a produzida pela oxidaqao lipidica), pode elevar a PaC 02 e 


agravar insuficiencia respiratoria ou impedir o desmame do res- 
pirador. 

Lipi'deos 

A densidade energetica das emulsoes lipidicas (20%) e 10 keal/g 
de lipideo ou 2 kcal/mL de infusao. Os lipideos sao derivados 
tanto do oleo de soja quanto de cartamo. Todos consistem em 
mais de 50% de acido linoleico e 4-9% de acido linolenico. £ 
reconhecido que este alto nivel de acido linoleico nao e ideal, 
exceto quando pequenas quantidades de lipideos sao fornecidas 
para prevenir deficiencia de acidos graxos essenciais. Espera-se 
que, no futuro breve, seja possivel aprimorar as emulsoes lipi¬ 
dicas. Uma vez que as emulsoes lipidicas a 10 e 20% contem as 
mesmas concentrates de fosfolipideos, uma soluqao de 10% 
fornece mais fosfolipideos por grama de lipideo do que uma so- 
luqao de 20%. As emulsoes lipidicas a 20% sao preferidas. Os 
lipideos IV sao frequentemente usados para fornecer 30-40% das 
necessidades caloricas para lactentes e ate 30% das calorias ne- 
cessarias para crianqas maiores e adolescentes. 

O nivel de atividade da lipase lipoproteica (LPL) e o fator li- 
mitante da velocidade na taxa de metabolismo e depurate de 
emulsoes lipidicas da circulaqao. A atividade da LPL e inibida ou 
diminuida por desnutrito, leucotrienos, imaturidade, hormo- 
nio do crescimento, hipercolesterolemia, hiperfosfolipidemia e 
teofilina. A atividade da LPL e aumentada por glicose, insulina, 
lipideos, catecolamina e exercicio fisico. A varfarina libera LPL 
do endotelio na circulaqao e aumenta a taxa de hidrolise e de 
depuraqao de triglicerideos. Em lactentes prematuros pequenos, 
infusoes de baixas doses de varfarina podem aumentar a toleran¬ 
cia a emulsao lipidica IV. 

Em geral, efeitos adversos dos lipideos IV podem ser evitados 
iniciando-se com quantidades modestas e progressao cautelosa a luz 
dos resultados do monitoramento de triglicerideos e circunstancias 
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clinicas. Em casos de sepse grave, especial atenijao e necessaria para 
assegurar que o lipideo seja metabolizado efetivamente. O monito- 
ramento de uso a longo prazo tambem e essencial. 

Diretrizes de dosagem de lipideos IV: Verificar triglicerideos 
sericos antes de iniciar e apos aumentar a dosagem. Comeijar 
com 1 g/kg/dia, administrar por 12-20 h ou 24 h em lactentes 
pequenos prematuros. Progredir em 0,5-1,0 g/kg/dia a cada 
1-2 dias ate atingir a meta (ver Quadro 10-22). 

Como regra geral, nao aumentar a dose se o nivel serico 
de triglicerideos estiver acima de 250 mg/dL durante infusao 
(150 mg/dL em neonatos) ou se o nivel for maior de 150 mg/dL 
6-12 h apos cessa^ao da infusao de lipideos. 

Niveis sericos de triglicerideos acima de 400-600 mg/dL 
podem precipitar um quadro clinico de pancreatite. Em pacien- 
tes em que as quantidades normals de lipideos IV sao contraindi- 
cadas, 4-8% das calorias como lipideos IV devem ser fornecidos 
(300 mg de acido linoleico/100 kcal) para prevenir deficiencia de 
acidos graxos essenciais. Recem-nascidos e pacientes pediatricos 
com desnutri^ao que recebem nutriijao parenteral sem lipideos 
estao em alto risco para deficiencia de AGE devido as reservas 
limitadas de gorduras. 

Nitrogenio 

Um grama de nitrogenio corresponde a 6,25 g de proteinas (1 g 
de proteina contem 16% de nitrogenio). A densidade calorica da 
proteina e igual a 4 kcal/g. 

A. Necessidades proteicas 

As necessidades proteicas para alimenta^ao IV sao as mesmas 
daquelas para alimenta^ao oral normal (ver Quadro 10-2). 

B. Solucdes de aminoacidos intravenosas 

As necessidades de nitrogenio podem ser preenchidas por qual- 
quer uma das solutes de aminoacidos disponiveis no mercado. 
Para crian^as maiores e adultos, nenhuma das prepara^oes pa- 
drao tem uma clara vantagem sobre as outras como fontes de 
aminoacidos. Para recem-nascido, contudo, incluindo prematu¬ 
ros, evidencias acumuladas sugerem que o uso de TrophAmine 
(McGraw) esta associado a um perfil plasmatico de aminoacidos 
normal, maior reten<;ao de nitrogenio e uma menor incidencia de 
colestase. TrophAmine contem 60% de aminoacidos essenciais, e 
relativamente rica em aminoacidos de cadeia ramificada, contem 
taurina e e compativel com a adiijao de cisteina dentro de 24-48 h 
apos sua administrate. O pH relativamente baixo da TrophAmine 
e tambem vantajoso para a solubilidade de calcio e fosforo. 

C. Diretrizes de dosagem 

Aminoacidos podem ser iniciados a 1-2 g/kg/dia na maioria dos 
pacientes (ver Quadro 10-22). Em lactentes gravemente desnu- 
tridos, a quantidade inicial deve ser de 1,0 g/kg/dia. Mesmo em 
lactentes de muito baixo peso ao nascer, ha evidencia de que 
quantidades iniciais mais elevadas de aminoacidos sao toleradas 
com pequena indicate de “toxicidade” proteica. Maiores quan¬ 
tidades de aminoacidos em relate as calorias podem minimizar 


o grau de balamjo nitrogenado negativo mesmo quando a in¬ 
fusao e hipocalorica. A ingestao de aminoacidos pode ser au- 
mentada em 0,5-1,0 g/kg/dia ate a meta. Normalmente, a infusao 
final contera 2-3% de aminoacidos, dependendo da taxa de in¬ 
fusao. A concentrate nao deve superar 2% em infusoes de veias 
perifericas devido a osmolaridade. 

D. Monitoramento 

O monitoramento para tolerancia das solutes de aminoacidos 
IV deve incluir dosagem de rotina de ureia nitrogenada sangui- 
nea. Fosfatase alcalina, Y-glutamiltransferase e bilirrubina seri- 
cas devem ser monitoradas para detectar a instalaijao de doencpa 
hepatica colestatica. 

Minerals e eletrolitos 

A. Calcio, fosforo e magnesio 

Recem-nascidos a termo ou prematuros alimentados por via 
intravenosa devem receber quantidades relativamente grandes 
de calcio e fosforo. As recomendaqoes atuais sao as seguintes: 
500-600 mg/L de calcio; 400-500 mg/L de fosforo; e 50-70 mg/L de 
magnesio. Apos 1 ano de idade, as recomendaqoes sao as seguintes: 
200-400 mg/L de calcio; 150-300 mg/L de fosforo; e 20-40 mg/L 
de magnesio. A razao calcio/fosforo deve ser 1,3:1,0 por peso ou 
1:1 por razao molar. Essas recomenda^oes sao apresentadas em 
miligramas por litro de infusao para evitar administrate inad- 
vertida de concentrates de calcio e fosforo elevadas, que podem 
provocar precipita^ao no interior das linhas venosas. Durante 
periodos de restrkpao hidrica, deve-se tomar cuidado para nao 
aumentar inadvertidamente a concentraqao de calcio e fosforo na 
infusao. Essas recomendaijoes pressupoem uma ingesta hidrica 
media de 120-150 mL/kg/dia e uma infusao de 25 g de aminoaci¬ 
dos por litro. Com concentrates mais baixas de aminoacidos, as 
concentrates de calcio e fosforo devem ser reduzidas. 

B. Eletrolitos 

Recomendates padrao sao fornecidas no Quadro 10-23. Apos 
as necessidades de cloro serem atingidas, o remanescente anio- 
nico requerido para balancear a carga cationica deve ser ofere- 
cido na forma de acetato para evitar a possibilidade de acidose 
resultante do excesso de cloro. As concentrates requeridas de 
eletrolitos dependem, em parte, da taxa de infusao e devem ser 
modificadas se as taxas de infusao forem nao geralmente baixas 
ou altas e se houver indicates especificas em pacientes indivi- 
dualizados. Sodio IV deve ser administrado com moderaijao em 
pacientes gravemente desnutridos devido a disfumpao da mem- 
brana e dos altos niveis intracelulares de sodio. Reciprocamente, 
quantidades maiores de potassio estao indicadas. A reposiijao hi¬ 
drica e eletrolitico deve ser oferecida em uma infusao separada. 

C. Oligoelementos 

Aportes IV recomendados de oligoelementos sao as seguintes: 
100 mcg/kg de zinco, 20 mcg/kg de cobre, 1 mcg/kg de man- 
ganes, 0,2 mcg/kg de cromo, 2 mcg/kg de selenio e 1 mcg/kg 
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Quadro 10-23 Necessidades eletroh'ticas para a nutricao parenteral 


Eletrolito 

Lactente pre-termo 

Lactente a termo 

Crianca 

Adolescente 

Sodio 

2-5 mEq/kg 

2-3 mEq/kg 

2-3 mEq/kg 

60-150 mEq/dia 

Cloreto 

2-5 mEq/kg 

2-3 mEq/kg 

2-3 mEq/kg 

60-150 mEq/dia 

Potassio 

2-3 mEq/kg 

2-3 mEq/kg 

2-3 mEq/kg 

70-180 mEq/dia 


de iodo. Vale notar que as necessidades de zinco IV podem ser 
ate de 400 mcg/kg para lactentes prematuros e podem chegar a 
250 mcg/kg para criangas com sindrome do intestino curto e 
perdas GI significativas de zinco. Quando a nutrigao IV e suple- 
mentar ou limitada a menos de duas semanas e nao ha deficien- 
cias nutricionais preexistentes, rotineiramente e necessario repor 
apenas o zinco. 

As necessidades de cobre IV sao relativamente baixas nos 
bebes pequenos devido a presenga de reservas hepaticas de cobre. 
Estas sao significativas mesmo no feto de 28 semanas. Os niveis 
circulantes de cobre e manganes devem ser monitorados na pre¬ 
senga de doen 9 a hepatica colestatica. Se nao for possivel o moni- 
toramento, a retirada temporaria de cobre e manganes adicionais 


e aconselhavel. Cobre e manganes sao excretados primariamente 
na bile, mas selenio, cromo e molibdenio sao excretados primaria¬ 
mente na urina. Portanto, estes oligoelementos devem ser admi- 
nistrados com precaugao na presen 9 a de falencia renal. 

Vitaminas 

Duas formulagoes vitaminicas estao disponiveis para uso na 
nutrigao parental pediatrica: MVI Pediatric e MVI-12 (Astra¬ 
Zeneca). MVI Pediatric content os seguintes: vitamina A 0,7 mg; 
vitamina D 400 UI; vitamina E 7 mg; vitamina K 200 cmg; acido 
ascorbico 80 mg; tiamina 1,2 mg; riboflavina 1,4 mg; niacinamida 
17 mg; piridoxina 1 mg; vitamina B 12 1 meg; acido folico 140 meg; 


Quadro 10-24 Resumo do monitoramento sugerido para a nutricao parenteral 


Variaveis 

Fase aguda 

Longo prazo b 

Crescimento 

Diariamente 

Semanalmente 

Peso 

Semanalmente 

Comprimento 

Semanalmente 


Circunferencia cefalica 

Urina 



Glicosina (fita reagente) 

A cada miccao 

Quando ha alteracoes no aporte ou estado clinico 

Densidade 

Miccao 


Volume 

Diariamente 

Sangue 



Glicemia 

4 h apos alteracoes e, apos, diariamente duas vezes/dia 

Semanalmente 

Na+, K+, Cl- C0 2 , ureia 

Diariamente por dois dias apos alteracoes 3 , depois 
duas vezes por semana 

Semanalmente 

Ca 2+ , Mg 2+ , P 

No inicio, depois duas vezes por semana 

Semanalmente 

Proteinas totais, albumina, bilirrubina, 
aspartato transaminase e fosfatase 
alcalina 

No inicio, depois semanalmente 

A cada duas semanas 

Zinco e Cobre 

No inicio, de acordo com as indicacoes clinicas 

Mensalmente 

Iriglicerideos 

No inicio, urn dia apos alteracoes 3 , depois 
semanalmente 

Semanalmente 

Hemograma 

No inicio, depois duas vezes por semana de acordo 
com as indicacoes clinicas (ver texto) 

Duas vezes por semana 


a As alteracoes incluem as alteracoes da concentracao ou taxa de infusao. 

b 0 monitoramento a longo prazo pode ser gradativamente reduzido para mensalmente ou menos, dependendo da idade, do diagnostico e do estado 
clinico do paciente. 
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pantotenato 5 mg e biotina 20 meg. As doses recomendadas sao as 
seguintes: 5 ml para criamjas pesando mais de 3 kg, 3,25 mL para 
lactentes de 1-3 kg e 1,5 mL para lactentes pesando menos de 1 kg. 
Crianqas maiores de 11 anos podem receber 10 mL da formulaqao 
adulta, MVI-12, que contem as seguintes: 1 mg de vitamina A; 
200 UI de vitamina D; 10 mg de vitamina E; 100 mg de acido as- 
corbico; 3 mg de tiamina; 3,6 mg de riboflavina; 40 mg de niacina- 
mida; 4 mg de piridoxina; 5 meg de vitamina B 12 ; 400 meg de acido 
folico; 15 mg de pantotenato e 60 meg de biotina. MVI-12 nao 
contem vitamina K. 

Preparaqoes lipidicas IV contem tocoferol suficiente para 
influenciar os niveis sanguineos totais de tocoferol. A maioria 
do tocoferol nas emulsoes de oleo de soja e a-tocoferol, que 
apresenta substancialmente menos atividade biologica que o 
a-tocoferol presente nas emulsoes de oleo de cartamo. 

Uma dose de 40 Ul/kg/dia de vitamina D (maximo de 
400 Ul/dia) e adequada tanto por recem-nascidos a termo como 
pre-termo. 

Necessidades hidricas 

O volume hidrico inicial e os incrementos subsequentes na taxa 
de infusao sao determinados pelas necessidades hidricas, o es- 
tado clinico do paciente e a extensao ate qual a administra^ao 
adicional hidrica pode ser tolerada e que pode ser necessaria 
para alcan^ar a ingesta de nutrientes adequada. O calculo de vo¬ 
lumes hidricos iniciais para serem administrados deve basear-se 
na pratica pediatrica padrao. A tolerancia a taxas mais altas de 
infusao deve ser determinada caso a caso. Se for necessaria repo- 
siqao de liquidos por perdas anormais, estes devem ser adminis¬ 
trados por um acesso venoso separado. 

Monitoramento 

Os sinais vitais devem ser verificados a cada turno. Com cateter 
central in situ, uma febre superior a 38,5°C requer que sejam 
realizadas hemoculturas periferica e central, urocultura, exame 
fisico complete e exame do local de inserqao do acesso venoso. A 
instabilidade dos sinais vitais, leucocitose com desvio a esquerda 
e glicosuria sugerem sepse. A remoqao do cateter venoso central 
deve ser considerada se o paciente apresentar-se toxemico ou 
nao responder aos antibioticos. 


A. Exame fisico 

Monitorar especialmente hepatomegalia (o diagnostico diferen- 
cial inclui sobrecarga hidrica, insuficiencia cardiaca congestiva, 
esteatose e hepatite) e edema (diagnostico diferencial inclui 
sobrecarga hidrica, insuficiencia cardiaca, hipoalbuminemia e 
trombose de veia cava superior). 

B. Registro de aporte e perdas 

Calorias e volume oferecidos devem ser calculados de acordo 
com os registros de aportes e perdas do dia anterior (o registro 
do que o paciente efetivamente recebeu, e nao o do que foi pres- 
crito). As seguintes entradas devem ser anotadas em folhas de 
fluxo: liquidos IV, enterais e totais (mL/kg/dia); glicose (g/kg/dia 
ou mg/kg/min); proteinas (g/kg/dia); lipideos (g/kg/dia); energia 
(keal/kg/dia); e porcentagem de energia na nutriqao enteral. 

C. Crescimento, urina e sangue 

As diretrizes para rotina de monitoramento sao fornecidas no 
Quadro 10-24. Estas sao necessidades minimas, exceto no pa¬ 
ciente estavel a longo prazo. As variaveis individuals devem ser 
monitoradas com mais frequencia quando indicadas, assim como 
variaveis adicionais ou indicates clinicas. Por exemplo, analise 
de amonia no sangue pode ser solicitada para um lactente com 
letargia, palidez, crescimento insuficiente, acidose, azotemia ou 
resultados de testes hepaticos anormais. 
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for Clinical Nutrition. Am J Clin Nutr 1988;48:1324 [PMID: 
3142247], 

Joffe A et al.: Nutritional support for critically ill children. Cochrane 
Database Syst Rev 2009 Apr 15;(2):CD005144 [Review] [PMID 
19370617], 

Skillman HE, Wishmeyer PE: Nutrition therapy in critically ill in¬ 
fants and children. JPEN 2008 Sept-Oct;32(5):520-534 [PMID 
18753390], 
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SUPORTE AVANCADO DE VIDA PARA 
LACTENTES E CRiANCAS MAIORES 


Diante de uma crianpa seriamente enferma ou traumatizada, uma 
abordagem sistematica e a determinapao rapida do seu estado fi- 
siologico, com inicio concomitante de medidas de reanimapao, e 
imperativa. O manejo inicial deve ser direcionado a correpao de 
qualquer disturbio fisiologico. Especificamente, deve-se avaliar a 
via respiratoria para alguma obstrupao, analisar o estado respira¬ 
torio e investigar choque. A intervenpao para corrigir quaisquer 
anormalidades nestes tres parametros deve ser empreendida ime- 
diatamente. Depois desta intervenpao inicial, o prestador da assis- 
tencia deve, entao, considerar cuidadosamente a causa subjacente, 
com enfoque no que for tratavel ou reversivel. Podem ser feitos 
ai diagnosticos especificos, e uma terapia-alvo definida pode ser 
iniciada (p. ex., glicose intravenosa para hipoglicemia). 

A parada cardiaca pediatrica representa mais frequentemente 
deteriorapao respiratoria progressiva, ou choque, do que etiolo- 
gias cardiacas primarias. A deteriorapao nao reconhecida pode 
levar a bradicardia, a respirapao agonica e, finalmente, a assis- 
tolia. A resultante agressao hipoxica e isquemica ao cerebro e 
outros orgaos vitais tornam a recuperapao neurologica extrema- 
mente improvavel, mesmo no evento duvidoso de que a crianpa 
sobreviva a parada. As crianpas que respondem a intervenpao 
rapida apenas com ventilapao e oxigenapao, ou a menos de 5 mi- 
nutos de suporte avanpado a vida, tem uma probabilidade muito 
maior de uma sobrevivencia neurologicamente intacta. Portanto, 
e essencial reconhecer a crianpa que esta em risco de progredir 
para parada cardiorrespiratoria, fornecendo uma intervenpao 
agressiva antes que ocorra a assistolia. 

Nota: Precaupoes-padrao (equipamentos de protepao pes- 
soal) devem ser mantidas durante os esforqos de reanimaqao. 

0 ABC DA REANIMACAO 

Qualquer crianqa gravemente enferma deve ser avaliada de ma- 
neira rapida em uma sequencia deliberada de abertura da via 
respiratoria, adequaqao da respiraqao (breathing, em ingles) e 


integridade da circulaqao. O disturbio em cada ponto deve ser 
corrigido antes de se prosseguir. Assim, se a via respiratoria de 
uma crianqa estiver obstruida, ela deve ser aberta (p. ex., pelo po- 
sicionamento da cabeqa e manobra de levantamento do queixo) 
antes que a respiraqao e a circulaqao sejam avaliadas. 

Abertura da via respiratoria 

Olhe, ouqa e sinta a patencia da via respiratoria superior: Olhe 
movimentos da parede toracica ou abdominal sugestivos de es- 
forqo respiratorio. Oupa ruldos respiratorios adventicios, como 
estridor, estertor ou gargarejo. Colocar um estetoscopio sobre a 
boca ou a traqueia melhora a capacidade de se ouvir a entrada 
de ar. Sinta o movimento do ar com sua face proxima da boca 
e nariz da crianpa. Evidencia de esforqo para respirar e traba- 
lho respiratorio aumentado, sem movimento de ar, e sugestivo 
de obstruqao da via respiratoria. A obstruqao significante da via 
respiratoria frequentemente esta associada a alteraqao do nivel 
de consciencia, incluindo agitaqao ou letargia. 

A via respiratoria e controlada inicialmente por meios nao 
invasivos, como administrapao de oxigenio, levantamento 
do queixo, elevapao da mandibula, aspirapao, ou ventilapao 
bolsa-valva-mascara. Manobras invasivas, como intubapao en- 
dotraqueal, inserpao de mascara laringea, ou, raramente, cricoti- 
reoidotomia, sao necessarias se as manobras supracitadas forem 
malsucedidas. Se houver suspeita de lesao do pescopo, a coluna 
cervical deve ser imobilizada e impedida de sofrer flexao ou ex- 
tensao. (Ver sepao sobre Abordagem ao Paciente de Trauma Pe- 
diatrico, adiante.) A discussao a seguir presume que o suporte 
basico a vida tenha sido instituido. 

O conhecimento da anatomia pediatrica e importante para o 
manejo da via respiratoria. As linguas das crianpas sao grandes 
em relapao a suas cavidades orais, e a laringe e alta e localizada 
anteriormente. Os lactentes tem respirapao nasal obrigatoria; 
portanto, secrepoes, sangue ou corpos estranhos na nasofaringe 
podem causar dificuldade respiratoria significativa. 

A. Colocar a cabepa na posipao de quern fareja. O pescopo deve 
ser levemente flexionado, e a cabepa estendida suavemente, 
de modo a trazer a face para frente. Esta posipao alinha os 
pianos oral, faringiano e traqueal. Reposicionar a cabepa, se 
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▲ Figura 11-1 Posicionamento correto da crianca com me- 
nos de 8 anos de idade para alinhamento otimo da via res- 
piratoria: uma toalha ou lencol dobrado e colocado embaixo 
dos ombros para acomodar o occiput e alinhar as vias respira- 
torias oral, faringiana e traqueal. 

a obstruqao de via respiratoria persistir, depois da inclina^ao 
da cabeqa e elevaqao da mandibula. Em lactentes e crianqas 
com menos de aproximadamente 8 anos de idade, o occiput 
relativamente grande causa uma grande flexao do pescocpo e 
mau posicionamento da via respiratoria. Isso e avaliado co- 
locando-se uma toalha enrolada embaixo dos ombros, assim 
fazendo com que a crianqa retorne a uma posfipao neutra (Fi¬ 
gura 11-1). Em uma crianqa maior, uma extensao levemente 
maior da cabe^a e necessaria. Evitar a hiperextensao do pes- 
co^o, especialmente em lactentes. 

B. Realizar o levantamento do queixo ou manobra de eleva^ao 
da mandibula (Figura 11-2). Levantar o queixo enquanto 
evita pressao sobre o triangulo submentoniano, ou levantar a 


mandibula por tracpao para cima sobre o seu angulo. A incli- 
nacao da cabe^a nao deve ser feita se ha a possibilidade de 
lesao da coluna cervical. 

C. Aspirar qualquer material estranho da boca. 

D. Remover corpos estranhos visiveis, usando os dedos, ou uma 
pinqa de Magill. Visualizar, por meio de um laringoscopio, se 
necessario. Nao devem ser feitas tentativas de limpeza com o 
dedo as cegas. 

E. A inser^ao de uma via respiratoria auxiliar, tal como uma 
canula orofaringea ou nasofaringea (Figura 11-3), alivia a 
obstru^ao de via respiratoria superior devido ao prolapso da 
lingua para a faringe posterior. Esta e a causa mais comum 
de obstru^ao de via respiratoria em crianqas inconscientes. 
O tamanho correto de uma canula orofaringea e obtido pela 
medida da linha gengival central superior ao angulo da man¬ 
dibula (Figura 11-4), e ela so deve ser usada na vitima in- 
consciente. Canulas nasofaringeas devem caber justas dentro 
das narinas, devendo ter o comprimento igual a distancia da 
narina ao tragus (Figura 11-5). Esta via respiratoria auxiliar 
deve ser evitada em crian^as com lesoes significativas da re- 
giao central da face, devido ao risco de perfuraqao intracra- 
niana atraves de uma placa cribiforme danificada. 

Respiracao 

A avaliaqao do estado respiratorio e largamente obtida pela ins- 
pe^ao. Olhe a elevaqao e queda adequada e simetrica do torax, a 
frequencia e esfor^o da respiraqao (p. ex., retraces, batimentos de 
asas de nariz e gemidos), o uso de musculos acessorios, a cor da 
pele e o desvio da traqueia. Observe o estado mental. Medida da 
oximetria de pulso e determinaqao da pressao expiratoria final de 
C0 2 , se disponiveis, sao altamente desejaveis. Ouga ruidos respira- 
torios adventicios, como sibilos. Ausculte para perceber a entrada 
de ar, a simetria do murmurio vesicular e estertores crepitantes. 
Sinta a crepita^ao subcutanea. 





A B 

▲ Figura 11-2 A: Abertura da via respiratoria com a inclinacao da cabeca e levantamento do queixo em pacientes sem preo- 
cupacao de traumatismo da coluna: levantar delicadamente o queixo com uma das maos e empurrar a testa para baixo com 
a outra mao. B: Abertura da via respiratoria com elevacao da mandibula em pacientes com preocupacao de traumatismo da 
coluna: levantar os angulos da mandibula; isto move a mandibula e a lingua para frente e abre a via respiratoria sem entortar 
o pescoco. 
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A Figura 11-3 A: Canulas orofarlngeas de varios tamanhos. B: Canulas nasofaringeas de tamanhos diferentes. 


Se a respiraqao espontanea e inadequada, iniciar a ventilaqao 
de pressao positiva com bolsa-mascara e oxigenio a 100% e coor- 
denar a insufla^ao com os esfor^os do paciente, se presentes. Ga- 
rantir uma selagem apropriada escolhendo uma mascara que 
abarque a area desde a ponte do nariz a chanfradura do queixo. 
Formar com a mao uma pin^a em C em volta da mascara para 
que ela fique selada apertadamente a face da crian^a. Os dedos 
polegar e indicador formam o “C” enquanto o medio, o anular e 
o minimo levantam a mandibula para dentro da mascara (Fi¬ 
gura 11-6). A ventila^ao por duas pessoas usando a tecnica e 
otima. A adequa^ao da ventila^ao e refletida em movimentos 
adequados do torax e ausculta de boa entrada de ar bilateral- 
mente. Se o torax nao se eleva e cai facilmente com a insufla^o, 
reposicionar a via respiratoria como descrito previamente. Reali- 
zar manobras de extraijao de corpo estranho da via respiratoria 
se esta permanecer obstruida, inclusive visualizando a via 


respiratoria com laringoscopio e utilizando pinqa de Magill. A 
presenqa de sons respiratorios assimetricos em uma crian 9 a em 
choque, ou em dificuldade respiratoria grave, sugere pneumoto- 
rax e e uma indica^ao de toracostomia com agulha. Em criam;as 
pequenas, a transmissao de ruidos respiratorios atraves do torax 
pode dificultar a capacidade de se auscultar a presem;a de um 
pneumotorax. A ventila 9 ao com bolsa-mascara e efetiva na 
grande maioria dos casos. 

Nota: Oxigena 9 ao e ventila 9 ao efetivas sao as chaves da rea- 
nima 9 ao bem-sucedida. 

Usar pressao cricoide (manobra de Sellick) durante toda ven- 
tila 9 ao com pressao positiva, intubar a traqueia em pacientes nao 
responsivos a ventila 9 ao com bolsa-mascara, naqueles em coma, 
naqueles que requerem prote 9 ao da via respiratoria, ou naqueles 
que necessitarao de ventila 9 ao prolongada. A cricotireoidoto- 
mia raramente e necessaria. Tecnicas avan 9 adas de manejo da 




A Figura 11-4 Selecao do tamanho da canula orofan'ngea: 
segurar a canula junto da face da crianca e estimar o tama- 
nho apropriado medindo da linha gengival central superior ao 
angulo da mandibula. 


A Figura 11-5 Selecao do tamanho da canula nasofarlngea: 
segurar a canula junto da face da crianca e estimar o tamanho 
apropriado medindo da narina ao tragus. 
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▲ Figura 11-6 A. Ventilacao com bolsa-valva-mascara, tec- 
nica com uma pessoa: o dedo polegar e o indicador formam o 
"C", rodeando a mascara, enquanto o medio, o anular e o mi- 
nimo levantam a mandibula para dentro da mascara. B: Ven¬ 
tilacao com bolsa-valva-mascara, tecnica com duas pessoas: 
o primeiro socorrista forma as pincas "C" e "E" com ambas as 
maos; o segundo socorrista fornece a ventilacao. 


via respiratoria sao descritas nas references que acompanham 
esta seqao. (Ver tambem a seqao sobre Abordagem ao Paciente 
de Trauma Pediatrico, adiante.) 

Circulacao 

O diagnostico de choque pode e deve ser feito por exame clinico, 
devendo ser feito rapidamente. As avaliaqoes clinicas A-F aju- 
dam na analise da perfusao. 

A. Pulsos 

Verificar a qualidade dos pulsos perifericos. Os pulsos tornam-se 
fracos e filiformes somente na hipovolemia grave. Comparar os 
pulsos perifericos com os pulsos centrais. No lactente, os pulsos 
centrais devem ser verificados na arteria braquial. 

B. Frequencia cardiaca 

Comparar com os valores normals especificos por idade. A ta- 
quicardia pode ser um sinal inespecifico de sofrimento; bradi- 
cardia para a idade e um sinal pre-parada, sendo uma indicaqao 
para reanimaqao agressiva. 

C. Extremidades 

A medida que o choque progride, as extremidades se tornam 
mais frias, da parte distal para a proximal. Uma crianqa cujas 


extremidades estao frias no sentido distal aos cotovelos e joelhos 
esta em choque grave. 

D. Tempo de reenchimento capilar 

Este e um indicador importante da perfusao; mais longo que 2 s 
e anormal, a menos que a crianqa esteja fria. 

E. Estado mental 

Hipoxia, hipercapnia, ou isquemia resultarao em estado mental 
alterado. Outras condiqoes trataveis importantes, como hemor- 
ragia intracraniana, meningite e hipoglicemia, tambem podem 
resultar em alteraqao do estado mental. 

F. Cor da pele 

Pele palida, cinzenta, mosqueada, ou cinerea — todas indicam 
estado circulatorio comprometido. 

G. Pressao arterial 

£ importante lembrar que o choque (perfusao inadequada de 
orgaos vitais) pode estar presente antes que a pressao arterial 
caia abaixo dos limites normals para a idade. Quando o volume 
intravascular cai, a resistencia vascular periferica aumenta. A 
pressao arterial se mantem ate que haja uma depleqao de 35-40% 
do volume sanguineo, seguida por uma deterioraqao precipitosa 
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e, frequentemente, irreversivel. 0 choque que ocorre com quais- 
quer sinais de perfusao diminuida, mas pressao arterial normal, 
e o choque compensado. Quando a pressao arterial tambem cai, 
esta presente o choque hipotensivo. A determina^ao da pressao 
arterial deve ser feita manualmente, usando-se um manguito de 
tamanho apropriado, porque os esfigmomanometros automati- 
cos podem dar leituras erroneas em crian^as. 

MANEJO DO CHOQUE 

O acesso IV e essencial, mas pode ser dificil de estabelecer em 
crian 9 as com choque. O acesso periferico, especialmente pelas 
veias antecubitais, deve ser tentado primeiramente, mas o catete- 
rismo central deve seguir-se rapidamente, se o acesso periferico 
for malsucedido. Alternativas sao o cateterismo percutaneo de 
veias femorais, subclavias, ou jugulares internas ou externas; a 
dissec^o em sitios antecubitais, femorais, ou safenos; ou acessos 
intraosseos (10) (Figura 11-7). Considerar a coloca^ao de agulha 
10 em qualquer crian^a gravemente enferma, quando o acesso 



A Figura 11-7 Tecnica de cateterismo intraosseo. 0 acesso 10 
e inserido segurando-se o cabo da agulha firmemente com a 
palma da mao e fazendo um angulo perpendicular da ponta 
da agulha a superflcie anterior da tibia, aproximadamente 
dois dedos no sentido distal ao plato deste osso. Com um mo- 
vimento firme, em torcao, introduzir a agulha ate sentir uma 
diminuicao subita da resistencia quando a agulha penetrar 
no espaco medular. A aspiracao de sangue e medula ossea 
confirma a colocacao 10. 


venoso nao pode ser estabelecido rapidamente. Decisoes sobre 
um acesso mais invasivo devem basear-se na pericia individual, 
assim como na urgencia da obtempao do acesso. Usar cateteres 
curtos, de grosso calibre, para permitir velocidades maximas de 
fluxo. Em crian^as gravemente enfermas, dois acessos IV devem 
ser instalados. Em recem-nascidos, a veia umbilical pode ser 
cateterizada. Considerar o acesso arterial, se monitoracpao ba- 
timento a batimento ou exames laboratoriais frequentes forem 
necessarios. 

Diferenciacao de estados de choque 
e terapia inicial 

O tratamento para a circulaijao inadequada e determinado pela 
causa da falencia circulatoria. 

A. Choque hipovolemico 

O tipo mais comum de choque na populaijao pediatrica e por 
hipovolemia. Causas frequentes incluem desidrataijao, diabete, 
doen 9 a provocada pelo calor, hemorragia e queimaduras. Soro 
fisiologico ou lactato de Ringer (cristaloide isotonico) e admi- 
nistrado como terapia inicial. Dar 20 mL/kg de peso corporal, 
repetindo se necessario, com reavalia 9 oes frequentes, ate que a 
perfusao se normalize. As crian 9 as toleram grandes volumes de 
reposi 9 ao de liquido. Tipicamente, no choque hipovolemico, nao 
mais que 60 mL/kg sao necessarios, mas um volume maior pode 
ser requerido, se as perdas continuas forem graves. A monitora- 
9 ao apropriada e a reavalia 9 ao guiarao o tratamento. A transfu- 
sao com papa de hemacias esta indicada nos pacientes de trauma 
que nao responderem a duas aplica 9 oes de solu 9 ao de cristaloide 
em bolo. Vasopressores nao sao necessarios em estados hipovo- 
lemicos simples. 

B. Choque distributive 

O choque distributive resulta de capacidade vascular aumentada 
com volume circulante normal. Os exemplos sao sepse, anafila- 
xia e lesao da medula espinal. A terapia inicial e, novamente, a 
repos^ao isotonica de volume com cristaloide, mas podem ser 
necessarios vasopressores, se a perfusao nao se normalizar apos 
a administra 9 ao em bolo de 20 mL/kg de cristaloide, duas vezes. 
As crian 9 as em choque distributive devem ser internadas em 
uma unidade pediatrica de terapia intensiva. 

C. Choque cardiogenico 

O choque cardiogenico pode ocorrer como uma complica 9 ao 
de miocardiopatia congenita, miocardite, arritmias, intoxica- 
9 oes (p. ex., clonidina, antidepressivos triciclicos), ou como uma 
complica 9 ao de choque prolongado devido a qualquer causa. O 
diagnostico e sugerido por qualquer dos seguintes sinais: ritmo 
cardiaco anormal, veias do pesco 90 distendidas, estertores crepi- 
tantes, bulhas cardiacas anormais, como B 3 ou B 4 , atrito pericar- 
dico, pressao do pulso estreita, ou hepatomegalia. As radiografias 
de torax podem mostrar cardiomegalia e edema pulmonar. Um 
bolo inicial de cristaloide pode ser dado, mas vasopressores 
e, possivelmente, redutores da pos-carga sao necessarios para 
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melhorar a perfusao. Fazer multiplas aplicaqoes de bolo e dele- 
terio. Uma monitoraqao cardiorrespiratoria abrangente e neces- 
saria. As crianqas em choque cardiogenico devem ser internadas 
em uma unidade pediatrica de terapia intensiva. 

Observacao e manejo adicional 

Deve-se reavaliar clinicamente a resposta fisiologica a cada bolo de 
llquido, para determinar necessidades adicionais. Determinaqoes 
seriadas da pressao venosa central, ou uma radiografia do torax, 
podem ajudar a determinar o estado da volemia. Colocar uma 
sonda vesical de permanencia para monitorar o debito urinario. 

Deve-se ter cautela com a reposiqao de volume se a pressao 
intracraniana estiver potencialmente elevada, como no trauma- 
tismo craniano grave, na cetoacidose diabetica, ou na meningite. 
Mesmo em tais situaqoes, entretanto, o volume vascular normal 
precisa ser restabelecido, a fim de se obter uma pressao arterial 
media adequada, e, assim, a pressao de perfusao cerebral. 

RESUMO DA REANIMACAO CARDIORRESPIRATORIA 

Avaliar o ABC de modo sequencial e, antes de analisar o pro¬ 
ximo sistema, intervir imediatamente se um disturbio fisiologico 
for detectado. E essencial que cada sistema seja reavaliado depois 
de cada intervenqao, para garantir a melhora e prevenir a falta de 
reconhecimento da deterioraqao clinica. 

ECC Committee, Subcommittees and Task Forces of the American 
Heart Association: 2005 American Heart Association guidelines 
for Cardiopulmonary Resuscitation and Emergency Cardiovas¬ 
cular Care. Part 12: Pediatric Advanced Life Support. Circulation 
2005;112(Suppl):IV167-IV187 [PMID: 16314375], 

Goldstein B et al.: International pediatric sepse consensus conference: 
Definitions for sepse and organ dysfunction in pediatrics. Pedia¬ 
tric Crit Care Med 2005;6:2 [PMID: 15636651], 

Hazinski MF et al. (editors): PALS Provider Manual. American Heart 
Association, 2006. 

APLS (the pediatric emergency medicine resource): http://www.apl- 
sonline.com 


fArmacos pediAtricos de emergence 

Embora a atenqao cuidadosa com a via respiratoria e a respira- 
qao permaneqa como a linha mestra da reanimaqao pediatrica, 
frequentemente e necessario o uso de farmacos. A administraqao 
rapida na circulaqao central, que pode ser via cateter IV peri- 
ferico, e essencial. Infundir os medicamentos perto da manga 
do cateter e irrigar com soro, para obter os efeitos sistemicos 
mais rapidos. Se nao for obtido acesso IV ou IO, alguns farmacos 

Quadro 11-1 Farmacos de emergencia que podem ser 
aplicados por sonda endotraqueal 


lidocaina 

Epinefrina 

Atropina 

Naloxone 


podem ser aplicados pela sonda endotraqueal (Quadro 11-1). O 
uso de fitas de mensuraqao de emergencia com base no com- 
primento, que content doses de farmacos, tamanhos de equi- 
pamentos e quantidades de liquidos IV pre-impressos (fitas de 
Broselow), ou graficos impressos de farmacos de reanimaqao, e 
muito mais preciso que formulas estimativas e ajuda a minimizar 
erros de dosagem. Farmacos de emergencia selecionados de uso 
em pediatria estao resumidos no Quadro 11-2. 


AB0RDAGEM A CRIANCA SERIAMENTE 
ENFERMA 


Um paciente instavel pode se apresentar com um diagnostico 
conhecido (asma com estado asmatico e insuficiencia respira¬ 
toria; complicaqoes de miocardiopatia congenita conhecida), 
ou em falencia cardiorrespiratoria de causa desconhecida. A 
abordagem inicial deve identificar isso rapidamente e reverter 
condiqoes que ameaqam a vida. Crianqas com doenqa cronica 
podem se apresentar com uma exacerbaqao aguda, ou com um 
problema novo, nao relacionado. 

preparacAo para tratamento 

DE EMERGENCIA 

A reanimaqao ocorre simultaneamente em dois niveis: avalia- 
qao cardiorrespiratoria rapida, com as medidas estabilizadoras 
indicadas, enquanto o aceso venoso e estabelecido e se inicia a 
monitoraqao cardiorrespiratoria. A tecnica de realizaqao destas 
metas concomitantes e delineada a seguir. 

A. Se foi recebido um aviso antecipando a chegada do paciente, 
preparar uma sala para reanimaqao e convocar o pessoal apro- 
priado que for necessario, tal como um neurocirurgiao, para 
uma crianqa nao responsiva apos um traumatismo craniano 
grave, ou um tecnico de radiologia, para estudos de imagem. 

B. Atribuir responsabilidades a equipe, inclusive o lider, mais 
outros designados para manejar a via respiratoria, realizar 
compressoes toracicas, obter o acesso venoso, colher sangue 
para exames de laboratorio, colocar monitores, juntar dados 
adicionais da historia e dar suporte a familia. A abordagem 
em equipe e inestimavel. 

C. Equipamento adequado para a idade (inclusive lamina de la- 
ringoscopio, sondas endotraqueais, sondas nasogastricas ou 
orogastricas, acessos IV e uma sonda vesical de permanencia) 
e monitores (monitor cardiorrespiratorio, oximetro de pulso e 
manguito de pressao arterial apropriado) devem estar juntos 
e prontamente disponiveis. Usar uma fita de emergencia com 
base em comprimento, se houver. Ver o Quadro 11-3 para ta¬ 
manhos de sonda endotraqueal. Sondas endotraqueais com 
manguito sao aceitaveis durante o cenario de internaqao, para 
crianqas e lactentes alem do periodo neonatal. As pressoes de 
insuflaqao do manguito devem ser monitoradas cuidadosa- 
mente e mantidas abaixo de 20 cmH 2 0. Em certas circunstan- 
cias, como baixa complacencia pulmonar, ou resistencia alta 
da via respiratoria, o uso de sondas com manguito pode ser 
preferivel, em situaqoes controladas. 





3 


EMERGENCES E LESOES TRAUMAUCAS 


IMii.HI 




Quadro 11-2 Farmacos pediatricos de emergencia 


Farmaco 

Indicates 

Dose e via 

Comentario 

Atropina 

1. Bradicardia, especialmente de origem 
cardiaca 

2. Bradicardia por estimulo vagal, 
p. ex., durante laringoscopia e 
intubacao 

3. Envenenamento por anticolinesterase 

0,01-0,02 mg/kg (minimo, 0,1 mg; 
maximo, 2 mg) IV, 10, ET. Pode-se 
repetir a cada 5 minutos. 

A atropina pode ser util em bradicardias 
de base primariamente cardiaca, 
hemodinamicamente significantes. Devido a 
bradicardia paradoxal vista algumas vezes em 
lactentes, e recomendada uma dose minima 
de 0,1 mg pela American Heart Association. A 
epinefrina e 0 farmaco de primeira linha em 
pediatria para bradicardia causada por hipoxia 
ou isquemia. 

Bicarbonato 

1. Acidose metabolica documentada 

2. Hiperpotassemia 

1 mEq/kg IV ou 10; por 
hemogasometria arterial: 0,3 x kg 
x deficit de base. Pode-se repetir a 
cada 5 minutos. 

Infundir lentamente. 0 bicarbonato de sodio 
somente sera efetivo se 0 paciente estiver 
adequadamente oxigenado, ventilado e com 
perfusao. Alguns efeitos colaterais adversos. 

Cloreto de calcio 
a 10% 

1. Hipocalcemia documentada 

2. Dose excessiva de bloqueador de 
canal de calcio 

3. Hiperpotassemia, hipermagnesemia 

10-30 mg/kg lentamente IV, 
preferivelmente por acesso central, ou 

10 com cautela. 

0 calcio nao e mais indicado para assistolia. 
Necrose tecidual potente resulta se ocorrer 
infiltracao. Llsar com cautela. 

Epinefrina 

1. Bradicardia, especialmente hipoxico- 
isquemica 

2. Hipotensao (por infusao) 

3. Assistolia 

4. Fibrilacao ventricular fina refrataria a 
desfibrilacao inicial 

5. Atividade eletrica sem pulso 

6. Anafilaxia 

Bradicardia e paroda cardiaca: IV/10: 

0,01 mg/kg de solucao a 1:10.000. 

ET: 0,1 mg/kg de solucao a 1:1.000. 
Anafilaxia: 

SC/IM: 0,01 mg/kg de solucao a 

1:1.000. Dose maxima: 0,3 mg. 

Pode-se repetir a cada 5-15 minutos. 
Infusao constante por gotejamento IV: 
0,1-1 mcg/kg/minuto. 

A epinefrina e 0 farmaco isolado mais 
importante na reanimacao pediatrica. Estudos 
pediatricos recentes tern mostrado que nao 
ha vantagem adicional a epinefrina em dose 
alta, em termos de sobrevivencia a alta ou 
desfecho neurologico. Visto que outros estudos 
tern indicado efeitos adversos, inclusive 
aumento do consumo miocardico de oxigenio 
durante a reanimacao e piora da disfuncao 
miocardica pos-parada, a epinefrina em dose 
alta nao e mais recomendada. 

Glicose 

1. Hipoglicemia 

2. Alteracao do estado mental 
(empirica) 

3. Com insulina, para hiperpotassemia 

0,25-0,5 g/kg IV ou 10. Infusao 
continua pode ser necessaria. 

2-4 ml/kg SG 10 

1-2 ml/kg SG 2s 

Naloxone 

1. Overdose de opiaceo 

2. Alteracao do estado mental 
(empirica) 

0,1 mg/kg IV, 10, ou ET; dose maxima, 

2 mg. Pode-se repetir se necessario. 

Os efeitos colaterais sao poucos. Lima dose 
de 2 mg pode ser dada a criancas pequenas. 
Repetir quando necessario, ou administrar 
como infusao constante em overdoses de 
opiaceos. 


SG 5 , soro glicosado a 5%; ET, endotraqueal; 10, intraossea; IV, intravenosa; SC, subcutanea. 


RECEPCAO E AVALIACAO 

Na chegada do paciente, o lider da equipe comeqa uma avaliaqao 
rapida, ao passo que os demais membros realizam suas tarefas 
predeterminadas. Se o paciente for recebido de prestadores de 
assistencia pre-hospitalar, deve-se ter uma atenqao cuidadosa a 
seu relato, o qual contem informagoes que somente eles observa- 
ram. Intervengoes e medicamentos devem ser prescritos apenas 
pelo lider da equipe, para evitar confusao. O lider deve abster-se 
de realizar procedimentos pessoalmente, o que pode distrai-lo 
ou distrai-la da condugao otima da reanimagao. Deve ser man- 
tido um registro cronometrado completo dos eventos, inclusive 
medicamentos, intervengoes e resposta a intervengao. 


Todos os casos 

Alem das compressoes cardiacas e da ventilagao, garantir que os 
seguintes passos sejam instituidos: 

1. Fluxo alto de oxigenio a 100%. 

2. Monitoragao cardiorrespiratoria, oximetria de pulso e pres- 
sao expiratoria final de CO 2 se o paciente estiver intubado. 

3. Acesso vascular (periferico, 10, ou central); e preferivel ter 
duas linhas. 

4. Sangue colhido e enviado. Determinagao da glicemia a beira 
do leito e essencial. 

5. Sinais vitais completos. 
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Quadro 11-3 Tamanhos de equipamento e peso estimado por idade 


Idade (anos) 

Peso (kg) 

Tamanho da Sonda 
Endotraqueal (mm) J > b 

Lamina de Laringoscopio 
(Tamanho) 

Cateter Toracico 
(Fr) 

Foley 

(Fr) 

Prematuro 

1-2,5 

2,5 (somente sem manguito) 

0 

8 

5 

Recem-nasddo a termo 

3 

3,0 (somente sem manguito) 

0-1 

10 

8 

1 

10 

3,5-4,0 

1 

18 

8 

2 

12 

4,5 

1 

18 

10 

3 

14 

4,5 

1 

20 

10 

4 

16 

5,0 

2 

22 

10 

5 

18 

5,0-5,5 

2 

24 

10 

6 

20 

5,5 

2 

26 

12 

7 

22 

5,5-6,0 

2 

26 

12 

Idade (anos) 

Peso (kg) 

Tamanho da Sonda Endotraqueal 
com Manguito (mm) a ' b 

Lamina de Laringoscopio 
(Tamanho) 

Cateter Toracico 
(Fr) 

Foley (Fr) 

8 

24 

6,0 

2 

28 

14 

10 

32 

6,0-6,5 

2-3 

30 

14 

Adolescente 

50 

7,0 

3 

36 

14 

Adulto 

70 

8,0 

3 

40 

14 


a Diametro interno. 

b Diminuir o tamanho da sonda em 0,5 mm se usar uma sonda com manguito. 


6. Roupas removidas. 

7. Sonda de Foley e sonda nasogastrica ou orogastrica inseridas. 

8. Anamnese completa. 

9. Notificagao dos consultores necessarios. 

10. Suporte a famllia. 

11. Ativagao de forga policial ou de seguranga e trancamento 
da unidade de emergencia, em casos envolvendo terro- 
rismo potencial, violencia de gangues ou ameagas ao staff 
ou famllia. 

Quando apropriado 

1. Imobilizar o pesco^o. 

2. Obter radiografia de torax. 

3. Inserir linha de pressao venosa central e arterial. 

Hammill WW, Butler J: Pediatric advanced life support update 
for emergency department physicians. Clin Ped Emerg Med 
2005;6:207. 

Ludwic S, Lavelle JM: Resuscitation—pediatric basic and advanced 
life support. In Fleisher GR et al. (editors): Textbook of Pedia¬ 
tric Emergency Medicine. Lippincott Williams & Wilkins, 
2006:3-33. 

Weiss M, Gerber AC: Cuffed tracheal tubes in children—things 
have changed. Pediatric Anesthesia 2006;16:1005 [PMID: 
16972827]. 


ABORDAGEM AO PACIENTE PEDlATRICO 
COM TRAUMA 


As lesoes traumaticas, inclusive por colisoes de velculos a motor, 
quedas, queimaduras e imersoes, sao responsaveis pelo maior 
numero de obitos entre criangas com mais de 1 ano de idade. 
Todos os prestadores de assistencia pediatrica devem ter cons¬ 
cience desta estatlstica sombria. Esforgos cooperativos entre 
especialistas em prevengao de trauma, prestadores de assistencia 
pre-hospitalar e medicos e enfermeiros da assistencia de emer¬ 
gencia, cuidados criticos e reabilitagao ajudarao a reduzir estas 
perdas terriveis. 

Uma abordagem de equipe a crianga com trauma grave, 
usando papeis designados conforme delineado na segao ante¬ 
rior, otimizara os resultados. Uma atmosfera calma na area de 
recepgao contribuira para uma assistencia ponderada. As crian¬ 
gas conscientes ficam terrivelmente amedrontadas por uma 
lesao seria; a tranquilizagao pode ajudar a aliviar a ansiedade. 
Analgesia e sedagao devem ser dadas a pacientes estaveis. E irra- 
cional deixar criangas sentirem dor desnecessariamente. Tratar 
a dor expeditamente, usando analgesicos orais ou parenterais 
com monitoramento continuo. Os pais, frequentemente, estao 
ansiosos, zangados, ou com sentimentos de culpa, precisando do 
apoio continuo da equipe, de assistentes sociais e de profissionais 
de vida da crianga (terapeutas com conhecimento do desenvol- 
vimento infantil). A fim de prover assistencia multidisciplinar 
otima, os centres regionais de trauma pediatrico oferecem equi- 
pes dedicadas de especialistas pediatricos em emergences, 
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cirurgia do trauma, ortopedia, neurocirurgia e cuidados criticos. 
A maioria das crianqas com lesoes traumaticas graves nao e vista 
nestes centros. Os prestadores de assistencia primaria devem ser 
capazes de fornecer avaliacpao inicial e estabiliza^ao da crianqa 
com lesoes amea 9 adoras a vida, antes do transporte a um centro 
de trauma pediatrico aprovado. 


MECANISMOS DE LESAO 

Documentar o tempo da ocorrencia, o tipo de transference de 
energia (p. ex., atingido por um carro, desacelera 9 ao rapida), os 
impactos secundarios (se a crian 9 a foi arremessada pelo impacto 
inicial), o aspecto da crian 9 a na cena, as intervempoes realizadas 
e a condi 9 ao clinica durante o transporte. O relato do pessoal 
do servi 90 de resgate e inestimavel. Encaminhar todas essas in- 
formaqoes com o paciente a unidade de referenda, se ocorrer 
transporte secundario. 

O trauma em criampas predominantemente e contuso, com trau- 
matismo penetrante ocorrendo em 10% dos casos. As lesoes crania- 
nas e abdominais sao particularmente comuns e importantes. 


AVALIACAO INICIAL E MANEJO 

A grande maioria das crian 9 as que chega a um hospital com vida 
sobrevive ate a alta. Visto que a maior parte das mortes por trauma 
em crian 9 as se deve a lesoes cranianas, a reanima 9 ao cerebral deve 
ser a consideraqao primordial quando se tratam crian 9 as com 
lesoes serias. A medida final do desfecho e o nivel resultante de 
funcionamento. Atempao estrita ao ABC garante oxigena 9 ao, ven- 
tilaqao e perfusao otimas, e, finalmente, perfusao cerebral. 

A inspe 9 ao primaria e secundaria e um metodo para avaliar 
e tratar pacientes com trauma de uma forma sistematica, que 
forneqa uma avalia 9 ao rapida e uma fase de estabilizaqao, segui- 
das por um exame da cabe 9 a aos pes e pela fase de assistencia 
definitiva. 

INSPECAO PRIMARIA 

A inspe 9 ao primaria tem o objetivo de identificar imediatamente 
e tratar todos os disturbios fisiologicos resultantes do trauma. 
£ a fase de reanima 9 ao. As prioridades ainda sao abertura da 
via respiratoria, respira 9 ao e circulaqao, mas com consideraqoes 
adicionais importantes na situaqao de trauma: 

Abertura da via respiratoria, com controle da coluna cervical. 

Boa respiraqao ( breathing ). 

Circula 9 ao, com controle de hemorragia. 

Deficit neurologico (incapacidade). 

Bxpos^ao (manter um ambiente aquecido, despir o paciente 

completamente, e Examinar). 

A avalia 9 ao e o tratamento do ABC sao discutidos no inicio 
deste capitulo. As modifica 9 oes no cenario de trauma sao acres- 
centadas nas se 9 oes a seguir. 


Via respiratoria 

A falta de manejo apropriado da via respiratoria e a causa mais 
comum de morbidade e mortalidade preveniveis. Administrar 
alto fluxo de oxigenio a 100% a todos os pacientes. Durante a ava- 
liaqao e o manejo da via respiratoria, fornecer prote 9 ao da coluna 
cervical, inicialmente por imobiliza 9 ao manual em alinhamento, 
nao traqao. Entao, colocar um colar duro de proteqao da coluna 
cervical. A cabe 9 a e o resto do corpo sao presos a uma prancha 
de imobilizaqao, circundados por um meio de acolchoamento de 
peso leve (p. ex., lenqois enrolados) para imobilizar ainda mais 
a cabeqa e o corpo, permitindo que se gire a crianqa em caso de 
vomito. Avaliar a permeabilidade da via respiratoria. Usar a ele- 
vaqao da mandibula em vez do levantamento do queixo durante 
a intubaqao, para evitar flexao ou extensao do pescoqo. Aspirar a 
boca e a faringe tornando-as livres de sangue, material estranho 
ou secreqoes, e remover dentes soltos. Inserir uma canula oro- 
faringea se forem ouvidos ruidos nas vias respiratorias superio- 
res ou ocorrer obstru 9 ao por prolapso posterior da lingua. Uma 
crianqa com nivel de consciencia deprimido (escore < 9 na Escala 
de Coma de Glasgow), uma necessidade de ventila 9 ao ou hiper- 
ventilaqao prolongada, um traumatismo craniano grave ou uma 
interven 9 ao operatoria iminente requer intubaqao endotraqueal 
apos pre-oxigenaqao com bolsa-mascara. Intubaqao orotraqueal 
e a via de escolha, e e possivel sem manipulaqao da coluna cer¬ 
vical. A intubaqao nasotraqueal pode ser possivel em crianqas 
com 12 anos de idade ou mais que tenham respira 9 oes esponta- 
neas — se nao estiver contraindicada por lesao mediofacial com 



A Figura 11-8 Mascaras canulas laringeas de varios tamanhos 
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possibilidade de desintegraqao da placa cribiforme. Aparelhos de 
mascara canula laringea (LMA = laryngeal mask airway ) estao 
sendo usados com frequencia crescente, tanto no cenario pre-hos- 
pitalar como no de hospital. O aparelho consiste em uma sonda 
flexivel presa a uma mascara inflavel de borracha (Figura 11-8). A 
LMA e inserida as cegas na hipofaringe e situada sobre a laringe, 
ocluindo o esofago. As vantagens de seu uso incluem a facilidade 
de inser^ao, o potencial mais baixo de trauma da via respiratoria 
e as taxas de sucesso mais elevadas. Os pacientes permanecem em 
risco maior de aspiraqao com o uso de LMA em compara^ao com 
a intuba^ao orotraqueal; portanto, a LMA nao deve ser usada para 
manejo prolongado, definitivo, da via respiratoria. Raramente, se 
a intubaqao traqueal nao pode ser obtida — particularmente na 
situaqao de trauma facial massivo —, pode ser necessaria a cri- 
cotireoidotomia. A cricotireoidotomia com agulha, usando um 
cateter de grosso calibre atraves da membrana cricotireoidiana, e 
o procedimento de escolha em pacientes com menos de 12 anos. 
Uma evisao operatoria sera necessaria para a traqueostomia con- 
trolada formal. 

Respiracao 

A maioria dos problemas de ventilaqao e resolvida adequada- 
mente pelas manobras de via respiratoria descritas neste capitulo 
e pela ventilaqao com pressao positiva. A avaliaqao da respira- 
9 ao e como foi descrito: avaliar se ha uma frequencia adequada 
e eleva^ao simetrica do torax com ruidos respiratorios, esfor^o 
respiratorio, cor, desvio da traqueia, crepitos, segmentos instaveis, 
deformidade ou ferimentos penetrantes. As fontes de comprome- 
timento pulmonar traumatico incluem pneumotorax, hemotorax, 
contusao pulmonar, torax instavel e depressao do sistema nervoso 
central (SNC). Murmurio vesicular assimetrico, particularmente 
com desvio concomitante da traqueia, cianose, ou bradicardia, 
sugerem pneumotorax, possivelmente de tensao. Para evacuar 
um pneumotorax de tensao, inserir um conjunto de cateter sobre 
agulha de grosso calibre ligado a uma seringa no segundo espa^o 
intercostal, na linha medio-clavicular, na cavidade pleural e retirar 
ar. Se estiver presente um pneumotorax ou hemotorax, colocar um 
tubo toracico no quarto espa^o intercostal, na linha axilar anterior. 
Conectar a um selo d agua. A inser^ao deve ser por cima da costela 
para evitar o feixe neurovascular que corre abaixo da reborda cos¬ 
tal. Pneumotoraxes abertos podem ser tratados temporariamente 
fixando com esparadrapo gaze impregnada com petrolato em tres 
lados sobre a ferida, criando uma valva unidirecional. 

Circulacao 

Depois de come<;adas as interven^oes em via respiratoria e res- 
pira^ao, a situac^ao hemodinamica deve ser abordada. Alem da 
avalia^ao circulatoria discutida, a busca por hemorragia externa 
ou interna continuada tambem e importante na avalia^ao do 
trauma. Acesso IV de grosso calibre deve ser obtido no inicio da 
avaliaijao, preferivelmente em dois sitios. Se o acesso periferico 
nao estiver disponivel prontamente, e estabelecida uma linha 
central, uma dissec 9 ao, ou uma linha 10. Coloca-se um monitor 
cardiorrespiratorio e um oximetro, geralmente na chegada do 
paciente. A perfusao periferica e a pressao arterial devem ser 
avaliadas e registradas a intervalos frequentes. Determinar o 


hematocrito e fazer um resumo de urina em todos os pacientes. 
Grupo sanguineo e prova cruzada devem ser obtidos na crianqa 
hipotensa que nao responde a bolo de liquido isotonico, ou com 
hemorragia presente. Considerar estudos da coagulaqao, analises 
bioquimicas, transaminases hepaticas, amilase e triagem toxico- 
logica, conforme indicado clinicamente. 

A hemorragia externa pode ser controlada por compressao 
direta. Para evitar lesao de estruturas neurovasculares adjacen- 
tes, evitar a colocaqao de pin^as hemostaticas em vasos, exceto 
no couro cabeludo. A determinaijao do sitio de uma hemorragia 
interna pode ser um desafio. Os sitios incluem torax, abdome, 
retroperitonio, pelve e coxas. Sangramento para dentro da abo- 
bada craniana raramente causa choque em crian^as, exceto em 
lactentes. A avaliaijao por um clinico experiente com ajuda de to- 
mografia computadorizada (TC) ou ultrassonografia localizara o 
sitio do sangramento interno. 

Suspeitar de tamponamento cardiaco depois de traumatismo 
penetrante ou contuso do torax, se choque, atividade eletrica sem 
pulso, pressao do pulso estreita, distensao de veias do pescoifo, 
hepatomegalia, ou abafamento de bulhas cardiacas estiverem 
presentes. A ultrassonografia pode ser diagnostica, se pronta¬ 
mente disponivel. Diagnosticar e tratar com pericardiocentese e 
infusao rapida de volume. 

A ultrassonografia para trauma, ou FAST {focused assessment 
with sonography for trauma), e usada rotineiramente na popu- 
la 9 ao de trauma adulta. O proposito do exame em quatro inci- 
dencias (bolsa de Morison, espa 90 esplenorrenal, espa 90 pelvico 
retrovesical e visao subcostal do cora 9 ao) e detectar liquido livre 
ou sangue em espaqos dependentes. Em adultos, tal detec 9 ao in- 
dica lesao clinicamente significativa, com probabilidade de ci- 
rurgia. A acuracia e as indicaqoes em crianqas sao menos claras. 
As lesoes de orgaos sohdos passam despercebidas mais frequen- 
temente, e muito do manejo do trauma pediatrico e nao operato- 
rio. Em consequencia, a detec 9 ao de liquido livre por ultrassom 
em crianqas tern menor probabilidade de levar a cirurgia, ou de 
resultar em mudan 9 a do manejo. 

Tratar sinais de mi perfusao vigorosamente: uma crian 9 a ta- 
quicardica com um tempo de reenchimento capilar de 3 s, ou 
outra evidencia de perfusao diminuida, esta em choque e so- 
frendo agressoes a orgaos vitais. Lembrar-se de que a hipotensao 
e um achado tardio. A repos^ao de volume e obtida inicialmente 
pela infusao rapida de soro fisiologico ou lactato de Ringer, 
20 mL/kg de peso corporal. Se a perfusao nao normalizar depois 
de duas infusoes de cristaloide em bolo, 10 mL/kg de papa de 
hemacias sao infundidos. 

Uma reavalia 9 ao rapida deve seguir-se a cada bolo. Se os sinais 
clinicos de perfusao nao tiverem normalizado, repetir o bolo. A 
falta de resposta, ou sinais de hipovolemia tardios ou recorren- 
tes sugerem a necessidade de transfusao de sangue e possivel 


Quadro 11-4 Sistema AVDN para avaliacao do nfvel de 
consciencia 


A Alerta 

V Responsivo a Voz 
0 Responsivo a Dor 
N Nao responsivo 
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Quadro 11-5 Escala de Coma de Glasgow 3 

Resposta com abertura dos olhos 

Espontanea 

4 

A fa la 

3 

A dor 

2 

Nenhuma 

1 

Resposta verbal: Crianca (Modificacao para loctente) b 

Orientada ( Murmura, bolbucia) 

5 

Conversacao confusa ( Choro irritado, consolavel) 

4 

Palavras inadequadas ( Grito a dor) 

3 

Sons incompreensiveis ( Geme a dor) 

2 

Nenhuma 

1 

Melhor resposta motora de membro superior: Crianca 
(Modificacao para lactente) b 

Obedece a comandos ( Movimentos normals) 

6 

Localiza a dor (Retira ao toque) 

5 

Retira a dor 

4 

Flexao a dor 

3 

Extensao a dor 

2 

Nenhuma 

1 


a 0 numero apropriado de cada secao e adicionado ao total entre 3 e 15. 
Um escore menor que 8 geralmente indica depressao do SNC, necessitando 
de ventilacao com pressao positiva. 

b Se nenhuma modificacao estiver listada, a mesma resposta se aplica tanto 
para lactentes como para criancas maiores. 

exploragao cirurgica. Para cada mililitro de perda de sangue ex¬ 
terna, 3 ml de solugao de cristaloide devem ser administrados. 

Um problema comum e a crianga com lesao cerebral que esta 
em risco de hipertensao intracraniana e que tambem esta com 
hipovolemia. Em tais casos, o volume circulante deve ser res- 
tabelecido para garantir perfusao cerebral adequada; portanto, 
a reposigao de llquidos e necessaria ate que a perfusao se nor¬ 
malize. Dal em diante, fornecer llquidos de manutengao com 
reavaliagoes seriadas cuidadosas. Nao restringir llquidos para 
criangas com traumatismos cranianos. 

Deficit neurologico/incapacidade 

Avaliar o tamanho das pupilas e sua reagao a luz e o nlvel de 
consciencia. O nlvel de consciencia pode ser caracterizado de 
modo reprodutlvel pelo sistema AVDN (Quadro 11-4). Avalia- 
goes pela Escala de Coma de Glasgow Pediatrica podem ser fei- 
tas como parte da inspegao secundaria (Quadro 11-5). 

Exposicao e ambiente 

Lesoes significantes podem passar despercebidas, a menos que 
a crianga esteja despida e seja examinada completamente, de 


frente e de costas. Cortar as roupas para remove-las pode mi- 
nimizar movimentos. Em fungao de sua alta razao de area de 
superflcie para massa corporea, lactentes e criangas resfriam-se 
rapidamente. A hipotermia compromete o desfecho, exceto em 
lesoes isoladas da cabega; portanto, monitorar continuamente 
a temperatura corporal e usar tecnicas de aquecimento quando 
necessario. A hipertermia pode afetar adversamente os resulta- 
dos em criangas com lesoes cerebrals agudas; entao, manter tem- 
peraturas corporals normals. 

Monitoramento 

Monitores cardiopulmonares, oximetria de pulso e monitores de 
pressao expiratoria final de C0 2 devem ser instalados imedia- 
tamente. Ao termino da inspegao primaria, “tubos” adicionais 
devem ser colocados. 

A. Cateter nasogastrico ou orogastrico 

Presume-se que o estomago de uma crianga esteja cheio. A dis- 
tensao gastrica pela ventilagao de pressao positiva aumenta a 
chance de vomitos e aspiragao. A via nasogastrica deve ser evi- 
tada em pacientes com lesoes medio-faciais significantes, para 
evitar o risco aumentado de colocagao intracraniana. 

B. Cateter vesical 

Um cateter vesical de permanencia deve ser inserido para mo¬ 
nitorar o debito urinario. As contraindicagoes baseiam-se no 
riso de transecgao uretral; os sinais incluem sangue no meato 
ou na bolsa escrotal, ou um deslocamento da prostata detectado 
ao toque retal. A urina deve ser testada para sangue. Depois do 
fluxo inicial de urina com a colocagao do cateter, o debito urina¬ 
rio deve exceder 1 mL/kg/h. 

INSPECAO SECUNDARIA 

Depois da fase de reanimagao, deve ser feito um exame dos pes a 
cabega, para revelar todas as lesoes e determinar prioridades na 
assistencia definitiva. 

Pele 

Pesquisar laceragoes, hematomas, queimaduras, inchagao e abra- 
soes. Remover material estranho, limpando quando necessario. 
Achados cutaneos podem indicar patologia subjacente (p. ex., 
um hematoma do flanco superposto a uma contusao renal), em- 
bora sinais superficiais possam estar ausentes mesmo com lesao 
interna significante. Assegurar-se de que o estado de imunizagao 
da crianga contra o tetano esteja atualizado. Considerar a glo- 
bulina imune antitetanica para criangas imunizadas incomple- 
tamente. 

Cabeca 

Checar para hemotimpano e para vazamento de liquido cere¬ 
brospinal claro ou sanguinolento pelas narinas. O sinal de Battle 
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(hematoma sobre a mastoide) e os olhos de guaxinim sao sinais 
tardios de fratura basilar do cranio. Explorar os ferimentos, ava- 
liar para corpos estranhos e defeitos na galea ou no cranio. A TC 
da cabeqa e uma parte integral da avaliaqao para nivel de cons¬ 
cience alterado, convulsao pos-traumatica, ou achados neuro- 
logicos focais (ver seqao sobre Traumatismo Craniano, adiante). 
A vacina pneumococica esta indicada para fraturas da base do 
cranio. 

Coluna 

Lesao da coluna cervical deve ser excluida em todas as crianqas. 
Isto pode ser feito clinicamente em crianqas com mais de 4 ou 
5 anos de idade com achados neurologicos normals ao exame 
(inclusive movimentos voluntaries de todas as extremidades), as 
quais sejam capazes de negar dor na linha media do pescoqo, in¬ 
clusive a palpaqao, e que nao tenham outras lesoes dolorosas dis- 
traidoras que possam obscurecer a dor de uma lesao da coluna 
cervical. Se radiografias estiverem indicadas, uma incidence em 
perfil do pescoqo transversal a mesa e obtida inicialmente, se- 
guida por incidences anteroposterior, odontoide e, em alguns 
casos, obliqua. Estudos normals nao excluem lesao significante 
ossea ou ligamentosa, ou envolvendo a propria medula espinal. 
Portanto, uma crianqa obnubilada deve ser mantida em imobi- 
lizaqao da coluna cervical ate que esteja acordada e um exame 
neurologico apropriado possa ser feito. Toda a coluna toraco- 
lombar deve ser palpada, e as areas de dor espontanea ou a pal- 
paqao devem ser radiografadas. 

To rax 

Pneumotoraxes sao detectados e descomprimidos durante a ins- 
peqao primaria. Hemotoraxes podem ocorrer com fraturas de 
costelas, ou com lesoes de vasos intercostais, grandes vasos pul- 
monares, ou parenquima pulmonar. Ruptura traqueobronquica 
e suspeitada por um grande vazamento continuo de ar, apesar 
de descompressao por cateter toracico. Contusoes pulmonares 
podem requerer suporte de ventilaqao. Contusoes miocardicas e 
lesoes aorticas sao incomuns em crianqas. 

Abdome 

O traumatismo abdominal contuso e comum nos politrauma- 
tizados. Pode existir lesao significante sem sinais cutaneos ou 
instabilidade de sinais vitais. Dor a palpaqao, reaqao de defesa, 
distensao, ruidos intestinais diminuidos ou ausentes, ou ma per¬ 
fusao obrigam a avaliaqao imediata por um cirurgiao de trauma 
pediatrico. Lesao de visceras solidas frequentemente pode ser 
controlada de maneira nao operatoria em pacientes estaveis; 
entretanto, perfuraqao intestinal ou hipotensao necessita de 
tratamento cirurgico. Exames seriados, ultrassonografia e TC 
fornecem auxilio diagnostico. Provas de funqao hepatica elevadas 
tem boa especificidade, mas sensibilidade apenas razoavel, para 
lesao do figado. Estudos de coagulaqao raramente sao beneficos, 
se nao estiver presente traumatismo craniano fechado concomi- 
tante. Obter uma amilase serica imediatamente apos o trauma 
e motivo de controversia, pois estudos recentes tem mostrado 
correlaqao variavel entre niveis elevados e lesao pancreatica. 


Pelve 

As fraturas pelvicas manifestam-se classicamente por dor, cre- 
pitaqao e movimentaqao anormal. A fratura pelvica e uma con- 
traindicaqao relativa a inserqao da sonda vesical. Realizar um 
toque retal, observando tonus, dor a palpaqao e, nos rapazes, a 
posiqao da prostata. As fezes devem ser testadas para sangue. 

Sistema geniturinario 

Se houver suspeita de transeeqao uretral, reabzar uma uretro- 
grafia antes da inserqao da sonda. Os estudos diagnosticos de 
imagem da crianqa com hematuria com frequencia incluem TC, 
ou, ocasionalmente, urografia excretora. O tratamento da lesao 
renal e largamente nao operatorio, exceto pelas lesoes do pedi- 
culo renal. 

Extremidades 

As fraturas de ossos longos sao comuns, mas raramente amea- 
qam a vida. Examinar pulsos, perfusao e sensaqao. O compro- 
metimento neurovascular requer consulta ortopedica imediata. 
O retardo do diagnostico de fratura pode ocorrer quando as 
crianqas estao comatosas; o reexame e necessario para evitar que 
se omitam fraturas previamente despercebidas. O tratamento de 
fraturas expostas inclui antibioticos, profilaxia do tetano e con¬ 
sulta ortopedica. 

Sistema nervoso central 

A maioria das mortes em crianqas com politraumatismo e por 
lesoes cranianas; assim, a assistencia neurointensiva otima e im- 
portante. Lesoes significantes incluem lesao difusa de axonios; 
edema cerebral; hematomas subdurais, subaracnoideos e epidu- 
rais e hemorragias parenquimatosas. Lesao da medula espinal 
ocorre menos comumente. O nivel de consciencia pelo sistema 
AVDN (ver Quadro 11-4), ou pela escala de Coma de Glasgow 
(ver Quadro 11-5), deve ser avaliado seriadamente. Deficits re- 
querem consulta neurocirurgica imediata. Postura extensora ou 
flexora representa hipertensao intracraniana, e nao atividade con- 
vulsiva, ate prova em contrario. Se acompanhada por uma pupila 
ftxa, dilatada, tal postura indica que uma sindrome de hernia- 
9 ao esta presente, e manitol, ou soluqao salina hipertonica a 3%, 
deve ser administrado, se a perfusao estiver normal. As metas de 
tratamento incluem combater a hipotensao agressivamente para 
otimizar a perfusao cerebral, fornecer oxigenio suplementar para 
manter as saturates acima de 90%, atingir a eucapnia (pressao 
expiratoria final de C0 2 35-40 mmEIg), evitar a hipertermia e 
minimizar estimulos dolorosos. A sequencia rapida inicial de 
intubaqao, sedaqao e paralisia deve ser considerada. Hiperventi- 
laqao profilatica leve nao e mais recomendada, embora periodos 
curtos de hiperventilaqao ainda estejam indicados no cenario 
de herniaqao aguda. Atividade convulsiva justifica exclusao de 
lesao intracraniana significante. Na situaqao de trauma, as con- 
vulsoes sao tratadas frequentemente com fosfenitoina. O uso de 
corticosteroides em doses altas para suspeita de lesao da medula 
espinal ainda nao foi avaliado em crianqas de modo prospective, 
e nao e considerado padrao de assistencia. Corticosteroides nao 
estao indicados para traumatismo craniano. 
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TRAUMATISMO CRANIANO 


As lesoes fechadas da cabe^a variam em gravidade, desde trau- 
matismo menor assintomatico, sem sequelas, ate aquelas que 
levam ao obito. Mesmo apos o traumatismo craniano fechado 
menor, incapacidade de longa duraqao e sequelas neuropsiquia- 
tricas podem ocorrer. 



FUNDAMENTOS DO DIAGN0STIC0 


► A lesao cerebral traumatica e a lesao mais comum em 
criancas. 

► Forcas rapidas de aceleracao-desaceleracao (p.ex., o lac- 
tente sacudido), assim como o traumatismo direto a ca- 
beca, podem resultar em lesao cerebral. 

► Uma analise rapida pode ser feita avaliando-se o estado 
mental com o escore da Escala de Coma de Glasgow e exa- 
minando-se a resposta pupilar a luz. 

► Traumatismos cranianos menores requerem uma avaliacao 
de triagem com inventario de sintomas e exame neurolo- 
gico completo. 


► Prevencao 

A prevenqao do traumatismo craniano pode ser obtida por va- 
rias estrategias simples, a saber. O uso de capacetes enquanto 
esquia, ou anda de bicicleta, motoneta, patinando, praticando 
skate e snow-board. O uso de quadriciclos (ATV = all terrain 
vehicles ) esta aumentando rapidamente entre as crianqas, assim 
como a taxa de traumatismo craniano entre essas mesmas crian- 
$as. Trinta e cinco por cento de todos os obitos relacionados com 
ATV ocorrem em crianqas com menos de 16 anos de idade. Res- 
tringir o uso de ATV por criancas deve prevenir traumatismos 
cranianos. Aconselhar as familias a nao usar andadeiras com 
rodas e uma terceira estrategia de preven<;ao importante. 


Achados clinicos 

A anamnese deve incluir o tempo, o mecanismo e os detalhes do 
trauma. Altura da queda, tipo de piso onde caiu, nivel de cons¬ 
ciencia no evento, estado mental e atividade subsequente, amne¬ 
sia e vomitos sao detalhes importantes. O exame fisico, inclusive 
um exame neurologico detalhado, deve ser completo e atento ao 
mecanismo da lesao. Pesquisar lesoes associadas, como fratura 
de mandibula, lesao de couro cabeludo ou cranio, ou lesao da 
coluna cervical. Llquido cerebrospinal ou sangue pelas orelhas 
ou nariz, hemotlmpano, ou o aparecimento posterior de hema¬ 
tomas periorbitarios (olhos de guaxinim), ou o sinal de Battle 
implicam fratura basilar do cranio, uma indicaijao para vacina 
pneumococica. Obter sinais vitais e avaliar o nivel de consciencia 
da crianqa pelo sistema AVDN (ver Quadro 11-4) ou Escala de 
Coma de Glasgow (ver Quadro 11-5), observando irritabilidade 
ou letargia; simetria, tamanho e reaqao a luz das pupilas; exame 
do fundo de olho; reflexos; postura corporal e tonus retal. Sem- 
pre considerar maus tratos a crianqa; as lesoes observadas devem 
ser consistentes com a historia, o nivel de desenvolvimento da 
crian^a e o mecanismo da lesao. 

Estudos radiograficos podem estar indicados. Chapas sim¬ 
ples so sao uteis em casos de traumatismo craniano penetrante, 
ou para afastar corpos estranhos. A morbidade principal nao 
resulta diretamente de fraturas cranianas, mas sim da lesao in- 
tracraniana associada. Exames de TC devem ser feitos com base 
em achados clinicos na crianqa com vomitos persistentes, ou um 
exame neurologico anormal ou com lateraliza^ao, inclusive um 
estado mental anormal que nao retorna rapidamente ao normal. 
Em lactentes, um exame neurologico normal nao afasta hemor- 
ragia intracraniana significante; no cenario de um mecanismo 
apropriado, e se achados do couro cabeludo, como hematomas 
grandes, sao encontrados, considerar a realizaqao de TC. 

Diagnostico diferencial 

Em lactentes pequenos, quando nao ha historia disponivel, con¬ 
siderar sepse. Infecqao do SNC, intoxicaqao, ou outras causas 
clinicas de alteraijao do estado mental podem se apresentar de 
modo semelhante a traumatismos cranianos, que frequente- 
mente nao tem sinais externos de lesao. Alguns casos especiais 
de traumatismo craniano sao apresentados. 

C0NCUSSA0 (LESAO CEREBRAL 
TRAUMATICA LEVE) 

Uma concussao e uma alteraqao breve do estado mental, com ou 
sem perda de consciencia. Efeitos somaticos, cognitivos e emo- 
cionais podem ser vistos. Cefaleia, amnesia, nausea e vomitos 
sao comuns. Ataxia nao e incomum, mas nao ha achados focais 
ao exame neurologico detalhado. Uma TC sera normal. O ma- 
nejo baseia-se na evolu^ao clinica e na disponibilidade de acom- 
panhamento. O paciente pode ter alta depois de um periodo de 
observaijao, uma vez que se documente uma tendencia clara 
para melhora dos sintomas. Os pais podem observar a crianqa 
em casa e retornar se ela exibir alteraqao do nivel de consciencia, 
vomitos persistentes, ou sintomas novos ou piorando. 





EMERGENCES E LESOES TRAUMAUCAS 



3 


LESAO DIFUSA DE AXONIOS 

A lesao difusa de axonios e uma forma potencialmente grave 
de lesao cerebral traumatica, caracterizada por coma sem sinais 
focais ao exame neurologico. Podem nao estar aparentes sinais 
externos de trauma. A TC inicial e normal, ou pode demonstrar 
apenas pequenas areas esparsas de contusao cerebral e areas de 
baixa densidade. Incapacidade prolongada pode ser subsequente 
a lesao difusa de axonios. 

Complicacoes 

Infeccao do sistema nervoso central 

Traumatismos cranianos abertos (fraturas com laceraqoes sobre- 
jacentes) estao em risco de infeccao por contaminaqao direta. As 
fraturas da base do cranio, que envolvem a placa cribiforme ou 
a cavidade da orelha media, podem servir de porta de entrada 
para Streptococcus pneumoniae. 

Hipertensao intracraniana aguda 

Uma observaqao de perto detectara sinais e sintomas iniciais 
de elevaqao da pressao intracraniana. O reconhecimento pre- 
coce e essencial para evitar desfechos desastrosos. Alem das 
causas traumaticas, a elevaqao da pressao intracraniana, com 
ou sem sindromes de herniaqao, pode ser vista em hemorra- 
gia intracraniana espontanea, infecqao do SNC, hidrocefalia, 
ruptura de malformaqao arteriovenosa, disturbio metabolico 
(p. ex., cetoacidose diabetica), obstruqao de derivaqao ventri- 
culoperitonial, ou tumor. Os sintomas incluem cefaleia, alte- 
raqoes visuais, vomitos, dificuldades da marcha e um nivel de 
consciencia progressivamente decrescente. O edema de papila 
e um sinal cardeal de pressao intracraniana aumentada. Ou- 
tros sinais podem incluir rigidez de nuca, paralisias de nervos 
cranianos e hemiparesia progressiva. A triade de Cushing (bra- 
dicardia, hipertensao e respiraqoes irregulares) e um achado 
tardio e fatidico. Considerar a TC antes de punqao lombar se 
houver preocupaijao com elevaqao da pressao intracraniana, 
em razao do risco de precipitar herniaqao. A punqao lombar 
deve ser adiada se o paciente estiver instavel. 

Tratamento — A terapia para elevaijao da pressao intracraniana 
deve ser rapida e agressiva. Uma atenqao estrita a oxigenaqao, a 
ventilaqao e a perfusao adequadas e o mais importante. A intu- 
baijao em sequencia rapida controlada com sedaqao apropriada, 
relaxamento muscular, agentes para reduzir a elevaqao de pressao 
intracraniana que acompanha a intuba<;ao e evitaijao da hipoper- 
fusao e hipoxemia sao todos aspectos importantes do tratamento. 
Periodos curtos de hiperventilaijao sao reservados para hernia- 
qao aguda. O manitol (0,5 g/kg IV), um diuretico osmotico, re- 
duzira a agua cerebral, como o fara a furosemida (0,1-0,2 mg/kg 
IV). Soluqao salina hipertonica (3%) tambem pode ser usada. 
Tais medidas podem baixar agudamente a pressao intracraniana. 
A infusao de liquidos e, em ultima instancia, de vasopressores 
deve ser usada para manter normal a pressao sanguinea arte¬ 
rial e a perfusao periferica, se necessario. Medidas adjuvantes 
incluem elevaqao da cabeceira do leito a 30 graus, tratamento da 


hiperpirexia e da dor e manutenqao da cabeqa em uma posiqao 
de linha media. Obter uma avaliaqao neurocirurgica imediata. 
Detalhes adicionais sobre o manejo da hipertensao intracraniana 
(edema cerebral) sao apresentados no Capitulo 13. 

Prognostico 

Os pacientes com lesao cerebral traumatica leve podem ter alta 
com instruqoes escritas detalhadas. Se o exame permanecer nor¬ 
mal depois de um periodo de observaqao, a supervisao parental 
e o acompanhamento sao apropriados. As crianqas nao devem 
retornar a atividades atleticas, ate que estejam livres de sintomas 
em repouso e com exercicio. A maioria das crianqas se recupera 
completamente. Sintomas persistentes devem motivar o encami- 
nhamento para reabilitaqao e/ou avalia^ao neuropsicologica. 

O prognostico para crian^as com lesoes moderadas a gra¬ 
ves depende de muitos fatores, inclusive gravidade do trauma 
inicial, presenqa de hipoxia ou isquemia, desenvolvimento e 
manejo subsequente de hipertensao intracraniana, e de lesoes 
associadas. 


Dias MS: Traumatic brain and spinal cord injury. Pediatr Clin North 
Am 2004;51:271 [PMID: 15062672], 

McCrory P et al.: Consensus statement on concussion in sport: The 
3rd international conference on concussion in sport. Neurosur¬ 
gery 2009;44(4):434 [PMID: 19593427], 

Mendelson KG: Pediatric injuries: Prevention to resolution. Surg Clin 
North Am 2007;87(l):207-228 [PMID: 17127129], 

Pardes Berger R, Adelson PD: Evaluation and management of pedia¬ 
tric head trauma in the emergency department: Current concepts 
and state-of-the-art research. Clin Ped Emerg Med 2005;6:8. 


QUEIMADURAS 


QUEIMADURAS TERMICAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A classificacao da queimadura depende da localizacao e da 
extensao da lesao. 

► Queimaduras das maos, pes, face, olhos, orelhas e perineo 
sao sempre consideradas como grandes queimaduras. 


A queimadura termica e uma causa importante de morte aci- 
dental e desfiguraqao em crianqas. Dor, morbidade, a associa<;ao 
com maus tratos infantis e a natureza prevenivel das queimadu¬ 
ras constituem uma area de grande preocupaqao em pediatria. 
Causas comuns incluem agua ou alimentos quentes, aparelhos 
eletricos, chamas, grelhas, queimaduras relacionadas com veicu- 
los e frisadores de cabelos. As queimaduras ocorrem comumente 
em pre-escolares — mais frequentemente nos meninos que nas 
meninas. 
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Prevencao 

A grande maioria das queimaduras e prevenivel. Vasilhas com li- 
quidos quentes devem ser colocadas o mais longe possivel das bei- 
ras de bancadas. Os termostatos dos aquecedores de agua devem 
ser regulados em menos de 49°C (120°F). Produtos quimicos e 
fios de eletricidade devem ser mantidos fora de alcance. Protetor 
solar deve ser aplicado e chapeus usados em crianqas com mais de 
6 meses de idade, ao participar de atividades ao ar livre. Em geral, 
a exposiqao ao sol deve ser minimizada nesta populaqao. 

► Achados ch'nicos 

As queimaduras sao classificadas clinicamente de acordo com a 
sua natureza, extensao e espessura. As queimaduras superficiais 
sao dolorosas, secas, eritematosas e hipersensiveis. A queima- 
dura solar e um exemplo comum. A cicatriza^ao ocorre com 
dano minimo da epiderme. As queimaduras de espessura parcial 
sao subagrupadas como superficiais ou profundas, dependendo 
do aspecto e tempo de cicatriza^ao. Queimaduras superficiais 
de espessura parcial sao vermelhas e, frequentemente, formam 
bolhas. Queimaduras profundas de espessura parcial sao esbran- 
qui^adas e secas, clareiam com a pressao, e a pele envolvida tem 
diminuiqao da sensibilidade a dor. As queimaduras de espes¬ 
sura total afetam todos os elementos da epiderme e da derme, 
deixando a pele sem vascularizaqao. A ferida e branca ou preta, 
seca, deprimida, de aspecto coriaceo, e insensivel. A menos que 
se providencie enxertia de pele, a cicatriz sera dura, irregular 
e fibrosa. As queimaduras de espessura total, ou subdermicas, 
sao as mais graves, estendendo-se atraves de todas as camadas 
da pele, assim como de fascia, musculo e possivelmente osso, 
subjacentes. Chamuscamento de pelos nasais ou facials, material 
carbonaceo no nariz e na boca e estridor podem estar presentes 
nas queimaduras por inala^ao, que podem prenunciar compro- 
metimento critico das vias respiratorias. 

Diagnostics diferencial 

O diagnostico diferencial das queimaduras e limitado, quando 
uma historia e fornecida. Na crianqa que nao verbaliza, quando 
nao ha historia disponivel, a consideraqao alternativa primaria 
e a celulite. 

Complicacoes 

As queimaduras superficiais e as superficiais de espessura parcial 
tipicamente cicatrizam bem. As queimaduras parciais profun¬ 
das e as de espessura total tem o risco de formaqao de tecido 
cicatricial. A perda da funqao de barreira predispoe a infecqao. 
O dano aos tecidos mais profundos em queimaduras de espes¬ 
sura total pode resultar em perda de funqao, contraturas, e, no 
caso de queimaduras circunferenciais, na sindrome de compar- 
timento. Insuficiencia renal, secundaria a mioglobinuria ou he- 
molise microangiopatica, e hiperpotassemia pela rabdomiolise 
representam uma preocupaqao. 

► Tratamento 

O manejo depende da profundidade e da extensao da lesao. A 
extensao da queimadura pode ser classificada como grande ou 


pequena. As pequenas queimaduras tem menos de 10% da area 
de superficie corporal para as queimaduras superficiais e de es¬ 
pessura parcial, ou menos de 2% para queimaduras de espessura 
total. Queimaduras de espessura parcial ou total das maos, pes, 
face, olhos, orelhas e perineo sao consideradas grandes. 

A. Queimaduras superficiais e de espessura 
parcial 

Estas lesoes geralmente podem ser tratadas no cenario de am- 
bulatorio. Analgesia efetiva deve ser suprida e repetida como 
indicado para a crian^a. Codeina oral ou narcoticos parenterais 
estao indicados. As queimaduras superficiais sao tratadas com 
compressas frias e analgesia. O tratamento de queimaduras de 
espessura parcial com bolhas consiste em limpeza antisseptica, 
cobertura antimicrobiana topica e observa^o para infec 9 ao. 
As bolhas aparecem cedo nas queimaduras de espessura parcial 
mais profundas, e, se abertas, podem ser desbridadas. Alter- 
nativamente, a bolha pode ser usada como uma aba protetora 
depois da limpeza e curativo. Apos o desbridamento, a ferida 
deve ser limpa com soku^ao de iodopovidona diluida (1-5%), 
lavada rigorosamente com soro fisiologico e revestida com an- 
tibiotico topico. A ferida deve ser protegida com um curativo 
volumoso e reexaminada dentro de 24 h, e seriadamente dai em 
diante. Feridas com um potencial para causar desfigura^ao ou 
deficit funcional — especialmente feridas da face, maos, dedos, 
ou perineo — devem ser encaminhadas imediatamente a um 
cirurgiao de queimados. Analgesia ambulatorial deve ser for¬ 
necida na alta. 

B. Queimaduras de espessura total, de espessura 
parcial profunda ou extensa e subdermicas 

As grandes queimaduras requerem aten^ao particular ao ABC 
do manejo do trauma. O estabelecimento precoce de uma via 
respiratoria artificial e fundamental nas queimaduras orais ou 
nasais, em razao de sua associa^ao com lesoes de inalaqao e es- 
treitamento critico da via respiratoria. 

O protocolo para a inspeqao primaria deve ser seguido (ver 
discussao anterior). Pode haver lesao de inala^ao por monoxido 
de carbono, cianeto ou outros produtos toxicos. Uma sonda na- 
sogastrica e um cateter vesical devem ser inseridos. A inspeqao 
secundaria deve verificar se qualquer outra lesao esta presente, 
inclusive aquelas sugestivas de maus tratos. 

A reanimaqao hidrica deve basear-se na avaliaqao clinica da 
volemia. Perdas grandes de liquidos sao esperadas, devido ao 
aumento da permeabilidade capilar e a pele sem revestimento. 
Uma vez que se consiga o volume intravascular adequado, sao 
necessarios liquidos apropriados que compensem as perdas au- 
mentadas. As necessidades hidricas baseiam-se em achados de 
exame, porcentagem de area de superficie corporal queimada, 
profundidade e idade. £ essencial manter a pressao intravascular 
normal e repor perdas de liquidos. A Figura 11-9 mostra por- 
centagens de area de superficie corporal por parte do corpo em 
lactentes e crianqas maiores. A formula de Parkland para terapia 
hidrica e 4 mL/kg/% de area de superficie corporal queimada 
para as primeiras 24 h, com metade administrada nas primeiras 
8 h, em adi^ao as taxas de manutemjao. 
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Lactente Com Menos de Um Ano de Idade 
Nome- Idade_ Enfermaria_ 


Nao incluir eritema 
de I s grau 


2 Q grau 


3 s grau 



Prognostico 

O desfecho depende de muitos fatores. Em geral, quanto maior 
for a area de superficie e profundidade da lesao de queimadura, 
maior o risco de morbidade no longo prazo e mortalidade. 

QUEIMADURAS ELETRICAS 

Mesmo um contato breve com uma fonte de alta voltagem resultara 
em uma queimadura de contato. Esta pode ser tratada de acordo 
com as diretrizes citadas. Quando um lactente ou pre-escolar morde 
um fio eletrico, ocorrem queimaduras da comissura labial que apa- 
recem cinzentas e necroticas, com eritema circundante. Uma com- 
plicagao tardia desta lesao e a hemorragia da arteria labial. Se for 
criado um arco com passagem de corrente atraves do corpo, o padrao 
da lesao termica dependera da via da corrente; portanto, pesquisar 
uma ferida de saida e lesoes internas. Pode ocorrer dano extenso a 
tecidos profundos. A corrente atravessando o coragao pode causar 
arritmias sem perfusao. Os efeitos neurologicos das queimaduras 
eletricas podem ser imediatos (p. ex., confusao, desorientagao, lesao 
de nervo periferico), retardados (p. ex., lesao nervosa em membro 
com trombose apos sindrome de compartimento), ou tardios (p. ex., 
dificuldade de concentragao ou de memoria). 

Duffy BJ et al.: Assessment, triage, and early management of burns in 
children. Clin Ped Emerg Med 2006;7:82. 


Variagdes da Distribuigao de Adultos em 
Lactentes e Criangas (em Percentual) 


1 5 10 

Recem-nascido ano anos anos 


Cabega 19 

Ambas as coxas 11 

Ambas as pernas 10 

Pescogo 2" 

Tronco anterior 13 

Tronco posterior 13 

Ambos os bragos 8 

Ambos os antebragos 6 ■ 
Ambas as maos 5 

Ambas as nadegas 6 
Ambos os pes 7 

Genitalia _1 . 


100 


17 

13 

11 

13 

16 

17 

10 

11 

12 


Estas porcentagens 
permanecem constantes 
em todas as idades 


▲ Figura 11-9 Modificacao de Lund e Browder da escala 
de Berkow para estimativa da extensao de queimaduras. 

(A tabela sob a ilustracao e de Berkow.) 


DISTURBIOS CAUSADOS POR ALTERACAO 
DA TEMPERATURA AMBIENTAL 


DOENCAS RELACIONADAS COM 0 CALOR E 
CHOQUE TERMICO 



FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 


► As criancas estao em risco aumentado devido a respostas 
peculiares ao estresse do calor. 

► A doenca causada pelo calor tern um espectro variando de 
caibras do calor ao choque termico ameacador a vida. 

► Um alto indice de suspeicao e necessario para o diagnos- 
tico, dada a falta de sintomas especificos e uma tempera- 
tura em geral normal ou so levemente elevada. 


As indicagoes para internagao incluem grandes queimaduras, 
como definido anteriormente, incerteza de acompanhamento, 
suspeita de maus tratos, presenga de lesao de vias respiratorias su- 
periores, explosao, inalagao, queimaduras eletricas ou quimicas, 
queimaduras associadas a fraturas, ou necessidade de controle pa¬ 
renteral da dor. Criangas com doengas cronicas metabolicas ou do 
tecido conectivo e lactentes merecem hospitalizagao. As criangas 
com queimaduras subepidermicas requerem hospitalizagao ime- 
diata em um centra de queimados sob os cuidados de um espe- 
cialista em queimaduras, reanimagao hidrica, desbridamento da 
ferida, e colocagao de cobertura temporaria da ferida. 


Prevencao 

A exposigao a extremos de temperatura por periodos prolonga- 
dos deve ser evitada. Planejar atividades atleticas para o inicio da 
manha, ou final da tarde e inicio da noite, a fim de evitar o hora- 
rio com temperaturas mais altas durante o dia. £ crucial provi- 
denciar hidratagao adequada, sombra e periodos de repouso. 

Achados di'nicos 

As caibras do calor sao caracterizadas por espasmos (nao rigi- 
dez) breves, intensos, de musculos esqueleticos ou abdominais 
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apos exercicio. A temperatura central esta normal ou levemente 
elevada. Pode haver hiponatremia, hipocloremia e, raramente, 
hipopotassemia associadas, mas a avaliaijao laboratorial nao e 
rotineiramente necessaria. 

A exaustao por calor inclui sintomas constitucionais mul¬ 
tiples e frequentemente vagos, manifestados apos exposiqao ao 
calor. Os pacientes continuam a suar e tem proporqoes variaveis 
de depleijao de sal e agua. As temperaturas centrais devem ser 
monitoradas com frequencia, e sao, comumente, normals ou 
levemente aumentadas. Os sinais e sintomas de apresentaqao 
incluem fraqueza, fadiga, cefaleia, desorienta^ao, palidez, sede, 
nausea e vomitos, e, ocasionalmente, caibras musculares sem 
disfun^ao de SNC. O choque pode estar presente. 

O choque termico representa falha da termorregulaqao e e 
amea 9 ador a vida. O diagnostico baseia-se em uma temperatura 
retal acima de 40,6°C com sinais neurologicos associados, em 
um paciente com historia de exposi^ao. Falta de sudorese nao 
e um criterio necessario. Os sintomas sao semelhantes aqueles 
da exaustao pelo calor, mas a disfunqao do SNC e mais proemi- 
nente. Os pacientes com choque termico frequentemente estao 
incoerentes e combativos. Nos casos mais graves, vomitos, cala- 
frios, coma, convulsoes, rigidez de nuca e atitude de pose podem 
estar presentes. O debito cardlaco pode estar alto, baixo, ou nor¬ 
mal. Hipoxia celular, disfunqao enzimatica e desintegraijao das 
membranas celulares levam a disturbios globais de orgaos finals: 
rabdomiolise, necrose miocardica, anormalidades eletrollticas, 
necrose tubular aguda e insuficiencia renal, degenera^ao hepa- 
tica, slndrome da distr^ao respiratoria aguda e coagulaqao in¬ 
travascular disseminada. 

Diagnostico diferencial 

Gastrenterite viral, sepse e outros processos infecciosos, sln¬ 
drome neuroleptica maligna, hipertermia maligna e envenena- 
mento por anticolinergico podem ter apresenta^oes similares. 

► Tratamento 

Retirar de um ambiente quente e remover as roupas e o primeiro 
passo no manejo de qualquer doenqa relacionada com o calor. 
As caibras de calor respondem, tipicamente, ao repouso e a 
reidrataqao com soluqoes eletrollticas. Caibras mais intensas e 
exaustao pelo calor devem indicar dosagem de eletrolitos para 
guiar a reidrata<;ao com llquidos IV. Caibras e exaustao pelo calor 
podem ser prevenidos por climatiza^ao e ingestao liberal de agua 
e sal durante o exercicio. 

Manejo do choque termico 

1. Abordar o ABC (via respiratoria, respira^ao, circulaqao), e 
administrar oxigenio a 100%. 

2. Administrar llquidos IV: cristaloide para hipotensao, soro 
glicofisiologico para manuten^ao. Considerar a monitora^o 
da pressao venosa central. 

3. Uma vez que os esfor^os de reanima^ao tenham comeqado, 
resfriar o paciente pela remo^ao das vestes; vaporiza^ao com 
agua fria; aplicaqao de gelo no pesco^o, virilhas e axilas; aba- 
nar e utilizar outros equipamentos para resfriar. As medidas 


de resfriamento ativo devem ser interrompidas quando a 
temperatura central alcanqar 39°C, para prevenir calafrios. 

4. Colocar monitores, verificar temperaturas retais continua- 
mente e colocar uma sonda de Foley e uma sonda nasogas- 
trica. 

5. Solicitar exames de laboratorio: hemograma completo; ele¬ 
trolitos; glicose; creatinina; tempo de protrombina e tempo 
de tromboplastina parcial; creatinocinase; provas de funqao 
hepatica; hemogasometria arterial; resumo de urina e calcio, 
magnesio e fosforo sericos. 

6. Internar em uma unidade de cuidados intensivos pediatrica. 

Prognostico 

O prognostico para caibras de calor e exaustao pelo calor e ex- 
celente. Uma recupera^ao completa e a regra. Os pacientes com 
choque termico estao em risco de lesao de orgaos vitais devido a 
deple^ao de volume, rabdomiolise, lesao renal direta, lesao hepa- 
tocelular e coagulaqao intravascular disseminada (CIVD). 


HIPOTERMIA 



FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 


► Hipotermia e definida como uma temperatura central de 
< 35°C. 

► As criancas estao em risco aumentado devido a uma razao 
maior de area de superficie corporal/peso. 

► Em criancas, a hipotermia esta associada mais comumente 
a submersao na agua. 


Prevencao 

Dada a alta associa^o com lesoes por submersao, as crian 9 as 
devem ser monitoradas cuidadosamente quando na agua. O uso 
apropriado de colete salva-vidas e crucial. 

Achados dmicos 

As manifestaqoes clinicas da hipotermia variant com a gravidade 
da depressao da temperatura corporal. A medida que a tempe¬ 
ratura central cai, uma variedade de mecanismos come 9 a a con- 
servar e a produzir calor. A vasoconstriqao periferica permite a 
manutenqao otima da temperatura central. A produqao de calor 
pode ser melhorada por um aumento de tonus muscular e me- 
tabolismo mediado pelo hipotalamo. Os calafrios aumentam a 
produqao de calor a duas a quatro vezes os niveis basais. Os casos 
graves (< 28°C) imitam a morte: os pacientes estao palidos ou cia- 
noticos, as pupilas podem estar fixas e dilatadas, os musculos estao 
rigidos e pode nao haver pulsos palpaveis. Frequencias cardiacas 
tao baixas como 4-6 batimentos/minuto podem prover perfusao 
adequada, em razao das necessidades metabolicas reduzidas na 
hipotermia grave. Alem da exposiqao ao frio, disturbios que cau- 
sam hipotermia incidental incluem sepse, disturbios metabolicos, 
envenenamentos, disturbios do SNC e endocrinopatias. Neonatos, 
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vitimas de trauma, pacientes intoxicados e os com incapacidades 
cronicas estao particularmente em risco. As taxas de mortalidade 
sao altas e estao relacionadas com o disturbio subjacente. Visto 
que os achados resultantes de hipotermia primaria podem ser 
confundidos facilmente com aqueles de alteraqoes post mortem , a 
morte nao e declarada ate que o paciente tenha sido reaquecido e 
permaneqa nao responsivo aos esforqos de reanimaqao. Crianqas 
com uma temperatura central tao baixa como 19°C tem sobrevi- 
vido neurologicamente intactas. 

Tratamento 

Crianqas seriamente enfermas devem ter a temperatura central 
determinada rapidamente. Inversamente, hipotermia moderada 
terapeutica (32-34°C), apos agressao hipoxico-isquemica do 
SNC e lesao cerebral traumatica isolada, e recomendada agora 
como potencialmente benefica para recuperaqao do SNC. 

A. Medidas gerais de suporte 

O manejo da hipotermia e largamente de suporte. A temperatura 
corporal central deve ser documentada continuamente; monitorar 
com um termometro retal de permanencia de leitura baixa. Os 
pacientes devem ser manipulados suavemente, porque o miocar- 
dio hipotermico e estranhamente sensivel e propenso a arritmias. 
Fibrilaqao ventricular pode ocorrer espontaneamente, ou em con- 
sequencia de manipulaqao menor ou procedimentos invasivos. 
Se assistolia ou fibrilaqao ventricular estiver presente no monitor 
cardiaco, realizar compressoes toracicas e usar tecnicas padrao de 
suporte avanqado a vida pediatrico, como indicado. Desfibrilaqao 
e terapia farmacologica devem ser iniciadas quando apropriado, 
mas podem nao ter sucesso ate que o reaquecimento central tenha 
ocorrido. Reversao espontanea ao ritmo sinusal aos 28-30°C pode 
ter lugar, quando o reaquecimento prosseguir. 


Quadroll-6 Manejo da hipotermia 


Medidas gerais 

Remover roupas molhadas. 

Administrar oxigenio a 100% aquecido e umidificado. 

Monitorar a temperatura central, as frequencias cardiaca e respiratoria 
e a pressao arterial, continuamente. 

Considerar a determinacao da pressao venosa central para hipotermia 
grave. 

Estudos laboratoriais 

Hemograma completo e plaquetas. 

Eletrolitos, glicose, creatinina e amiiase no soro. 

Tempo de protrombina, tempo de tromboplastina parcial. 

Hemogasometria arterial. 

Considerar triagem toxicologica. 

Tratamento 

Corrigir hipoxemia, hipercapnia, pH < 7,2, anormalidades da 
coagulacao e disturbios da coagulacao e dos eletrolitos. 

Iniciar tecnicas de reaquecimento: passivo, ativo (interno e externo), 
dependendo do grau de hipotermia. 

Repor o volume intravascular com infusao de cristaloide intravenoso 
aquecido a 42°C. 

Tratar assistolia e fibrilacao ventricular por protocolos PALS. Continuar a 
massagem cardiaca pelo menos ate que a temperatura central atinja 
30°C, quando a desfibrilacao tem maior probabilidade de ser efetiva. 


PALS, pediatric advanced life support (suporte avancado de vida em pediatria). 

Prognostico 

Como em todo trauma, a recuperaqao da vitima de hipoter¬ 
mia e multifatorial. Se associada a lesao por submersao (ver a 
seguir), as lesoes por anoxia do SNC e a lesao pulmonar desem- 
penham um papel importante. 


B. Reaquecimento 

Remover as roupas molhadas. As tecnicas de reaquecimento sao 
classificadas como externas passivas, externas ativas, ou reaque¬ 
cimento interno ativo. O metodo escolhido baseia-se no grau 
de hipotermia. O reaquecimento passivo, tal como proteger 
com cobertores, so e apropriado para casos leves (> 33°C). Os 
metodos de reaquecimento externo ativo incluem lampadas de 
aquecimento, colchoes termicos ou cobertores eletricos, banhos 
de imersao em agua morna, ou bolsas aquecidas de soluqoes 
IV Deve-se estar ciente do potencial para baixa da temperatura 
central depois que o reaquecimento tenha comeqado, quando a 
vasodilataqao permite que o sangue periferico mais frio se distri- 
bua na circulaqao central. Este fenomeno e chamado de afterdrop 
(queda de temperatura apos reaquecimento). 

As tecnicas de reaquecimento interno ativo sao usadas isolada- 
mente, ou em combinaqao com aquecimento externo ativo, para 
hipotermia moderada a grave. As tecnicas incluem a administra- 
qao de oxigenio umidificado aquecido e o uso de liquidos aqueci- 
dos (ate 40°C) para reposiqao IV, dialise peritoneal e lavagem do 
mediastino. A irrigaqao da bexiga e do intestino geralmente nao e 
efetiva, em razao das baixas areas de superficie para troca de tem¬ 
peratura. O reaquecimento sanguineo extracorporeo consegue o 
reaquecimento interno controlado, pode estabilizar disturbios de 
volume e de eletrolitos e e maximamente efetivo (Quadro 11-6). 


Grubenhoff JA et al.: Heat-related illnesses. Clin Ped Emerg Med 
2007;8:59. 

Ulrich AS, Rathlev NK: Hypothermia and localized cold injuries. 
Emerg Med Clin North Am 2004;22:281 [PMID: 15163568], 


LESOES POR SUBMERSAO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 


► As lesoes do SNC e as pulmonares sao os responsaveis prin- 
cipais pela morbidade. 

► A crianca pode parecer bem na apresentacao, mas alte- 
racoes tardias do SNC e pulmonares podem ocorrer horas 
mais tarde. 

► 0 periodo minimo de observacao e de 8-12 h. 


Prevencao 

Afogamento, definido como morte por submersao na agua den- 
tro de 24 h, e a segunda causa mais comum de obito por lesao 
fisica nao intencional entre crianqas. Os perigos da agua sao 
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onipresentes, incluindo lagos e riachos, piscinas, banheiras e ate 
mesmo vasos sanitarios, baldes e maquinas de lavar. Os fatores 
de risco incluem epilepsia, alcool e falta de supervisao. O sexo 
masculino predomina nas mortes por submersao, assim como 
na maioria das outras mortes nao intencionais. A prevenqao e 
capital: grades em volta de piscinas publicas, uso de coletes salva- 
vidas, evitar nadar desacompanhado e supervisao adequada sao 
importantes. 

Patogenese 

A maior parte da morbidade e gerada pela agressao ao SNC e 
pulmoes. O laringospasmo ou o prender o folego podem levar 
a perda de consciencia e colapso cardiovascular antes que possa 
ocorrer aspiraqao (afogamento seco). A anoxia por laringos¬ 
pasmo ou aspiraqao leva a dano irreversivel do SNC depois de 
apenas 4-6 minutos. Uma crianqa precisa cair atraves do gelo, 
ou diretamente na agua gelada, para que o metabolismo cerebral 
seja alentecido o suficiente pela hipotermia ao ponto de dar pro- 
te^ao contra o dano da anoxia. 

Achados ch'nicos 

Dependendo da dura^ao da submersao e de algum efeito prote- 
tor da hipotermia, as crianqas podem parecer clinicamente mor- 
tas, ou completamente normals. Tosse, batimentos de asas de 
nariz, gemidos, retraces, sibilos e/ou crepitos e cianose podem 
estar presentes. A observatpao durante algum tempo ajuda no 
prognostico. A crianqa que tenha sido reaquecida ate pelo menos 
33°C, e que ainda esta apneica e sem pulso, provavelmente nao 
sobrevivera ate a alta, ou saira com deficits neurologicos graves. 
Contudo, ate que possa ser feita uma determinatpao de morte 
cerebral, uma reanimatpao agressiva deve ser continuada em um 
paciente com retorno da circulaqao. Alteraqoes cardiovasculares 
incluem depressao miocardica e arritmias. As alteratpoes eletro- 
liticas geralmente sao leves. A menos que ocorra hemolise, as 
concentrates de hemoglobina tambem so mudam levemente. 
As radiografias de torax podem ser normals, ou podem mostrar 
sinais de edema pulmonar. Com o tempo, as crian 9 as podem 
desenvolver sindrome de distriqao respiratoria aguda (SDRA). 

► Tratamento 

Considerar possiveis lesoes associadas, inclusive traumatismo da 
cabe^a ou pesco^o. Para crianqas que parecem bem inicialmente, 
a observaqao por 8-12 h detectara comprometimento pulmonar 
tardio, ou alteraqoes no estado neurologico. Dificuldade respi¬ 
ratoria, uma radiografia de torax anormal, hemogasometria ar¬ 
terial anormal, ou hipoxemia por oximetria de pulso indicam 
a necessidade de tratamento com oxigenio suplementar, moni- 
toramento cardiorrespiratorio e reavalia^ao frequente. Avaliar 
seriadamente a dificuldade respiratoria e o estado mental. Sinais 
de infeccpao pulmonar podem aparecer muitas horas depois do 
evento de submersao. 

Os pacientes que estao em coma e que requerem ventilaqao 
mecanica tem um alto risco de encefalopatia anoxica. O valor da 
terapia com hiperventilacpao, corticosteroides, hipotermia inten- 
cional e barbituricos permanece sem comprovaqao. 


Prognostico 

A sobrevivencia da vitima de quase-afogamento depende da du- 
ra^ao da anoxia e do grau de lesao pulmonar. As criampas que 
experimentam submersao curta, com reanimaqao efetiva de alta 
qualidade, tem probabilidade de se recuperar sem sequelas. 

Zuckerbraun NS, Saladino RA: Pediatric drowning: Current man¬ 
agement strategies for immediate care. Clin Ped Emerg Med 
2005;6:49. 


MORDEDURAS DE ANIMAIS E HUMANAS 


As mordeduras sao responsaveis por um grande numero de vi- 
sitas aos serviqos de emergencia. A maioria dos casos fatais e 
causada por mordeduras de caes. Entretanto, as mordeduras de 
seres humanos e gatos causam a maioria das feridas por morde- 
dura infectadas. 

MORDEDURAS DE CAES 

Os meninos sao mordidos mais frequentemente que as meninas, 
e na maioria dos casos a vitima conhece o cachorro. As crianqas 
menores tem uma incidencia mais alta de mordeduras na cabe^a 
e no pescoqo, ao passo que aquelas em idade escolar sao mordi- 
das mais frequentemente nas extremidades superiores. 

As mordeduras de caes sao tratadas de modo semelhante a 
outros ferimentos: irrigaqao com soro fisiologico em alta pressao 
e alto volume (> 1 L), desbridamento de qualquer tecido desvita- 
lizado, remoqao de substancias estranhas e profilaxia do tetano. 
O risco de raiva por caes e baixo nos paises desenvolvidos, mas a 
profilaxia da raiva deve ser considerada, quando apropriada. As 
feridas so devem ser suturadas, se necessario, por motivos esteti- 
cos, porque o fechamento da ferida aumenta o risco de infecqao. 
Nao usar adesivos de tecidos para o fechamento. Nao ha com- 
provaqao de que os antibioticos profilaticos diminuam as taxas 
de infec^ao em ferimentos de mordida de cao de baixo risco, nao 
envolvendo as maos ou os pes. Se uma mordedura atinge uma 
articulaqao, o periosteo, ou um feixe neurovascular, uma con- 
sulta cirurgica ortopedica deve ser obtida com prontidao. 

Os patogenos que infectam mordeduras de caes incluem Pas- 
teurella canis e Pasteurella multocida, estreptococos, estafiloco- 
cos e anaerobios. As mordeduras de caes infectadas podem ser 
tratadas com penicilina para P. multocida , e cobertura de largo 
espectro pode ser feita com amoxicilina e acido clavulanico, 
ou cefalexina (ver dose para mordeduras de gatos na proxima 
se^ao). Complicaqoes de mordidas de caes incluem formaqao de 
cicatrizes, infec^oes do SNC, artrite septica, osteomielite, endo- 
cardite e sepse. 

MORDEDURAS DE GATOS 

As feridas provocadas por gatos ocorrem mais frequentemente 
em meninas, e sua principal complicaqao e a infecqao. O risco de 
infectpao e mais alto em mordidas de gatos do que de caes, por¬ 
que os primeiros produzem ferimentos por puntpao. O manejo e 
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semelhante ao das mordeduras de caes. Ferimentos por gatos nao 
devem ser suturados, exceto quando absolutamente necessario 
por motivos esteticos. P. multocida e o patogeno mais comum. As 
mordeduras de gato criam um inoculo no ferimento de punqao 
e sao recomendados antibioticos profilaticos (penicilina mais ce- 
falexina, ou amoxicilina e acido clavulanico). A dose de triidrato 
de amoxicilina e acido clavulanico deve ser no extremo mais alto 
da dosagem recomendada, a fim de garantir penetraqao tecidual 
adequada, tanto em mordeduras de caes como de gatos. A dose 
do componente amoxicilina deve ser 80 mg/kg/24 h, em tres 
doses divididas. A dose maxima e de 2 g/24 h. Arranhoes ou 
mordidas de gatos tambem podem resultar em febre da arranha- 
dura de gato. Considerar fortemente internamento e antibioticos 
IV para feridas infectadas, especialmente das maos e dos pes. 

MORDEDURAS HUMANAS 

A maioria das mordeduras humanas ocorre durante brigas. P. 
multocida nao e um patogeno conhecido em mordeduras hu¬ 
manas; nas culturas, mais frequentemente, crescem estrepto- 
cocos, estafilococos, anaerobios e Eikenella corrodens. Feridas 
das maos e feridas profundas devem ser tratadas com cobertura 
antibiotica contra E. corrodens e patogenos gram-positivos, por 
um antibiotico resistente a penicilinase. O manejo das feridas 
e o mesmo que para mordeduras de caes. Somente devem ser 
suturadas as laceraqoes graves envolvendo a face. Outras feridas 
podem ser manejadas com fechamento primario adiado, ou com 
cicatriza^ao por inten^ao secundaria. Uma complicaqao impor- 
tante dos ferimentos por mordedura humana e a infecqao das 
articulaqoes metacarpofalangianas. Um cirurgiao de mao deve 
avaliar lesoes em punhos cerrados por mordeduras humanas. 
Em muitos casos, o desbridamento operatorio e seguido por an¬ 
tibioticos IV. 

Younggren BN: Emergency management of difficulty wounds: Part I. 

Emerg Med Clin North Am 2007;25:101 [PMID: 17400075], 


SEDACAO E ANALGESIA PARA PROCEDIMENTOS 


O alivio da dor e ansiedade e um conceito capital na prestaqao de 
assistencia pediatrica aguda, devendo ser considerado em todas 
as ocasioes. Muitos agentes tambem tem propriedades amnesi- 
cas. Agentes parenterais podem ser efetivos e seguros e produ- 
zem poucos efeitos colaterais, se usados criteriosamente. 

Condi^oes como reduqao de fratura, reparo de laceraqao, 
cuidados com queimadura, exames por agressao sexual, punqao 
lombar, e procedimentos diagnosticos, como estudos de imagem 
de TC e ressonancia magnetica, todos podem ser realizados mais 
efetivamente e com compaixao se for usada sedaqao ou analgesia 
efetiva. O medico deve decidir se os procedimentos vao precisar 
de sedaqao, analgesia, ou ambas, e entao escolher os agentes em 
conformidade. 

A sedaqao segura e efetiva requer conhecimento minucioso 
do agente selecionado e de seus efeitos colaterais, assim como 
aparelhos de monitoraqao adequados, medicamentos, equipa- 
mentos e pessoal para reanimacpao. A decisao de realizar sedaqao 
e analgesia para procedimentos (SAP) deve ser orientada para o 


paciente e adaptada as necessidades especificas do procedimento, 
garantindo a seguranqa da crianqa durante todo o procedimento. 
A fim de completar esta tarefa com sucesso, uma avalia^ao mi- 
nuciosa pre-procedimento deve ser completada, incluindo uma 
anamnese e exame fisico direcionados. Os riscos, beneficios e li- 
mitaqoes do procedimento devem ser discutidos com os pais ou 
guardioes, e deve ser obtido consentimento verbal, informado. A 
SAP entao prossegue como a seguir: 

1. Escolher o(s) medicamento(s) apropriado(s). 

2. Garantir o estado de NPO (nada por via oral) adequado por 
2-6 h, dependendo da idade e do tipo de ingestao. Para certos 
procedimentos de emergencia, um estado de NPO subotimo 
pode ser permitido, com identificacpao dos riscos acompa- 
nh antes. 

3. Estabelecer acesso vascular conforme o necessario. 

4. Assegurar-se de que o equipamento e o pessoal de reanima- 
qao estejam prontamente disponiveis. Ligar os aparelhos de 
monitoraqao apropriados, como indicado. 

5. Administrar o agente selecionado, com monitoraqao conti- 
nua para efeitos colaterais. Um observador dedicado, geral- 
mente uma enfermeira, deve monitorar o paciente o tempo 
todo. Esforqo respiratorio, perfusao e estado mental devem 
ser avaliados e documentados seriadamente. 

6. Dosar o medicamento para atingir o nivel de seda^ao dese- 
jado. O nivel ideal depende das metas de sedaqao e do tipo 
de procedimento. As metas da SAP no cenario de serviqo de 
emergencia geralmente envolvem sedaqao minima ou mo- 
derada. Sedaqao minima e um estado no qual o sensorio do 
paciente esta embotado, mas ele ainda responde a estimulos 
verbais. Seda^ao moderada e uma depressao da consciencia 
em que a crianqa responde a estimulos tateis. Em ambos os 
casos, os reflexos das vias respiratorias estao preservados. E 
importante lembrar-se de que a sedaqao e um continuo, e a 
crianqa pode passar para niveis de sedaqao mais profundos, 
nao pretendidos. 

7. Continuar monitorando o paciente depois que o procedi¬ 
mento tenha terminado e a crian^a tenha retornado ao 
estado mental da linha de base. Uma vez que o estimulo 
doloroso tenha sido corrigido, o estado mental e o esforqo 
respiratorio podem diminuir. 

8. Os criterios para alta incluem a capacidade da crianqa de se 
sentar sem ajuda, tomar liquidos por via oral e responder 
a comandos verbais. Um material impresso de alta da SAP 
deve ser dado, com precau^oes para observaqao proxima e 
evitaqao de atividades potencialmente perigosas. 

A seguir, alguns sedativos e analgesicos usados mais comu- 
mente: 

1. Midazolam — Este agente tem utilidade particular em pedia- 
tria devido a sua seguranqa, ao inicio rapido e a meia-vida curta. 
A administraqao pode ser oral, retal, intranasal, intramuscular, 
ou IV. Quando dado lentamente por via intranasal, a cinetica do 
farmaco e semelhante a quando aplicado por via intravenosa, 
embora muitos pacientes relatem uma sensaqao de queimor 
com a administraqao. A aplica^ao oral ou retal resulta em ini¬ 
cio relativamente retardado, e a dosagem e dificil. As injecpoes 
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intramusculares podem ser combinadas com analgesicos opia- 
ceos, se analgesia sistemica e desejada. A administraqao IV per- 
mite a capacidade otima de titular a dose para o nivel de sedaqao 
desejado. £ melhor instalar um acesso IV em procedimentos 
complicados ou prolongados para facilitar a repetiqao da dose, 
o que tambem propicia a via IV se a reanimaqao se tornar ne- 
cessaria. Os efeitos colaterais potenciais do midazolam incluem 
depressao cardiorrespiratoria. 

2. Barbituricos — Esta classe de agentes (p. ex., pentobarbital) 
tern o beneficio de minimizar movimentos durante procedimen¬ 
tos, o que os torna vantajosos para estudos diagnosticos, como 
TC ou ressonancia magnetica. A administraqao retal de tiopen- 
tal e segura e efetiva. O inicio de aqao com administraqao IV e 
rapido. Efeitos colaterais potenciais, embora incomuns, incluem 
depressao cardiorrespiratoria e laringospasmo. 

3. Narcoticos — Agentes como fentanil e morfina tern pode- 
rosos efeitos analgesicos e sedativos, podendo ser combinados 
com ansioliticos, como os benzodiazepinicos. Efeitos desejados e 
adversos, como depressao respiratoria, sao potenciados quando 
benzodiazepinicos e narcoticos ou barbituricos sao aplicados 
juntos. Portanto, as doses sedativas devem ser reduzidas quando 
sedativos e analgesicos sao dados ao mesmo tempo. 

4. Cetamina — Um farmaco comumente usado em serviqos de 
emergencia — a cetamina — propicia analgesia, efeito ansiolitico 
e amnesia, permitindo que a crianqa retenha reflexos protetores 
das vias respiratorias e estabilidade cardiorrespiratoria. Alem de 
fornecer “sedaqao dissociativa”, esse farmaco simpatomimetico 
tambem aumenta a frequencia cardiaca e a pressao arterial. Os 
efeitos colaterais incluem salivaqao (portanto, ele e dado ge- 
ralmente com o glicopirrolato como agente contra salivaqao), 


laringospasmo (raramente), nistagmo, reaqoes emergentes e vo- 
mitos. Com o conhecimento abrangente deste medicamento, seu 
uso pode ser uma vantagem significativa para crianqas. 

5. Propofol — O propofol e um sedativo nao opiaceo, nao bar- 
biturico, que e altamente efetivo. Ele vem tendo uso crescente 
como um adjuvante da analgesia para procedimentos dolorosos 
nos serviqos de emergencia. O inicio de aqao e a recuperaqao sao 
rapidos. Os efeitos colaterais incluem hipotensao transitoria e 
depressao respiratoria dependente de dose, ou apneia. A moni- 
toraqao cuidadosa e essencial. 

American Academy of Pediatrics; American Academy of Pediatric 
Dentistry; Cote CJ et al.: Guidelines for monitoring and ma¬ 
nagement of pediatric patients during and after sedation for 
diagnostic and therapeutic procedures: An update. Pediatrics 
2006;18:2587 [PMID: 17142550], 

Doyle L, Colletti JE: Pediatric procedural sedation and analgesia. Pe- 
diatr Clin North Am 2006;53:279 [PMID: 16574526], 

Godwin SA et al.: Clinical policy: Procedural sedation and analgesia in 
the emergency department. Ann Emerg Med 2005;45:177 [PMID: 
15671976], 

Krauss B, Green SM: Procedural sedation and analgesia in children. 
Lancet 2006;367:766 [PMID: 16517277], 

Meyer S et al.: Sedation and analgesia for brief diagnostic and thera¬ 
peutic procedures in children. Eur J Pediatr 2007;166:291 [PMID: 
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Exposiqoes acidentais e intencionais a substancias toxicas ocor- 
rem em criarujas de todas as idades. As crian 9 as mais jovens que 
a idade de 6 anos sao envolvidas primariamente em exposi<;6es 
acidentais, com o pico de incidencia nos 2 anos de idade. Das 
mais de 2,5 milhoes de exposi^oes relatadas pelo American As¬ 
sociation of Poison Control Centers’ National Poison Data Sys¬ 
tem, em 2008, 51% ocorreram em crianqas com idade de 5 anos e 
menos, 6% naquelas com idade de 6-12 anos e 7% naquelas com 
idade de 13-19 anos. As crian^as menores sao expostas ocasio- 
nalmente a intoxica^ao intencional por meio das a^oes de pais 
ou cuidadores. A administra^ao de agentes, como a difenidra- 
mina para induzir sono em um cenario de creche, a sindrome 
de Munchausen por procura^ao para obter ganho parental se- 
cundario, ou o dano deliberado, devem ser suspeitados quando a 
historia nao for consistente. O envolvimento de especialistas em 
maus tratos de crian^as e muito util nestes casos (ver Capitulo 7). 
Adolescentes sao envolvidos em episodios intencionais ao tentar 
suicidio, ou experimentar varias drogas e agentes toxicos. Em al- 
guns locais, processos industrials ou de manufatura podem estar 
associados a lares e fazendas, e exposi^oes a substancias perigo- 
sas devem ser consideradas na historia. 


Bronstein AC et al.: 2008 Annual Report of the American Association 
of Poison Control Centers’ National Poison Data System (NPDS). 
Clin Toxicol (Phila) 2007;45:815 [PMID: 18163234], 


PRINCIPIOS FARMACOLOGICOS 
EM TOXICOLOGIA 


Na avaliaijao do paciente intoxicado, e importante comparar os 
efeitos farmacologicos ou toxicos previstos com a apresentaijao 
clinica do paciente. Se a historia e de que o paciente ingeriu um 
tranquilizante ha 30 minutos, mas o exame clinico revela pupilas 
dilatadas, taquicardia, boca seca, ruidos hidroaereos intestinais 
ausentes e alucinaqoes ativas — claramente toxicidade anticoli- 
nergica —, o diagnostico e a terapeutica devem prosseguir em 
conformidade com isso. 


LDso 

Estimativas da LD 5 o (a quantidade por quilograma de peso de 
uma substantia necessaria para matar 50% de um grupo de ani- 
mais de laboratorio), ou dose letal mediana, sao de pouco valor 
clinico em seres humanos. Geralmente e impossivel determinar 
com precisao a quantidade ingerida ou absorvida, o estado me- 
tabolico do paciente, ou em que pacientes a resposta ao agente 
sera atipica. Alem disso, tais valores frequentemente nao sao va- 
lidos em seres humanos, mesmo que a historia seja acurada. 

Meia-vida (f-|/ 2 ) 

A f 1/2 de um agente deve ser interpretada cuidadosamente. A 
maioria dos valores de ty 2 publicados refere-se a doses terapeu- 
ticas. A f 1/2 pode crescer quando a quantidade de substantia in¬ 
gerida aumenta, para muitos produtos toxicos comuns, como os 
salicilatos. Nao se pode confiar na ty 2 publicada para salicilato 
(2 h) para presumir eliminatpao rapida do farmaco. Em uma dose 
excessiva de salicilato (150 mg/kg), a f^aparente e prolongada 
para 24-30 h. 

Volume de distribuicao 

O volume de distribuiqao (Vd) de uma substantia e determinado 
dividindo-se a quantidade de farmaco absorvido pelo nivel san- 
guineo. Com a teofilina, por exemplo, o Vd e 0,46 L/kg de peso 
corporal, ou 32 L em um adulto medio. Ao contrario, a digoxina 
se distribui bem alem da agua corporal total. Como o calculo 
produz um volume acima do peso corporal, esta cifra e designada 
como um “volume de distribuiqao aparente” (Quadro 12-1). 

Carga corporal 

O uso de principios farmacocineticos possibilita uma determi- 
naqao pratica da dose absorvida e permite uma compreensao do 
estado do paciente quanto a possivel ocorrencia de uma admi- 
nistra^ao terapeutica ou de uma dose excessiva. Uma crian^a de 
20 kg com um nivel sanguineo de acetaminofeno relatado como 
200 mcg/mL (equivalente a 200 mg/L) teria uma carga corporal 
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Quadro 12-1 Alguns exemplos de pKa e Vd a 


Farmaco 

P*a 

Diurese 

Dialise 

Vd Aparente 

Amobarbital 

7,9 

Nao 

Nao 

200-300% do peso corporal 

Anfetamina 

9,8 

Nao 

Sim 

60% do peso corporal 

Acido acetilsalicilico 

3,5 

Alcalina 

Sim 

15-40% do peso corporal 

Clorpromazina 

9,3 

Nao 

Nao 

40-50 L/kg (2.800-3.500% do peso corporal) 

Codeina 

8,2 

Nao 

Nao 

5-10 l/kg (350-700% do peso corporal) 

Desipramina 

10,2 

Nao 

Nao 

30-40 L/kg (2.100-2.800% do peso corporal) 

Etdorvinol 

8,7 

Nao 

Nao 

5-10 L/kg (350-700% do peso corporal) 

Glutetimida 

4,5 

Nao 

Nao 

10-20 L/kg (700-1.400% do peso corporal) 

Isoniazida 

3,5 

Alcalina 

Sim 

61% do peso corporal 

Metadona 

8,3 

Nao 

Nao 

5-10 L/kg (350-700% do peso corporal) 

Meticilina 

2,8 

Nao 

Sim 

60% do peso corporal 

Fenobarbital 

7,4 

Alcalina 

Sim 

75% do peso corporal 

Fenitoina 

8,3 

Nao 

Nao 

60-80% do peso corporal 

Tetraciclina 

7,7 

Nao 

Nao 

200-300% do peso corporal 


a Listas abrangentes de dados farmacocineticos para um grande numero de farmacos estao inclufdas logo antes do Indice em cada edicao de Goodman & 


Informagoes clinicas podem acelerar a identificagao de um 
agente toxico pelo laboratorio. 


PREVENCAO DOS ENVENENAMENTOS 
NA INFANCIA 


A inclusao da prevengao de envenenamentos como parte da 
assistencia rotineira de puericultura deve comegar na consulta 
dos 6 meses. O folheto de prevengao de envenenamentos, in- 
cluido como Quadro 12-2, pode ser copiado e distribuido aos 
pais. Ele content informagoes sobre prevengao de intoxicagoes, 
assim como agoes de primeiros socorros que devem ser tomadas 
na ocorrencia de uma exposigao. Todos os centres de controle 
de envenenamento nos EUA podem ser alcangados discando-se 
1-800-222-1222; a chamada sera transferida automaticamente 
para o centro regional correto.* 

1 

O telefone e, frequentemente, o primeiro contato no envenena¬ 
mento pediatrico. Alguns pacientes podem ligar primeiro para 
o consultorio de seu pediatra. A orientagao adequada pelo te¬ 
lefone pode reduzir a morbidade e prevenir tratamento nao in- 
dicado ou excessivo. A decisao quanto a encaminhar o paciente 


* N. de T. No Brasil, esse tipo de servigo nao tem uma coordenagao cen- 
tralizada. A rede de CCIE (Centros de Controle de Intoxicagoes e Enve¬ 
nenamentos) e descentralizada e municipalizada. 


TRATAMENTO GERAL DO ENVENENAMENTO 


Gilman's The Pharmacological Basis of Therapeutics (ver lista de referencias). 


de 4.000 mg de acetaminofeno. Isto e constatado tomando-se o 
volume de distribuigao de 1 L vezes o peso da crianga vezes o 
nivel sanguineo em miligramas por litro. Isto seria compativel 
com uma historia de dose excessiva de haver consumido oito 
comprimidos de 500 mg, mas nao seria compativel com uma 
historia de administragao terapeutica de 15 mg/kg por quatro 
doses. Tal administragao terapeutica daria uma dose maxima 
administrada de 1.200 mg (20 kg vezes 15 mg/kg vezes quatro 
doses), o que esta bem abaixo da carga corporal calculada. Dado 
o metabolismo do farmaco com uma meia-vida normal de 2 h, 
e aparente que grande parte das primeiras doses teria sido me- 
tabolizada, acrescentando mais a uma compreensao de que esta 
nao deve ter sido uma dose terapeutica. Conquanto os pacientes 
que desenvolvem toxicidade hepatica pelo acetaminofeno pu- 
dessem ter uma meia-vida prolongada mais tarde no curso, ela 
certamente nao ocorreria com as doses terapeuticas iniciais. 

Metabolismo e excrecao 

A via de excregao ou de destoxificagao e importante para plane- 
jar o tratamento. O metanol, por exemplo, e metabolizado para 
o produto toxico, acido formico. Este passo metabolico pode ser 
bloqueado pelo antidoto fomepizol, ou pelo etanol. 

Niveis sanguineos 

O tratamento do paciente envenenado nunca deve ser guiado 
somente por dosagens laboratoriais. Ele deve ser direcionado 
primeiramente pelos sinais e sintomas clinicos, seguido por tera- 
pia mais especifica com base nas determinagoes de laboratorio. 
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Quadro 12-2 Folheto de prevencao de envenenamentos e tratamento de emergencia 


Dicas de seguranca para venenos 

Se voce ou sua crianca entrou em contato com veneno, ligue para o Poison Control Center.* Enfermeiros e especialistas em venenos responderao a sua 
ligacao. Na maioria dos casos, eles Ihe ajudarao a resolver o problema sem sair de casa. Quando voce precisar ir a um hospital, eles ligarao antes com 
informacoes detalhadas que ajudarao os medicos a tratar voce ou sua crianca de maneira rapida e correta. 

Como as pessoas se envenenam 

As pessoas podem respirar venenos, come-los ou bebe-los, ou recebe-los na pele ou nos olhos. Voce provavelmente sabe que anticongelantes, alvejantes e 
inseticidas sao venenosos. 

Mas voce sabia que vitaminas, perfumes e maquiagem podem ser perigosos? Comer algumas plantas pode ser toxico. Algumas picadas de aranha podem 
ser perigosas. 

Tomar um remedio muito velho ou que nao foi prescrito para voce pode Ihe fazer mal. Misturar tipos diferentes de remedios tambem pode ser perigoso. 

"Fazer" e "nao fazer" em seguranca contra venenos 

FAZER: 

NAO FAZER: 

1. Pedir tampas de seguranca para todos os medicamentos 
prescritos. 

1. Nao guarde juntos alimentos e produtos domesticos de 
limpeza. 

2. Manter produtos de limpeza, inseticidas, medicamentos e outros 
produtos nocivos fora do alcance e da vista de criancas. Se possivel, 
manter os produtos trancados. 

2. Nao tome remedios na frente de criancas; elas adoram imitar "papai" 
e "mamae". 

3. Guardar medicamentos nos recipientes originais. 

3. Nao chame remedio de doce. 

4. Leia o rotulo antes de tomar um remedio; nao tome medicamento que 
nao tenha um rotulo. 

4. Nao tome medicamento que nao seja para voce. Nunca tome remedios 
no escuro. 

5. Siga as instrucoes para todos os produtos. 

5. Nao coloque gasolina, inseticida, anticongelante ou produtos de 
limpeza em garrafas de refrigerante, xicaras, ou tigelas. Guarde-os 
sempre em seus recipientes originais. 

As criancas podem pegar coisas em qualquer idade! 


Criancas com idade 0-6 meses 

Criancas com idade 1-3 anos 

Aprendem a rolar e alcancar coisas. 

Tern a taxa mais alta de acidentes de todos os grupos. 

Aprendem sobre seu ambiente colocando coisas em suas bocas. 

Comecam a imitar os pais e outros adultos. 

Criancas com idade 7-12 meses 

Poem coisas em suas bocas. 

Comecam a ficar curiosas e a explorar. 

Comecam a subir em coisas. 

Aprendem a engatinhar, levantar-se e caminhar se segurando. 


Puxam coisas pare baixo. 


Poem tudo em suas bocas. 


Perigos diferentes em epocas ou estacoes ou periodos diferentes do ano 


Perigos da primavera e do verao 

Perigos do outono e do inverno 

Pesticidas 

Anticongelante 

Fertilizantes 

Monoxido de carbono 

Plantas exteriores e cogumelos 

Picadas de aranha viuva negra 

Picadas de cobras, aranhas e outros insetos 

Plantas e frutinhas do outono 

Picadas de abelhas 

Enfeites e decoracoes do Natal 

Carrapatos 

Fluido de acendedor de carvao 



(continua) 
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Quadro 12-2 Folheto de prevencao de envenenamentos e tratamento de emergencia (continuacao) 



* N. de T. No Brasil, ligue para o Centro de Controle de Intoxicacoes e Envenenamentos (CCIE) de sua localidade ou regiao (o numero do telefone geralmente 
consta na lista de telefones uteis nos catalogos telefonicos). 

Informacoes adaptadas e utilizadas, por cortesia, do Rocky Mountain Poison Center, Denver, CO. 
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baseia-se na identidade e na dose do agente ingerido, idade da 
crianqa, hora do dia, confiabilidade dos pais e se ha suspeita de 
negligencia ou conduta perigosa para com a crianqa. Os centros 
de controle de envenenamento sao a fonte de conselho telefonico 
especializado e tem programas de acompanhamento excelentes 
para manejar pacientes no lar, assim como fornecer informacpoes 
adicionais de prevenqao de envenenamentos. 

CONTATO TELEFONICO INICIAL 

As informaqoes basicas obtidas no primeiro contato telefonico 
incluem nome do paciente, idade, peso, enderecpo e numero do 
telefone; agente ingerido e sua quantidade; condiqao presente do 
paciente e tempo decorrido desde a ingestao ou outro tipo de ex- 
posiqao. Usar a historia para avaliar a urgencia da situa^ao e de- 
cidir se esta indicado o transporte de emergencia imediato para 
uma unidade de saude. Existe uma emergencia se o produto in¬ 
gerido e de alto risco (solu^oes causticas, fluoreto de hidrogenio, 
drogas de abuso, ou medicamentos, como bloqueador de canal 
de calcio, opiaceo, agente hipoglicemiante, ou antidepressivo), 
ou se o autoenvenenamento foi intencional. Se nao existe perigo 
imediato, obter mais detalhes sobre o agente toxico suspeito. Se 
a crianqa precisa de transporte para uma unidade de saude, ins- 
truir os pais que tudo que estiver na vizinhanqa da crianqa que 
possa ter sido uma causa de envenenamento deve ser levado para 
a unidade. 

Pode ser dificil conseguir uma historia acurada. Obter nomes 
de farmacos ou ingredientes, fabricantes, numeros de prescri¬ 
bes, nomes e numeros de telefone do medico que fez a pres- 
criqao e da farmacia, e qualquer outra informaqao pertinente. 
Descobrir se a substancia foi compartilhada entre varias crian- 
qas, se ela foi adquirida recentemente, quern a tinha usado por 
ultimo, o quanto o frasco estava cheio e quanto foi derramado. 
Determinar se o fato ocorreu em casa, na escola, ou em outro 
local. Se nao houver certeza quanto a significancia de uma expo- 
sicpao, consultar um centra de controle de envenenamento. 

A cada ano, criancpas sao intoxicadas acidentalmente por 
medicamentos, polidores, inseticidas, desentupidores de canos, 
alvej antes, produtos quimicos domesticos e materials comu- 
mente guardados na garagem. £ responsabilidade dos adultos 
assegurar-se de que as crianqas nao sejam expostas a substancias 
potencialmente toxicas. 

Obtencao de informacoes sobre produtos toxicos 

Dados atuais sobre ingredientes de produtos comerciais e medi¬ 
camentos podem ser obtidos de um centra de envenenamento 
regional certificado. £ importante ter em maos a embalagem real 
do produto ao telefonar. Cuidado: informaqoes sobre antidotos 
nos rotulos de produtos comerciais ou no Physicians’ Desk Refe¬ 
rence podem estar incorretas ou inadequadas. 

Acompanhamento 

Em mais de 95% dos casos de ingestao de substancias potencial¬ 
mente toxicas por crianqas, uma ida ao hospital nao e necessa- 
ria. Nestes casos, e importante telefonar para o cuidador 1 a 4 h 


depois da ingestao. Se a crianqa ingeriu um agente desconhecido 
adicional e desenvolveu sintomas, pode ser necessaria uma al- 
teraqao no manejo, inclusive transporte para o hospital. Uma 
ligaqao adicional deve ser feita 24 h depois da ingestao, para co- 
meqar o processo de prevenqao de envenenamentos. 

CONTATO INICIAL COM 0 SERVICO 
DE EMERGENCIA 

Assegurar-se de que o paciente esta 
respirando 

Em todas as emergences, os principios de tratamento sao aten- 
qao com via respiratoria, respiraqao e circulaqao. Esses principios 
algumas vezes sao menosprezados sob as condiqoes estressantes 
de um envenenamento pediatrico. 

Tratar o choque 

A terapia inicial do paciente hipotenso deve consistir em deitar 
o paciente na horizontal, ou com a cabeqa mais baixa, e admi- 
nistrar soluqoes isotonicas intravenosas (IV). Os vasopressores 
devem ser reservados para pacientes intoxicados em choque que 
nao respondam a estas medidas-padrao. 

Tratar queimaduras e exposicoes de pele 

Queimaduras podem ocorrer apos a exposiqao a agentes forte- 
mente acidos ou alcalinos, ou a destilados de petroleo. As areas 
queimadas devem ser descontaminadas por irrigacpao com so- 
luqao salina esteril ou agua. Uma unidade de queimados deve 
ser consultada se for sofrido um dano por queimadura mais que 
minimo. A descontaminaqao da pele deve ser efetuada em um 
paciente com exposiqao cutanea. Os componentes do pessoal do 
serviqo de emergencia em contato com um paciente que tenha 
sido contaminado (com um inseticida organofosforado, por 
exemplo) devem ser eles proprios descontaminados, se sua pele 
ou vestuario se contaminar. 

Colher uma historia pertinente 

A historia deve ser colhida dos pais e de todos os individuos pre- 
sentes na cena. Pode ser crucial determinar todos os tipos de pro¬ 
dutos toxicos no domicilio. Estes podem incluir farmacos usados 
por membros da familia, produtos quimicos associados as diver- 
soes ou suas ocupaqoes, ou a pureza do suprimento de agua. Habi- 
tos dieteticos ou medicaqoes incomuns, ou outras pistas quanto a 
possivel causa do envenenamento, devem ser investigados. 

TERAPIA DEFINITIVA DO ENVENENAMENTO 

O tratamento do envenenamento, ou do envenenamento poten- 
cial, tem evoluido com o tempo, e medidas gerais, como pre- 
vencpao da absorqao e aumento da excreqao, so sao instituidas 
quando especificamente indicado. A terapia especifica e direcio- 
nada para cada farmaco, produto quimico, ou toxina, conforme 
descrito na seqao seguinte sobre manejo. 
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Prevencao da absorcao 

A. Emese e lavagem 

Estas medidas raramente sao usadas em pacientes pediatricos e 
so devem ser realizadas em consulta com um centro de envene- 
namentos. 


B. Carvao 

A dosagem de carvao e 1-2 g/kg (maximo, lOOg) por dose. Re- 
petir a dose de carvao ativado pode ser util para aqueles agen- 
tes com passagem lenta pelo trato gastrintestinal (GI). Quando 
doses multiplas de carvao ativado sao administradas, doses re- 
petidas de sorbitol ou de catarticos salinos nao devem ser dadas. 
Doses multiplas de purgativos podem causar desequillbrios ele- 
troliticos e perda de liquidos. A dose de carvao e repetida a cada 
2-6 h, ate que o carvao tenha passado pelo reto. 


C. Catarse 

Apesar de seu uso disseminado, os catarticos nao melhoram o 
resultado. Portanto, seu uso deve ser evitado. 


D. Lavagem intestinal total 

A lavagem intestinal total usa uma soluqao hipertonica nao ab- 
sorvivel administrada oralmente, tal como CoLyte ou GoLYTELY. 
O uso deste procedimento em pacientes envenenados permanece 
controverso. As recomendaqoes preliminares para o uso de irriga- 
qao intestinal completa incluem envenenamento por preparados 
de liberaqao prolongada, movimentacpao mecanica de itens atraves 
do intestino (p. ex., pacotes de cocalna, comprimidos de ferro) e 
envenenamento por substancias que sao mal absorvidas pelo car¬ 
vao (p. ex., lltio, ferro). Doernpa intestinal subjacente e obstruqao 
intestinal sao contraindicaqoes relativas ao seu uso. E recomenda- 
vel uma consulta com um centro de envenenamentos regional. 

American Academy of Clinical Toxicology, European Association of 
Poisons Centers and Clinical Toxicologists: Position paper: Ipecac 
syrup. J Toxicol Clin Toxicol 2004;42:133 [PMID: 15214617], 

American Academy of Clinical Toxicology, European Association of 
Poisons Centers and Clinical Toxicologists: Position statement 
and practice guidelines on the use of multidose activated char¬ 
coal in the treatment of acute poisoning. J Toxicol Clin Toxicol 
1999;37:731 [PMID: 10584586], 

Gielen AC et al.: Effects of improved access to safety counseling, pro¬ 
ducts, and home visits on parents’ safety practices: Results of a 
randomized trial. Arch Pediatr Adolesc Med 2002;156:33 [PMID: 
11772188], 

Thummel KE, Shen DD: Design and optimization of dosage regimens: 
Pharmacokinetic data. In Goodman LS et al. (editors): Goodman 
& Gilman’s The Pharmacological Basis of Therapeutics. McGraw- 
Hill, 2001:1917. 


Aumento da excrecao 

A excrecao de certas substancias pode ser acelerada por alcalini- 
zaqao urinaria ou dialise e e reservada para circunstancias muito 
especiais. E importante ter certeza de que o paciente nao esta 


com deplecpao de volume. Os pacientes hipovolemicos devem 
receber um bolo de soro fisiologico de 10-20 mL/kg, seguido por 
administraqao de liquidos IV suficientes para manter o debito 
urinario em 2-3 mL/kg/h. 

A. Alcalinizacao urinaria 

1. Diurese alcalina — A alcalinizacao urinaria deve ser esco- 
lhida com base no pfC a da substancia, de modo que a substancia 
ionizada seja captada no lumen tubular e nao reabsorvida (ver 
Quadro 12-1). Assim, se o pfC a for menor que 7,5, a alcaliniza- 
qao urinaria e apropriada; se ele esta acima de 8,0, esta tecnica 
geralmente nao e benefica. O p.JC a e incluido, algumas vezes, 
juntamente com informaqoes gerais dos farmacos. A alcalini- 
zaqao urinaria e obtida com bicarbonato de sodio. E importante 
observar para hipopotassemia, causada pelo desvio intracelular 
do potassio. Acompanhar o K + serico e observar evidencias de 
hipopotassemia no eletrocardiograma (ECG). Se estiverem pre- 
sentes complicaqoes como insuficiencia renal ou edema pulmo- 
nar, hemodialise ou hemoperfusao podem ser necessarias. 

B. Dialise 

A hemodialise (ou dialise peritoneal se a hemodialise nao es- 
tiver disponivel) e util no tratamento de alguns venenos e no 
tratamento geral de um paciente criticamente enfermo. A dialise 
deve ser considerada parte da assistencia de suporte se o paciente 
satisfizer algum dos seguintes criterios: 

1. Criterios clinicos 

A. Toxicidade potencialmente fatal causada por uma substancia 
dialisavel e que nao pode ser tratada por meios conservadores. 

B. Hipotensao ameaqando a funqao renal ou hepatica, que nao 
pode ser corrigida pelo ajuste do volume circulante. 

C. Hiperosmolaridade acentuada, ou disturbios acidobasicos 
ou eletroliticos graves, nao respondendo a terapia. 

D. Hipotermia ou hipertermia acentuada, nao respondendo ao 
tratamento. 

2. Dialise imediata — A dialise imediata deve ser considerada 
no envenenamento por etilenoglicol e metanol somente se a aci- 
dose for refrataria, se o paciente nao responder ao tratamento 
com fomepizol, ou se niveis sanguineos de etanol de 100 mg/dL 
sao mantidos consistentemente. A intoxicaqao refrataria por sa- 
licilatos pode se beneficiar da dialise. 


MANEJO DE ENVENENAMENTOS COMUNS 
ESPECIFICOS 


ACETAMINOFENO (PARACETAMOL) 

A hiperdosagem de acetaminofeno e o envenenamento pedia- 
trico mais comum e pode produzir hepatotoxicidade grave. A 
incidencia de hepatotoxicidade em adultos e adolescentes tem 
sido relatada como 10 vezes mais alta que em crianqas com idade 
abaixo de 5 anos. No ultimo grupo, menos de 0,1% desenvolvem 
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hepatotoxicidade apos uma dose excessiva de acetaminofeno. Em 
crianqas, a toxicidade resulta mais comumente de hiperdosagem 
repetida por confusao sobre a dose apropriada para a idade, uso 
de produtos multiplos que contenham acetaminofeno ou uso de 
supositorios de adulto. 

O acetaminofeno e metabolizado normalmente no figado. 
Uma pequena porcentagem do farmaco vai atraves de uma 
via que leva a um metabolito toxico. Em geral, este reagente 
eletrofilico e removido inofensivamente por conjugatpao com 
a glutationa. Na hiperdosagem, o suprimento de glutationa 
fica exaurido, e o metabolito pode se ligar de forma covalente 
a componentes de celulas hepaticas para produzir necrose. 
Alguns autores tem proposto que doses terapeuticas de ace¬ 
taminofeno podem ser toxicas para crian 9 as com estoques de 
glutationa esgotados. Entretanto, nao ha evidencia de que a 
administraqao de doses terapeuticas possa causar toxicidade, 
e somente uns poucos relatos inadequados de casos tem sido 
feitos a este respeito. 

Tratamento 

O tratamento e administrar acetilcisteina. Ela pode ser admi- 
nistrada por via oral ou intravenosa. Em casos dificeis, pode ser 
obtida uma consulta com seu centra de controle de envenena- 
mentos regional. Nlveis sanguineos devem ser obtidos 4 h depois 
da ingestao, ou tao cedo quanto possivel dai em diante, e plotados 
na Figura 12-1. O nomograma so e usado para ingestao aguda, 
nao para ingestoes supraterapeuticas repetidas. Se o paciente in- 
geriu acetaminofeno em um preparado liquido, os niveis sangui¬ 
neos obtidos 2 h depois da ingestao refletirao acuradamente a 
toxicidade a ser esperada em relaqao ao nomograma-padrao (ver 
Figura 12-1). A acetilcisteina e administrada a pacientes cujos 
niveis de acetaminofeno caem na faixa toxica do nomograma. A 
acetilcisteina e efetiva mesmo quando dada mais de 24 h depois 
da ingestao, embora seja mais efetiva quando administrada den- 
tro de 8 h pos-ingestao. 

A dose oral (VO) de acetilcisteina e 140 mg/kg, diluida em 
uma soluqao a 5% com suco de fruta adoqado, ou refrigerante. 
Os problemas primarios associados a ingestao sao nausea e vo- 
mitos. Depois desta dose de ataque, 70 mg/kg devem ser admi- 
nistrados oralmente a cada 4 h, por 72 h. 

Para crianqas pesando 40 kg ou mais, a acetilcisteina IV 
(Acetadote) deve ser administrada como uma dose de ataque de 
150 mg/kg, aplicada durante 15-60 minutos; seguida por uma se- 
gunda infusao de 50 mg/kg durante 4 h, e entao uma terceira in- 
fusao de 100 mg/kg durante 16 h (uma calculadora de dosagem 
esta disponivel em http://www.acetadote.com) (Quadra 12-3). 

Para pacientes pesando menos de 40 kg, a acetilcisteina IV 
deve ter uma diluiqao menor, para evitar hiponatremia (Qua¬ 
dra 12-4). 

A terapia sob medida para o paciente e critica quando se 
utiliza o protocolo IV “20 h”, e aqueles pacientes que ainda tem 
acetaminofeno mensuravel e/ou niveis elevados de aspartato 
aminotransferase/alanina aminotransferase (AST/ALT) podem 
necessitar de tratamento alem das 20 h recomendadas na bula 
do produto. 

AST — transaminase glutamico oxalacetica (AST-TGO), 
ALT — transaminase glutamico piruvica (ALT-TGP), bilirrubina 


serica e tempo de protrombina plasmatica devem ser acompanha- 
dos diariamente. Anormalidades significantes da funqao hepatica 
podem nao atingir um pico ate 72-96 h depois da ingestao. 

Hiperdosagens mal calculadas repetidas, dadas por pais para 
tratar febre, sao a causa principal de toxicidade em crianqas com 
menos de 10 anos, e os pais, frequentemente, nao tem ciencia da 
significancia dos sintomas de toxicidade, retardando, assim, o 
seu pronto reconhecimento e terapia. 

Bond GR: Reduced toxicity of acetaminophen in children: It’s the 
liver. J Toxicol Clin Toxicol 2004;42:149 [PMID: 15214619], 

Dart RC, Rumack BH: Patient-tailored acetylcysteine administration. 

AnnEmergMed 2007;50:280-281 [PMID: 17418449], 

Marzullo L: An update of N-acetylcysteine treatment for acute 
acetaminophen toxicity in children. Curr Opin Pediatr 
2005;17:239 [PMID: 15800420], 

Rumack BH: Acetaminophen hepatotoxicity: The first 35 years. J To¬ 
xicol Clin Toxicol 2002;40:3 [PMID: 11990202], 

Yarema MC et al.: Comparison of the 20-hour intravenous and 72- 
hour oral acetylcysteine protocols for the treatment of acute 
acetaminophen poisoning.Ann Emerg Med 2009;54(4):606- 
614 [PMID: 19556028], 


Alcool etilico (etanol) 

Bebidas alcoolicas, tinturas, cosmeticos, colutorios para higiene 
bucal e compressas com alcool sao fontes comuns de envene- 
namento em crianqas. A exposiqao concomitante a outros anti- 
depressivos aumenta a gravidade da intoxicaqao. Na maioria 
dos Estados, niveis alcoolicos de 50-80 mg/dL sao considerados 
compatlveis com faculdades prejudicadas, e niveis de 80-100 mg/ 
dL sao considerados como evidencia de intoxicatpao. (Os niveis 
sanguineos citados aqui sao para adultos; numeros comparaveis 
para crianqas nao estao disponlveis.) 

Informaqoes erroneas recentes com relatpao a desinfetantes de 
maos tem indicado que uma “lambida” apos aplicaqao na mao 
poderia causar toxicidade em criantpas. Na verdade, nao e o caso; 
porem, como estes desinfetantes manuals contem 62% de etanol, 
a toxicidade depois de ingestao e muito possivel. A concentraqao 
sanguinea potencial de etanol apos o consumo de uma soluqao a 
62% em uma crianqa de 10 kg e calculada a seguir: 

1 oz. = 30 mL x 62% = 

18,6 mL de etanol puro 

18,6 mL x o,79 (a gravidade espedfica) = 

14,7 g de etanol, ou 14.700 mg 

Em um paciente pesando 10 kg, a distribuiqao na agua cor¬ 
poral total (Vd) sera 6 L — esta e a quantidade da agua corporal 
em que o etanol sera distribuido. 

14.700 3- 6 L = 2.450 mg/L 
2.450 mg/L - 10 = 245 mg/dL 

Com base nestes calculos, uma crianqa de 10 kg consumindo 
15 mL teria uma concentraqao de 122,5 mg/dL; uma crianqa de 
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Nomograma para dose excessiva aguda unica de acetaminofeno 



4 8 12 16 20 24 28 32 36 


Horas pos-ingestao 


Nomograma: Concentragao plasmatica de acetaminofeno versus 
tempo depois da ingestao de acetaminofeno (adaptado, com 
permissao, de Rumack e Matthew. Pediatrics. 1975;55:871-876). 
O nomograma foi desenvolvido para estimar a probabilidade de 
uma concentragao plasmatica de acetaminofeno em relagao 
ao intervalo pos-ingestao resultar em hepatotoxicidade e, 
portanto, se a terapia com acetilcisteina deveria ser administrada. 


Cautelas para o uso deste grafico: 

1. As coordenadas de tempo se referem ao tempo 
pos-ingestao. 

2. O grafico relaciona-se apenas com concentragoes 
plasmaticas subsequentes a uma ingestao de dose 
excessiva aguda, unica. 

3. A linha de tratamento e grafada 25% abaixo da 
linha de Rumack-Matthew para dar margem a erros 
potenciais das dosagens plasmaticas de 
acetaminofeno e da estimativa de tempo de ingestao 
de uma dose excessiva (Rumack et al. Arch Intern 
Med. 1981 ;141 (suppl): 380-385). 


▲ Figura 12-1 Grafico semilogantmico de niveis plasmaticos de acetaminofeno versus tempo. (Modificada e reproduzida, com 
permissao, de Rumack BH, Matthew H: Acetaminophen poisoning and toxicity. Pediatrics 1975,-55:871.) 
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Quadro 12-3 Administracao de acetilcistema intravenosa para criancas pesando 40 kg ou mais 


Peso Corporal 

PRIMEIRO 150 mg/kg em 200 mL 
de Dextrose a 5% em 15 minutos 

SEGUNDO 50 mg/kg em 500 mL 
de Dextrose a 5% em 4 h 

TERCEIRO 100 mg/kg em 1.000 mL 
de Dextrose a 5% em 16 h 

(kg) 

(lb) 

Acetadote (mL) 

Acetadote (mL) 

Acetadote 

100 

220 

75 

25 

50 

90 

198 

67,5 

22,5 

45 

80 

176 

60 

20 

40 

70 

154 

52,5 

17,5 

35 

60 

132 

45 

15 

30 

50 

110 

37,5 

12,5 

25 

40 

88 

30 

10 

20 


Quadro 12-4 Administracao de acetilcistema intravenosa para criancas pesando menos de 40 kg 


Peso Corporal 

Infusao de ataque (15 minutos) — 150 mg/kg 

(kg) 

(lb) 

NAC 1 20% (mL) 

Volume diluente SG 5 o /o (mL) 

Volume final (mL) 

30 

66 

22,5 

90 

112,5 

25 

55 

18,75 

75 

93,75 

20 

44 

15 

60 

75 

15 

33 

11,25 

45 

56,25 

10 

22 

7,5 

30 

37,5 

Peso corporal 

Segunda infusao (4 h) — 50 mg/kg 

(kg) 

(lb) 

NAC 1 20% (mL) 

Volume diluente SG 5 « /o (mL) 

Volume final (mL) 

30 

66 

7,5 

30 

37,5 

25 

55 

6,25 

25 

31,25 

20 

44 

5 

20 

25 

15 

33 

3,75 

15 

18,75 

10 

22 

2,5 

10 

12,5 

Peso corporal 

Terceira infusao (16 h) — 100 mg/lcg 

(kg) 

(lb) 

NAC 1 20% (mL) 

Volume diluente SG 5 a /o (mL) 

Volume final (mL) 

30 

66 

15 

60 

75 

25 

55 

12,5 

50 

62,5 

20 

44 

10 

40 

50 

15 

33 

7,5 

30 

37,5 

10 

22 

5 

20 

25 


1 NAC, N-acetilcisteina. 


20 kg consumindo 30 mL teria uma concentraqao de 122,5 mg/dL; 
uma crianqa de 30 kg consumindo 30 mL teria uma concentra- 
qao de 81,7 mg/dL; e um adulto de 70 kg consumindo 30 mL 
teria uma concentraqao de 35 mg/dL. 


Uma “bombeada” de um frasco de desinfetante manual libera 
aproximadamente 2,5 mL do produto. Se ingerida, esta quan- 
tidade (contendo 62% de etanol) criaria uma concentraqao de 
etanol no sangue como a seguir: 
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1. em uma crianqa de 10 kg: 23,1 mg/dL; 

2. em uma crianqa de 20 kg: 11,6 mg/dL; 

3. em uma crianqa de 30 kg: 7,7 mg/dL. 

As crianqas mostram uma alteraqao do sensorio com nlveis 
sangulneos tao baixos como 10-20 mg/dL, e qualquer crianqa 
exibindo tais alteraqoes deve ser vista imediatamente. Embora 
seja improvavel que uma “lambida” ou uma “gota” produza to- 
xicidade, a acuracia da historia deve ser considerada antes de se 
determinar se a crianqa deve ou nao ser examinada. 

A absorqao completa do alcool requer 30 minutos a 6 h, de- 
pendendo do volume, da presen 9 a de alimento e do tempo gasto 
no consumo do alcool. A taxa de degradaqao metabolica e cons- 
tante (cerca de 20 mg/h em um adulto). O etanol absoluto, 1 mL/ 
kg, resulta em um nlvel sangulneo com pico de cerca de 100 mg/ 
dL em 1 h depois da ingestao. A intoxicaqao aguda e o alcoo- 
lismo cronico aumentam o risco de hemorragia subaracnoidea. 

► Tratamento 

Geralmente, a unica medida necessaria e o manejo da hipoglice- 
mia e da acidose. Instalar uma infusao IV de SGso/, ou SGio% se 
a glicemia for menor que 60 mg/dL. Frutose e glucagon ja foram 
sugeridos, mas nao sao mais usados. A morte geralmente e cau- 
sada por insuficiencia respiratoria. Em casos graves, pode ocor- 
rer edema cerebral, que deve ser tratado de forma apropriada. 

ANFETAMINAS E FARMACOS CORRELATOS 
(METANFETAMINA) 

Apresentacao clrnica 

A. Envenenamento agudo 

O envenenamento por anfetamina e metanfetamina e comum, em 
razao da disponibilidade disseminada de “comprimidos para ema- 
grecer” e do uso de “rebite” e “bolinha” por adolescentes. (Deve-se 
ter cuidado com a interpretaqao de termos de glria, porque eles 
tern multiplos significados.) Uma nova causa de envenenamento 
por anfetamina inclui os farmacos para tratamento do transtorno 
do deficit de atenqao/hiperatividade, como o metilfenidato. Os 
sintomas incluem estimulaqao do SNC, ansiedade, hiperatividade, 
hiperpirexia, hipertensao, colicas abdominais, nausea e vomitos 
e incapacidade de eliminar urina. Os casos graves incluem rab- 
domiolise, frequentemente. Uma psicose toxica indistingulvel da 
esquizofrenia paranoide pode ocorrer. 

B. Envenenamento cronico 

Os usuarios cronicos de anfetamina desenvolvem tolerancia; 
mais de 1.500 mg de metanfetamina IV podem ser usados dia- 
riamente. Hiperatividade, desorganizaqao e euforia sao seguidas 
por exaustao, depressao e coma, durando 2-3 dias. Grandes usua¬ 
rios, tomando mais de 100 mg/dia, tern agitato, pensamento 
descoordenado, insonia, nervosismo, irritabilidade e alucinaqoes 
visuais. Psicose pode ser precipitada pela administraqao cronica 
de doses altas. Depressao, fraqueza, tremores, queixas do trato 
GI e pensamentos suicidas ocorrem frequentemente. 


Tratamento 

O tratamento de escolha e o diazepam, titulado em pequenos 
incrementos ate o efeito. Doses totais muito grandes podem ser 
necessarias. Em casos de agitaqao extrema ou alucinaqoes, o 
droperidol (0,1 mg/kg por dose) ou haloperidol (ate 0,1 mg/kg) 
por via parenteral tern sido usado. Os usuarios cronicos podem 
ter uma retirada rapida das anfetaminas. Se tiverem sido usados 
comprimidos com uma combinaqao anfetamina-barbiturico, os 
barbituricos devem ser retirados gradualmente, para prevenir 
convulsoes por abstinencia. Deve ser providenciado tratamento 
psiquiatrico. 

Schwartz RH, Miller NS: MDMA (ecstasy) and the rave: A review. 
Pediatrics 1997; 100:705 [PMID: 9310529]. 

Smith LM et al.: The infant development, environment, and lifestyle 
study: Effects of prenatal methamphetamine exposure, poly¬ 
drug exposure, and poverty on intrauterine growth. Pediatrics 
2006;118:1149-1156 [PMID: 16951010], 

ANESTESICOS LOCAIS 

A intoxicaqao por anestesicos locais pode se associar a estimu- 
la 9 ao do SNC, a acidose, ao dellrio, a ataxia, ao choque, a con¬ 
vulsoes e a morte. Metemoglobinuria tern sido relatada apos 
analgesia dental local. A dose maxima recomendada para infil- 
traqao subcutanea (SC) e 4,5 mg/kg. A tentaqao de exceder essa 
dose em procedimentos durando um tempo longo e grande, po- 
dendo resultar em hiperdosagem inadvertida. A aplicaqao bucal 
de lidocalna viscosa pode produzir toxicidade. A hipercapnia 
pode abaixar o limiar de convulsoes a anestesicos injetados lo- 
calmente. 

Os anestesicos locais usados em obstetrlcia atravessam a bar- 
reira placentaria e nao sao metabolizados eficientemente pelo 
flgado do feto. Mepivacalna, lidocalna e bupivacalna podem cau- 
sar bradicardia fetal, depressao neonatal e morte. A prilocalna 
causa metemoglobinemia, que deve ser tratada se os nlveis no 
sangue excederem 40%, ou se o paciente estiver sintomatico. 

A injeqao acidental de mepivacalna na cabeqa do feto durante 
anestesia paracervical tem causado asfixia neonatal, cianose, aci¬ 
dose, bradicardia, convulsoes e morte. 

^ Tratamento 

Se o anestesico foi ingerido, as membranas mucosas devem ser 
limpas cuidadosamente, podendo-se administrar carvao ati- 
vado. A administraqao de oxigenio esta indicada, com venti- 
laqao assistida, se necessario. A metemoglobinemia e tratada 
com azul de metileno a 1%, 0,2 mL/kg (1-2 mg/kg por dose, 
IV) durante 5-10 minutos; isto deve aliviar prontamente a cia¬ 
nose. A acidose pode ser tratada com bicarbonato de sodio; as 
convulsoes, com diazepam, e a bradicardia, com atropina. Os 
nlveis terapeuticos de mepivacalna, lidocalna e procalna sao 
menores que 5 mg/mL. 

Spiller TLA et al.: Multi-center retrospective evaluation of oral benzo- 
caine exposure in children. Vet Hum Toxicol 2000;42:228 [PMID: 
10928690], 
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ANTI-HISTAMINICOS E PREPARADOS 
PARA TOSSE E RESFRIADO 

O uso de preparados para tosse e resfriado em crian^as pequenas 
tem sido questionado recentemente, devido a toxicidade potencial. 
Em 2007, os fabricantes removeram voluntariamente do mercado 
preparados destinados ao uso para criarupas com idade abaixo de 
4 anos. Uma controversia consideravel permanece quanto a to¬ 
xicidade destes medicamentos se usados de acordo com as ins- 
truijoes da bula, e uma avalia^ao dos casos arquivados no FDA 
declarou: “Nos casos considerados com intemjao terapeutica ou 
intenijao desconhecida, varios fatores pareceram contribuir para a 
administrate de hiperdosagem: administrate de dois remedios 
contendo os mesmos ingredientes, deixar de usar uma colher ou 
copo medida, uso de um produto para adultos, uso do produto 
errado em razao de mi identifica^ao, e dois ou mais cuidadores 
administrando o mesmo medicamento. Nos casos com intencpao 
nao terapeutica, as circunstancias envolveram tentativas de seda- 
<pao, e varios incluiram tentativas abertas de maus tratos da crian 9 a 
e estavam em investigate pelas autoridades policiais”. 

Os medicamentos incluidos nesta area sao: anti-histaminicos 
(bronfeniramina, clorfeniramina, difenidramina, doxilamina), 
antitussigenos (dextrometorfano), expectorantes (guaifenesina) 
e descongestionantes (pseudoefedrina, fenilefrina). Embora, ti- 
picamente, os anti-histaminicos causem depressao do SNC, as 
criamjas frequentemente reagem de modo paradoxal, com exci- 
taijao, alucina^oes, delirio, ataxia, tremores e convulsoes, segui- 
dos por depressao do SNC, insuficiencia respiratoria, ou colapso 
cardiovascular. Efeitos anticolinergicos, como boca seca, pupi- 
las dilatadas fixas, face corada, febre e alucina^oes, podem ser 
proeminentes. 

Eles sao absorvidos rapidamente e metabolizados pelo figado, 
pulmoes e rins. Uma dose potencialmente toxica e 10-50 mg/kg 
dos anti-histaminicos usados mais comumente, mas reaches to- 
xicas tem ocorrido com doses muito mais baixas. 

Tratamento 

O carvao ativado deve ser usado para reduzir a absonjao do far- 
maco. Irrigate intestinal total pode ser util para preparados de 
liberate prolongada. A fisostigmina (0,5-2,0 mg IV, adminis- 
trada lentamente) reverte drasticamente os efeitos anticolinergi¬ 
cos centrais e perifericos dos anti-histaminicos, mas ela so deve 
ser usada para fins diagnosticos. O diazepam (0,1-0,2 mg/kg IV) 
pode ser usado para controlar convulsoes. Disritmias cardiacas 
e hipotensao devem ser tratadas com soro fisiologico em uma 
dose de 10-20 mg/kg, e um vasopressor, se necessario. O bicar¬ 
bonate de sodio pode ser util se houver alargamento do QRS, em 
uma dose de 1-2 mEq/kg, assegurando-se de que o pH arterial 
nao exceda 7,55. A diurese forqada nao e util. A exsanguineo- 
transfusao foi relatada efetiva em um caso. 

Dart RC et al.: Pediatric fatalities associated with over the counter 
nonprescription) cough and cold medications. Ann Emerg Med 
2009;53:411-417 [PMID: 19101060], 

Sharfstein JM, North M, Serwint JR: Over the counter but no longer 
under the radar—pediatric cough and cold medications. N Engl J 
Med 2007;357:2321-2324 [PMID: 18057333], 


ARSENICO 

O arsenico e usado em alguns inseticidas (sprays para arvores 
frutiferas ou fumo), rodenticidas, herbicidas e preservatives de 
madeira. Ele e bem absorvido primariamente atraves dos tratos 
GI e respiratorio, mas pode ocorrer absortpao cutanea. O arse¬ 
nico pode ser encontrado na urina, no cabelo e nas unhas por 
testes de laboratorio. 

Derivados soluveis altamente toxicos deste composto, como 
o arsenito de sodio, sao encontrados frequentemente em pre¬ 
parados liquidos e podem causar a morte em cerca de 65% das 
vitimas. Os arseniatos organicos encontrados em herbicidas 
pre-emergentes sao relativamente menos soluveis e menos toxi¬ 
cos. Envenenamentos com um preparado arsenical liquido que 
nao contenha compostos de alquilo-metanearsonato devem 
ser considerados potencialmente letais. Pacientes exibindo si- 
nais clinicos alem de gastrenterite devem receber tratamento 
ate que os exames laboratoriais indiquem que ele nao e mais 
necessario. 

Achados clinicos 

A. Envenenamento agudo 

Dor abdominal, vomitos, diarreia aquosa e sanguinolenta, co¬ 
lapso cardiovascular, parestesias, dor no pesco<;o e odor de alho 
no halito ocorrem como os primeiros sinais do envenenamento 
agudo. Convulsoes, coma, anuria e dermatite esfoliativa sao si¬ 
nais mais tardios. A inalatpao pode causar edema pulmonar. A 
morte e o resultado de colapso cardiovascular. 

B. Envenenamento cronico 

Anorexia, fraqueza generalizada, vertigem, colica, dor abdomi¬ 
nal, polineurite, dermatite, altera^oes das unhas, alopecia e ane¬ 
mia desenvolvem-se frequentemente. 

Tratamento 

No envenenamento agudo, administrar carvao ativado. Entao, 
dar imediatamente dimercaprol (conhecido comumente como 
BAL), 3-5 mg/kg por via intramuscular (IM), e seguir com 2 mg/ 
kg IM a cada 4 h. O complexo dimercaprol-arsenico e dialisavel. 
Uma segunda escolha e o succimero. A dose inicial e 10 mg/kg a 
cada 8 h por cinco dias. Uma terceira escolha e a penicilamina, 
100 mg/kg VO, ate uma dose maxima de 1 g/dia, em quatro 
doses divididas. 

A intoxica^ao cronica por arsenico deve ser tratada com suc¬ 
cimero ou penicilamina. Coletar um especime de urina de 24 h 
na linha de base e, entao, iniciar a quela^ao. Se o nivel de arse¬ 
nico na urina de 24 h for maior que 50 mg, continuar a quela<;ao 
por cinco dias. Depois de 10 dias, repetir o ciclo de cinco dias 
uma ou duas vezes, dependendo de quao cedo o nivel urinario 
de arsenico caia abaixo de 50 mg/24 h. 

Abernathy CO et al.: Arsenic: Health effects, mechanisms of actions, 

and research issues. Environ Health Perspect 1999;107:593 [PMID: 

10379007], 
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BARBITURICOS 

Os efeitos toxicos dos barbituricos incluem confusao, mi coor- 
denaqao, coma, pupilas mioticas, ou dilatadas e fixas, e depressao 
respiratoria. A acidose respiratoria e associada ao aumento da 
atelectasia pulmonar, e hipotensao ocorre frequentemente em 
pacientes gravemente envenenados. A ingestao de mais de 6 mg/ 
kg de um barbiturico de aqao prolongada, ou 3 mg/kg de um 
barbiturico de aqao curta, geralmente e toxica. 

► Tratamento 

Deve-se administrar carvao ativado. Manejo cuidadoso, conser- 
vador, com enfase em manter uma via respiratoria desobstruida, 
ventilaqao adequada e controle da hipotensao sao criticos. A al- 
calinizaqao urinaria e o uso de doses multiplas de carvao podem 
diminuir a meia-vida de eliminatpao do fenobarbital, mas nao 
tern sido demonstrado que alterem a evoluqao clinica. A hemo- 
dialise nao e util no tratamento de envenenamento com barbitu- 
ricos de aqao rapida. Os analepticos sao contraindicados. 

Cote CJ et al.: Adverse sedation events in pediatrics: Analysis of 
medications used for sedation. Pediatrics 2000;4:633 [PMID: 
11015502], 


ALCALOIDES DA BELADONA (ATROPINA, 
MAMONINHA-BRAVA, FOLHAS DE BATATA, 
ESCOPOLAMINA, ESTRAMONIO) 

Os efeitos dos compostos anticolinergicos incluem boca seca; 
sede; sudorese diminuida, com pele quente, seca, vermelha; 
febre alta e taquicardia, que pode ser precedida por bradi- 
cardia. As pupilas estao dilatadas, e a visao e turva. A fala e 
a deglutiqao podem estar dificultadas. Alucinaijoes, delirio e 
coma sao comuns. Pode ocorrer leucocitose, confundindo o 
diagnostico. 

A intoxicaqao atropinica tern sido causada por doses nor¬ 
mals de atropina ou de colirio de homatropina, especialmente 
em crianqas com sindrome de Down. Muitas plantas comuns e 
medicamentos de balcao content alcaloides da beladona. 

Tratamento 

Se o paciente esta acordado e nao mostra sinais ou sintomas, 
administrar carvao ativado. O esvaziamento gastrico e tornado 
mais lento por anticolinergicos, de modo que a descontamina- 
9 ao gastrica pode ser util, mesmo que retardada. A fisostigmina 
(0,5-2,0 mg IV, administrada lentamente) reverte drasticamente 
os sinais centrais e perifericos da intoxicaqao atropinica, mas so 
deve ser usada como um agente diagnostico. A febre alta deve 
ser controlada. Cateterismo vesical pode ser necessario, se o pa¬ 
ciente nao puder urinar. 

Burns MJ et al.: A comparison of physostigmine and benzodiazepines 
for the treatment of anticholinergic poisoning. Ann Emerg Med 
2000;35:374 [PMID: 10736125], 


M0N0XID0 DE CARBONO 

O grau de toxicidade correlaciona-se bem com o nivel de car- 
boxiemoglobina dosado logo depois da exposhjao aguda, mas 
nao depois que oxigenio tenha sido administrado, ou quando 
ja houve algum tempo desde a exposiqao. O initio dos sinto¬ 
mas pode ser mais rapido e mais grave se o paciente morar em 
uma altitude elevada, tiver uma frequencia respiratoria alta 
(p. ex., lactente), for gestante, ou tiver insuficiencia miocardica 
ou doenqa pulmonar. O sangue normal pode conter ate 5% de 
carboxiemoglobina (10% em fumantes). 

O sintoma precoce mais proeminente e a cefaleia. Outros 
efeitos incluem confusao, instabilidade e coma. Proteinuria, 
glicosuria, niveis elevados de aminotransferases sericas, ou al- 
teraqoes do ECG, podem estar presentes na fase aguda. Ocasio- 
nalmente, ocorre lesao permanente cardiaca, hepatica, renal, ou 
do SNC. O desfecho do envenenamento grave pode ser recu- 
peraijao completa, estado vegetativo, ou qualquer grau de lesao 
mental entre estes extremos. Os deficits mentais primarios sao 
neuropsiquiatricos. 

► Tratamento 

A meia-vida biologica do monoxido de carbono no ar am- 
biente e de aproximadamente 200-300 minutos; em oxigenio a 
100%, e de 60-90 minutos. A terapia com oxigenio hiperbarico a 
2,0 -2,5 atm. de oxigenio encurta a meia-vida para 30 minutos. 
Depois que o nivel tenha sido reduzido a quase zero, a terapia 
e dirigida para as sequelas inespecificas da anoxia. Dexameta- 
sona (0,1 mg/kg IV ou IM a cada 4-6 h) deve ser acrescentada, se 
haver desenvolvimento de edema cerebral. 


Chou KJ: Characteristics and outcome of children with carbon mo¬ 
noxide poisoning with and without smoke exposure referred for 
hyperbaric oxygen therapy. Pediatr Emerg Care 2000;3:151 [PMID: 
10888449], 


cAusticos 

1. Acidos (acidos dondrico, fluondrico, mtrico 
e sulfurico; bissulfato de sodio) 

Acidos fortes sao encontrados comumente em agentes de lim- 
peza de metais e vasos sanitarios, baterias e outros produtos. O 
acido fluoridrico e o mais toxico, e o cloridrico, o menos toxico, 
dentre estas substancias de uso domiciliar. Entretanto, mesmo 
poucas gotas podem ser fatais, se aspiradas para a traqueia. 

Deglutiqao dolorosa, queimaduras de membranas mucosas, 
vomito sanguinolento, dor abdominal, dificuldade respiratoria 
devido a edema da epiglote, sede, choque e insuficiencia renal 
podem ocorrer. Coma e convulsoes sao vistos algumas vezes, 
terminalmente. Lesoes residuais incluem estenoses esofagicas, 
gastricas e piloricas, assim como lesoes cicatriciais da cornea, da 
pele e da orofaringe. 

O acido fluoridrico e um veneno particularmente perigoso. 
A exposiqao dermica cria uma queimadura penetrante, que 
pode progredir por horas ou dias. Exposiqao dermica extensa, 







ENVENENAMENTO 


ou ingestao pode produzir hipocalcemia potencialmente fatal de 
forma abrupta, assim como reaches de queimadura. 

Tratamento 

Emeticos e lavagem sao contraindicados. Usa-se agua ou leite 
(<15 mL/kg) para diluir o acido, porque uma reatpao qulmica 
produtora de calor nao ocorre. Tomar cuidado para nao indu- 
zir o vomito por administraqao excessiva de llquidos. Alcalis 
nao devem ser usados. Areas queimadas da pele, membranas 
mucosas ou olhos devem ser lavados com quantidades copiosas 
de agua morna. Opiaceos para dor podem ser necessarios. Uma 
sonda endotraqueal pode ser necessaria para aliviar o edema de 
laringe. Esofagoscopia deve ser realizada se o paciente tiver quei- 
maduras significantes ou dificuldade de deglutir. Os acidos tern 
probabilidade de produzir queimaduras gastricas ou esofagicas. 
As evidencias nao sao conclusivas, mas nao se comprovou a uti- 
lidade dos corticosteroides. 

Queimaduras da pele por acido fluoridrico sao tratadas com 
gel de gliconato de calcio a 10%, ou infusao de gliconato de cal- 
cio. A exposiqao grave pode requerer doses altas de calcio IV. 
A terapia deve ser guiada pelos nlveis de calcio, ECG e sinais 
cllnicos. 

2. Bases (hidroxido de sodio [soda caustica], 
hidroxido de potassio, desentupidores — 
examinar o rotulo ou ligar para o centra de 
envenenamento para determinar o conteudo) 

Os alcalis produzem lesoes mais graves que os acidos. Algumas 
substancias, como a soda caustica, sao bastante toxicas, ao passo 
que os alvejantes dorados (soluqoes a 3-6% de hipoclorito de 
sodio) geralmente nao sao toxicos. Quando o hipoclorito de so¬ 
dio entra em contato com o acido no estomago, forma-se o acido 
hipocloroso, que e muito irritante para as membranas mucosas 
e a pele. A desativaqao rapida desta substancia previne a toxi- 
cidade sistemica. Os alvejantes dorados, quando misturados 
com um acido forte (limpadores de vasos sanitarios) ou amo- 
nia, podem produzir os gases irritantes cloro ou cloramina, que 
podem causar lesao pulmonar seria se inalados em um espaqo 
fechado (p. ex., banheiro). 

Os alcalis podem queimar a pele, as membranas mucosas e 
os olhos. A dificuldade respiratoria pode ser causada por edema 
da epiglote, edema pulmonar resultante da inalatpao de vapores, 
ou pneumonia. Pode ocorrer mediastinite, outras infectjoes in- 
tercorrentes ou choque. A perfuraqao do esofago ou estomago 
e rara. 

Tratamento 

A pele e as membranas mucosas devem ser lavadas com quantida¬ 
des copiosas de agua. Se necessario, um anestesico local pode ser 
instilado no olho para aliviar o blefarospasmo. O olho deve ser irri- 
gado por pelo menos 20-30 minutos. Uma consulta oftalmologica 
deve ser obtida para todas as queimaduras alcalinas dos olhos. 

As ingestoes devem ser tratadas com agua como um diluente. 
A esofagoscopia de rotina nao e mais indicada para excluir 


queimaduras do esofago por alvejantes dorados, a menos que 
uma quantidade incomumente grande tenha sido ingerida, ou 
se o paciente estiver sintomatico. A ausencia de lesoes orais nao 
afasta a possibilidade de queimaduras laringianas ou esofagicas 
subsequentes a ingestao de alcali em granulos. O uso de cor¬ 
ticosteroides e controverso, mas nao tem sido demonstrado 
que melhore o desfecho no longo prazo, salvo, possivelmente, 
em queimaduras de espessura parcial do esofago. Antibioticos 
podem ser necessarios se a mediastinite for provavel, mas nao 
devem ser usados profilaticamente. (Ver seqao sobre Queimadu¬ 
ras Causticas do Esofago, no Capitulo 20.) 

Hamza AF et al.: Caustic esophageal strictures in children: 30 years’ 
experience. J Pediatr Surg 2003;338:828 [PMID: 12778375], 
Lovejoy FH Jr: Corrosive injury of the esophagus in children: Failure 
of corticosteroid treatment reemphasizes prevention. N Engl J 
Med 1990;323:668 [PMID: 2385270], 

Tiryaki T et al.: Early bougienage for relief of stricture forma¬ 
tion following caustic esophageal burns. Pediatr Surg Inti 
2005;21:78 [PMID: 15619090], 

COCAINA 

A cocalna e absorvida por via intranasal, inalaqao, ou ingestao. 
Os efeitos sao notados quase imediatamente quando a droga e 
tomada por via intravenosa, ou fumada. O pico dos efeitos e re- 
tardado por cerca de uma hora quando a droga e tomada por via 
oral ou nasal. A cocalna impede a recaptaqao das catecolaminas 
endogenas, causando, assim, uma descarga simpatica inicial, se- 
guida por depleqao de catecol depois do abuso cronico. 

Achados di'nicos 

Um anestesico local e vasoconstritor, a cocalna tambem e um es- 
timulante potente, tanto do SNC como do sistema cardiovascu¬ 
lar. Taquicardia, hiperpneia, hipertensao e estimulaqao do SNC 
iniciais sao seguidas, frequentemente, por coma, convulsoes, hi- 
potensao e depressao respiratoria. Em casos graves de overdose, 
varias disritmias tem sido vistas, inclusive taquicardia sinusal, 
arritmias atriais, contraqoes ventriculares prematuras, bigemi- 
nismo e fibrilatpao ventricular. Se doses grandes sao tomadas por 
via intravenosa, insuficiencia cardiaca, disritmias, rabdomiolise, 
ou hipertermia, podem resultar em morte. 

Alem daqueles envenenados por meio do uso recreativo de 
cocaina, outros estao em risco de overdose. Um body stuffer (lite- 
ralmente, estofador no corpo) e alguem que ingere a droga rapi- 
damente, em geral mal embrulhada, para evitar a descoberta. Um 
body packer (literalmente, embalador no corpo) embala a droga cui- 
dadosamente para transporte prolongado. Um stuffer, tipicamente, 
manifesta toxicidade dentro de horas apos a ingestao; um packer 
e assintomatico, a menos que o pacote se rompa, geralmente dias 
mais tarde. Os recem-nascidos de maes usuarias de cocaina podem 
continuar a ter convulsoes por meses apos o nascimento. 

Tratamento 

Exceto nos casos de body staffers ou body packers, a descon- 
taminatpao raramente e possivel. O carvao ativado deve ser 
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administrado, e a irrigaqao intestinal total pode ser util em casos 
selecionados. Testar para cocaina no sangue ou plasma geral- 
mente nao tem utilidade clinica, mas uma analise qualitativa da 
urina ajuda na confirmaqao do diagnostico. Para os casos gra¬ 
ves, esta indicado um ECG. Em casos suspeitos de body packing, 
radiografias do trato GI podem mostrar multiplos pacotes. As 
chapas radiograficas geralmente nao sao liteis para identificaqao 
de staffers. As convulsoes sao tratadas com diazepam IV, titulado 
conforme a resposta. A hipotensao e tratada com agentes-pa- 
drao. Visto que o abuso de cocaina pode exaurir a norepinefrina, 
um agente indireto, tal como a dopamina, pode ser menos efe- 
tivo que um agente direto, como a norepinefrina. A agitaqao e 
tratada melhor com um benzodiazepinico. 

Delaney-Black V: Prenatal cocaine exposure as a risk factor for later 
developmental outcomes. JAMA 2001 ;286:46 [PMID: 11434823], 
Qureshi AI et al.: Cocaine use and the likelihood of nonfatal myocar¬ 
dial infarction and stroke: Data from the Third National Health and 
Nutrition Examination Survey. Circulation 2001;103:502 [PMID: 
11157713], 


CONTRACEPTIVOS ORAIS 

Os unicos efeitos toxicos conhecidos apos a ingestao aguda de 
agentes contraceptivos orais sao nausea, vomitos e, nas meninas, 
sangramento vaginal. 

COSMETICOS E PRODUTOS CORRELATOS 

As toxicidades relativas de produtos comumente ingeridos neste 
grupo estao listadas no Quadro 12-5. Neutralizadores para on- 
dulaqao permanente podem conter bromatos, peroxidos, ou 
perboratos. Os bromatos tem sido retirados da maioria dos pro¬ 
dutos, porque eles podem causar nausea, vomitos, dor abdomi¬ 
nal, choque, hemolise, insuficiencia renal e convulsoes. 

Os perboratos podem causar envenenamento por acido bo- 
rico. A ingestao de quatro gramas de sais de bromo e potencial- 
mente letal. 

O envenenamento e tratado por lavagem gastrica com tios- 
sulfato de sodio a 1%. O bicarbonato de sodio a 2% no liquido 
de lavagem pode reduzir a formaqao de acido bromidrico. Tios- 
sulfato de sodio a 25%, 1,65 mL/kg, pode ser dado por via intra- 
venosa, mas o azul de metileno nao deve ser usado para tratar 
metemoglobinemia nesta situaqao, porque ele aumenta a toxici- 
dade dos bromatos. A dialise esta indicada na insuficiencia renal, 
mas nao aumenta a excreqao de bromatos. 

Os removedores de esmalte de unhas costumavam conter to- 
lueno, mas agora, geralmente, tem uma base de acetona que nao 
requer tratamento especifico, alem de monitoraqao do estado 
do SNC. 

Cobalto, cobre, cadmio, ferro, chumbo, niquel, prata, bismuto 
e estanho sao encontrados algumas vezes em tinturas metalicas 
para cabelos. Em grandes quantidades, eles podem causar sen- 
sibilizaqao da pele, urticaria, dermatite, lesao ocular, vertigem, 
hipertensao, asma, metemoglobinemia, tremores, convulsoes e 
coma. O tratamento para ingestoes e administrar demulcentes e, 


Quadro 12-5 Toxicidade relativa de cosmeticos e produtos 
similares 


Toxicidade alta 

Toxicidade baixa 

Neutralizadores de ondulacao 

Perfumes 

permanente 

Removedores de tinturas para 
cabelos 

Toxicidade moderada 

Desodorantes 

Esmaltes de unha 

Removedores de esmaltes de 

Sais de banho 

unha 

Sem toxicidade 

Tinturas de cabelo metalicas 

Maquiagem liquida 

Locao domiciliar para ondulacao 

Tintura de cabelos vegetal 

permanente 

Cremes de limpeza 

Oleo para banho 

Fixadores de cabelos (nao 

Locao para barbear 

alcoolicos) 

Tonico capilar (alcoolico) 

Locao ou creme para maos 

Agua de colonia 

Batom 


somente com quantidades grandes, o antidoto apropriado para o 
metal pesado envolvido. 

As loqoes domiciliares para ondulaqao permanente, os alisa- 
dores de cabelos e o removedores de tintura geralmente content 
sais de acido tioglicolico, que causam irritaqao alcalina e, talvez, 
depressao do SNC. 

Loqoes para barba, tonicos capilares, alisadores de cabelos 
e agua de colonia content alcool desnaturado, que pode causar 
depressao do SNC e hipoglicemia. 

Os desodorantes geralmente consistem em um agente anti- 
bacteriano em uma base de creme. Os antitranspirantes sao sais 
de aluminio, que causam sensibilizaqao da pele, frequentemente. 
O oxido de zirconio pode causar granulomas na axila com o uso 
cronico. 

ANTIDEPRESSIVOS CICLICOS 

Os antidepressivos ciclicos (p. ex., amitriptilina, imipramina) 
tem uma razao de dose toxica para terapeutica muito baixa, e 
mesmo um excesso de dose moderado pode ter efeitos serios. 

A hiperdosagem de antidepressivos ciclicos causa disritmias, 
coma, convulsoes, hipertensao seguida por hipotensao e aluci- 
naqoes. Estes efeitos podem ser ameaqadores para a vida e re- 
querem interven(jao rapida. Um agente, a amoxapina, difere em 
que ele causa menos complicaqoes cardiovasculares, mas esta 
associado a uma incidencia mais alta de convulsoes. 

Tratamento 

A descontaminaqao deve incluir a administraqao de carvao ati- 
vado, a menos que o paciente esteja sintomatico. 

Um ECG deve ser obtido em todos os pacientes. Um inter- 
valo QRS maior que 100 ms identifica especificamente os pacien¬ 
tes em risco de desenvolver disritmias. Se forem demonstradas 
disritmias, o paciente deve ser internado e monitorado ate que 
fique livre de irregularidade por 24 h. Outra indicaqao para mo¬ 
nitoraqao e uma taquicardia persistente de mais de 110 batimen- 
tos/minuto. O inicio de disritmias e raro alem de 24 h depois da 
ingestao. 
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A alcalinizaqao com bicarbonato de sodio (0,5-1,0 mEq/kg 
IV) ou a hiperventilaqao podem reverter drasticamente as disrit- 
mias ventriculares e estreitar o intervalo QRS. A lidocaina pode 
ser acrescentada para o tratamento de arritmias. A administra- 
qao em bolo de bicarbonato de sodio e recomendada para todos 
os pacientes com alargamento do QRS acima de 120 ms, e para 
aqueles com disritmias significativas, para se obter um pH de 
7, 5-7, 6 . A diurese forqada e contraindicada. Um benzodiazepi- 
nico deve ser aplicado para convulsoes. 

A hipotensao e um problema importante. Antidepressivos 
ciclicos bloqueiam a recaptaijao das catecolaminas, produzindo, 
assim, uma hipertensao inicial seguida por hipotensao. O trata¬ 
mento com fisostigmina e contraindicado. Os vasopressores ge- 
ralmente sao efetivos. A dopamina e o agente de escolha, porque 
e prontamente disponivel. Se a dopamina nao for efetiva, deve 
ser acrescentada norepinefrina (0,1-1 mcg/kg/minuto, titulada 
ate a resposta). Diurese e hemodialise nao sao efetivas. 

Kerr GW et al.: Tricyclic antidepressant overdose: A review. Emerg 
Med J 2001;18:236 [PMID: 11435353], 

DIGITAL E OUTROS GLICOSIDEOS CARD 1.4COS 

Tipicamente, a toxicidade e o resultado de dosagem incorreta 
ou insuficiencia renal nao reconhecida. Os aspectos clinicos 
incluem nausea, vomitos, diarreia, cefaleia, delirio, confusao e, 
ocasionalmente, coma. As disritmias cardiacas, nos casos tipi- 
cos, envolvem bradidisritmias, mas todos os tipos de disritmia 
tem sido relatados na intoxica^ao digitalica, inclusive fibrila^ao 
auricular, taquicardia auricular paroxistica e flutter atrial. Geral- 
mente, a morte e consequencia de fibrilatpao ventricular. Intoxi- 
caqao transplacentaria por digitalicos tem sido relatada. 

Tratamento 

Administrar carvao ativado. O potassio e contraindicado na hi- 
perdosagem aguda, a menos que haja evidencia laboratorial de hi- 
popotassemia. Na hiperdosagem aguda, a hiperpotassemia e mais 
comum. A hipopotassemia e comum na toxicidade cronica. 

O paciente deve ser monitorado cuidadosamente para altera- 
qoes do ECG. A correqao de acidose demonstra melhor o grau de 
deficiencia de potassio presente. As bradicardias tem sido trata- 
das com atropina. Fenitoina, lidocaina, sais de magnesio (nao na 
insuficiencia renal), amiodarona e bretilio tem sido usados para 
corrigir arritmias. 

O tratamento definitivo e com digoxina imune Fab (ovina) 
(Digibind). As indicates para seu uso incluem hipotensao ou 
qualquer disritmia, tipicamente disritmias ventriculares e bradi¬ 
disritmias progressivas que provocam preocupaqao clinica. Ondas 
T elevadas indicam potassio alto e podem ser uma indicaijao para 
o uso de digoxina imune Fab (Digibind, DigiFab). Tecnicas de 
determinaijao da dosagem e indicates relacionadas com niveis, 
quando disponiveis, sao descritas na literatura do produto. 

Eyal D, Molczan KA, Carroll LS: Digoxin toxicity: Pediatric survival 
after asystolic arrest. Clin Toxicol (Phila) 2005;43:51-54 [PMID: 
15732447], 


Woolf AD et al.: The use of digoxin-specific Fab fragments for severe 
digitalis intoxication in children. N Engl J Med 1992;326:1739 
[PMID: 1997016], 


DIFENOXILATO COM ATROPINA (LOMOTIL) 

E LOPERAMIDA (IMOSEC) 

A loperamida (Imosec) tem substituido largamente o Lomotil e 
nao produz toxicidade significativa. Ingestoes de ate 0,4 mg/kg 
podem ser manejadas com seguran^a no domicilio. 

O Lomotil ainda esta disponivel largamente e content clo- 
ridrato de difenoxilato, um narcotico sintetico, e sulfato de 
atropina. Pequenas quantidades sao potencialmente letais em 
crianqas; ele e contraindicado em crian^as com idade menor que 
2 anos. Os sinais iniciais de intoxicat^ao com este preparado re¬ 
sultant de seu efeito anticolinergico, e consistem em febre, rubor 
facial, taquipneia e letargia. Contudo, predomina o efeito mio- 
tico do narcotico. Mais tarde, hipotermia, depressao crescente 
do SNC e perda do rubor facial ocorrem. As convulsoes prova- 
velmente sao secundarias a hipoxia. 

Tratamento 

Monitoraijao prolongada (24 h) com oximetria de pulso e aten<;ao 
cuidadosa a via respiratoria e suficiente na maioria dos casos. 

O cloridrato de naloxone (0,4-2,0 mg IV em crianqas e adul- 
tos) deve ser dado. Doses repetidas podem ser necessarias por¬ 
que a duraijao de aqao do difenoxilato e consideravelmente mais 
longa que a do naloxone. 

McCarron MM et al.: Diphenoxylate-atropine (Lomotil) overdose in 

children: An update. Pediatrics 1991;87:694 [PMID: 2020516], 

DESINFETANTES E DESODORANTES 
1. Naftalina 

A naftalina e encontrada comumente em bolinhas para traqas, 
desinfetantes e desodorizantes. Com frequencia, a toxicidade da 
naftalina nao e completamente apreciada. Ela e absorvida nao so- 
mente quando ingerida, mas tambem atraves da pele e dos pul- 
moes. E potencialmente perigoso guardar roupas de bebe com 
naftalina, porque o oleo para bebes e um solvente excelente, que 
pode aumentar a absorqao dermica. Nota: a maioria das bolas para 
traqas contempara-diclorobenzeno, e nao naftalina (ver a proxima 
seqao). Produtos metabolicos da naftalina podem causar anemia 
hemolitica grave, semelhante aquela causada por toxicidade da 
primaquina, 2-7 dias depois da ingestao. Outros achados fisicos 
incluem vomitos, diarreia, ictericia, oliguria, anuria, coma e con¬ 
vulsoes. A urina pode conter hemoglobina, proteina e cilindros. 

Tratamento 

Administrar carvao ativado. A alcalinizaqao da urina pode pre- 
venir o bloqueio dos tubulos renais por cristais acidos de hema- 
tina. A anuria pode persistir por 1-2 semanas e, ainda assim, ser 
completamente reversivel. 
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Siegel E, Wason S: Mothball toxicity. Pediatr Clin North Am 
1986;33:369 [PMID: 3515301]. 

2. P-Didorobenzeno, acidos fenolicos e outros 

Os desinfetantes e desodorizantes contendo p-diclorobenzeno 
ou sulfato de sodio sao muito menos toxicos do que aqueles 
com naftalina. Os desinfetantes contendo acidos fenolicos sao 
altamente toxicos, especialmente se tem o ion borato. O fenol 
precipita proteinas dos tecidos e causa alcalose respiratoria, se- 
guida por acidose metabolica. Alguns fenois causam metemo- 
globinemia. 

Gangrena local ocorre apos contato prolongado com tecidos. 
O fenol e rapidamente absorvido no trato GI, causando dano 
capilar difuso e, em alguns casos, metemoglobinemia. O penta- 
clorofenol, que tem sido usado no enxague terminal de fraldas, 
tem causado mortes em lactentes. 

A toxicidade de alcalis, compostos de amonio quaternario, 
oleo de pinho e desinfetantes halogenados, varia com a concen- 
traqao dos ingredientes ativos. Os desodorizantes em pavio sao 
de toxicidade geralmente moderada. Os desodorizantes com io- 
doformio sao os mais seguros. Os desodorantes em spray geral¬ 
mente nao sao toxicos, porque e improvavel que a crianqa engula 
uma dose muito grande. 

Os sinais e sintomas da ingestao aguda de compostos de amo¬ 
nio quaternario incluem diaforese, irritaqao forte, sede, vomitos, 
diarreia, cianose, hiperatividade, coma, convulsoes, hipotensao, 
dor abdominal e edema pulmonar. Insuficiencia hepatica ou 
renal aguda pode se desenvolver mais tarde. 

► Tratamento 

O carvao ativado pode ser usado. O oleo de ricino dissolve o 
fenol e pode retardar sua absorqao. Esta propriedade do oleo de 
ricino, entretanto, nao tem sido comprovada clinicamente. Oleo 
mineral e alcool sao contraindicados, porque eles aumentam a 
absorqao gastrica de fenol. A acidose metabolica deve ser mane- 
jada cuidadosamente. Podem ser necessarios anticonvulsivantes, 
ou medidas para tratar o choque. 

Como os fenois sao absorvidos atraves da pele, as areas ex- 
postas devem ser irrigadas copiosamente com agua. O polietile- 
noglicol nao diluido tambem pode ser um solvente util. 

Van Berkel M, de Wolff FA: Survival after acute benzalkonium chlo¬ 
ride poisoning. Hum Toxicol 1988;7:191 [PMID: 3378808], 

BATERIAS DISCOIDES 

Baterias discoides pequenas, chatas, lisas, medem entre 10 e 
25 mm de diametro. Cerca de 69% delas passam atraves do trato 
GI em 48 h, e 85%, em 72 h. Algumas podem Hear presas. Essas 
baterias contem materials causticos e metais pesados. 

As baterias impactadas no esofago podem causar sintomas 
de recusa alimentar, salivaqao aumentada, vomitos, com ou sem 
sangue, e dor ou desconforto. Aspiraqao para a traqueia tambem 
pode ocorrer. Mortes tem sido relatadas em associaqao a perfu- 
raqao esofagica. 


Quando se obtem uma historia de ingestao de bateria dis- 
coide, radiografias de todo o trato respiratorio e trato GI devem 
ser feitas, de modo que a bateria possa ser localizada, e a terapia 
apropriada determinada. 

Tratamento 

Se a bateria discoide estiver localizada no esofago, ela deve ser 
removida imediatamente. Se ela permanecer no esofago por 
mais de 24 h, o risco de queimadura caustica e maior. 

A localizaqao da bateria discoide abaixo do esofago tem sido 
associada a lesao tecidual, mas a evoluqao e benigna na maioria 
dos casos. Perfuraqao de diverticulo de Meckel tem sido a com- 
plicaqao principal. Pode levar cerca de sete dias para a passagem 
espontanea ocorrer, e a falta de movimentaqao no trato GI pode 
nao requerer remoqao em um paciente assintomatico. 

Alguns pesquisadores tem sugerido radiografias repetidas, e 
intervenqao cirurgica se a passagem da bateria pausar, mas esta 
abordagem pode ser excessiva. Baterias que tem se aberto no 
trato GI tem sido associadas a alguma toxicidade devido ao mer- 
curio, mas os pacientes tem se recuperado. 

A emese nao e efetiva. Os pacientes assintomaticos podem 
simplesmente ser observados, e as fezes examinadas para eli- 
minaqao da bateria. Se a bateria nao passar dentro de sete dias, 
ou se o paciente se tornar sintomatico, radiografias devem ser 
repetidas. Se a bateria se desintegrou, ou parece nao estar se mo- 
vendo, um purgativo, um enema, ou uma soluqao de lavagem 
intestinal nao absorvivel, deve ser administrado. Se estes me- 
todos nao obtiverem sucesso, a intervenqao cirurgica pode ser 
necessaria. Niveis de metais pesados (principalmente mercurio) 
devem ser mensurados nos pacientes nos quais a bateria se abriu, 
ou que tenham desenvolvido sintomas. 

Dane S: A truly emergent problem: Button battery in the nose. Acad 
Emerg Med 2000;7:204 [PMID: 10691084], 

Litovitz TL, Schmitz BF: Ingestion of cylindrical and button batter¬ 
ies: An analysis of 2382 cases. Pediatrics 1992;89:747 [PMID: 
2304794], 


ETILENOGLICOL E METANOL 

O etilenoglicol e o metanol sao os alcoois toxicos. A fonte pri- 
maria de etilenoglicol e o anticongelante, ao passo que o metanol 
esta presente em liquidos para limpeza de para-brisas e, tambem, 
como um desnaturante do etanol. O etilenoglicol causa acidose 
metabolica grave e insuficiencia renal. O metanol causa acidose 
metabolica e cegueira. O inicio de sintomas com ambos os agen- 
tes ocorre varias horas depois da ingestao, em um periodo mais 
longo se o etanol for ingerido simultaneamente. 

► Tratamento 

O tratamento primario e bloquear a enzima desidrogenase alcoo- 
lica, que converte ambos os agentes em seus metabolitos toxicos. 
Consegue-se isto com fomepizol (dose de ataque de 15 mg/kg) 
ou etanol. O fomepizol e preferido para crianqas, devido a seus 
efeitos colaterais reduzidos neste grupo etario. 
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Caravati EM et al.: Ethylene glycol exposure: An evidence-based con¬ 
sensus guideline for out-of-hospital management. Clin Toxicol 
(Phila) 2005;43:327-345 [PMID: 16235508]. 


y-HIDROXIBUTIRATO, y-BUTIROLACTONA 
E BUTANODIOL 

y-hidroxibutirato (GHB), y-butirolactona (GBL) e butanodiol tor- 
naram-se drogas de abuso populares entre adolescentes e adultos. 
O GHB e um depressor do SNC que e estruturalmente semelhante 
ao neurotransmissor inibidor acido y-aminobutirico. GBL e buta¬ 
nodiol sao convertidos no corpo em GHB. Estas drogas causam 
coma profundo, mas de curta duraqao; frequentemente, o coma 
dura apenas 1-4 horas. O tratamento consiste em assistencia de 
suporte com atenqao proxima a via respiratoria, e intubaqao en- 
dotraqueal, se depressao respiratoria, ou diminuiqao do reflexo 
de engasgo, complicando o envenenamento. A atropina tern sido 
usada com sucesso para bradicardia sintomatica. 

A abstinencia de GHB, GBL, ou butanodiol pode causar 
varios dias de agitaqao extrema, alucinaqoes, ou taquicardia. O 
tratamento com doses altas de benzodiazepinicos, ou com bu- 
tirofenonas (p. ex., haloperidol ou droperidol), ou secobarbital, 
pode ser necessario por varios dias. 

Dyer JE et al.: Gamma-hydroxybutyrate withdrawal syndrome.Ann 
EmergMed 2001;37:147 [PMID: 11174231], 

Sporer KA et al.: Gamma-hydroxybutyrate serum levels and clinical 
syndrome after severe overdose. Ann Emerg Med 2003;42:3 [PMID: 
12827115], 

HIDROCARBONETOS (BENZENO, FLUIDO 
ACENDEDOR DE CARVAO, GASOLINA, QUEROSENE, 
DESTILADOS DO PETROLEO, TURPENTINA) 

A ingestao de hidrocarbonetos pode causar irritaqao das mem- 
branas mucosas, vomitos, diarreia com raios de sangue, difi- 
culdade respiratoria, cianose, taquicardia e febre. Embora uma 
pequena quantidade (10 mL) de certos hidrocarbonetos seja 
potencialmente fatal, pacientes tem sobrevivido a ingestao de 
muitos mililitros de outros destilados do petroleo. Quanto mais 
aromatico e um hidrocarboneto e mais baixa sua taxa de viscosi- 
dade, maior seu potencial toxico. Benzeno, gasolina, querosene 
e oleo de polimento de mobilias de selo vermelho sao os mais 
perigosos. Uma dose em excesso de 1 mL/kg tem probabilidade 
de causar depressao do SNC. Uma historia de tosse ou sufoca- 
qao, assim como vomito, sugere aspiraqao com pneumonia por 
hidrocarboneto resultante. Esta e uma doenqa necrosante he- 
morragica aguda, que geralmente se desenvolve dentro de 24 h 
da ingestao e resolve sem sequelas em 3-5 dias. Contudo, varias 
semanas podem ser necessarias para a resoluqao completa da 
pneumonia por hidrocarboneto. A pneumonia pode ser causada 
pela aspiraqao de poucas gotas de destilado de petroleo para os 
pulmoes, ou por absorqao a partir do sistema circulatorio. Edema 
e hemorragia pulmonar, dilataqao cardiaca e disritmias, hepa- 
tosplenomegalia, proteinuria e hematuria podem ocorrer apos 
doses excessivas. Hipoglicemia esta presente ocasionalmente. 


Uma radiografia de torax pode revelar pneumonia dentro de 
horas depois da ingestao. Um resumo de urina anormal em uma 
crianqa com um trato urinario previamente normal sugere uma 
grande dose. 

Tratamento 

Tanto os emeticos como a lavagem devem ser evitados. Oleo mi¬ 
neral nao deve ser dado, porque ele pode causar uma pneumonia 
lipoidica de baixo grau. 

Adrenalina nao deve ser usada com hidrocarbonetos haloge- 
nados, pois pode afetar um miocardio ja sensibilizado. A utilidade 
dos corticosteroides e discutida, e os antibioticos devem ser reser- 
vados para pacientes com infecqoes. Oxigenio e vapor sao liteis. 
A oxigenaqao por membrana extracorporea foi bem-sucedida em 
pelo menos dois casos de falha da terapia-padrao. 

Lifshitz M et al.: Hydrocarbon poisoning in children: A 5-year retros¬ 
pective study. 

Wilderness Environ Med 2003;14:78 [PMID: 12825880], 

Lorenc JD: Inhalant abuse in the pediatric populations: A persistent 
challenge. Curr Opin Pediatr 2003; 15:204 [PMID: 12640280], 

IBUPROFENO 

A maioria das exposiqoes em crianqas nao produz sintomas. Em 
um estudo, por exemplo, crian^as ingerindo ate 2,4 g permanece- 
ram assintomaticas. Quando sintomas ocorrem, os mais comuns 
sao dor abdominal, vomitos, tontura e letargia. Em casos raros, 
apneia (especialmente em crian«;as menores), convulsoes, acidose 
metabolica e depressao do SNC levando a coma tem ocorrido. 

Tratamento 

Se uma crian^a ingeriu menos de 100 mg/kg, dilui^ao com agua 
ou leite pode ser tudo que e necessario para minimizar o distur- 
bio GI. Em criantpas, o volume de liquido usado para diluiqao 
deve ser menor que 120 mL. Quando a quantidade ingerida for 
maior que 400 mg/kg, podem ocorrer convulsoes ou depressao 
do SNC; portanto, a lavagem gastrica pode ser preferivel a emese. 
O carvao ativado tambem pode ter valor. Nao ha antidoto espe- 
cifico. Nem alcalinizaijao da urina, nem hemodialise sao uteis. 

Cuzzolin L et al.: NSAID-induced nephrotoxicity from the fetus to 
the child. Drug Safety 2001;242:9 [PMID: 11219488], 

Marciniak KE et al.: Massive ibuprofen overdose requiring extracor¬ 
poreal membrane oxygenation for cardiovascular support. Pediatr 
Crit Care Med 2007;8:180-182 [PMID: 17273120], 

Oker EE et al.: Serious toxicity in a young child due to ibuprofen. 
Acad Emerg Med 2000;7:821 [PMID: 10917334], 

PICADAS DE INSETOS (ABELHAS, 

MARIMBONDOS E VESPAS) 

As picadas de insetos sao dolorosas, mas geralmente nao 
sao perigosas; entretanto, morte por anafilaxia pode ocorrer. 
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O veneno das abelhas tem atividades hemoliticas, neurotoxi- 
cas e semelhantes a histamina, que podem, em raras ocasioes, 
causar hemoglobinuria e reaqoes anafilactoides graves. O enve- 
nenamento maciqo por numerosas ferroadas pode causar he- 
molise, rabdomiolise e choque, levando a falencia de multiplos 
orgaos. 

► Tratamento 

O medico deve remover o ferrao, tomando cuidado para nao 
espremer o saco de veneno preso. Para reaqoes alergicas, soluqao 
de adrenalina a 1:1.000,0,01 mL/kg, deve ser administrada IV ou 
SC acima do sitio da picada. Tres ou quatro jatos de um inalador 
de isoproterenol em aerossol podem ser dados a intervalos de 
3-4 minutos, quando necessario. Corticosteroides (hidrocorti- 
sona, 100 mg IV) e difenidramina (1,5 mg/kg IV) sao farmacos 
auxiliares uteis, mas nao tem efeito imediato. Efedrina ou anti- 
histaminicos podem ser usados por dois ou tres dias, para preve- 
nir a recorrencia dos sintomas. 

Um paciente que tenha sofrido uma picada de inseto poten- 
cialmente ameaqadora a vida deve ser dessensibilizado contra o 
grupo Himenoptera, porque abelhas, marimbondos e vespas tem 
antigenos comuns em seus venenos. Para a maioria das picadas 
comuns, compressas frias, acido acetilsalicilico e difenidramina 
(1 mg/kg VO) sao suficientes. 


Ross RN et al.: Effectiveness of specific immunotherapy in the treat¬ 
ment of hymenoptera venom hypersensitivity: A metaanalysis. 
Clin Ther 2000;22:351 [PMID: 10963289], 

Vetter RS et al.: Mass envenomations by honey bees and wasps. West 
J Med 1999;170:223 [PMID: 10344177], 


INSETICIDAS 

Os destilados de petroleo ou outros agentes organicos usados 
nestes produtos sao, frequentemente, tao toxicos como o proprio 
inseticida. A descontaminaqao pode ser realizada por aspiraqao 
do estomago com uma sonda nasogastrica. 


1. Hidrocarbonetos dorados (p. ex., Aldrin, 
Carbinol, Clordano, DDT, Dieldrin, Endrin, 
Heptadoro, Lindano, Toxafeno) 

Os sinais de intoxica^ao incluem salivaqao, irritabilidade do 
trato GI, dor abdominal, vomitos, depressao do SNC e convul¬ 
soes. A exposiqao por inalaqao causa irritaqao dos olhos, nariz e 
garganta; visao turva; tosse e edema pulmonar. 

Os hidrocarbonetos dorados sao absorvidos atraves da pele, 
trato respiratorio e trato GI. Descontaminaqao da pele com sabao 
e evacuaqao do conteudo gastrico sao criticas. Todas as roupas 
contaminadas devem ser removidas. Oleo de ricino, leite e outras 
substancias contendo gorduras ou oleos nao devem ser deixados 
no estomago, porque aumentam a absor^ao dos hidrocarbonetos 
dorados. Convulsoes devem ser tratadas com diazepam (0,1 - 
0,3 mg/kg IV). A adrenalina nao deve ser usada, porque ela pode 
causar arritmias cardiacas. 


2. Inseticidas organofosforados (inibidores 
da colinesterase) (p. ex., Clortion, DFP, 
Diazinon, Malation, Paraoxon, Paration, 
Fosdrin, TEPP, Thio-TEPP) 

Tontura, cefaleia, visao turva, miose, lacrimejamento, salivaqao, 
nausea, vomitos, diarreia, hiperglicemia, cianose, sensaqao de 
constriqao do torax, dispneia, sudorese, fraqueza, fasciculaqoes 
musculares, convulsoes, perda de reflexos e de controle dos es- 
fincteres e coma podem ocorrer. 

Os achados clinicos sao o resultado de inibiqao da colines¬ 
terase, que causa um acumulo de acetilcolina. O inicio dos 
sintomas acontece dentro de 12 h da exposiqao. Os niveis de 
colinesterase dos eritrocitos devem ser mensurados o mais 
cedo possivel. (Alguns individuos normais tem um nivel serico 
de colinesterase baixo.) Os valores normais variam em diferen- 
tes laboratories. Em geral, uma diminuiqao da colinesterase 
dos eritrocitos para abaixo de 25% do normal indica exposiqao 
significante. 

A expositpao repetida de baixo grau pode resultar em reaqoes 
toxicas agudas, subitas. Esta sindrome geralmente ocorre depois 
da aplicatpao domiciliar repetida de sprays , em vez de expositpao 
agricola. 

Embora todos os organofosforados atuem por inibiqao da 
atividade da colinesterase, eles variam grandemente em sua to- 
xicidade. O paration, por exemplo, e 100 vezes mais toxico que o 
malation. A toxicidade e influenciada pelo composto especifico, 
tipo de formulaqao (liquida ou solida), veiculo e via de absorqao 
(pulmoes, pele, ou trato GI). 

^ Tratamento 

Descontaminaqao da pele, unhas, cabelo e roupas com agua e 
sabao e extremamente importante. A atropina mais um reativa- 
dor da colinesterase, a pralidoxima, e um antidoto para o enve- 
nenamento por inseticida organofosforado. Depois da avaliaqao 
e do manejo dos ABC, atropina deve ser dada e repetida a cada 
poucos minutos, ate que diminuam as secrecpoes das vias respira- 
torias. Uma dose inicial apropriada de atropina e 2-4 mg IV em 
um adulto, e 0,05 mg/kg em uma crianqa. O paciente deve rece- 
ber atropina o bastante para interromper as secreqoes (midriase 
nao e um ponto de parada apropriado). O envenenamento grave 
pode requerer quantidades em gramas de atropina administrada 
ao longo de 24 h. 

Visto que a atropina antagoniza os efeitos parassimpaticos 
muscarinicos dos organofosforados, mas nao afeta o receptor 
nicotinico, ela nao melhora a fraqueza muscular. A pralidoxima 
tambem deve ser dada imediatamente em casos mais graves, e 
repetida a cada 6-12 h conforme necessario (25-50 mg/kg dilui- 
dos a 5% e infundidos durante 5-30 minutos em uma velocidade 
nao maior que 500 mg/minuto). A pralidoxima deve ser usada 
em adiqao a — e nao em lugar da — atropina, se a colinesterase 
dos eritrocitos estiver abaixo de 25% do normal. A pralidoxima e 
mais util dentro de 48 h depois da exposiqao, mas tem mostrado 
alguns efeitos 2-6 dias mais tarde. Morfina, teofilina, aminofilina, 
succinilcolina e tranquilizantes do tipo reserpina e fenotiazina 
sao contraindicados. A hiperglicemia e comum nos envenena- 
mentos graves. 





ENVENENAMENTO EEflUEE^^ 


Eisenstein EM, Amitai Y: Index of suspicion: Case 1. Organophos- 
phate intoxication. Pediatr Rev 2000;21:205 [PMID: 10854316]. 

3. Carbamatos (p. ex, Carbaryl, Sevin, Zectran) 

Os inseticidas carbamatos sao inibidores reversiveis da colines- 
terase. Os sinais e sintomas de intoxicacpao sao similares aqueles 
associados ao envenenamento por organofosforados, mas sao, 
geralmente, menos graves. A atropina titulada ate o efeito e tra- 
tamento suficiente. A pralidoxima nao deve ser usada no enve¬ 
nenamento por Carbaryl, mas tem valor com outros carbamatos. 
Em exposures combinadas a organofosforados, dar atropina, 
mas reservar a pralidoxima para os casos em que a colinesterase 
dos eritrocitos esteja diminulda abaixo de 25% do normal, ou 
em que estejam presentes efeitos acentuados de estimulaqao do 
receptor nicotlnico. 

4. Inseticidas botanicos (Raid, Casa e Jardim 
e outros) 

Rea^oes alergicas, sintomas semelhantes a asma, coma e convul- 
soes tem sido relatados. As piretrinas, a aletrina e a rotenona nao 
causam, comumente, sinais de toxicidade. Os anti-histamlnicos, 
barbituricos de atpao curta e atropina sao uteis como tratamento 
sintomatico. 


FERRO 

Cinco estagios de intoxicaqao podem ocorrer no envenenamento 
por ferro: (1) Gastrenterite hemorragica, que ocorre 30-60 mi- 
nutos apos a ingestao e pode estar associada a choque, acidose, 
defeitos de coagulaqao e coma. Esta fase geralmente dura 4-6 h. 
(2) Fase de melhora, durando 2-12 h, durante a qual o paciente 
parece estar melhor. (3) Choque retardado, que pode ocorrer 
12-48 h apos a ingestao. Acidose metabolica, febre, leucocitose e 
coma tambem podem estar presentes. (4) Lesao do figado com 
insuficiencia hepatica. (5) Estenose pilorica residual, que pode se 
desenvolver cerca de quatro semanas depois da ingestao. 

Uma vez que o ferro seja absorvido do trato GI, ele nao e eli- 
minado normalmente nas fezes, mas pode ser excretado parcial- 
mente na urina, dando a ela uma cor vermelha antes da quelacpao. 
Uma coloraqao avermelhada da urina sugere um nivel de ferro 
maior que 350 mg/dL. 

Tratamento 

A descontamina^ao GI baseia-se na avaliaqao clinica. O paciente 
deve ser encaminhado a uma unidade assistencial se estiver sin¬ 
tomatico, ou se a historia indicar uma quantidade toxica. Lava- 
gem gastrica e irriga^ao intestinal total devem ser consideradas 
nestes pacientes. 

O choque e tratado da maneira habitual. Bicarbonato de sodio 
e fosfato de sodio deixados no estomago para formar o fosfato ou 
carbonato insoluvel nao tem mostrado beneficio clinico e tem 
causado hipernatremia ou hiperfosfatemia letal. A desferroxa- 
mina, um agente quelante especifico para ferro, e um adjuvante 


util no tratamento do envenenamento grave por ferro. Ele forma 
um complexo soluvel que e excretado na urina. Esta contraindi- 
cado em pacientes com insuficiencia renal, a menos que dialise 
possa ser usada. A terapia de quelaqao com desferroxamina IV 
deve ser instituida se o paciente estiver sintomatico e uma deter- 
minaqao de ferro serico nao puder ser obtida prontamente, ou se 
o pico serico de ferro exceder 400 mcg/dL (62,6 pmol/L) as 4-5 h 
depois da ingestao. 

Em casos graves de envenenamento, a desferroxamina nao 
deve ser adiada ate que estejam disponiveis niveis sericos de 
ferro. Administrate IV esta indicada se o paciente estiver em 
choque, caso em que ela deve ser dada em uma dose de 15 mg/ 
kg/h. Taxas de infusao de ate 35 mg/kg/h tem sido usadas em en- 
venenamentos potencialmente fatais. A administrate IV rapida 
pode causar hipotensao, rubor facial, urticaria, taquicardia e 
choque. Desferroxamina, 90 mg/kg IM a cada 8 h (maximo, 1 g) 
pode ser aplicada se acesso IV nao pode ser estabelecido, mas 
o procedimento e doloroso. As indicates para interrupto da 
desferroxamina nao tem sido delineadas claramente. Em geral, 
ela pode ser suspensa depois de 12-24 h, se a acidose houver sido 
resolvida e o paciente estiver melhorando. 

Hemodialise, dialise peritoneal, ou exsanguineotransfusao 
podem ser usadas para aumentar a excre^ao do complexo dia- 
lisavel. O debito urinario deve ser monitorado, e o sedimento 
da urina examinado para evidencias de lesao tubular renal. Os 
estudos laboratoriais iniciais devem incluir tipagem sanguinea 
e prova cruzada; proteina total; ferro serico, sodio, potassio e 
cloro; PC0 2 ; pH; e provas de funto hepatica. Os niveis de ferro 
serico caem rapidamente, mesmo se a desferroxamina nao for 
aplicada. 

Depois do episodio agudo, provas de funqao hepatica e um 
estudo radiologico do trato GI superior estao indicados, para 
afastar lesao residual. 

Black J et al.: Child abuse by intentional iron poisoning presenting 
as shock and persistent acidosis. Pediatrics 2003;111:197 [PMID: 
12509576], 

Juurlink DN et al.: Iron poisoning in young children: Association with 
the birth of a sibling. CMAJ 2003;165:1539 [PMID: 12796332], 


CHUMBO 

O envenenamento pelo chumbo (saturnismo) causa sintomas 
vagos, inclusive fraqueza, irritabilidade, perda de peso, vomitos, 
alteraqoes de personalidade, ataxia, obstipaqao, cefaleia e dor ab¬ 
dominal em colica. As manifestaqoes cardiacas consistem em 
retardo do desenvolvimento, convulsoes e coma, associados a 
pressao intracraniana aumentada, o que constitui uma emergen- 
cia medica. 

O saturnismo geralmente ocorre de forma insidiosa em 
criantpas com idade inferior a 5 anos. As fontes mais provaveis 
de chumbo incluem farelos de tinta contendo chumbo, tintas 
de artistas, sprays para arvores frutiferas, solda, ligas de latao, 
ceramica vitrificada em casa e vapores de baterias queimando. 
Somente tintas contendo menos de 1% de chumbo sao seguras 
para uso interior (p. ex., mobilia, brinquedos). Ingestoes repeti- 
tivas de pequenas quantidades de chumbo sao muito mais serias 
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que uma expositpao massiva isolada. Efeitos toxicos sao provaveis 
de ocorrer se mais de 0,5 mg de chumbo por dia for absorvido. 

Niveis de chumbo no sangue sao usados para avaliar a gravi- 
dade da exposiqao. Devem ser obtidos um hemograma completo 
e a concentraqao de ferritina serica; a deficiencia de ferro au- 
menta a absorqao de chumbo. Glicosuria, proteinuria, hematuria 
e aminoaciduria ocorrem frequentemente. Os niveis sanguineos 
de chumbo geralmente excedem de 80 mcg/dL em pacientes 
sintomaticos. Niveis de chumbo anormais no sangue devem ser 
repetidos nos pacientes assintomaticos, para afastar erro de la¬ 
boratory. Os especimes devem ser obtidos meticulosamente em 
recipientes lavados com acido. Uma anemia normocitica, leve- 
mente hipocromica, com pontilhado basofilico das hemacias e 
reticulocitose pode estar presente no saturnismo. O pontilhado 
das hemacias esta ausente em casos envolvendo apenas ingestao 
recente. 

A proteina do liquido cerebrospinal (LCS) esta elevada, e a 
contagem de leucocitos geralmente e menor que 10 celulas/mL. 
A pressao do LCS pode estar elevada em pacientes com encefa- 
lopatia; punqoes lombares devem ser feitas com cuidado, para 
prevenir herniaqao. 

► Tratamento 

O succimero e um quelante administrado oralmente apro- 
vado para crianqas e relatado como tao eficaz quanto o edetato 
de calcio. O tratamento para niveis de chumbo sanguineo de 
20-45 mcg/dL em crianqas ainda nao foi determinado. O succi¬ 
mero deve ser iniciado com niveis de chumbo no sangue acima 
de 45 mcg/dL. A dose inicial e de 10 mg/kg (350 mg/m 2 ) a cada 
8 h por cinco dias. A mesma dose e dada, entao, a cada 12 h por 
14 dias. Pelo menos duas semanas devem decorrer entre as se¬ 
ries. Os niveis sanguineos de chumbo aumentam um tanto (i.e., 
ressaltam) apos a suspensao da terapia. Series de dimercaprol 
(4 mg/kg por dose) e edetato de calcio ainda podem ser usadas, 
mas nao sao mais o metodo preferido, exceto em casos de ence- 
falopatia pelo chumbo. 

Anticonvulsivantes podem ser necessarios. Manitol, ou corti- 
costeroides, e restriqao de volume estao indicados em pacientes 
com encefalopatia. Uma dieta rica em calcio e fosforo e grandes 
doses de vitamina D podem remover o chumbo, depositando-o 
nos ossos. Uma equipe de saude publica deve avaliar a fonte do 
chumbo. Corretpoes necessarias devem ser implementadas, antes 
que a criampa retorne para casa. 

Markowitz M: Lead poisoning. Pediatr Rev 2000;21:327 [PMID: 
11010979], 

Rogan WJ et al.: Treatment of Lead-Exposed Children Trial Group: 
The effect of chelation therapy with succimer on neuropsycho¬ 
logical development in children exposed to lead. N Engl J Med 
2001;344:1421 [PMID: 11346806], 

MAGNETOS 

Embora nao estritamente toxicos, magnetos pequenos tern sido ve- 
rificados como causa de obstruqoes intestinais em crianqas. Casos 
recentes tem resultado em avisos e em um recall pela Consumer 
Product Safety Comission (Comissao de Seguranqa de Produtos 


do Consumidor), depois de uma perfuraqao intestinal e morte em 
uma crianqa de 20 meses de idade. Obstruqao pode ocorrer subse- 
quente a ingestoes minimas, como dois magnetos. 

Alzahem AM et al.: Ingested magnets and gastrointestinal complica¬ 
tions. J Paediatr Child Health 2007:43:497 [PMID:17535185], 

Consumer Product Safety Commission: http://www.cpsc.gov/CPS- 
CPUB/PREREL/prhtml07/07163.html 2007 

COGUMELOS 

Cogumelos toxicos frequentemente sao dificeis de distinguir 
das variedades comestiveis. Deve-se entrar em contato com um 
centra de controle de envenenamentos para obter assistencia na 
identificaqao. Os sintomas variam com a especie ingerida, epoca 
do ano, estagio de madureza, quantidade comida, metodo de 
preparo e intervalo desde a ingestao. Um cogumelo que e toxico 
para um individuo pode nao ser toxico para outro. Beber alcool 
e comer certos cogumelos pode causar uma reatpao semelhante 
aquela vista com dissulfiram e alcool. A cocqao destroi algumas 
toxinas, mas nao a mortifera produzida pelo Amanita phalloides, 
que e responsavel por 90% dos obitos causados pelos envenena¬ 
mentos por cogumelos. As toxinas dos cogumelos sao absorvi- 
das de forma relativamente lenta. O inicio de sintomas dentro de 
2 h da ingestao e sugestivo de toxina muscarinica, ao passo que 
um atraso dos sintomas por 6-48 h depois da ingestao sugere 
fortemente envenenamento por Amanita (amanitina). Pacientes 
que tenham ingerido A. phalloides podem recair e morrer de in- 
suficiencia hepatica ou renal, depois de melhora inicial. 

O envenenamento por cogumelo pode produzir sintomas 
muscarinicos (salivaqao, vomitos, diarreia, dor abdominal em 
cobca, tenesmo, miose e dispneia), coma, convulsoes, alucina- 
qoes, hemolise e insuficiencia hepatica e renal tardia. 

Tratamento 

Administrar carvao ativado. Se o paciente tem sinais muscarini- 
cos, dar atropina, 0,05 mg/kg IM (0,02 mg/kg em pre-escolares), 
e repetir quando necessario (geralmente a cada 30 minutos) 
para manter o paciente atropinizado. A atropina, entretanto, so 
e usada quando estao presentes efeitos colinergicos, e nao para 
todos os cogumelos. Hipoglicemia e mais provavel de ocorrer 
em pacientes com inicio tardio dos sintomas. Tentar identificar o 
cogumelo se o paciente estiver sintomatico. Uma consulta a um 
centra de envenenamentos e recomendada. Jardins botanicos lo¬ 
cals, departamentos de botanica de universidades e sociedades 
de micologistas podem ser capazes de ajudar. Geralmente, os 
cuidados de suporte representam tudo que e necessario; contudo, 
no caso de A. phalloides , penicilina, silibinina, ou hemodialise, 
podem estar indicadas. 

Lampe KF, McCann MA: Differential diagnosis of poisoning by North 
American mushrooms, with particular emphasis on Amanita 
phalloides-\ike intoxication. Ann Emerg Med 1987;16:956 [PMID: 
3631682], 

Pawlowska J et al.: Liver transplantation in three family members 
after Amanita phalloides mushroom poisoning. Transplant Proc 
2002;34:3313 [PMID: 12493457], 
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NITRITOS, NITRATOS, ANILINA, 
PENTACLOROFENOL E DINITROFENOL 

Nausea, vertigem, vomitos, cianose (metemoglobinemia), co- 
licas, dor abdominal, taquicardia, colapso cardiovascular, ta- 
quipneia, coma, choque, convulsoes e morte sao manifestaqoes 
possiveis de envenenamento por nitrito ou nitrato. 

Os compostos de nitrito e nitrato encontrados no lar incluem 
nitrito de amilo, butil nitratos, isobutilnitratos, nitroglicerina, 
tetranitrato de pentaeritritol, nitrito de sodio, nitrobenzeno 
e fenazopiridina. O pentaclorofenol e o dinitrofenol, que sao 
encontrados em preservatives de madeira, produzem metemo¬ 
globinemia e febre alta, em razao do desacoplamento de fos- 
forizaqao oxidativa. Cefaleia, tontura e bradicardia tern sido 
relatadas. Altas concentrates de nitritos em agua de cisterna ou 
espinafre tem sido as causas mais comuns de metemoglobinemia 
induzida por nitritos. Os sintomas geralmente nao ocorrem ate 
que 15-50% da hemoglobina tenha sido convertida a metemo- 
globina. Um teste rapido e comparar uma gota de sangue normal 
com o sangue do paciente, em um papel de filtro seco. A colora- 
qao castanha do sangue do paciente indica um nivel de metemo- 
globina de mais de 15%. 

Tratamento 

Administrar carvao ativado. Descontaminar a pele afetada com 
sabao e agua. Oxigenio e respiraqao artificial podem ser neces- 
sarios. Se o nivel sanguineo de metemoglobina exceder 30%, ou 
se niveis nao podem ser obtidos e o paciente estiver sintomatico, 
dar uma soluqao de azul de metileno a 1% (0,2 mL/kg IV) du¬ 
rante 5-10 minutos. Evitar infiltraqao perivascular, porque causa 
necrose da pele e tecidos subcutaneos. Uma alteraqao drastica 
do grau de cianose deve ocorrer. Ocasionalmente, a transfusao e 
necessaria. Adrenalina e outros vasoconstritores sao contraindi- 
cados. Se ocorrer bradicardia reflexa, a atropina deve ser usada. 

Kennedy N et al.: Faulty sausage production causing methaemoglobi- 

naemia. Arch Dis Child 1997;76:367 [PMID: 9166036], 


opiAceos (codei'na, heroi'na, metadona, 

MORFINA, PROPOXIFENO) 

Os problemas medicos relacionados com opiaceos podem incluir 
adieqao a drogas, abstinencia em um lactente recem-nascido e 
doses excessivas acidentais. Ao contrario de outros narcoticos, 
a metadona e absorvida de imediato no trato GI. A maioria dos 
opiaceos, inclusive heroina, metadona, meperidina, morfina e 
codeina, sao excretados na urina dentro de 24 h, podendo ser 
detectada prontamente. 

Adolescentes adictos a narcoticos frequentemente tem ou¬ 
tros problemas medicos, inclusive celulite, abscessos, trombo- 
flebite, tetano, endocardite infecciosa, infeeqao pelo virus da 
imunodeficiencia humana (HIV). Tuberculose, hepatite, mala¬ 
ria, embolos de corpos estranhos, trombose de arteriolas pul- 
monares, diabetes melito, complicates obstetricas, nefropatia 
e ulcera peptica. 


Tratamento 

A. Overdose 

Os opiaceos podem causar depressao respiratoria, estridor, coma, 
aumento das secretes orofaringeanas, bradicardia sinusal e 
retenqao urinaria. O edema pulmonar raramente acontece em 
crianqas; as mortes em geral resultam da aspiraqao de conteudo gas- 
trico, parada respiratoria e edema cerebral. Convulsoes podem 
ocorrer na hiperdosagem de propoxifeno. 

Embora as doses sugeridas para o cloridrato de naloxone va- 
riem de 0,01-0,1 mg/kg, geralmente e desnecessario calcular a 
dosagem nesta base. Este antidoto extremamente seguro deve ser 
dado em quantidade suficiente para reverter os sitios de ligaqao do 
opiaceo. Para crianqas com menos de 1 ano de idade, uma ampola 
(0,4 mg) deve ser aplicada inicialmente; se nao houver resposta, 
mais cinco ampolas (2 mg) devem ser dadas rapidamente. Crian- 
qas maiores devem receber 0,4-0,8 mg, seguidos por 2-4 mg se nao 
houver resposta. Uma melhora no estado respiratorio pode ser 
seguida por depressao respiratoria, porque a duraqao da aqao do 
antagonista e de menos de 1 h. Os neonatos intoxicados no utero 
podem requerer 10-30 mg/kg para reverter o efeito. 

B. Abstinencia no adicto 

O diazepam (10 mg a cada 6 h VO) tem sido recomendado para 
o tratamento de abstinencia branda de narcotico, em adolescen¬ 
tes de ambulatorio. O manejo da abstinencia no adicto confir- 
mado pode ser obtido com a administraqao de clonidina, pela 
substituiqao com metadona, ou com a reintroduqao do agente 
original da adieqao, se disponivel por meio de um programa su- 
pervisionado de abstinencia de drogas. Um curso de reduqao 
gradual conseguira este objetivo. A morte, se e que ocorre, e rara. 
A interrupqao abrupta de narcoticos (metodo do peru frio) nao e 
recomendavel e pode causar sinais fisicos graves de abstinencia. 

C. Abstinencia no recem-nascido 

Um lactente recem-nascido em abstinencia de opiaceo geral¬ 
mente e pequeno para a idade gestacional e demonstra bocejos, 
espirros, reflexo de Moro diminuido, fome com sucqao descoor- 
denada, agitaqao, tremores, movimentos constantes, um choro 
estridente protraido, reflexos tendinosos aumentados, convul¬ 
soes, vomitos, febre, diarreia aquosa, cianose, desidrataqao, ins- 
tabilidade vasomotora e colapso. 

O inicio dos sintomas comeqa comumente nas primeiras 48 h, 
mas pode demorar cerca de oito dias, dependendo do tempo da 
ultima dose da mae e de sua medicaqao pre-parto. O diagnostico 
pode ser confirmado facilmente pela identificaqao do narcotico 
na urina da mae e do neonato. 

Varios metodos de tratamento tem sido sugeridos para a absti¬ 
nencia de narcotico no recem-nascido. O fenobarbital (8 mg/kg/ 
dia IM ou VO em quatro doses por quatro dias, e entao reduzido 
em um terqo a cada dois dias quando os sinais diminuem) pode 
ser mantido por um tempo longo como tres semanas. A meta¬ 
dona pode ser necessaria naqueles lactentes com adieqao conge¬ 
nita a metadona, que nao sao controlados em sua abstinencia por 
doses grandes de fenobarbital. A dosagem pode ser 0,5 mg/kg/dia 
em duas doses divididas, mas pode ser aumentada gradualmente 
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quando necessario. Depois que se consegue o controle dos sin- 
tomas, a dose pode ser reduzida gradualmente ao longo de qua- 
tro semanas. 

Nao esta claro se o tratamento profilatico com estes farmacos 
diminui a taxa de complicates. A taxa de mortalidade na absti- 
nencia de narcoticos no recem-nascido nao tratada pode ser tao 
alta como 45%. 

Bailey JE, Campagna E, Dart RC: The underrecognized toll of pre¬ 
scription opioid abuse on young children. Ann Emerg Med 
2009;53:419-424 [PMID: 18774623], 


FENOTIAZINAS (CLORPROMAZINA, 
PROCLORPERAZINA, TRIFLUOPERAZINA) 

Achados clmicos 

A. Crise extrapiramidal 

Episodios caracterizados por torcicolo, enrijecimento do corpo, 
espasticidade, mi qualidade da fala, catatonia e incapacidade de 
se comunicar, embora consciente, sao manifestaqoes tlpicas. Estes 
episodios em geral duram poucos segundos a poucos minutos, 
mas, raramente, tem causado morte. As crises extrapiramidais 
podem representar reaqoes idiossincrasicas e sao agravadas por 
desidrataqao. Os sinais e sintomas ocorrem com mais frequencia 
em crianqas que receberam proclorperazina. Eles sao confundi- 
dos, comumente, com episodios psicoticos. 

B. Dosagem excessiva 

Letargia e coma prolongado profundo ocorrem comumente. Pro- 
mazina, clorpromazina e proclorperazina sao os farmacos mais 
provaveis de causar depressao respiratoria e quedas abruptas da 
pressao sanguinea. Ocasionalmente, hiperatividade paradoxal e 
sinais extrapiramidais, assim como hiperglicemia e cetose estao 
presentes. Convulsoes sao incomuns. 

C. Sindrome neuroleptica maligna 

A sindrome neuroleptica maligna e uma complicaqao idiossin- 
crasica rara do uso de fenotiazina, que pode ser fatal. Trata-se de 
uma sindrome envolvendo alteratpao do estado mental (confusao, 
coma), anormalidades motoras (rigidez em cano de chumbo, 
clonus) e disfunqao autonomica (taquicardia, hiperpirexia). 

Tratamento 

Os sinais extrapiramidais sao aliviados dentro de minutos pela 
administraqao IV lenta de difenidramina, 1 -2 mg/kg (maximo, 
50 mg), ou mesilato de benztropina, 1-2 mg IV (1 mg/minuto). 
Geralmente, nenhum outro tratamento e indicado. 

Os pacientes com doses excessivas devem receber assistencia 
de suporte conservadora. O carvao ativado deve ser adminis- 
trado. A hipotensao pode ser tratada com agentes padrao, co- 
meqando com a administraqao de solutpao salina isotonica. A 
agitaqao e melhor tratada com diazepam. A sindrome neurolep¬ 
tica maligna e tratada pela suspensao do farmaco, prestatpao de 


assistencia de suporte agressiva e administraqao de dantrolene 
ou bromocriptina. 

O’Malley GF et aL: Olanzapine overdose mimicking opioid intoxica¬ 
tion. Ann Emerg Med 1999;34:279 [PMID: 10424936], 

PLANTAS 

Muitas plantas comuns ornamentals, de jardim e selvagens sao 
potencialmente toxicas. Somente em poucos casos quantidades 
pequenas de uma planta causarao enfermidade grave ou morte. 
O Quadro 12-6 lista as plantas mais toxicas, sinais e sintomas 
do envenenamento e o tratamento. Entre em contato com seu 
centra de controle de envenenamentos regional para ajuda com 
a identificaqao. 

MEDICAMENTOS PSICOTROPICOS 

Os medicamentos psicotropicos compreendem quatro classes 
gerais: estimulantes (anfetaminas, cocaina), depressivos (p. ex., 
narcoticos, barbituricos), antidepressivos e tranquilizantes e alu- 
cinogenos (p. ex., dietilamida do acido lisergico [LSD], fencicli- 
dina [PCP]). 

Achados ch'nicos 

Os seguintes achados clinicos sao vistos comumente em pacien¬ 
tes abusando de drogas. Ver tambem outros registros discutidos 
em ordem alfabetica neste capitulo. 

A. Estimulantes 

Agita^ao, euforia, sensa^oes grandiosas, taquicardia, febre, coli- 
cas abdominais, alucinaqoes visuais e auditivas, midriase, coma, 
convulsoes e depressao respiratoria. 

B. Depressivos 

Labilidade emocional, ataxia, diplopia, nistagmo, vertigem, ma 
acomodaqao, depressao respiratoria, coma, apneia e convulsoes. 
A dilataqao de vasos sanguineos da conjuntiva sugere consumo 
de maconha. Os narcoticos causam pupilas mioticas e, ocasio¬ 
nalmente, edema pulmonar. 

C. Antidepressivos e tranquilizantes 

Hipotensao, letargia, depressao respiratoria, coma e reaqoes ex¬ 
trapiramidais. 

D. Alucinogenos e drogas psicoativas 

Os alcaloides da beladona causam midriase, boca seca, nausea, 
vomitos, retempao urinaria, confusao, desorientaqao, ilusoes pa¬ 
ranoides, alucinaqoes, febre, hipotensao, comportamento agres- 
sivo, convulsoes e coma. Drogas psicoativas, como LSD, causam 
midriase, comportamento bizarro inexplicavel, alucinaqoes e 
comportamento psicotico indiferenciado generalizado. 
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Quadro 12-6 Envenenamento devido a plantas 3 



Sinais e Sintomas 

Tratamento 

Familia Arum: Calodium, Dieffenbachia 
(acido oxalico) 

Queimor das membranas mucosas e obstrucao das 
vias respiratorias secundaria a edema causado por 
cristais de oxalato de calcio. 

As areas accessiveis devem ser lavadas rigorosamente. 

Os corticosteroides aliviam a obstrucao de vias 
respiratorias. Aplicar compressas frias as membranas 
mucosas afetadas. 

Mamona (ricino - uma toxalbumina) 
Jequiriti (abrina — uma toxalbumina) 

Irritacao de membranas mucosas, nausea, vomitos, 
diarreia sanguinolenta, visao turva, colapso 
circulatorio, anemia hemolitica aguda, convulsoes, 
uremia. 

Monitoracao de liquidos e eletrolitos. Catartico salino. 

A diurese alcalina forcada prevenira complicacoes devido 
a hemaglutinacao e hemolise. 

Dedalelra, llrio do brejo e oleandro 
(espirradeira) b 

Nausea, diarreia, perturbacoes visuais e irregularidades 
cardiacas (p. ex., bloqueio cardiaco). 

Ver tratamento para digitalicos, no texto. 

Estramonio: ver secao sobre Alcaloides 
da Beladona, no texto 

Midriase, boca seca, taguicardia e alucinacoes. 

Carvao ativado. 

Delflnio (paparras, Delphinium, 
deltinina) 

Nausea e vomitos, irritabilidade, paralisia muscular e 
depressao do SNC. 

Sintomatico. Atropina pode ser util. 

Aconito 

Dormencia das membranas mucosas, perturbacoes 
visuais, formigamento, tontura, zumbido, 
hipotensao, bradicardia e convulsoes. 

Carvao ativado, oxigenio. A atropina provavelmente e 
util. 

Cicuta (coniina) 

Midriase, tremores, tontura, bradicardia. 

Depressao do SNC, paralisia muscular e convulsoes. 

A morte e causada por paralisia respiratoria. 

Sintomatico. Oxigenio e equipamentos de monitoracao 
cardiaca sao desejaveis. A respiracao assistida 
frequentemente e necessaria. Dar anticonvulsivantes, se 
for preciso. 

Rododendro (graianotoxina) 

Colicas abdominais, vomitos, diarreia grave, 
paralisia muscular. Depressao do SNC e circulatoria. 
Hipertensao com doses muito grandes. 

A atropina pode prevenir a bradicardia. Adrenalina 
e contraindicada. Anti-hipertensivos podem ser 
necessarios. 

Jasmim amarelo (ingrediente ativo, 
gelsemina, correlato a estricnina) 

Inquietude, convulsoes, paralisia muscular e 
depressao respiratoria. 

Sintomatico. Em razao da relacao com a estricnina, vale a 
pena tentar o carvao ativado e diazepam para convulsoes. 


a Muitas outras plantas causam irritacao pouco importante, mas nao tern probabilidade de causar problemas serios, a menos que uma grande quantidade 
seja ingerida." Ver Lampe KF, McCann MA: AMA Handbook of Poisonous and Injurious Plants. American Medical Association, 1985. 
b Done AK: Ornamental and deadly. Emerg Med 1973;5:255. 

* N. de T. As plantas venenosas constantes deste Quadro nao sao as mais comuns no Brasil. Segundo o Centro de Informacoes Toxicologicas do Rio Grande 
do Sul, as plantas que causam envenenamentos com mais frequence sao, pela orderm comigo-ninguem-pode, coroa-de-Cristo, costela-de-Adao, avelos e 
mamona. Entretanto, segundo outra fonte, as mais perigosas sao a espirradeira (oleandro) e a mandioca-brava. 


Tratamento 

Somente uma porcentagem pequena das pessoas usuarias de 
drogas chega a atenqao de medicos; aquelas que chegam geral- 
mente estao experimentando reaqoes adversas, como estados de 
panico, psicoses por drogas, pensamentos homicidas ou suici- 
das, ou depressao respiratoria. 

Mesmo com pacientes cooperatives, e dificil obter-se uma 
historia acurada. Uma historia sobre drogas e mais facil de se 
conseguir em um lugar quieto, por um examinador gentil, nao 
ameaqador, honesto e sem a presenqa de pais. O usuario com fre¬ 
quencia nao sabe realmente que droga tem tornado, ou quanto. 
As drogas de rua quase sempre sao adulteradas com um ou mais 
componentes. Frequentemente, muitas drogas sao tomadas jun¬ 
tas. Amigos podem ser uma fonte util de informaqoes. 

O aspecto geral do paciente, pele, linfaticos, estado cardior- 
respiratorio, trato GI e SNC devem ser enfocados durante o 
exame fisico, porque frequentemente fornecem pistas sugestivas 
de abuso de drogas. 


Os alucinogenos nao sao ameaqadores a vida, a menos que o 
paciente esteja com tendencias francamente homicidas ou suici- 
das. Um diagnostico especifico geralmente nao e necessario para 
o manejo; em vez disso, os sinais e sintomas de apresentaqao sao 
tratados. O paciente parece intoxicado? Em abstinencia? Tendo 
flashbacks ? Alguma enfermidade ou lesao (p. ex., traumatismo 
craniano) esta sendo mascarada por um efeito de droga? (Lem- 
brar que um usuario de droga conhecido pode ainda ter alucina- 
<^oes por meningoencefalite.) 

Os sinais e sintomas em um dado paciente sao uma conse- 
quencia nao somente da droga e de sua dose, mas tambem do 
nivel de tolerancia adquirida, do “cenario”, da condiqao fisica 
do paciente e de seus traqos de personalidade, dos efeitos poten- 
cializadores de outras drogas e de muitos outros fatores. 

Um problema comum com as drogas e a “viagem ruim”, que 
geralmente e uma reaqao de panico. Isto e controlado melhor 
com uma conversa para acalmar o paciente, e minimizando os 
estimulos auditivos e visuais. Permitir que o paciente se sente 
com um amigo enquanto o efeito da droga se dissipa pode ser 
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o melhor tratamento. Isto pode levar varias horas. A tarefa do 
medico nao e terminar o efeito da droga, e sim ajudar o paciente 
a atravessar a ma experiencia. 

A terapia medicamentosa frequentemente e desnecessaria e 
pode complicar o curso clinico de uma reaqao de panico relacio- 
nada com a droga. 

Embora as fenotiazinas tenham sido usadas comumente para 
tratar viagens ruins, elas devem ser evitadas se a droga especifica 
for desconhecida, porque elas podem aumentar a toxicidade ou 
produzir efeitos colaterais indesejados. O diazepam e o farmaco 
de escolha, se for necessario um efeito sedativo. Contenqoes fisi- 
cas raramente sao indicadas, e, em geral, aumentam a reaqao de 
panico do paciente. 

Para o tratamento de abuso de droga potencialmente fatal, 
consultar a se^ao sobre a droga especifica em outra parte deste 
capitulo, e a se 9 ao sobre tratamento geral no inicio do capitulo. 

Depois do episodio agudo, o medico deve decidir se esta in- 
dicado o encaminhamento psiquiatrico; em geral, os pacientes 
que tenham feito gestos ou tentativas de suicidio e os adolescen- 
tes que nao estejam se comunicando com suas familias devem 
ser encaminhados. 

Weir E: Raves: A review of the culture, the drugs and the prevention 
of harm. CMAJ 2000;162:1843 [PMID: 10906922], 

SALICILATOS 

O uso de frascos com tampa de seguranqa e a publicidade con- 
cernente ao envenenamento acidental tem reduzido a incidencia 
de envenenamento agudo por salicilatos. Nao obstante, intoxica- 
qoes serias ainda ocorrem e devem ser consideradas como uma 
emergencia. Em anos recentes, a frequencia do envenenamento 
tem subido novamente. 

Os salicilatos desacoplam a fosforizaqao oxidativa, levando a 
um aumento da produqao de calor, a sudorese excessiva e a de- 
sidrataqao. Eles tambem interferem no metabolismo da glicose 
e podem causar hipo ou hiperglicemia. Estimulaijao do centra 
respiratorio ocorre cedo. 

Os pacientes geralmente tem sinais de hiperventilaqao, su¬ 
dorese, desidrataqao e febre. Vomitos e diarreia ocorrem algu- 
mas vezes. Em casos graves, desorientaqao, convulsoes e coma 
podem se desenvolver. 

A gravidade da intoxicat^ao aguda pode, ate certo ponto, ser 
julgada pelos niveis sericos de salicilato. Niveis altos, indepen- 
dentemente de sinais clinicos, sao sempre perigosos, e niveis bai- 
xos podem causar confusao nos casos cronicos. Outros valores 
laboratoriais geralmente indicam acidose metabolica, apesar da 
hiperventilaqao, valores baixos de K + serico e, frequentemente, 
niveis de glicemia anormais. 

No envenenamento leve e moderado, a estimulaqao do cen¬ 
tra respiratorio produz alcalose respiratoria. Na intoxicaqao grave 
(ocorrendo na ingestao aguda grave, com niveis altos de salicilato, e 
na toxicidade cronica, com niveis mais baixos), a resposta respirato¬ 
ria e incapaz de superar a acidose metabolica pela dose excessiva. 

Uma vez que a urina se torna acida, quantidades progressiva - 
mente menores de salicilato sao excretadas. Ate que este processo 
seja revertido, a meia-vida permanecera prolongada, porque o 
metabolismo contribui pouco para a remoqao do salicilato. 


O envenenamento grave cronico pode ocorrer tao cedo 
quanto tres dias depois de um regime de salicilato ser iniciado. Os 
achados geralmente incluem vomitos, diarreia e desidrataqao. 

► Tratamento 

O carvao prende bem os salicilatos e deve ser dado para inges- 
toes agudas. O envenenamento leve pode requerer apenas a ad- 
ministraqao de liquidos orais e a confirmaqao de que o nivel de 
salicilato esta caindo. O envenenamento moderado envolve de- 
sidrataqao moderada e depleqao de potassio. Liquidos devem ser 
administrados em uma velocidade de 2-3 mL/kg/h para corrigir 
a desidrataqao e produzir urina com um pH maior que 7,0. As 
soluqoes IV iniciais devem ser isotonicas, com o bicarbonato de 
sodio constituindo a metade do conteudo de eletrolitos. Uma vez 
que o paciente esteja reidratado, a soluqao pode conter mais agua 
livre e aproximadamente 40 mEq/L de K + . 

A toxicidade grave e marcada por desidrataqao importante. 
Os sintomas podem ser confundidos com aqueles da smdrome 
de Reye, encefalopatia e acidose metabolica. Os niveis de sali¬ 
cilato podem ate estar na faixa terapeutica. A correqao hidrica 
importante da desidrataqao e necessaria. Uma vez que isto tenha 
sido realizado, a hipopotassemia deve ser corrigida e o bicar¬ 
bonato de sodio administrado. As necessidades usuais sao de 
bicarbonato de sodio, 1-2 mEq/kg/h durante as primeiras 6-8 h, 
e K + , 20-40 mEq/L. Um fluxo urinario de 2-3 mL/kg/h deve ser 
estabelecido. Apesar deste tratamento, alguns pacientes desen- 
volverao a aciduria paradoxal do salicismo. Isto e devido a hi¬ 
popotassemia e a poupanqa de K + e excreqao de H + no tubulo 
renal. A correqao do K + permitira que a urina se torne alcalina e 
ionize o salicilato, resultando em excreqao, em vez de reabsorqao 
do salicilato nao ionizado na urina acida. 

Insuficiencia renal, ou edema pulmonar, e uma indicaijao 
para dialise. A hemodialise e mais efetiva, e a dialise peritoneal e 
relativamente ineficaz. A hemodialise deve ser usada em todo o 
paciente com estado mental alterado, ou quadro clinico deterio- 
rante. Acetazolamida nao deve ser usada. 

Yip L et al.: Concepts and controversies in salicylate toxicity. Emerg 
Med Clin North Am 1994;12:351 [PMID: 8187688], 

PICADAS DE ESCORPIAO 

As picadas de escorpiao sao comuns em areas aridas do sudoeste 
dos EUA. O veneno do escorpiao e mais toxico que a maioria dos 
venenos de cobra, mas somente quantidades diminutas sao ino- 
culadas. Embora manifestaqoes neurologicas possam durar uma 
semana, a maioria dos sinais clinicos regride dentro de 24-48 h. 

Os escorpioes mais comuns nos EUA sao especies de Vejovis, 
Hadrurus, Androctonus e Centruroides.* As picadas pelos tres 
primeiras produzem edema e dor. Picadas pelo Centruroides 
(o escorpiao da casca) podem causar parestesias com formi- 
gamento ou queimor, que comeqam no sitio da picada; outros 
achados incluem sialorreia, inquietude, fasciculaqao muscular, 
colicas abdominais, opistotono, convulsoes, incontinencia uri¬ 
naria e insuficiencia respiratoria. 


* N. de T. No Brasil, as especies de escorpiao mais comuns pertencem 
ao genero Tityus. 
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Tratamento 

A sedaqao e a terapia primaria. O antiveneno e reservado para 
envenenamentos graves. Nos casos graves, a via respiratoria 
pode tornar-se comprometida por secreqoes e fraqueza de mus- 
culos respiratorios. Intubaqao endotraqueal pode ser necessaria. 
Os pacientes podem precisar de tratamento para convulsoes, hi- 
pertensao ou taquicardia. 

O prognostico e bom, contanto que a via respiratoria do pa- 
ciente seja manejada apropriadamente. 

Boyer LV et al.: Antivenom for critically ill children with neurotoxicity 
from scorpion stings. N Engl) Med 2009;360:2090-2098 [PMID: 
19439743], 

Lo Vecchio F et al.: Incidence of immediate and delayed hypersensitivity 
to Centruroides antivenom. Ann Emerg Med 1999;34:615 [PMID: 
10533009], 

INIBIDORES DA RECAPTACAO DE SEROTONINA 

Fluoxetina (Prozac), paroxetina (Paxil), sertralina (Zoloft) e 
muitos outros agentes compreendem esta classe de farmacos. 
Efeitos adversos na dosagem terapeutica incluem pensamentos 
suicidas, comportamento agressivo, efeitos extrapiramidais e 
disritmias cardiacas, e em dose excessiva podem incluir vomitos, 
letargia, convulsoes, hipertensao, taquicardia, hipertermia e dor 
abdominal. Os achados na dose excessiva estao incluidos na sin- 
drome serotoninica por aqao destes farmacos, que resulta em um 
aumento da serotonina (5-hidroxitriptamina [5-HT]). Apesar do 
grau de toxicidade, estes agentes em geral nao sao ameaqadores a 
vida, e, habitualmente, uma intervenqao nao e necessaria. 

Esvaziar o estomago nao e util, mas o carvao ativado pode 
ser. As dosagens laboratoriais dos farmacos nao tem outro bene- 
ficio que nao estabelecer sua presenqa. 

O tratamento com benzodiazepinicos e muito benefico. A 
hipotensao pode ser tratada com liquidos ou norepinefrina. A 
cipro-heptadina e um antagonista da serotonina, mas seu uso 
tem sido limitado. Uma dose de 0,25 mg/kg/dia, dividida a cada 
6 h ate um maximo de 12 mg/dia, pode ser util no tratamento da 
sindrome serotoninica. Adultos e adolescentes mais velhos tem 
sido tratados com 12 mg inicialmente, seguidos por 2 mg a cada 
2 h ate um maximo de 32 mg/dia. 

Boyer EW, Shannon M: The serotonin syndrome. N Engl J Med 
2005;352:1112 [PMID: 15784664], 


PICADA DE COBRA 

Apesar do potencial letal das serpentes venenosas, as taxas hu- 
manas de morbidade e mortalidade sao surpreendentemente bai- 
xas. O desfecho depende do tamanho da crianqa, sitio da picada, 
grau da inoculaqao, tipo de cobra e efetividade do tratamento. 

Quase todas as picadas de cobras peqonhentas nos EUA sao 
causadas por viboras com fosseta loreal (cascaveis, mocassins 
aquaticas e cabeqas-de-cobre). Poucas sao causadas por elapideos 
(cobras coral), e picadas ocasionais por najas e outras serpentes 
exoticas nao indigenas, mantidas como animais de estimaqao. O 


veneno da cobra e uma mistura complexa de enzimas, peptideos 
e proteinas, que podem ter efeitos predominantemente citoto- 
xicos, neurotoxicos, hemotoxicos ou cardiotoxicos, mas outros 
efeitos tambem. Ate 25% das picadas por viboras com fosseta 
loreal nao resultam em inoculaqao de veneno. O veneno das 
viboras com fosseta causa predominantemente lesao local com 
dor, descoloraqao, edema e hemorragia. 

Inchaqao e dor ocorrem logo depois da picada de cascavel e 
constituem uma indicaqao certa de que ocorreu inoculaqao de 
veneno. Durante as primeiras poucas horas, inchaqao e equi- 
mose se estendem no sentido proximal a mordida. A picada 
frequentemente e obvia como uma marca de punctura dupla, ro- 
deada por equimose. Hematemese, melena, hemoptise e outras 
manifestaqoes de coagulopatia se desenvolvem nos casos graves. 
Dificuldade respiratoria e choque sao as causas terminals de obi- 
to.* Mesmo nas picadas de cascavel fatais, um periodo de 6-8 h 
decorre entre a mordida e a morte; consequentemente, em geral, 
ha bastante tempo para iniciar o tratamento efetivo. 

O envenenamento por cobra coral causa pouca dor, incha- 
9 & 0 , ou necrose local, e as reaches sistemicas frequentemente sao 
tardias. Os sinais de envenenamento por cobra coral incluem 
paralisia bulbar, disfagia e disforia; esses sinais podem aparecer 
em 5-10 h e podem ser seguidos por paralisia periferica total e 
morte em 24 h. 

Tratamento 

Criam^as em areas infestadas por cobras devem usar botas e cal- 
9 as compridas, nao devem andar descalqas e devem ser alertadas 
para nao explorar embaixo de saliencias ou em buracos. 

A. Tratamento de emergencia (primeiros socorros) 

A medida de primeiros socorros mais importante e o transporte 
para uma unidade medica. Imobilizar com tala a extremidade 
afetada e minimizar a movimentaqao do paciente. Torniquetes 
e bolsas de gelo sao contraindicados. Incisao e sucqao nao sao 
liteis, nem para picadas de serpentes crotalicas nem elapidicas. 

B. Tratamento medico definitivo 

Deve-se coletar para hematocrito, tempo de coagulaqao e fun 9 &o 
das plaquetas, bem como determina 9 oes de eletrolitos sericos. 
Estabelecer dois acessos IV seguros para a administra 9 ao de an¬ 
tiveneno e outras medica 9 oes. 

O antiveneno especifico esta indicado quando sinais de in- 
toxica 9 ao progressiva estao presentes. Dois antivenenos estao 
disponiveis para tratamento do envenenamento por viboras de 
fosseta: o antiveneno para vibora de fosseta polivalente e o Cro- 
talidae Fab (CroFab). Ambos sao efetivos, mas suas indica 9 oes 
diferem. Para mordidas de cobra coral, um antiveneno para a 


* N. de T. O quadro cllnico descrito para os acidentes causados pelas 
cascaveis americanas e identico ao do acidente botropico, que e o aci- 
dente ofidico mais comum no Brasil. As picadas das cascaveis brasileiras 
(acidentes crotalicos) provocam poucas manifestaqoes locais e hemorra- 
gicas; seu veneno caracteriza-se por efeitos neurologicos e hemoliticos, e 
a insuficiencia renal e uma complicaqao frequente. 
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cobra coral do leste (Wyeth Laboratories) esta disponlvel. Pa- 
cientes com picadas de vlbora de fosseta devem receber antive- 
neno se lesao local progressiva, coagulopatia, ou sinais sistemicos 
(p. ex., hipotensao, confusao) estiverem presentes. (Antiveneno 
nao deve ser aplicado IM ou SC.) Ver a bula da embalagem, ou 
ligar para o centro de envenenamentos para detalhes do uso. 
Hemorragia, dor e choque diminuem rapidamente com quan- 
tidades adequadas de antiveneno. Para mordidas de cobra coral, 
aplicar tres a cinco ampolas de antiveneno em 250-500 mL de so- 
luqao salina isotonica. Tres a cinco ampolas adicionais poderao 
ser necessarias. Embora geralmente se considere que o melhor 
e a administraqao dentro das primeiras 6 h, evidencias recentes 
demonstram que o uso retardado pode ser terapeutico.* 

Para controlar a dor, administrar um analgesico narcotico, 
tal como a meperidina (0,6-1,5 mg/kg por dose, VO ou IM). A 
crioterapia e contraindicada, porque causa lesao tecidual adicio- 
nal, comumente. A fisioterapia precoce minimiza contraturas. 
Em casos raros, e necessaria a fasciotomia para aliviar a pressao 
dentro de compartimentos musculares. A avaliaqao da funqao e 
dos pulsos predira melhor a necessidade de fasciotomia. Anti- 
histamlnicos e corticosteroides (hidrocortisona, 1 mg/kg, dada 
VO por uma semana) sao uteis no tratamento de doenqa do soro 
ou choque anafilatico. Antibioticos nao sao necessarios, a menos 
que ocorram sinais clinicos de infecqao. O estado em relaqao ao 
tetano deve ser avaliado, e o paciente imunizado, se necessario. 

Bebarta V, Dart RC: Effectiveness of delayed use of crotalidae polyva¬ 
lent immune FAB (ovine) antivenoms. J Toxicol Clin Toxicol 
2004;42:321-324 [PMID: 15362603], 

Dart RC, McNally J: Efficacy, safety, and use of snake antivenoms 
in the United States. Ann Emerg Med 2001 ;37; 181 [PMID: 
11174237]. 

Offerman SR et al.: Crotaline Fab antivenom for the treatment of 
children with rattle snake envenomation. Pediatrics 2002;110:968 
[PMID: 12415038], 

SABOES E DETERGENTES 
1.Saboes 

O sabao e feito de sais de acidos graxos. Alguns sabonetes con¬ 
tent tanto sabao quanto detergente. A ingestao de sabonete pode 
causar vomitos e diarreia, mas sua toxicidade e baixa. Induzir a 
emese e desnecessario. 

2. Detergentes 

Os detergentes sao produtos sinteticos nao saponaceos usados 
para propositos de limpeza devido a suas propriedades surfac- 
tantes. Os produtos comerciais incluem granulos, pos e llquidos. 
Os detergentes para maquinas de lavar pratos sao muito alcalinos 
e podem causar queimaduras causticas. Baixas concentrates de 


*N. de T. No Brasil, dispomos de seis tipos de soros antiofidicos: antibo- 
tropico (para serpentes do genero Bothrops, como a jararaca), anticrota- 
lico (para a cascavel), antilaquetico (para a cobra surucucu), antielapidico 
(para a cobra coral), antibotropico/crotalico (antigo antiofidico poliva- 
lente) e antibotropico/laquetico. 


agentes alvejantes e antibacterianos, assim como enzimas, sao 
encontradas em muitos preparados. Os compostos puros sao 
moderadamente toxicos, mas a concentraqao usada e pequena 
demais para alterar a toxicidade do produto significativamente, 
embora fenomenos irritativos ocasionais, primarios ou alergi- 
cos, tenham sido observados em pessoas que usam tais produtos 
com frequencia, bem como em empregados que trabalham na 
sua manufatura. 

A. Detergentes cationicos (Ceepryn, Diaparene 
Creme, Femerol, Zephiran) 

Os detergentes cationicos em soluqoes diluldas (0,5%) causam 
irritaqao de mucosas, mas as concentrates mais altas (10-15%) 
podem causar queimaduras causticas da mucosa. Os efeitos cllni- 
cos incluem nausea, vomitos, colapso, coma e convulsoes. Cerca 
de 2,25 g de alguns agentes cationicos tem causado a morte em 
um adulto. Em quatro casos, 100-400 mg/kg de cloreto de ben- 
zalconio causaram o obito. Os detergentes cationicos sao rapida¬ 
mente desativados por tecidos e sabao comum. 

Em razao do potencial caustico e do rapido inicio de con¬ 
vulsoes, a emese nao e recomendada. Carvao ativado deve ser 
administrado. Anticonvulsivantes podem ser necessarios. 

B. Detergentes anionicos 

Os detergentes domesticos mais comuns sao anionicos. Compos¬ 
tos de lavanderia tem um amolecedor de agua (fosfato de sodio) 
adicionado, que e um irritante forte e pode reduzir o calcio ioni- 
zado. Os detergentes anionicos irritam a pele ao remover oleos 
naturais. Embora a ingestao cause diarreia, distensao intestinal e 
vomitos, nenhum caso fatal foi relatado. 

O unico tratamento necessario e interromper o uso, se ocor- 
rer irritaqao de pele, e repor liquidos e eletrolitos. O vomito 
induzido nao e indicado apos a ingestao de detergente para la- 
vadoras de pratos automaticas, devido a sua alcalinidade. Diluir 
com agua ou leite. 

C. Detergentes nao ionicos (Produtos Brij; 

Triton X-45, X-100, X-102 e X-144) 

Estes compostos content alcoois laurilico, estearilico e olei- 
lico, e octil fenol. Eles tem um efeito irritante minimo sobre a 
pele e sao quase sempre atoxicos quando deglutidos. 

Klasaer AE et al.: Marked hypocalcemia and ventricular fibrillation 
in two pediatric patients exposed to a fluoride-containing wheel 
cleaner. Ann Emerg Med 1996;28:713 [PMID: 8953969], 

Vincent JC, Sheikh A: Phosphate poisoning by ingestion of 
clothes washing liquid and fabric conditioner. Anesthesiology 
1998;53:1004 [PMID: 9893545], 


PICADAS DE ARANHA 

As picadas mais importantes do ponto de vista medico, nos EUA, 
sao causadas pela aranha viuva-negra (Latrodectus mactans ) e 
pela aranha reclusa marrom norte-americana (aranha-violino) 
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(Loxosceles reclusa). A identificaqao positiva da aranha e util, 
porque muitas picadas de aranha podem simular aquelas da ara¬ 
nha reclusa marrom. 

1. Aranha viuva-negra 

A aranha viuva-negra e endemica em quase todas as areas dos 
EUA. A picada inicial causa dor aguda, fugaz. Caibras muscula- 
res locais e sistemicas, dor abdominal, nausea, vomitos e choque 
podem ocorrer. Convulsoes acontecem mais comumente em 
crianqas pequenas do que nas mais velhas. Os sinais sistemicos 
da picada da aranha viuva-negra podem ser confundidos com 
outras causas de abdome agudo. Embora parestesias, nervosismo 
e espasmos musculares transitorios possam persistir por sema- 
nas nos sobreviventes, a recuperaqao da fase aguda geralmente e 
completa dentro de tres dias. Em contraste com a opiniao popu¬ 
lar, a morte e extremamente rara. 

A maioria dos autores recomenda o gliconato de calcio como 
terapia inicial (50 mg/kg por dose, ate 250 mg/kg/24 h), embora, 
frequentemente, nao seja efetivo e os efeitos sejam de curta du- 
raqao. O metocarbamol (15 mg/kg VO), ou o diazepam, titu- 
lado ate o efeito, e util. Morfina ou barbituricos ocasionalmente 
podem ser necessarios para controle da dor ou inquietude, mas 
eles aumentam a possibilidade de depressao respiratoria. O an- 
tiveneno esta disponivel, mas deve ser reservado para os casos 
graves, nos quais as terapias previamente mencionadas tenham 
falhado. O tratamento local da picada nao ajuda. 

2. Aranha reclusa marrom (aranha-violino) 

A aranha reclusa marrom norte-americana e vista mais comu¬ 
mente nas areas centrais e do centro-oeste dos EUA. Sua picada 
produz, caracteristicamente, uma reaqao localizada com dor pro- 
gressivamente intensa, dentro de 24 h. A bolha inicial sobre uma 
base isquemica eritematosa e substituida por uma escara preta 
dentro de uma semana. Esta escara se destaca em 2-5 semanas, 
deixando uma ulcera que cicatriza lentamente. Os sinais siste¬ 
micos incluem cianose, exantema morbiliforme, febre, calafrios, 
mal-estar geral, fraqueza, nausea e vomitos, dores articulares, 
reaqoes hemoliticas com hemoglobinuria, ictericia e delirio. As 
mortes sao raras. A C/VD fatal tem sido relatada.* 

Embora de eficacia nao comprovada, as seguintes terapias 
tem sido usadas: dexametasona, 4 mg IV quatro vezes por dia, 
durante a fase aguda; inibidores de leucocitos polimorfonuclea- 
res, como dapsona ou colchicina, e oxigenio aplicado ao sitio da 
picada; e excisao total da lesao ate o nivel da fascia. 

Clark RF et al.: Clinical presentation and treatment of black widow 
spider envenomation: A review of 163 cases. Ann Emerg Med 
1992;21:782 [PMID: 1351707], 

Sams HH et al.: Nineteen documented cases of Loxosceles reclusa 
envenomation. ] Am Acad Dermatol 2001;44:603 [PMID: 
11260528], 


* N. de T. A maioria dos acidentes por aranhas marrons no Brasil ocorre 
no Parana e nos outros Estados da Regiao Sul, sendo as especies mais 
frequentes a Loxosceles laeta e a L. intermedia. O quadro clinico e com¬ 
plicates sao identicos aos da aranha marrom americana, L. reclusa. 


TIREOIDE, PREPARADOS DE (TIREOIDE 
DESSECADA, LEVOTIROXINA SODICA) 

A ingestao do equivalente a 50-150 g de tireoide dessecada pode 
causar sinais de hipertireoidismo, inclusive irritabilidade, midriase, 
hiperpirexia, taquicardia e diarreia. O efeito clinico maximo ocorre 
cerca de nove dias depois da ingestao — varios dias depois que o 
nivel de iodo ligado a proteina tenha caido drasticamente. 

Administrar carvao ativado. Se o paciente desenvolver sinais 
clinicos de toxicidade, o propranolol, 0,01-0,1 mg/kg (maximo, 
1 mg) e util em razao de sua atividade antiadrenergica. 

Brown RS et al.: Successful treatment of massive acute thyroid hor¬ 
mone poisoning with iopanoic acid. JPediatr 1998;132:903 [PMID: 
9602214], 

VITAMINAS 

A ingestao acidental de quantidades excessivas de vitaminas rara- 
mente causa problemas significantes. Entretanto, casos esporadi- 
cos de hipervitaminose A e D realmente ocorrem, particularmente 
em pacientes com funqao hepatica ou renal deficiente. O fluoreto 
contido em muitos preparados polivitammicos nao e um perigo 
real, porque uma crianqa de 2 ou 3 anos de idade poderia ingerir 
100 comprimidos, contendo 1 mg de fluoreto de sodio por com- 
primido, sem experimentar sintomas graves. Envenenamento pelo 
ferro tem sido relatado com comprimidos polivitammicos con¬ 
tendo ferro. O abuso de piridoxina tem causado neuropatias; o 
acido nicotinico tem resultado em miopatia. 

Dean BS, Krenzelok EP:Multiple vitamins and vitamins with iron: 
Accidental poisoning in children. Vet Hum Toxicol 1988; 
30:23 [PMID: 3354178]. 

Fraser DR: Vitamin D. Lancet 1995;345:104 [PMID: 7815853], 

VARFARINA (CUMADINA) 

A varfarina e usada como um raticida. Ela causa hipoprotrombi- 
nemia e lesao capilar. £ prontamente absorvida no trato GI, mas 
e mal absorvida atraves da pele. Uma dose de 0,5 mg/kg de varfa¬ 
rina pode ser toxica em uma crianqa. Um tempo de protrombina 
e util para estabelecer a gravidade do envenenamento. 

Se ocorrer sangramento, ou se o tempo de protrombina estiver 
prolongado, administrar 1-5 mg de vitamina Kj (fitonadiona), 
IM ou SC. Para ingestoes grandes com toxicidade estabelecida, 
0,6 mg/kg pode ser aplicado. 

Outro grupo de rodenticidas anticoagulantes de longa dura- 
qao (brodifacum, difenacum, bromadiolona, difacinona, pineno, 
valona e cumatetralil) tem sido um problema toxicologico mais 
serio que a varfarina. Eles tambem causam hipoprotrombinemia 
e uma diatese hemorragica que responde a fitonadiona, embora 
a atividade anticoagulante possa persistir por periodos que va¬ 
riant de seis semanas a varios meses. O tratamento com vitamina 
Kj pode ser necessario por semanas. 

Isbister GK, Whyte IM: Management of anticoagulant poisoning. Vet 
Hum Toxicol 2001;43:117 [PMID: 11308119], 
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INTRODUCAO 

O cuidado de pacientes com risco de morte requer um conhe- 
cimento detalhado da fisiologia humana e da fisiopatologia das 
principals doenqas, bem como uma compreensao e experiencia 
com as tecnologias atuais disponiveis nas unidades de terapia 
intensiva (UTIs) modernas. A ciencia dos cuidados de pacien¬ 
tes gravemente enfermos evoluiu rapidamente na ultima de- 
cada a medida que os mediadores moleculares das doentpas se 
tornaram mais definidos e novas terapias foram criadas com 
base em tais avanqos. Como resultado, os cuidados intensivos 
sao um campo multidisciplinar que requer uma abordagem por 
equipe, incluindo medicos e enfermeiras intensivistas, farma- 
ceuticos, especialistas para encaminhamento e consultoria e 
assistentes sociais. 


Durbin CG Jr: Team model: Advocating for the optimal method 
of care delivery in the intensive care unit. Crit Care Med. 
2006;34(Suppl):S12 [PMID: 16477198], 



► 0 choque e definido como o fornecimento inadequado de 
oxigenio e de nutrientes aos tecidos para atender as neces- 
sidades metabolicas. 


► 0 choque pode resultar de uma diminuicao do forneci¬ 
mento de oxigenio (insuficiencia cardlaca, hipovolemia, ca- 
pacidade anormal da hemoglobina), ou por sua utilizacao 
inadequada (choque distributive). 

► 0 choque pode ser classificado como compensado, des- 
compensado e irreversfvel. 

► 0 reconhecimento e a intervencao precoces do choque sao 
a chave para melhorar o desfecho do paciente. 


Patogenese 

O choque e uma sindrome que descreve a resposta fisiologica ao 
fornecimento inadequado de oxigenio e implica multiplos pro¬ 
cesses patologicos diferentes. Essa falha leva a um metabolismo 
anaerobio nas celulas e, finalmente, a um dano celular irreversi- 
vel. A sindrome pode ser mais bem compreendida por meio do 
exame dos fatores responsaveis pelo fornecimento de oxigenio 
aos tecidos e dos fatores que influenciam a utilizaqao de oxigenio 
pelos tecidos (consumo de oxigenio). 

A. Fornecimento de oxigenio 

O fornecimento de oxigenio (D0 2 , em ingles: oxygen delivery ) 
e determinado pela capacidade do coraqao de bombear o san- 
gue para os orgaos, ou seja, o DC (DC) e o conteudo de oxigenio 
do sangue arterial (Ca0 2 ) fornecido pelo coraqao. Ver Qua- 
dro 13-1 para as definiqoes relevantes de choque. O DC e de¬ 
terminado pelo volume de ejeqao vezes a frequencia cardlaca. 
O DC e influenciado pela pre-carga, pos-carga, contratilidade e 
ritmo cardiaco, e inumeras condiqoes diferentes podem alterar 
um ou mais desses fatores (Quadro 13-2). A pre-carga e re- 
duzida por hipovolemia devido a hemorragia ou desidrataqao, 
vasodilataqao com anafilaxia, medicaqoes ou choque septico. 
A contratilidade comprometida leva a choque em conditpoes 
como miocardiopatia, isquemia/reperfusao miocardica depois 
de parada cardlaca, pos-operatorio cardiaco e choque septico 
nos estagios finais. Diferenqas dependentes da idade na fisio¬ 
logia miocardica contribuem para o desempenho sistolico e 
contratilidade reduzidos no coraqao imaturo. O sarcolema, o 
reticulo sarcoplasmico e os tubulos-T sao menos desenvolvi- 
dos no coraqao neonatal, resultando em maior dependencia 
no fluxo de Ca 2+ trans-sarcolema (i.e., Ca 2+ serico extracelu- 
lar) para contraqao. A insuficiencia cardlaca ativa os sistemas 
renina-angiotensina e adrenergico simpatico e reduz a esti- 
mulaqao parassimpatica, levando a retenqao de sodio e agua, 
aumento da pos-carga, aumento do gasto energetico, morte de 
miocitos e disfunqao ventricular progressiva. A ativaqao per- 
sistente dos nervos simpaticos resulta em regulaqao para baixo 
dos receptores adrenergicos, que e complicada ainda mais no 
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Quadro 13-1 Categorias de choque 


Tipos de choque 

Exemplos 

Hipovolemico 

Desidratacao devido a vomitos/diarreia 

Trauma com hemorragia grave 

Vasodilatacao secundaria a anafilaxia 

Cardiogenico 

Miocardite viral 

Paciente cardiaco em pos-operatorio com ma funcao 
cardiaca 

Distributivo 

Choque septico 

Dissociativo 

Intoxicacao por monoxido de carbono 


coragao de recem-nascidos pela diminuigao da expressao basal 
dos receptores (3-adrenergicos, e limita a resposta aos agen- 
tes inotropicos. Tanto a elevagao da pos-carga , vista no choque 
septico tardio e na disfungao cardlaca, quanto a diminuigao da 
pos-carga, como o choque septico “quente”, podem contribuir 
para o comprometimento do fornecimento de oxigenio. As ar- 
ritmias cardiacas contribuem para o fornecimento inadequado 
de oxigenio. Um exemplo comum e a taquicardia supraventri¬ 
cular, que deve ser considerada quando o pulso e maior do que 
220 bpm. 

O segundo fator determinante do fornecimento de oxigenio 
e o conteudo de oxigenio do sangue arterial, que compreende 
o oxigenio ligado a hemoglobina e o oxigenio dissolvido no 
sangue. O oxigenio ligado e determinado pela concentragao 
de hemoglobina e pela porcentagem de hemoglobina satu- 
rada pelo oxigenio. O oxigenio dissolvido e calculado a partir 
da pressao parcial de oxigenio no sangue arterial (Pa 02 ). Na 
maioria das condigoes, o principal determinante do conteudo 
arterial de oxigenio e o oxigenio ligado. A anemia grave pode 
comprometer o fornecimento de oxigenio. As hemoglobinas 
anormais, como a carboxiemoglobina formada na intoxicagao 
por monoxido de carbono, ou a formagao de metemoglobina, 
tern diferentes capacidades de transporte de oxigenio que com- 
prometem o fornecimento de oxigenio e resultam em choque 
dissociativo. 

Um conceito basico no choque e que as necessidades meta- 
bolicas teciduais nao sao atendidas. Os tecidos podem ter uma 
necessidade aumentada, o fornecimento e/ou utilizagao de 
oxigenio podem estar comprometidos ou ser insuficientes. A 
etiologia do comprometimento da utilizagao de oxigenio pro- 
vavelmente e multifatorial e inclui ma distribuigao da micro- 
circulagao e disfungao mitocondrial. O comprometimento da 
utilizagao de oxigenio leva a metabolismo anaerobio, hipoxia 
e acidose lactica. 

Prevencao 

O resultado final do choque, a despeito da sua etiologia, e a dis¬ 
fungao organica, que, se nao for tratada, pode levar a falencia 
irreversivel de multiplos orgaos (FMO). Portanto, o reconheci- 
mento precoce do choque descompensado, juntamente com a 
intervengao imediata, sao necessarios para minimizar as conse- 
quencias do choque nao compensado. 


Quadro 13-2 Caracteristicas clinicas do choque 


Gerais 

Fadiga 

Alteracao do esiado mental 
Cardiacas 
Taquicardia 
± Hipotensao 

Pulsos fracos ou colapsantes (choque septico "quente") 

Retardo no enchimento capilar 
Precordio ativo 
Ritmo de galope 
Pele e extremidades 
Turgor diminuido 
Hiper ou hipotermia 
Cor (palidez, cianose) 

Erupcao (p. ex., purpura com meningococemia) 

Respiratorias 

Taquipneia 

Sinais de doenca pulmonar: p. ex., diminuicao das bulhas cardiacas, 
estertores, crepitacoes) 

Esforco respiratorio 

GI/GU 

Diminuicao do debito urinario 
Diarreia/vomitos (etiologia da desidratacao) 

Hepatomegalia (p. ex., insuficiencia cardiaca) 

Esplenomegalia 
Distensao abdominal 
Musculoesqueleticas 
Hipotonia 
Flacidez 
Neurologicas 
Confusao 
Coma 
Fraqueza 


GI/GU, gastrintestinal, geniturinario 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas (Quadro 13-2) 

1. Sinais vitais e aspecto geral — A rapida avaliagao de uma 
crianga em choque e essencial para determinar a necessidade de 
reanimagao. Alteragoes nos pulsos, na frequencia cardiaca, na 
frequencia respiratoria, na temperatura e no estado mental sao 
importantes para avaliar a gravidade da doenga. 

2. Pele e extremidades — Deve-se observar a cor da pele, a 
temperatura, o enchimento capilar e a qualidade dos pulsos. A 
pele sera fria e palida, com retardo no enchimento capilar (> 3 s) 
e pulso filiforme, em um paciente com comprometimento do 
DC e vasoconstrigao periferica. Alem disso, a pele pode parecer 
acinzentada ou palida, particularmente em recem-nascidos, mos- 
queada, ou cianotica em pacientes com certas lesoes cardiacas 
congenitas. Em contraste, pacientes com choque septico “quente” 
ou inicial podem apresentar pele quente, com reenchimento capi¬ 
lar rapido e pulsos colapsantes. A detecgao de edema periferico e 
um sinal preocupante; em um paciente com choque, isto pode re- 
fletir um baixo DC com retengao de liquidos e de sodio. O exame 
da pele pode fornecer uma percepgao do diagnostico; a presenga 
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de erupgao, como purpura fulminante, pode indicar uma etiolo- 
gia infecciosa ou revelar o local e a extensao de lesao traumatica. 
Labios ressecados e rachados e membranas mucosas secas podem 
indicar uma deplegao grave de volume. 

3. Sistema cardiovascular — A taquicardia — um sinal im- 
portante de comprometimento do DC — geralmente e evidente 
antes de uma alteragao na pressao arterial. Nem todos os pacien- 
tes podem desenvolver uma elevagao adequada na frequencia 
cardiaca, de modo que a presenga de bradicardia em um paciente 
em choque e particularmente grave. Hipotensao ocorre tardia- 
mente no choque pediatrico (a pressao arterial sistolica media 
em uma crianga com mais de 2 anos de idade pode ser estimada 
somando-se 70 ao dobro da idade em anos). A palpagao simul- 
tanea dos pulsos distal e proximal e importante. Um aumento 
na diferenga de amplitude dos pulsos entre arterias proximais 
(carotida, braquial e femoral) e distais (radial, tibial posterior 
e pedial dorsal) pode ser palpado no inicio do choque e reflete 
um aumento na resistencia vascular sistemica. Uma discrepancia 
nos pulsos pode indicar uma coarctagao da aorta, levando ao 
choque, particularmente em um bebe com fechamento do canal 
arterial. Um ritmo de galope pode indicar insuficiencia cardiaca, 
e um sopro patologico sugere a possibilidade de miocardiopatia 
congenita ou disfungao valvar. Um atrito ou bulhas cardiacas 
abafadas podem indicar um derrame pericardico. 

4. Respiratorio — O exame respiratorio inclui a observable da 
frequencia respiratoria e do esforgo respiratorio e a qualidade 
dos ruidos respiratorios. Um paciente com acidose metabolica 
grave devido ao choque tera uma taquipneia compensators e 
alcalose respiratoria. Estertores, hipoxia e aumento do esforgo 
respiratorio podem ser vistos em pacientes com choque por 
insuficiencia cardiaca ou lesao pulmonar aguda; assim, devem 
ser buscados sinais adicionais no exame fisico para diferenciar 
a etiologia. 

5. Gastrintestinal/geniturinario — O debito urinario e di- 
retamente proporcional ao fluxo sanguineo renal e a taxa de 
filtragao glomerular e, portanto, e um bom reflexo do DC. (O 
debito urinario normal e >1 mL/kg/h; o debito < 0,5 mL/kg/h e 
considerado significativamente reduzido.) O cateterismo vesical 
e necessario para fornecer informagoes acuradas e continuas. A 
hepatomegalia pode sugerir insuficiencia cardiaca ou sobrecarga 
de liquidos, e a esplenomegalia pode sugerir um processo on- 
cologico; uma distensao abdominal pode sugerir obstrugao ou 
perfuragao visceral como etiologia do choque. 

6. Sistema musculoesqueletico — A redugao do forneci- 
mento de oxigenio para o sistema musculoesqueletico produz 
hipotonia, resultando em diminuigao da atividade motora es- 
pontanea, flacidez e prostragao. 

7. Sistema nervoso central — O nivel de consciencia reflete 
a adequagao da perfusao cortical. Quando a perfusao cortical e 
gravemente comprometida, o bebe ou crianga nao responde aos 
estimulos verbais, depois nao responde ao toque e, finalmente, a 
dor. A ausencia de resposta motora e inexistencia de choro em 
resposta a pungao venosa ou lombar e um sinal grave. 

No choque nao compensado que apresenta hipotensao, a 
perfusao do tronco cerebral pode estar reduzida. A ma perfusao 


Quadro 13-3 Exames laboratoriais no choque 


Avaliacao de etiologia infecciosa 

As fontes induem sangue, urina, secrecoes traqueais, ICS, ferimenlos, 
liquido pleural ou fezes 
Cultures para bacterias, fungos e virus 
Exames adicionais: coloracao de Gram, RCP, anticorpos 
imunofluorescentes 
Avaliacao da funcao dos orgaos 
Pulmonar: gases sanguineos (avaliar estado acidobasico, 
fornecimento/consumo de oxigenio) 

Cardiaca: gases sanguineos, saturacao venosa mista, lactato 
Hepatica: TFHs, estudo de coagulacao 

Renal (e estado de hidratacao): ureia, creatinina, bicarbonate, sodio 
serico 

Suprarrenal (resposta ao estresse): cortisol, teste de estimulacao do 
ACTH 

Hematologica: hemograma completo, hemoglobina, hematocrito, 
plaquetas, 

investigacao de CIVD: TP, TTP, fibrinogenio, dimero D 
Extensao do estado inflamatorio: PCR, leucograma 
Exames adicionais 
Eletrolitos 
Calcio ionizado 
Magnesio 
Fosfato 


ACTH, hormonio adrenocorticotrofico; PCR, protefna C reativa; LCS, liquido 
cerebrospinal; CIVD, coagulacao intravascular disseminada; TFH, testes de 
funcao hepatica; RCP, reacao em cadeia da polimerase; TP, tempo de pro- 
trombina,- TTP, tempo de tromboplastina parcial. 


talamica pode resultar em perda do tonus simpatico. Por fim, um 
fluxo medular reduzido produz respiragoes irregulares, seguidas 
de respiragao arfante, apneia e parada respiratoria. 

B. Achados respiratorios (Quadro 13-3) 

Os exames laboratoriais (Quadro 13-3) sao necessarios para ava¬ 
liar a etiologia do choque, a extensao do comprometimento do 
fornecimento de oxigenio e a fungao de orgaos-alvo. A oxime- 
tria de pulso e adequada a pacientes com baixa necessidade de 
oxigenio. A analise dos gases arteriais (AGA) fornece medidas 
mais acuradas do oxigenio, que sao importantes para pacientes 
com hipoxemia significativa para otimizar o MV. A gasometria 
venosa central ou, se possivel, venosa mista pode ser usada para 
determinar a saturagao venosa central e, por extensao, medir o 
DC. Uma vez que ha mais tempo para extragao de oxigenio em 
pacientes com baixo DC a saturagao venosa mista sera menor 
do que o normal (< 70% em um paciente sem doenga cardiaca 
cianotica), ao passo que pacientes com choque septico podem 
ter uma saturagao venosa mista elevada por comprometimento 
da utilizagao do oxigenio (> 80%). 

As medigoes bioquimicas sanguineas tambem sao essenciais 
em pacientes com choque. A hipo ou hipernatremia e comum, 
assim como anormalidades potencialmente fatais nos niveis 
de potassio, em particular hipercaliemia. Pacientes em choque 
podem ter diminuigao do calcio ionizado, que afetara adversa- 
mente a fungao cardiaca, em geral em pacientes jovens, que tern 
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uma dependencia elevada do calcio extracelular. A homeostasia 
do calcio tambem requer nlveis normals de magnesio, e a in- 
suficiencia renal pode alterar os nlveis de fosforo. A analise do 
painel de coagulaqao e necessaria para detectar a preseruja de 
CIVD, particularmente em pacientes com purpura fulminante, 
petequias ou aqueles em risco de trombose. Uma consulta he- 
matologica pode sugerir uma avaliaqao mais extensa dos fatores 
de coagulaqao ou dos fatores de risco de trombose, detectando 
slndrome de anticorpo antifosfolipldeos em certos pacientes de 
alto risco que estao com choque. 

C. Exames por imagem 

A seleqao de exames por imagem, de modo semelhante aos exa¬ 
mes laboratoriais, deve ser orientada pela etiologia do choque. 
Em pacientes com choque secundario a trauma, sao indicados 
os protocolos padrao de choque para avaliar a lesao aos orgaos 
e locais potenciais de hemorragia. As radiografias de torax sao 
realizadas de rotina em pacientes gravemente enfermos, para ve- 
rificar a colocaqao de cateteres endotraqueais ou linhas centrais, 
para avaliar a extensao da doemja dos espaqos aereos, a presenqa 
de derrames pleurais ou pneumotorax e para avaliar a preser^a 
de edema pulmonar e cardiomegalia. A TC de torax e indicada 
para melhor avaliar a doen 9 a pulmonar quando o paciente esta 
em choque cardiogenico; e a ecocardiografia pode fornecer in- 
formaqoes uteis sobre a anatomia e a funqao cardiaca. 

D. Exames especiais: monitoracao invasiva 

Pacientes em choque necessitam de monitoraqao invasiva por 
motivos diagnosticos e terapeuticos. Os cateteres arteriais for- 
necem leituras constantes da pressao arterial e, para um inter- 
prete experiente, o formato de onda e util para avaliar o DC. A 
monitoraqao da pressao venosa central (PVC) fornece informa- 
qoes uteis sobre alteraqoes relativas no volume a medida que 
a terapia e administrada. A monitoraqao da PVC nao fornece 
informaqoes sobre o estado absoluto de volume, uma vez que a 
complacencia reduzida do ventriculo direito ira produzir uma 
PVC mais elevada para o mesmo volume como um ventriculo 
normalmente complacente. O volume intravascular pode ser 
avaliado mais acuradamente pela monitoraqao da pressao capi- 
lar pulmonar ou pressao atrial esquerda usando um cateter de 
arteria pulmonar. O cateter de arteria pulmonar tambem for¬ 
nece informaqoes valiosas sobre o estado cardiaco e a resisten- 
cia vascular, permitindo o calculo do fornecimento e consumo 
de oxigenio (Quadro 13-4), mas esta associado a um maior In- 
dice de complicaqoes do que as linhas de PVC. A maioria dos 
pacientes pode ser monitorada usando estrategias alternativas 
aos cateteres de arteria pulmonar. 

Diferenciacao dos estagios do choque 

O choque foi classificado em uma serie de estagios reconheclveis: 
compensado, descompensado e irreverslvel. Pacientes em cho¬ 
que compensado tem DC relativamente normal e pressao arterial 
normal, mas tem alteraqoes na microcirculaqao, que aumentam 
o fluxo para alguns orgaos e reduzem o fluxo para outros. Em 
bebes, o aumento compensators no DC e obtido primariamente 


Quadro 13-4 Parametros hemodinamicos 


Fornecimento de oxigenio 

D0 2 (ml/min/m 2 ) 

Cao 2 x Cl x 10 

Conteudo de oxigenio do sangue 
arterial 

Cao 2 (ml/dl) 

(1,34 x hemoglobina x Sao 2 ) + 
(0,003 x Pao 2 ) 

Pressao parcial de oxigenio (Pio 2 ) 

(Pressao barometrica - 47) x % 
concentracao de oxigenio inspirado 

Diferenca alveolar-arterial de 
oxigenio (A-aD0 2 ) 

Pio 2 - (Paco 2 /R) - Pao 2 
[normal = (5 - 15) mmFIg] 

DC (1/min) 

DC = FC x VS 

Indice cardiaco (1/min/m 2 ) 

1C = DC/ASC 

Consumo de oxigenio (Cvo 2 ) 
(ml/min/m 2 ) 

(Ca0 2 - Cvo 2 ) x Cl x 10 

Fracao de shunt intrapulmonar 

Qt 

CCO 2 - Cao 2 ( norma | <5 o /o ) 

Cco 2 _ Cvo 2 

Cco 2 

Conteudo de oxigenio do sangue 
capilar pulmonar 

Cvo 2 

Conteudo de oxigenio sangue 
venoso misto (ml/dl) 

Paco 2 

Pressao parcial de dioxido de 
carbono no sangue arterial 
(mmHg) 

Pao 2 

Pressao parcial de oxigenio no 
sangue arterial (mmHg) 

Pcco 2 

Pressao parcial de dioxido de 
carbono no sangue capilar 

Pio 2 

Pressao parcial de oxigenio no ar 
inspirado (mmHg) 

R 

Quociente respiratorio 
(geralmente 0,8) 

Resistencia vascular sistemica 
(dina/cnr 5 /m 2 ) 

\IS. = ICj Q (PMVA-PVC) 

1C 

Resistencia vascular pulmonar 
(dina/cur 5 /m 2 ) 

PUD = 70 0 (PAPM - PCP) 

1C 

V0 2 

Consumo de oxigenio por minuto 


por taquicardia, em vez de por um aumento no volume sisto- 
lico. Em pacientes mais velhos, a contratilidade cardiaca (vo¬ 
lume sistolico) e a frequencia cardiaca aumentam para melhorar 
o DC. A pressao arterial permanece normal inicialmente devido 
a vasoconstriqao periferica e ao aumento da resistencia vascu¬ 
lar sistemica. Assim, a hipotensao ocorre tardiamente e e mais 
caracterlstica do estagio descompensado do choque. No estagio 
descompensado, o suprimento de oxigenio e de nutrientes para 
as celulas as deteriora ainda mais, com subsequente ruptura 
celular e liberaqao de substancias toxicas, causando redistribui- 
qao de fluxo. Neste ponto, o paciente esta hipotenso, com DC 
baixo. Pacientes em choque descompensado correm o risco de 
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desenvolver FMO, que tem um maior risco de mortalidade. Este 
estado se refere ao paciente com choque irreversivel 

► Tratamento 

A. Ressuscitacao inicial e acesso vascular 

A reversao inicial do choque e a administrate precoce de anti¬ 
bioticos no choque septico sao essenciais para limitar a lesao aos 
orgaos-alvo e melhorar a sobrevida. Vias respiratorias, respira- 
gdo e circulagao devem ser avaliadas rapidamente de acordo com 
as diretrizes estabelecidas no Pediatric Advanced Life Support 
(PALS) [Suporte avanqado a vida em pediatria] pela American 
Heart Association. Isto inclui avaliaqao e estabilizaqao das vias 
respiratorias, suporte respiratorio e avaliaqao e estabiliza^ao da 
circulaqao. As indicates de intubagao e VM incluem alteraqao 
do estado mental, instabilidade hemodinamica significativa, in- 
capacidade de proteger as vias respiratorias, esfor^o respirato¬ 
rio fraco, trabalho respiratorio aumentado e comprometimento 
das trocas gasosas. Alem disso, pacientes em choque que irao 
necessitar de cirurgia ou outra intervenqao com anestesia geral 
podem necessitar de VM. Uma linha interossea temporaria deve 
ser colocada se nao for obtido um acesso rapidamente para repo- 
siqao de liquidos e administra^ao de medicamentos. Uma linha 
venosa central deve ser considerada em pacientes com instabi¬ 
lidade hemodinamica, particularmente se eles necessitarem de 
ressuscitacao continuada e infusao de substancias vasoativas. 
Embora as linhas venosas femorais tenham um acesso mais sim¬ 
ples e mais seguro, elas nao permitem uma medida acurada da 
PVC e tem maior risco de infecqao. As linhas subclavia e jugular 
interna sao preferidas para monitoraqao da PVC, mas elas tem 
o risco adicional de pneumotorax. A velocidade e a acuracia na 
colocaqao de linhas venosas centrais podem ser melhoradas com 
o uso de ultrassom para orientaqao. 

B. Reposicao de liquidos 

A reposigao de liquidos deve comeqar com bolos de 20 mL/kg 
titulados para as medidas clinicas de DC (frequencia cardiaca, 
debito urinario, enchimento capilar e nivel de consciencia). Pa¬ 
cientes em choque devem ser monitorados cuidadosamente. No 
minimo, eles devem ter a oximetria de pulso, a frequencia car¬ 
diaca e a pressao arterial medidas continuamente. Pacientes que 
nao respondem rapidamente a 40-60 mL/kg de liquido em bolo 
devem ser monitorados em uma unidade de cuidados intensivos 
e serem considerados para monitoragao hemodinamica invasiva 
(colocaqao de um monitor de PVC, linha arterial e raramente ca- 
teter de arteria pulmonar). Inicialmente, a maioria dos pacientes 
tolera cristaloides (solucao salina), que estao prontamente dispo- 
niveis e nao sao caros. Contudo, 4 h apos a infusao de cristaloi¬ 
des, apenas 20% da soluqao permanece no espaqo intravascular. 
Pacientes com vazamento capilar grave e perdas continuadas de 
plasma (p. ex., queimaduras) devem receber cristaloides inicial¬ 
mente, porque, nesses casos, o coloide (proteina e soluqao salina) 
vaza para o intersticio. A proteina extrai liquido intravascular 
para o intersticio, aumentando, assim, as perdas. Pacientes com 
hipoalbuminemia ou aqueles com capilares intactos, que neces- 
sitam reter volume no espaqo intravascular (p. ex., pacientes em 


risco de edema cerebral), provavelmente se beneficiam de infu- 
soes de coloide. A experiencia com dextran (um composto de 
carboidratos dissolvidos em solu^ao salina) e limitada. Pacientes 
com funqao cardiaca normal toleram o aumento de volume me- 
lhor do que aqueles com ma funqao. Alem disso, grandes volu¬ 
mes de liquido para estabiliza^ao aguda em crian^as em choque 
nao aumentam a incidencia de sindrome da distriqao respirato- 
ria aguda (SDRA) ou edema cerebral. O aumento da necessidade 
de liquidos pode persistir por varios dias. 

C. Antibioticos 

Antibidticos empiricos sao escolhidos de acordo com a causa 
mais provavel da infecqao. A administraqao precoce de antibio¬ 
ticos e um fator determinante na melhora do desfecho. E alta- 
mente desejavel realizar culturas antes do inicio dos antibioticos 
para orientar a duraqao e a escolha da cobertura antibiotica. 
Contudo, a aquisiqao de culturas nunca deve retardar o inicio da 
terapia antibiotica. 

D. Agentes vasoativos 

O suporte entropico deve ser considerado em pacientes que 
continuam a ter evidencia clinica de reduqao do DC apos re¬ 
ceber reposiqao de liquidos de 60 mL/kg (Quadro 13-5). A do- 
pamina permanece o vasopressor de primeira linha, embora a 
norepinefrina ou a vasopressina possam ser consideradas preco- 
cemente em pacientes com baixa resistencia vascular sistemica 
(RVS) e hipotensao. A dopamina causa vasoconstriqao por es- 
timular a liberaqao de norepinefrina pelos nervos simpaticos. 
A dopamina e um agonista a e (3, que, em doses moderadas 
(3-10 mcg/kg/min), melhora a contratilidade. Em baixas doses 
(< 3 mcg/kg/min), pode aumentar o fluxo sanguineo para os 
leitos vasculares renal, coronariano e esplancnico por meio de 
receptores D t . Em doses maiores (> 10 mcg/kg/min), os efeitos 
sobre os receptores a predominant, com vasconstricqao aumen¬ 
tando a RVS e a resistencia vascular pulmonar (RVP). Novos 
agentes (p. ex., fenoldopam), que sao seletivos para os recep¬ 
tores dopaminergicos, sao usados para melhorar seletivamente 
o fluxo sanguineo renal e o debito urinario em pacientes com 
insuficiencia cardiaca. Os bebes com menos de 6 meses de idade 
podem nao ter vesiculas simpaticas completamente desenvolvi- 
das e, portanto, ser resistentes a dopamina e mais responsivos a 
norepinefrina. A dobutamina e, predominantemente, um ago¬ 
nista (3 que pode ser adicionado a dopamina; contudo, crianqas 
com menos de 12 meses de idade podem ser menos responsi- 
vas e desenvolver hipotensao e taquicardia significativa apos a 
dobutamina. Em pacientes septicos com hipotensao e estados 
de baixo DC, a epinefrina e outro agente de primeira linha que 
pode ser usado isoladamente ou em conjunto com a dopamina. 
A epinefrina e um agonista a e (3 que causa maior aumento no 
consumo de miocardico entre todos os inotropicos. Em baixa 
dose (< 0,05 mcg/kg/min), ela aumenta a frequencia cardiaca e 
a contratilidade e diminui a RVS ((3-receptor). Em doses maio¬ 
res, o efeito sobre o receptor a predomina, aumentando a RVS. 
A despeito dessas desvantagens, a epinefrina pode ser util como 
um agente de segunda linha nos casos nao responsivos a dopa¬ 
mina em baixas doses. Em pacientes com insuficiencia cardiaca, 
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Quadro 13-5 Suporte farmacologico do paciente em choque 


Farmaco 

Dose 

Efeito 

a-adrenergico 

Efeito 

|3-adrenergico 

Efeito 

vasodilatador 

Acoes e vantagens 

Desvantagens 

Dopamina 

1-20 mcg/kg/min 

+ a +++ 
(relacionado a 
dose) 

+ a +++ 
(relacionado 
com a dose) 


Inotropico moderado, 
faixa de dose ampla e 
segura, meia-vida curta. 

Pode piorar a 

vasoconstricao 

pulmonar 

Dobutamina 

1-10 mcg/kg/min 

0 

+++ 

Vasodilatacao p 2 

Inotropico moderado, 
menos cronotropia, 
menos arritmias do que 
com 0 isoproterenol ou 
epinefrina 

Acentuada variacao entre 
pacientes, taquicardia 

Epinefrina 

0,05-1 mcg/kg/min 

++ a +++ 
(relacionado 
a dose) 

+++ 


Aumento significativo 
da inotropia, cronotropia 
e RVS 

Taquicardia, arritmias, 
isquemia renal, aumento 
da RVS e RVP 

Isoproterenol 

0,05-1 mcg/kg/min 

0 

+++ 

Vasodilatacao 

periferica 

Aumento significativo na 
inotropia e cronotropia; 
a RVS pode cair, e a RVP 
nao deve aumentar e 
pode diminuir 

Aumento significativo 
no consumo de oxigenio 
miocardico, taquicardia, 
arritmias 

Norepinefrina 

0,05-1 mcg/kg/min 

+++ 

+++ 


Potente vasoconstrictor 
(sistemico e pulmonar); 
raramente usado exceto, 
talvez, em pacientes 
com RVS muito baixa 
ou em conjunto com 
vasodilatadores 

DC reduzido e se a 
pos-carga for muito aita, 
isquemia renal 

Nitroprusseto 

0,05-8 mcg/kg/min 

0 

0 

Dilatacao 
arterial e venosa 
(relaxamento dos 
musculos lisos) 

Diminui a RVS e RVP, 
duracao de acao muito 
curta, pressao arterial 
retorna aos niveis previos 
dentro de 1-10 min apos 
a suspensao da infusao 

Toxicidade (tiocianato 
e cianeto), aumento da 
pressao intracraniana e 
incompatibilidade 
ventilacao/perfusao, 
metemoglobinemia 

Milrinona 

0,25-0,75 mcg/kg/min 

0 

0 


Inibicao da 
fosfodiesterase III. 

Diminui RVS e RVP, 
aumenta a contratilidade 
miocardica com um 
aumento leve no 
consumo de oxigenio do 
miocardio. Geralmente 
usado com dopamina ou 
dobutamina em baixa 
dose 



a 0, sem efeito; +, pequeno efeito; ++, efeito moderado; +++, efeito potente; RVP, resistencia vascular pulmonar; RVS, resistencia vascular sistemica 


um vasodilatador frequentemente e administrado em combina- 
qao com a epinefrina para contrabalanqar os efeitos do farmaco 
sobre os a-receptores. A milrinona (0,25-0,75 mcg/kg/min) 
e um inibidor da fosfodiesterase bastante util, que previne a 
degradaqao do monofosfato ciclico de guanosina e do mono- 
fosfato ciclico de adenosina. Seu efeito benefico inclui aumento 
limitado no consumo de O 2 miocardico, reduqao da RVS e RVP, 
aumento da contratilidade e melhora da lusitropia. Frequente¬ 
mente, ela e usada como medicaqao de primeira linha, em geral 


em combinaqao com dopamina em baixa dose ou epinefrina. O 
calcio e os diureticos tambem podem ser uteis no tratamento 
do choque cardiogenico. A hipocalcemia e, frequentemente, um 
coadjuvante a disfunqao cardiaca no choque. A reposiqao de cal¬ 
cio deve ser feita para normalizar os niveis de calcio ionizado. 
A falencia cardiogenica esta associada a aumento das pressoes 
de enchimento ventricular (> 20 mmHg). Assim, embora o au¬ 
mento da pre-carga possa resultar em aumento do DC (ate um 
grau), a reposiqao de volume deve ser feita cuidadosamente — a 
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curva de Frank-Starling pode permanecer achatada com pouca 
possibilidade de melhora, ocorrendo as custas de elevaqao da 
pressao venosa pulmonar com resultante edema pulmonar. Os 
diureticos podem ser administrados para reduzir o edema pul¬ 
monar e melhorar a complacencia pulmonar, o trabalho respira- 
torio e a oxigenatjao. 

E. Terapias adjuntas 

Os corticosteroides, em virtude da sua aqao supressiva sobre mui- 
tos mediadores que parecem ter um papel no choque, e com base 
em resultados positivos em modelos animais de choque septico, 
tern sido advogados para o tratamento do choque em humanos. 
Cria^as com meningite bacteriana, particularmente doenqa 
meningococica, tern um melhor desfecho, e pacientes com Aids 
que tem pneumonia por Pneumocystis carinii tem melhor oxige- 
naqao e uma tendencia a melhorar a sobrevida quando tratados 
com corticosteroides. O uso de hidrocortisona em adultos com 
insuficiencia suprarrenal relativa e choque septico melhorou o 
desfecho no curto prazo. £ importante saber que um estado de 
aldosterona baixa pode ser mais comum em crianqas com cho¬ 
que septico do que se achava anteriormente. A hidrocortisona 
(50 mg/kg) deve ser considerada em crianqas com risco de in¬ 
suficiencia suprarrenal — aqueles com purpura fulminante ou 
anormalidades hipofisarias ou das suprarrenais, aqueles em uso 
de esteroides por doenqa cronica e aqueles com choque septico e 
falencia multipla de orgaos que nao respondem a terapia inotro- 
pica tradicional. Os estudos nao suportam, atualmente, uma ne- 
cessidade definitiva de um teste de estimulaqao suprarrenal antes 
do inicio da terapia com corticosteroides devido a dificuldade de 
interpretar os resultados. 

F. Produtos sanguineos 

As hemdcias sao administradas a pacientes com hematocrito 
baixo para melhorar a capacidade de transporte de oxigenio. Em 
pacientes hemodinamicamente estaveis, a hemoglobina e man- 
tida entre 7 e 9 gr/dL, e os criterios de transfusao sao aumen- 
tados para 10 g/dL em pacientes instaveis. A CIVD e comum 
no choque, particularmente no choque septico, devido ao dano 
endotelial, a formatjao de embolos microvasculares e a coagulo- 
patia consumptiva. Assim, um processo que comeqa com uma 
coagulaqao aumentada leva a uma diatese hemorragica. As pla- 
quetas sao transfundidas, em geral, quando a contagem de pla- 
quetas esta abaixo de 20.000/|TL, ou menos de 40.000-60.000/pL 
em um paciente com sangramento ou que necessita de inter- 
venqao cirurgica. A presemja de anticorpos antiplaquetas pode 
modificar os criterios de transfusao. O tratamento-padrao e o 
plasma fresco congelado ou, para reposiqao de fibrinogenio, crio- 
precipitado com monitoraqao cuidadosa do tempo de protrom- 
bina (TP), coeficiente internacional normalizado (INR) e tempo 
de tromboplastina parcial TTP. O fator VII ativado esta dispo- 
nivel para o sangramento grave com insuficiencia hepatica ou 
grande trauma, mas deve ser usado com cautela e depois de uma 
avaliaqao adequada por um hematologista pediatrico. A pro- 
teina C e um regulador primario da coagulaqao, da fibrinolise e 
da inflamaqao induzida pela coagulaqao. Deficits na ativaqao da 
proteina C se correlacionam com a morbidade e a mortalidade 


no choque septico. Foram encontradas deficiencias de proteina 
C em crianqas e adultos com sepse. A proteina C ativada recom- 
binante reduziu as taxas de mortalidade em modelos animais de 
sepse. Um grande estudo randomizado, duplo-cego, controlado 
com placebo, de proteina C ativada recombinante em adultos 
com sepse grave mostrou uma reduqao significativa nas taxas de 
mortalidade em pacientes tratados. Contudo, um estudo clinico 
delineado de forma similar com a proteina C ativada em pacien¬ 
tes pediatricos com sepse grave foi suspenso devido a preocupa- 
qoes a respeito de complicaqoes hemorragicas sem que houvesse 
um beneficio claro observado. A oxigenaqao extracorporea por 
membrana (OECM) e usada como uma medida salvadora no 
tratamento do choque em pacientes com funqao cardiaca e pul¬ 
monar recuperavel, que falharam no manejo convencional. 

Annane D et al.: Corticosteroids in the treatment of severe sepse 
and septic shock in adults: A systematic review. JAMA 2009;301 
(22):2362—2375 [PMID: 19509383], 
de Oliveira CF et al.: ACCM/PALS haemodynamic support guide¬ 
lines for paediatric septic shock: An outcomes comparison with 
and without monitoring central venous oxygen saturation. Inten¬ 
sive Care Med 2008;34(6): 1065-1075 [PMID: 18369591], 

Trzeciak S et al.: Early increases in microcirculatory perfusion du¬ 
ring protocol-directed resuscitation are associated with reduced 
multi-organ failure at 24 h in patients with sepse. Intensive Care 
Med 2008;34(12):2210-2217 [PMID: 18594793], 


INSUFICIENCIA RESPIRATORIA AGUDA 



FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 


► Incapacidade de fornecer oxigenio ou de remover o dioxido 
de carbono. 

► Pao 2 e baixa enquanto a Paco 2 e normal na insuficiencia res- 
piratoria tipo I (incompatibilidade V/Q [coeficiente ventila- 
cao/perfusao], defeitos de difusao e shunt intrapulmonar). 

► Pao 2 e baixa e a Paco 2 e alta na insuficiencia respiratoria 
tipo II (hipoventilacao alveolar vista na disfuncao do SNC, 
hipersedacao, disturbios neuromusculares). 


► Patogenese 

A insuficiencia respiratoria aguda, definida como a incapacidade 
do sistema respiratorio em fornecer oxigenio e remover dioxido 
de carbono adequadamente, contribui significativamente para a 
morbidade e a mortalidade de crianqas gravemente enfermas. Esta 
condiqao e responsavel por aproximadamente 50% das mortes em 
crianqas com menos de 1 ano de idade. As diferenqas anatomicas 
e do desenvolvimento colocam os bebes em um risco maior do 
que os adultos de insuficiencia respiratoria. A caixa toracica de 
um bebe e mais complacente do que a de um adulto ou crianqa 
maior. Os musculos intercostais sao pouco desenvolvidos e inca- 
pazes de realizar o movimento em “alqa de balde” caracteristico 
da respiraqao de um adulto. Alem disso, o diafragma e mais curto 
e relativamente achatado, com menos fibras musculares do tipo 
I e, portanto, e menos eficiente e cansa mais facilmente. As vias 
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Quadro 13-6 Tipos de insuficiencia respiratoria 


Achados 

Causas 

Exemplos 

Tipo 1 

Hipoxia 

Pao 2 diminuida 
Paco 2 normal 

Defeito de 

ventilacao/ 

perfusao 

Positional (supino no leito), 
sindrome da districao 
respiratoria aguda (SDRA), 
atelectasia, pneumonia, 
embolia pulmonar, displasia 
broncopulmonar 

Comprometimento 
da difusao 

Edema pulmonar, SDRA, 
pneumonia intersticial 


Shunt 

Malformacao arteriovenosa 
pulmonar, malformacao 
adenomatoide congenita 

Tipo II 

Hipoxia 

Hipercapnia 

Pao 2 diminuida 
Paco 2 aumentada 

Hipoventilacao 

Doenca neuromuscular (polio, 
sindrome de Guillain-Barre), 
trauma craniano, sedacao, 
disfuncao da parede toracica 
(queimaduras), cifose, 
doenca reativa grave das vias 
respiratorias 


respiratorias dos bebes tem um calibre menor do que as crian- 
qas maiores e os adultos, resultando em maior resistencia ao fluxo 
inspiratorio e expiratorio e maior suscetibilidade a oclusao por 
tampoes mucosos e edema da mucosa. Em compara^ao com adul- 
tos, os alveolos de crian^as sao menores e tem menos ventila^ao 
colateral, resultando em maior tendencia a colapsar e desenvol- 
ver atelectasia. Por fim, os bebes menores tem um leito vascular 
pulmonar especialmente reativo, comprometimento do sistema 
imune ou efeitos residuals de prematuridade, condi<;6es que au- 
mentam o risco de insuficiencia respiratoria. 

A insuficiencia respiratoria pode ser classificada em dois 
tipos que, em geral, coexistem em proporqoes variaveis. A Pao 2 e 
baixa em ambos, e a Paco 2 e alta apenas em pacientes com in¬ 
suficiencia respiratoria tipo II (Quadro 13-6). A insuficiencia 
respiratoria tipo I e uma falha da oxigenar^ao e ocorre em tres 
situates: (1) Incompatibilidade V/Q, que ocorre quando o 
sangue flui para partes dos pulmoes que sao ventiladas de forma 
inadequada, ou quando areas ventiladas dos pulmoes sao per- 
fundidas de forma inapropriada; (2) defeitos de difusao, causa- 
dos por espessamento das membranas alveolares ou excesso de 
llquido intersticial na jumjao alveolo-capilar; e (3) shunt intra- 
pulmonar, que ocorre quando anomalias estruturais no pulmao 
permitem que o sangue flua pelo pulmao sem participar das tro- 
cas gasosas. A insuficiencia respiratoria tipo II resulta, em geral, 
de hipoventilaijao alveolar e comumente e secundaria a situates 
como disfunqao do SNC, hipersedaqao ou disturbios neuromus- 
culares (ver Quadro 13-7). 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Os achados clmicos na insuficiencia respiratoria sao causados 
por Pao 2 baixa, Paco 2 alta e alteraijoes no pH que afetam os 


Quadro 13-7 Caracterlsticas cllnicas da insuficiencia 
respiratoria 


Respiratorias 

Sibilos 

Roncos expiratorios 

Sons respiratorios diminuidos ou ausentes 
Batimento das asas do nariz 
Retracoes da parede toracica 
Taquipneia, bradipneia ou apneia 
Cianose 
Neurologicas 
Inquietacao 
Irritabilidade 
Cefaleia 
Confusao 
Convulsoes 
Coma 
Cardiacas 

Bradicardia ou taquicardia excessiva 
Hipotensao ou hipertensao 
Gerais 
Fadiga 
Sudorese 


pulmoes, os rins e o cerebro. As caracterlsticas clinicas de insufi¬ 
ciencia respiratoria progressiva sao resumidas no Quadro 13-7. 
A hipercapnia deprime o SNC e tambem resulta em acidemia 
que deprime a funqao miocardica. Contudo as caracterlsticas da 
insuficiencia respiratoria nem sempre sao clinicamente eviden- 
tes, e alguns sinais e sintomas podem ter causas nao respiratorias. 
Alem disso, uma avaliaqao estritamente clinica da hipoxemia ou 
hipercapnia arterial nao e confiavel. Como resultado, a avalia- 
q:ao precisa da adequa^ao da oxigenaqao e da ventilaijao deve 
basear-se em dados clmicos e laboratoriais. 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais sao liteis na avaliagao da gravidade 
e acuidade da insuficiencia respiratoria e na determinaijao do 
tratamento especifico. A saturaijao arterial de oxigenio pode 
ser medida de forma continua e nao invasiva pela oximetria 
de pulso — uma tecnica que deve ser usada na avaliagao e no 
tratamento de todos os pacientes com suspeita de insuficien¬ 
cia respiratoria. A monitora^ao do volume corrente final de 
C0 2 (VCFC0 2 ) fornece um meio nao invasivo e continuo de 
avaliar a Paco 2 arterial. Como o dioxido de carbono se di- 
funde livremente atraves da barreira alveolo-capilar, o nivel do 
VCFC0 2 se aproxima da Paco 2 alveolar, que deve ser igual a 
PC0 2 arterial. Embora seja util para acompanhar a tendencia 
na ventila<;ao, esta tecnica e suscetivel a erros significativos, 
particularmente em pacientes que tem respiraqao rapida e su¬ 
perficial ou aumento da ventila^ao do espaqo morto. A analise 
dos gases arteriais (AGA) permanece o padrao-ouro para ava- 
liaqao da insuficiencia respiratoria aguda. A AGA fornece infor- 
maqoes sobre o estado acidobasico do paciente (com a medida 
do pH e nivel de bicarbonato calculado), bem como dos niveis 
de Pao 2 e Paco 2 . A Pao 2 reflete o fornecimento de oxigenio 
aos tecidos, e a Paco 2 e uma medida sensivel da ventila^ao, 
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relacionada inversamente com o volume por minuto. Embora 
a medida dos gases sangulneos capilares ou venosos possa for- 
necer alguma garantia a respeito da funqao ventilatoria quando 
os resultados sao normals, eles praticamente nao produzem 
informaqoes liteis a respeito da oxigenaqao e podem gerar in- 
formaqoes altamente enganosas sobre o estado ventilatorio dos 
pacientes que tern ma perfusao ou que tiveram coleta de san- 
gue diflcil. Como resultado, a AGA e importante em todos os 
pacientes com suspeita de insuficiencia ventilatoria, particular- 
mente aqueles com gases capilares ou venosos anormais. 

Conhecer os valores de AGA e a concentraqao do oxigenio 
inspirado tambem permite o calculo da diferenqa entre a con- 
centraqao de oxigenio alveolar e o valor do oxigenio arterial, co- 
nhecido como diferemja alveolo-arterial de oxigenio (A-aDOj, 
ou gradiente A-a). O gradiente A-a e menor do que 15 mmHg 
sob condiqoes normals, embora ele aumente com o aumento da 
concentraqao de oxigenio inspirado para cerca de 100 mmHg 
em pacientes normals respirando oxigenio a 100%. Este nu- 
mero tern valor prognostico na insuficiencia respiratoria hipo- 
xemica grave, com gradientes A-a acima de 400 mmHg, sendo 
fortemente associados a mortalidade. O comprometimento 
da difusao, os shunts e a incompatibilidade V/Q aumentam o 
A-aD0 2 (ver Quadro 13-4). 

Alem do calculo do A-aD0 2 , a avaliaqao do shunt intrapul- 
monar (a porcentagem de fluxo sangulneo pulmonar que passa 
por areas pulmonares nao ventiladas) pode ser util. Individuos 
normals tem menos de 5% de shunt fisiologico nas circulates 
bronquica, tebesiana e coronariana. Fraqoes de shunt maiores 
do que 15% geralmente indicam a necessidade de suporte respi- 
ratorio agressivo. Quando um shunt intrapulmonar atinge 50% 
do fluxo sangulneo pulmonar, a Pao 2 nao aumenta a despeito da 
quantidade de oxigenio suplementar usada. 


Tratamento 

A. Suplementacao de oxigenio 

Pacientes com hipoxemia induzida por insuficiencia respiratoria 
podem responder a administraqao apenas de oxigenio suple¬ 
mentar (Quadro 13-8). Aqueles com hipoventilaqao e defeitos 
de difusao respondem melhor do que os pacientes com shunts 
ou incompatibilidade V/Q. A incompatibilidade V/Q grave ge¬ 
ralmente responde apenas ao manejo agressivo das vias respi¬ 
ratorias e VM. Pacientes com hipoxemia grave, hipoventilaqao 
ou apneia necessitam assistencia com ventilaqao com mascara e 
ambu ate que as vias respiratorias sejam intubadas com sucesso 
e possa ser fornecida ventilaqao artificial controlada. A ventila- 
9 ao pode ser mantida por algum tempo com uma mascara de 
tamanho adequado, mas distensao gastrica, emeses e volumes 
correntes inadequados sao complicates possiveis. Uma via res¬ 
piratoria artificial pode ser salvadora para pacientes que nao res¬ 
pondem ao suplemento de oxigenio. 

B. Intubacao 

A intubaqao da traqueia de bebes e crianqas requer pessoal ex- 
periente e equipamento correto. Um paciente em insuficiencia 
respiratoria cujas vias respiratorias precisem ser estabilizadas 
devem primeiro ser posicionados adequadamente para facilitar 
a troca gasosa enquanto e administrado oxigenio suplementar. 
A posiqao de aspiraqao e usada em bebes. Extensao da cabeqa 
com elevaqao do queixo e usada em crianqas maiores sem lesao 
do pescoqo. Se obstruidas por secreqao ou vomitos, as vias respi¬ 
ratorias precisam ser limpas por aspiraqao. Quando nao obstru¬ 
idas, as vias respiratorias devem abrir facilmente com a posiqao 
apropriada e a colocaqao de uma canula oral ou nasofaringea 


Quadro 13-8 Terapia suplementar com oxigenio 


Fonte 

Maxima % 0 2 

Faixa de fluxo 
(L/min) 

Vantagens 

Desvantagens 

Canula nasal 

35-40% 

0,125-4 

Facilmente aplicada, 

relativamente 

confortavel 

Desconfortavel com alta velocidade de fluxo, requer via 
respiratoria nasal patente, facilmente deslocavel, menor 
% 0 2 , sangramento nasal 

Mascara simples 

50-60% 

5-10 

Maior % 0 2 , boa 
para quern respira 
pela boca 

Desconfortavel, perigosa em pacientes com controle 
deficiente das vias respiratorias e em risco de vomitos, 
dificuldade de cuidar das vias respiratorias, incerteza da 
% de 0 2 

lenda facial 

40-60% 

8-10 

Maior % 0 2/ boa 
para quern respira 
pela boca, menos 
restritiva 

Desconfortavel, perigosa em pacientes com controle 
deficiente das vias respiratorias e em risco de vomitos, 
dificuldade de cuidar das vias respiratorias, incerteza da 
% de 0 2 

Mascara sem 
repetida respiracao 

80-90% 

5-10 

Maior % 0 2 , boa 
para quern respira 
pela boca, maior 
concentracao de 0 2 

Desconfortavel, perigosa em pacientes com controle 
deficiente das vias respiratorias e em risco de vomitos, 
dificuldade de cuidar das vias respiratorias, incerteza da 
% de 0 2 

Capuz de oxigenio 

90-100% 

5-10 (misturado 
na parede) 

Concentracao de 

0 2 estavel e acurada 

Dificil de manter a temperature, diftcil de cuidar das vias 
respiratorias 
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Quadro 13-9 Farmacos usados comumente para intubacao controlada 


Farmaco 

Classe do agente 

Dose 

Vantagens 

Desvantagens 

Atropina 

Anticolinergico 

0,02 mg/kg, minimo 
de 0,1 mg 

Previne bradicardia, 
seca as secrecoes 

laquicardia, febre; convulsoes com altas doses 

Fentanil 

Narcotico (sedativo) 

1-3 mcg/kg IV 

Inlcio de acao 
rapido, estabilidade 
hemodinamica 

Depressao respiratoria, rigidez da parede toracica 
com a administracao rapida em recem-nascidos 

Midazolam 

Benzodiazeplnico 

(sedativo) 

0,1-0,2 mg/kg IV 

Inlcio de acao rapido, 
produz amnesia 

Depressao respiratoria, hipotensao 

Tiopental 

Barbiturico 

(anestesico) 

3-5 mg/kg IV 

Inlcio de acao rapido, 
reduz a PIC 

Hipotensao, reducao do DC, nao fornece analgesia 

Quetamina 

Anestesico dissociativo 

1- 2 mg/kg IV 

2- 4 mg/kg IM 

Inlcio de acao rapido, 
broncodilatador, 
estabilidade 
hemodinamica 

Aumenta as secrecoes orais e das vias 
respiratorias, pode aumentar a PIC e a pressao da 
arteria pulmonar 

Rocuronio 

Relaxante muscular 
nao despolarizante 

1 mg/kg 

Inicio de acao 
rapido, adequado 
para intubacao de 
sequencia rapida, 
dura 30 minutos 

Requer refrigeracao 

Pancuronio 

Relaxante muscular 
nao despolarizante 

0,1 mg/kg 

Maior duracao de acao 
(40-60 min) 

laquicardia, inicio de acao lento (2-3 min) 


PIC, pressao intracraniana; IM, intramuscular; IV, intravenoso 


de tamanho correto. Pacientes com uma via respiratoria normal 
podem ser intubados sob anestesia intravenosa (IV) por pessoal 
experiente (Quadro 13-9). Pacientes com vias respiratorias supe- 
riores obstruidas (p. ex., pacientes com crape, epiglotite, corpo 
estranho ou estenose subglotica) devem estar acordados quando 
intubados, a nao ser que os especialistas em vias respiratorias 
decidam de outra forma. 

O tamanho da sonda endotraqueal tern grande importan- 
cia em pediatria. Uma sonda endotraqueal inadequadamente 
grande pode causar necrose por pressao dos tecidos na regiao 
subglotica e levar a fibrose cicatricial e estenose da regiao 
subglotica necessitando de reparo cirurgico. Uma sonda endo¬ 
traqueal inapropriadamente pequena pode resultar em limpeza 
pulmonar inadequada e vazamento excessivo de ar em torno 
do cateter, dificultando a otimizaqao da ventilaqao e da oxige- 
narpao. Dois metodos uteis para calcular o tamanho correto da 
sonda endotraqueal para uma crianqa sao (1) medir a altura da 
crianqa com uma fita de Broselow e depois ler o tamanho cor- 
respondente da sonda na fita ou (2) em crianqas com mais de 
2 anos, escolher um tamanho da sonda igual ao calculo (16 + 
idade em anos)/4. 

A colocaqao correta da sonda endotraqueal deve ser confir- 
mada pela ausculta para a presenqa de sons pulmonares bilate- 
rais iguais e com o uso de um filtro colorimetrico (indicador 
sensivel ao pH que se altera de roxo para amarelo quando ex- 
posto ao dioxido de carbono) para detectar o dioxido de car- 
bono. Uma avaliaqao do vazamento de ar em torno da sonda 
e importante. Para fazer isso, conectar uma bolsa de anestesia 
e um manometro de pressao a sonda endotraqueal e permitir 


que ele seja inflado, criando uma pressao positiva. Verificar o 
vazamento auscultando sobre a garganta, observando a pressao 
na qual o ar escapa em torno da sonda endotraqueal. Vazamen- 
tos com pressoes de 15-20 cmH 2 0 sao aceitaveis. Vazamen- 
tos com pressoes mais altas sao aceitaveis apenas em pacientes 
com doenqa pulmonar grave e ma complacencia, que requerem 
pressoes elevadas para ventilar e oxigenar. Vazamentos com 
pressoes menores podem levar a uma ventilaqao ineficaz. A 
sonda endotraqueal deve ser trocada para um tamanho maior 
ou deve ser usada uma sonda endotraqueal com balonete se for 
necessario VM continuada. Deve ser dada especial atenqao a 
pressao de inflaqao do balonete da sonda para evitar necrose 
por compressao das vias respiratorias. Uma radiografia de 
torax e necessaria para avaliaqao final da colocaqao da sonda 
endotraqueal. 
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IflJliUtilH 


SINDROME DA DISTRICAO RESPIRATORIA 
AGUDA 



FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 


► A SDRA pode se desenvolver durante doencas/lesoes pul- 
monares e nao pulmonares. 

► Aumento da permeabilidade dos capilares pulmonares com 
formacao de edema pulmonar. 

► Infiltrados bilaterais no raio X de torax, hipoxemia grave e 
ausencia de insuficiencia cardiaca. 


A SDRA e uma sindrome de insuficiencia respiratoria aguda 
caracterizada por aumento da permeabilidade capilar pulmo¬ 
nar e edema pulmonar que resulta em hipoxemia refrataria, 
diminuiqao da complacencia pulmonar e infiltrados alveolares 
bilaterais difusos no raio X de torax. As estatisticas da SDRA 
refletem um dos reais sucessos do manejo atual na UTI, uma vez 
que a mortalidade tern diminuido na ultima decada de cerca de 
50%-60% para menos de 40%. 

As diretrizes atuais definem quatro criterios diagnosticos: (1) 
uma doenqa ou lesao aguda subjacente que predispoe a SDRA; 
(2) infiltrados bilaterais no raio X de torax; (3) ausencia de evi- 
dencia de insuficiencia cardiaca e, em particular, insuficiencia de 
VE; e, mais importante, (4) insuficiencia respiratoria hipoxemica 
grave. A hipoxemia e avaliada usando o coeficiente entre o nivel 
de oxigenio arterial (Pao 2 ) e a concentraqao de oxigenio inspi- 
rado (Fio 2 ). Quando o coeficiente Pao 2 :Fio 2 e menor do que 
200, e os outros criterios sao atendidos, o caso e definido como 
SDRA. Quando o coeficiente Pao 2 :Fio 2 esta entre 200 e 300, e 
os outros criterios sao atendidos, o caso e definido como lesao 
pulmonar aguda. Contudo, esta definiqao e discutida, principal- 
mente porque os criterios atuais nao incluem qualquer avaliaqao 
da pressao nas vias respiratorias necessaria para oxigenar o pa- 
ciente. Inumeros outros sistemas diagnosticos foram propostos. 

Alem disso, como o disturbio ou disturbios clinicos que 
levam ao desenvolvimento de lesao pulmonar aguda influenciam 
claramente o prognostico para a recuperaqao, e importante uma 
definiqao precisa do problema subjacente. Embora a mortalidade 
media nesta populaqao seja de 40%, a mortalidade e dependente 
dos disturbios clinicos associados. A mortalidade pode ser de ate 
90% entre pacientes adultos com SDRA que tern insuficiencia 
hepatica subjacente, e menos de 10% entre pacientes pediatri- 
cos com SDRA associada a infecqao por virus sincicial respira- 
torio. O desenvolvimento de falencia multipla de orgaos e uma 
complicaqao frequente em pacientes com SDRA, e a falencia de 
orgaos alem do pulmao tem um enorme papel na determinaqao 
do prognostico. De fato, a falencia de orgaos nao pulmonares e a 
principal causa de morte nos estudos mais recentes de pacientes 
adultos ou pediatricos com SDRA. 

Apresentacao e fisiopatologia 

A SDRA pode ser precipitada por uma variedade de agres- 
soes (Quadro 13-10), das quais a infecqao e a mais comum. 


Quadro 13-10 Fatores de risco para a slndrome da districao 
respiratoria aguda 


Lesao pulmonar direta 

Lesao pulmonar indireta 

Aspiracao de conteudo gastrico 

Sepse 

Ingestao ou aspiracao de 

Choque 

hidrocarbonetos 

Pancreatite 

Lesao por inalacao (calor ou 

Queimaduras 

toxinas) 

Trauma 

Contusao pulmonar 

Embolia gordurosa 

Pneumonia 

Overdose de medicamentos 

Quase afogamento 

(inclusive acido acetilsalicilico, 
opioides, barbituricos, 
antidepressivos triciclicos) 
Transfusao de hemoderivados 


A despeito da diversidade de causas, a apresentaqao clinica e con- 
sideravelmente similar na maioria dos casos. A SDRA pode ser 
dividida, grosso modo, em quatro fases clinicas (Quadro 13-11). 
Na primeira fase, o paciente pode ter dispneia e taquipneia com 
um P0 2 relativamente normal e alcalose respiratoria induzida 
por hiperventilaqao. Nao e observada nenhuma anormalidade 
ao exame fisico ou radiologico do torax. Estudos experimentais 
sugerem que os neutrofilos se acumulam nos pulmoes neste esta- 
gio e que seus produtos danificam o endotelio pulmonar. 

Nas proximas horas, a hipoxemia piora, e o sofrimento respi- 
ratorio se torna clinicamente aparente, com cianose, taquicardia, 
irritabilidade e dispneia. A evidencia radiologica de alteraqao 
parenquimatosa precoce e o aparecimento de infiltrado alveolar 
“algodonoso” que aparece inicialmente nos campos pulmonares 
vertentes, indicando edema pulmonar. O liquido do edema tem, 
tipicamente, uma elevada concentraqao de proteinas (75-95% da 
concentraqao de proteina plasmatica), que e caracteristico de um 
edema por aumento da permeabilidade e o diferencia do edema 
pulmonar cardiogenico ou hidrostatico. A proteina nos espaqos 
aereos inativa o surfactante, o que, combinado com o dano aos 
pneumocitos alveolares tipo II, leva a uma acentuada deficien¬ 
cy no conteudo de surfactante do pulmao. Como resultado, o 
pulmao e particularmente propenso a colapsar e a lesoes por ci- 
salhamento devido a elevada tensao superficial necessaria para 
abrir os alveolos colapsados. 

A lesao epitelial alveolar na SDRA reduz o limiar para forma- 
qao de edema alveolar e compromete as trocas gasosas. A inte- 
gridade funcional do epitelio alveolar, medido pela capacidade 
do alveolo de eliminar o liquido dos seus espaqos aereos com 
resoluqao do edema pulmonar, tem uma importancia prognos- 
tica na SDRA. 

Hipertensao pulmonar, reduqao da complacencia pulmonar 
e aumento da resistencia nas vias respiratorias sao observados 
comumente. Os estudos clinicos sugerem que a resistencia das 
vias respiratorias pode estar aumentada em 50% dos pacientes 
com SDRA. 

Os estudos de TC de pacientes adultos nas fases agudas da 
SDRA demonstram colapso heterogeneo do pulmao, com areas 
tipicas de consolidaqao vertente, hiperinsuflaqao das zonas supe- 
riores e areas relativamente pequenas de pulmao normalmente 
expandido. Estes achados sugerem que o pulmao na SDRA e 
mais bem visto como “pequeno”, em vez de rigido, indicando um 
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Quadro 13-11 Alteracoes fisiopatologicas da moderna sindrome da districao respiratoria aguda (edema pulmonar de baixa 


pressao) 

Sintomas 

Achados laboratoriais 

Fisiopatologia 

Fase 1 (alteracoes iniciais) 

Radiografia normal Dispneia, taquipneia, exame 

toracico normal 

Hipertensao pulmonar leve, 
normoxemia ou hipoxemia leve 

Sequestra de neutrofilos, sem lesao 
tecidual definida 

Fase 2 (instalacao de alteracoes parenquimatosas) a 

Infiltrados alveolares maculares Dispneia, taquipneia, cianose, 

iniciando nas partes vertentes taquicardia, estertores asperos 

do pulmao; sem bainhas 
perivasculares (a nao ser que 
haja um componente de edema 
de alta pressao); tamanho car- 
diaco normal 

Hipertensao pulmonar, pressao 
capilar normal, aumento da 
permeabilidade pulmonar, aumento 
da agua no pulmao, desvio de fluxo 
crescente diminuicao progressiva da 
complacencia, hipoxemia moderada 
a grave 

Infiltracao neutrofllica, congestao 
vascular, filamentos de fibrina, 
grumos de plaquetas, edema 
alveolar septal, proteina intra- 
alveolar, leucocitos, lesao epitelial 
tipo 1 

Fase 3 (insuficiencia respiratoria aguda com progressao, 2-10 d) 

Infiltrados alveolares difusos, Taquipneia, taquicardia, estado 

broncogramas aereos, volume hiperdinamico, sindrome septica, 

pulmonar diminuido, sem bainhas sinais de consolidacao, roncos 
broncovasculares; coracao normal difusos 

Persistem as alteracoes da fase 

2; progressao das anormalidades, 
aumento da fracao de shunt, 
maior reducao da complacencia, 
aumento do volume-minuto, 
comprometimento da extracao de 
oxigenio da hemoglobina 

Aumento do exsudato inflamatorio 
intersticial e alveolar com 
neutrofilos e celulas mononucleares, 
proliferacao de celulas tipo II, inicio 
da proliferagao de fibroblastos, 
oclusao tromboembolica 

Fase 4 (fibrose pulmonar, pneumonia com progressao, > 10 d) b 

Infiltrados difusos persistentes; 0s sintomas anteriores, sepse 

sobreposicao de novos infiltrados recorrente, evidencia de falencia 
pneumonicos; pneumotorax multipla de orgaos 

recorrente; coracao de tamanho 
normal ou aumentado devido a 
cor pulmonale 

As alteracoes da fase 3 persistem; 
pneumonia recorrente, 
restricao pulmonar progressiva, 
comprometimento da oxigenacao 
tecidual, comprometimento da 
extracao de oxigenio; falencia 
multipla de orgaos 

Hiperplasia de celulas tipo 

II, espessamento intersticial; 
infiltracao de linfocitos, macrofagos, 
fibroblastos; pneumonia loculada ou 
fibrose intersticial; espessamento 
da media e remodelamento das 
arterlolas 


a O processo e prontamente reversivel neste estagio se o fator desencadeante for controlado. 

b A falencia multipla de drgaos e comum. A taxa de mortalidade e maior do que 80% neste estdgio, uma vez que a resolucao e mais diffcil. 
Discretamente modificado e reproduzido, com permissao, de Demling RH: Adult respiratory distress syndrome: current concepts. New Horiz 1993;1:388. 


desvio para ventilar estes pacientes com volumes correntes me- 
nores e uma tolerancia para a hipercarbia relativa que pode ocor- 
rer. Alem disso, as pesquisas tern mostrado que a ventilagao com 
grandes volumes correntes e baixos nlveis de pressao expiratoria 
final positiva (PEEP) permite um padrao de hiperdistensao al¬ 
veolar clclica e colapso, que causa uma lesao pulmonar histolo- 
gicamente similar a SDRA, mesmo em pulmoes normals. Este 
fenomeno e chamado atualmente de lesao pulmonar induzida 
pelo ventilador. Analisados juntos, tais achados sugerem que a 
fase aguda da SDRA pode ser mais bem tratada pela repetigao 
do recrutamento de areas vertentes com colapso e minimizando 
a lesao por distensao ou volutrauma, nas areas de pulmao que 
nao as vertentes. Esta abordagem e chamada de “estrategia de 
pulmao aberto” e tern sido tema de intensa investigagao em anos 
recentes. 

A fase subaguda da SDRA (5-10 dias apos a lesao pulmo¬ 
nar) e caracterizada por proliferagao de pneumocitos tipo II e 
fibroblastos no intersticio do pulmao. Isto resulta em diminui- 
gao dos volumes pulmonares e em sinais de consolidagao que 


sao observados clinica e radiograficamente. Ocorre uma piora 
da hipoxemia com uma fragao de shunt crescente, bem como 
uma maior redugao na complacencia pulmonar. Alguns pacien¬ 
tes desenvolvem uma alveolite fibrosante acelerada, na qual a 
formagao de fibroblastos e colageno no intersticio esta acentua- 
damente aumentada. Os mecanismos responsaveis por estas al- 
teragoes nao sao claros. As investigagoes atuais se concentram 
no papel dos fatores de crescimento e de diferenciagao, como o 
fator |3 de transformagao do crescimento e fator de crescimento 
derivado de plaquetas liberados por celulas pulmonares residen- 
tes e nao residentes, como os macrofagos alveolares, mastocitos, 
neutrofilos, celulas alveolares tipo II e fibroblastos. 

Durante a fase cronica da SDRA (10-14 dias apos a lesao pul¬ 
monar), ocorrem fibrose, enfisema e obliteragao vascular pul¬ 
monar. Durante esta fase da doenga, os defeitos de oxigenagao 
geralmente melhoram e o pulmao se torna mais fragil e susceti- 
vel ao barotrauma. O vazamento de ar e comum entre pacientes 
que ainda sao ventilados com niveis elevados de pressao das vias 
respiratorias neste estagio tardio. Do mesmo modo, os pacientes 
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tem um espaqo morto aumentado e e comum haver dificuldade 
com a ventilaijao; a complacencia das vias respiratorias perma- 
nece baixa, talvez devido a fibrose pulmonar em evoluqao e pro- 
duqao insuficiente de surfactante. 

Infeojoes secundarias sao comuns nas fases subaguda e cro- 
nica da SDRA e influenciam de modo significativo o desfecho. 
Os mecanismos responsaveis pelo aumento da suscetibilidade 
do hospedeiro as infecqoes durante esta fase nao sao bem com- 
preendidos. 

A mortalidade na fase tardia da SDRA excede 80%. Em geral, 
a morte e causada por falencia multipla de orgaos e instabilidade 
hemodinamica sistemica, e nao por hipoxemia, necessitando 
monitoraijao cuidadosa e suporte da funqao organica. 

► Tratamento 

A. Monitoracao 

A analise dos gases arteriais (AGA) e necessaria para a avalia- 
9 ao acurada da oxigena^ao e da ventilaqao e para titulaqao de 
estrategias de ventilai^ao. A monitoracao hemodinamica deve 
incluir a medida da PVC, para ajudar a determinar o nivel de 
pre-carga cardiaca, e a coloca^o de um cateter arterial per- 
manente para medida continua da pressao sanguinea e coleta 
de amostras para AGA. Em pacientes com doen^a grave ou 
disfun^ao cardiaca concomitante, pode-se considerar o catete- 
rismo da arteria pulmonar para ajudar com o manejo de liqui- 
dos e para permitir a avaliacao da saturacao do sangue venoso 
misto como um indice da oxigena^ao tecidual global. A obten- 
9 ao de raios X de torax diariamente e importante em pacientes 
que estao recebendo suporte vigoroso, porque a SDRA grave 
esta associada a uma incidencia de 40-60% de vazamento de ar. 
Como as infec^oes secundarias sao comuns e aumentam acen- 
tuadamente a taxa de mortalidade, a vigilancia de infecqoes 
e importante, requerendo culturas adequadas e acompanha- 
mento das curvas de temperatura e contagem de leucocitos. As 
funqoes renal, hepatica e gastrintestinal devem ser observadas 
de perto devido a grande probabilidade de disfun^ao multipla 
de orgaos. 

B. Manejo de li'quidos 

Devido ao aumento na permeabilidade capilar pulmonar na 
SDRA, o acumulo de edema pulmonar e provavel com qualquer 
elevac&o nas pressoes hidrostaticas pulmonares. Uma estrategia 
restritiva de liquidos resulta em mais dias sem ventilador e me- 
lhor oxigenacao em adultos com SDRA; contudo, isso nao foi 
demonstrado em crianqas. Apos uma crian^a ter sido reanimada 
adequadamente, e prudente reduzir o volume intravascular ao 
menor nivel que seja compativel com um DC adequado e um 
fornecimento apropriado de oxigenio aos tecidos. 

C. Suporte hemodinamico 

O suporte hemodinamico e dirigido a aumentar a perfusao e 
o fornecimento de oxigenio. Os pacientes devem receber repo- 
siqao adequada de volume usando solutes cristaloides ou co- 
loides para restaurar um volume circulante adequado; agentes 


inotropicos devem ser usados e adaptados para obter perfusao e 
fornecimento de oxigenio apropriado aos orgaos-alvo. 

Embora as transfusoes sanguineas sejam excelentes expan¬ 
sores de volume e aumentem a capacidade de transporte de 
oxigenio do sangue, elas nao sao isentas de risco de uma lesao 
pulmonar por aumento de volume ou relacionada a transfusao. 
Alem do mais, nao ha evidencia que suporte a transfusao acima 
de um nivel normal de hemoglobina e, em uma populaqao 
estavel, nao hipoxica mas criticamente doente, um limite de 
transfusao de 7 gr/dL e tao seguro quanto um limite de 9,5 gr/ 
dL. Ainda assim, e dificil extrapolar estes dados para pacientes 
com SDRA, choque persistente e hipoxia profunda, nos quais 
o fornecimento de oxigenio permanece comprometido. Nesta 
populacao, um limite de transfusao da hemoglobina menor 
do que 10 gr/dL pode ser considerado cuidadosamente para 
otimizar a perfusao enquanto aumenta o fornecimento de oxi¬ 
genio aos tecidos. 

D. Suporte ventilatorio 

Alem dos principios basicos do manejo do ventilador descritos 
mais adiante (ver seqao sobre Ajuste do suporte ventilatorio), o 
manejo ventilatorio atual da SDRA e dirigido a volta do recru- 
tamento de areas de colapso alveolar vertentes e a proteqao de 
areas nao colapsadas de hiperdistensao. O modo atual de venti- 
laqao usado (volume ou pressao) na SDRA provavelmente nao e 
importante. O grande estudo em adultos ARDSNet patrocinado 
pelo NIH observou uma acentuada reduqao da mortalidade 
(25%) e menos falencia de orgaos extrapulmonares quando foi 
empregada uma estrategia de pequeno volume corrente (6 mL/kg) 
e PEEP elevado, quando comparado com uma estrategia de 
maior volume corrente (12 mL/kg) e PEEP mais baixo. Nao esta 
claro que os achados especificos deste estudo se traduzem dire- 
tamente em uma populaqao pediatrica, embora muitos dos prin¬ 
cipios tenham sido aceitos. 

Como um Fi 02 maior do que 60% em 24 h pode causar dano 
adicional ao pulmao, a pressao media nas vias respiratorias 
(PMVA) deve ser aumentada para fornecer uma Pa 02 adequada 
(60-80 mmHg) com um Fic >2 de 60% ou menos. De um modo 
geral, isso pode ser realizado com aumentos na PEEP a cada 
15-30 minutos ate que seja atingida uma oxigenaqao adequada ou 
ate que um efeito colateral limitante da PEEP ocorra. A ventila- 
9 ao com altos niveis de PEEP ajuda a prevenir colapso de unida- 
des pulmonares edemaciadas. Niveis de PEEP de 12-14 cmH 2 0 
nao sao incomuns, e niveis de ate 20-25 cmH 2 0 tem sido usados 
com sucesso nestes pacientes. Antes de aumentar significativa- 
mente a PEEP, o medico deve otimizar as condi^oes, garantindo 
que o volume intravascular do paciente seja adequado, a sonda 
endotraqueal nao apresente vazamento e o paciente esteja bem 
sedado e paralisado. 

De acordo com os achados do estudo ARDSNet e com dados 
experimentais demonstrando lesao pulmonar induzida pelo 
ventilador com pressoes acima de 30 cmH 2 0, sugerimos que a 
pratica atual em pacientes pediatricos com SDRA deve consistir 
em ventilaqao com volumes correntes na faixa de 6-8 mL/kg, ou, 
pelo menos, com volumes correntes pequenos o suficiente para 
manter as pressoes alveolares abaixo de 30-35 cmH 2 0. Embora 
o ideal seja atingir uma Pao 2 adequada e uma Paco 2 normal, 
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em alguns pacientes com SDRA isso nem sempre e possivel. A 
tolerancia de Paco 2 mais altas (desde que o pH arterial esteja 
abaixo de 7,30) e Pao 2 mais baixa (60-80 mmHg) pode ser pre- 
ferivel a lesao induzida pelo oxigenio que resultaria do uso de 
um Fio 2 mais alto, grandes volumes correntes e maiores pressoes 
alveolares de pico. 

E. Outras terapias 

Ventila^ao oscilatoria de alta frequencia (VOAF) e uma tec- 
nica cada vez mais popular que tern sido usada com sucesso em 
pacientes pediatricos com SDRA. Quando usada como parte de 
uma estrategia de aumentos agressivos da PMVA para repetir o 
recrutamento de areas desinfladas do pulmao e prevenir a hiper- 
distensao ciclica e colapso, a VOAF e uma abordagem fisiologi- 
camente racional a essa doenqa. Nao se sabe se a VOAF fornece 
beneficios adicionais quando comparada com a estrategia de 
ventilaqao com pulmao aberto usando modos convencionais de 
ventilaqao. 

Posi^ao pronada e uma tecnica de alteraqao da posiqao do 
paciente no leito de supino para pronado, com o objetivo de 
permitir drenagem postural e melhorar a ventilaqao de unida- 
des pulmonares vertentes colapsadas. Esta tecnica frequente- 
mente melhora de forma drastica a oxigenaqao, particularmente 
em pacientes no inicio do curso da SDRA, embora a melhora 
na oxigenaqao nem sempre seja sustentada, necessitando alte- 
raqoes repetidas na posiqao para manter o efeito. A despeito 
desse efeito, estudos em adultos e crianqas nao mostraram ne- 
nhuma melhora na mortalidade ou na quantidade de dias de 
ventilador. 

Com base na capacidade do oxido nitrico inalado (iNO) de 
reduzir a pressao na arteria pulmonar e melhorar a compatibili- 
dade da ventilaqao com a perfusao sem produzir vasodilataqao 
sistemica, iNO tem sido proposto como uma terapia para SDRA 
com grave hipoxia refrataria. Varios estudos multicentricos re- 
centes com iNO no tratamento da SDRA, em adultos e em crian- 
qas, mostraram melhora aguda na oxigenatpao em subgrupos 
de pacientes, mas nenhuma melhora significativa na sobrevida 
global. Como resultado, iNO nao pode ser recomendado como 
terapia padrao para SDRA. 

A terapia de reposiqao de surfactante nao e um padrao de 
cuidados em crian 9 as com SDRA e os dados a respeito da sua 
eficacia permanecem confusos. Uma revisao sistematica dos 
estudos pediatricos realizada em 2007 sugere uma reduqao na 
mortalidade e na duraqao da ventilaqao com o uso de surfac¬ 
tante. Ha estudos em evoluqao avaliando as varias formulaqoes 
de surfactante. Nenhum estudo demonstrou claramente um 
beneficio compativel, e devido ao risco de volutrauma, hipo- 
tensao, hipoxia e ao seu custo, ela permanece uma terapia ex¬ 
perimental. 

O uso de corticosteroides para modular o componente in- 
flamatorio da SDRA permanece controverso, com muitos es¬ 
tudos conflitantes. Os estudos iniciais nao demonstraram que 
os glicocorticoides administrados em altas doses para curar ou 
prevenir SDRA tenham produzido qualquer beneficio na so¬ 
brevida e sugeriram um aumento nas infecqoes potencialmente 
fatais. Dados clinicos mais recentes sobre o tratamento prolon- 
gado da SDRA com corticosteroides em baixas doses mostraram 


melhora significativa na inflamatpao e na fisiologia pulmonar 
com um perfil favoravel de risco-beneficio. Um grande estudo 
multicentrico de metilprednisolona na fase tardia da SDRA 
(> 7 dias apos o inicio) em adultos nao mostrou diferenqa nas 
taxas de mortalidade comparada com placebo, mas um aumento 
no numero de dias sem uso de ventilador e sem choque durante 
os primeiros 28 dias, em associaqao com melhora na oxigenat^ao, 
na complacencia do sistema respiratorio e pressao arterial com 
menos dias de terapia com vasopressor. Comparado com pla¬ 
cebo, a metilprednisolona nao aumentou a taxa de complicaqoes 
infecciosas, mas estava associada a uma maior taxa de fraqueza 
neuromuscular. Alem disso, o inicio da terapia com esteroides, 
mais de duas semanas apos o inicio de SDRA, foi associado a 
um aumento no risco de morte. Um estudo multicentrico mais 
recente de tratamento precoce e prolongado (tres semanas em 
dose total; depois diminuiqao > duas semanas) com metilpredni¬ 
solona em baixas doses (1 mg/kg/dia) revelou que o tratamento 
com esteroides regulava de forma decrescente a inflamaqao sis¬ 
temica e estava associado a melhora significativa da disfunqao 
pulmonar e extrapulmao e com reduqao na duraqao da VM e 
permanencia na UTI. A literatura de adultos atual sugere que 
o uso de esteroides antes da SDRA nao a previne e, provavel- 
mente, aumenta a mortalidade, mas o seu uso apos a instalaqao 
da SDRA pode reduzir a mortalidade e a duraqao da ventilaqao. 
Nao ha estudos definidos realizados na populaifao pediatrica. 
Devido aos conflitos na literatura, o uso de corticosteroides na 
SDRA em crianqas e indefinido. 

A OECM tem sido usada em pacientes pediatricos com 
SDRA grave. Em estudos mais antigos, pacientes que receberam 
OECM tiveram melhores taxas de sobrevida do que os controles. 
A OECM nao foi estudada em comparaqao com as estrategias de 
ventilaqao convencional atuais. Alem disso, melhoras recentes 
no desfecho de pacientes pediatricos com SDRA em uso de te¬ 
rapias convencionais tornaram o papel da OECM menos claro, 
dificultando o termino de outros estudos prospectivos rando- 
mizados com OECM. No momento, a OECM permanece uma 
terapia de resgate viavel para pacientes com SDRA grave, nao 
responsiva a outras modalidades de tratamento. 

F. Acompanhamento 

As informaqoes a respeito do desfecho no longo prazo de pacien¬ 
tes pediatricos com SDRA permanecem limitadas. Um relato de 
10 crianqas acompanhadas por 1-4 anos apos SDRA grave mos¬ 
trou que tres ainda estavam sintomaticas e sete apresentavam 
hipoxemia em repouso. Ate que mais informaqoes estejam dis- 
poniveis, todos os pacientes com uma historia de SDRA necessi- 
tam de um acompanhamento cuidadoso da funqao pulmonar. 
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CUIDADOSINTENSIVOS 


VENTILACAO MECANICA 



FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 


► Compreender as indicates de ventilacao mecanica (VM) e 
seus objetivos. 

► Escolher os ajustes que melhor atingem esses objetivos 
com menor risco de complicacoes. 

► Avaliar constantemente o paciente e o equipamento para 
alteracoes no status. 

► A doenca pulmonar e um processo dinamico, de modo que 
o grau de suporte respiratorio tambem deve se-lo. 


Indicacoes e objetivos da ventilacao mecanica 

As indicacoes para instituicao de VM incluem vias respiratorias 
nao protegidas e/ou instaveis, acidose respiratoria hipercapneica, 
insuficiencia respiratoria hipoxica e intubacao para facilitar um 
procedimento invasivo. Os objetivos da VM sao facilitar a mo- 
vimentacao de gas para dentro e para fora dos pulmoes (ventila¬ 
cao) e melhorar a captacao de oxigenio para a corrente sanguinea 
(oxigenacao). Estes objetivos devem ser atingidos de uma forma 
que minimize tanto o trabalho respiratorio quando a lesao pul¬ 
monar pela pressao positiva. Assim, os principios prioritarios 
dessa estrategia de protecao pulmonar da VM sao recrutar de 
forma segura o pulmao subinflado, manter o volume pulmonar, 
minimizar a hiperdistensao fasica e reduzir a inflamacao pul¬ 
monar. Isso requer ajustes na regulacao do ventilador com uma 
compreensao do equilibrio entre a troca gasosa que e permissivel 
e aquela que e normal ou otima. 

Terminologia 

O entendimento da terminologia usada para operar os ventilado- 
res mecanicos e crucial para compreender como eles funcionam 
e como ajustar a regulagem. Embora muitos conceitos sejam si- 
milares entre diferentes fabricantes de ventiladores, a termino¬ 
logia para descrever os conceitos difere consideravelmente. As 
vezes, a mesma terminologia e usada por diferentes fabricantes 
para descrever conceitos diferentes. Portanto, a terminologia 
usada aqui pode diferir discretamente de marcas especificas de 
ventiladores ou de outras publicacoes. 

Variaveis de fase sao os parametros usados para controlar 
como a respiracao com pressao positiva e fornecida. Elas in¬ 
cluem o gatilho, que e a forma como as respiracoes sao iniciadas 
e pode ser controlado pelo paciente ou pelo ventilador; o ciclo, 
que controla como a fase inspiratoria e finalizada (tambem pode 
ser controlada pelo paciente ou pelo ventilador); e limites, que 
sao variaveis, cujas magnitudes sao restringidas durante a inspi- 
raqao (p. ex., pressao, fluxo ou volume corrente). O gatilho e uma 
valva que libera o fluxo de gas da maquina e pode ser regulado 
por pressao ou por fluxo. A maioria dos ventiladores novos usa 
gatilhos de fluxo porque eles sao mais sensiveis, especialmente 
em bebes e criancas menores. A maioria dos ventiladores cicla de 
acordo com um tempo inspiratorio determinado (tempo-I). 


As respiracoes sao classificadas como espontaneas ou manda- 
torias. Respiracoes espontaneas sao aquelas nas quais a inspiraqao 
e deflagrada e controlada pelo paciente, que regula o momento e 
a duracao da respiracao. Respiracoes mandatorias sao deflagra- 
das ou controladas, ou ambas, pelo ventilador, independente- 
mente da atividade do paciente. O ventilador tambem controla o 
momento e/ou o tamanho das respiracoes mandatorias. 

O padrao respiratorio pode ser ajustado para uma de tres 
configuracoes; alguns modos usam uma combinacao destas. A 
primeira e ventilacao mandatoria continua (VMC). Todas as res¬ 
piracoes sao mandatorias neste padrao e podem ser deflagradas 
por tempo ou pelo paciente e controladas por tempo ou por vo¬ 
lume. A segunda e chamada de ventilacao mandatoria intermi- 
tente (VMI). Nesta configuracao, as respiracoes mandatorias sao 
ajustadas da mesma forma que a VMC, mas sao acomodadas 
respiracoes espontaneas adicionais entre e durante as respira¬ 
coes mandatorias e que podem ser suportadas. A terceira forma 
e a ventilacao espontdnea continua (VEC). Todas as respiracoes 
nesta configuracao devem ser geradas espontaneamente, mas 
podem ser suportadas. 

Um modo do ventilador consiste em uma variavel especi- 
fica de controle/alvo (pressao ou volume), um padrao especifico 
de respiracao (VMC, VMI ou VEC), um conjunto especifico de 
variaveis de fase (gatilho, limite e ciclo) e, por fim, uma logica 
particular de controle para alterar as variaveis de fase automa- 
ticamente. 

Outras variaveis controlam a forma na qual esses modos 
funcionam. O inicio das respiracoes e a duracao da expiracao 
sao controladas pelo ajuste da frequencia respiratoria. O volume 
corrente (VC) nos modos de volume ou a pressao inspiratoria 
de pico (PIP) nos modos de pressao determinam a magnitude 
da respiracao. O tempo-I, ou o coeficiente inspiratorio-expira- 
torio, determina a duracao da inspiracao e quando permitir a 
expiracao. A velocidade de fluxo controla a velocidade com que 
a respiracao e fornecida e, frequentemente, e determinada pela 
combinacao do ajuste VC/PIP e tempo-I. Os novos ventiladores 
tem velocidades de fluxo ajustadas internamente programadas 
para fornecer o VC determinado com o menor PIP possivel. A 
pressao de distensao basal do pulmao e determinada pelo ajuste 
do PEEP. 

Ventilacao de volume versus pressao 

Nos modos de ventilacao por pressao, o fluxo aereo comeca no 
inicio do ciclo inspiratorio e continua ate que uma pressao pre- 
determinada seja atingida nas vias respiratorias. Entao, essa pres¬ 
sao das vias respiratorias e mantida ate que, ao final do tempo-I 
ajustado, a valva de expiracao do ventilador se abre e o gas sai 
para dentro da maquina. Como a pressao das vias respiratorias 
e a variavel de controle com esse modo de ventilacao, alteracoes 
na complacencia do sistema respiratorio irao levar a flutuacoes 
no VC real fornecido ao paciente. A vantagem da ventilacao di- 
recionada por pressao situa-se primariamente no fato de evitar 
pressoes elevadas nas vias respiratorias que podem causar lesao 
pulmonar por hiperdistensao ou barotrauma, particularmente 
em pacientes com parenquima pulmonar fragil, como bebes 
prematuros. A principal desvantagem da ventilacao controlada 
por pressao e a possibilidade de fornecer volumes correntes 
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inadequados ou excessivos durante periodos de alteraqao na 
complacencia pulmonar. Contudo, muitos ventiladores novos 
tem alarmes ajustaveis para quando o VC esta fora da faixa acei- 
tavel e/ou pode, realmente, limitar o volume de gas fornecido. 

A ventilacao controlada por volume e o modo mais usado de 
VM na maioria das UTIs pediatricas. A ventilacao por volume 
fornece um VC predeterminado. Alteraqoes na complacencia 
pulmonar irao levar a flutuaqoes na pressao das vias respiratorias 
gerada pelo VC. A principal vantagem da ventilacao por volume 
e um fornecimento mais confiavel do VC desejavel e, assim, um 
melhor controle da ventilacao. Um fornecimento mais confia¬ 
vel do VC tambem pode ajudar a prevenir atelectasia causada 
por hipoventilaqao. As desvantagens da ventilacao por volume 
incluem risco de barotrauma por pressoes excessivas nas vias 
respiratorias e dificuldade de superar vazamentos no circuito 
do ventilador. Contudo, os novos ventiladores permitem uma 
velocidade de fluxo ajustavel para minimizar os picos de pres¬ 
sao fornecidos durante as respiracoes controladas por volume e 
que finalizarao a inspira^ao se a pressao inspiratoria exceder o 
limite pre-ajustado. Os antigos ventiladores de volume tambem 
sofriam de uma ausencia de fluxo gasoso continuo pelo circuito, 
aumentando, assim, o trabalho respiratorio dos pacientes nas 
respiracoes espontaneas. As maquinas mais modernas fornecem 
um fluxo continuo pelo circuito e tem um melhor mecanismo de 
gatilho para fornecer respiracoes em sincronia com as demandas 
do paciente. 

Modos de ventilacao mecanica 

Os ventiladores mais modernos podem fornecer uma respira- 
Cao controlada por pressao ou uma respiracpao controlada por 
volume de varias maneiras. Os modos de controle fornecem res¬ 
piracoes em um padrao VMC. Nos modos estritos controlados 
por pressao ou controlados por volume, todas as respiracoes sao 
iniciadas pelo ventilador, e os esfor^os respiratorios do paciente 
sao ignorados. No controle assistido , as respiracoes sao forneci- 
das no padrao VMI com as respiracoes mandatorias fornecidas 
independentemente do esforqo do paciente. Contudo, o paciente 
pode iniciar respiracoes completas suportadas pelo ventilador a 
cada esforqo respiratorio que atenda as necessidades ajustadas 
para deflagragao. As respiracoes sao entao sincronizadas com 
os esforqos do paciente, para melhorar o conforto do paciente 
que esta respirando espontaneamente, mas todas as respiracoes 
sao da mesma magnitude. A ventilacao mandatoria intermitente 
sincronizada e um modo que fornece respiracoes em um padrao 
VMI no qual o ventilador permite uma janela de tempo em torno 
de cada respiraqao mandatoria para permitir que o paciente faqa 
um esfor^o inspiratorio. Estas respiracoes sao sincronizadas com 
os esfor^os do paciente, mas se o paciente nao fizer um esforqo 
respiratorio adequado, o ventilador ira fornecer uma respiraqao 
mandatoria ao final da janela de tempo. Nesse modo, a janela 
para uma respira^ao sincronizada do ventilador e determinada 
em parte pela frequencia ajustada no ventilador, que nao ira 
fornecer mais de uma respiraqao em cada janela a despeito do 
paciente gerar um esforqo respiratorio extra. Na ventilacao com 
suporte de pressao, e usado um padrao VEC, e o proprio esforqo 
do paciente e assistido pelo fornecimento de um fluxo de gas para 
atingir uma determinada pressao de pico das vias respiratorias. 


Esse modo de ventilacao permite que o paciente determine a 
frequencia e o tempo-I das respiracoes, melhorando, assim, o 
conforto dele e reduzindo o trabalho respiratorio. Talvez o modo 
mais comum de ventilacao na UTI pediatrica seja a ventilacao 
mandatoria intermitente sincronizada com suporte de pressao , 
um modo misto que permite respiracoes com suporte de pressao 
entre as respiracoes sincronizadas da maquina. 

Ajuste do ventilador 

Ao iniciar a VM, o medico ira variar os parametros de acordo 
com o modo de ventilacao selecionado. Os modos de ventilacao 
que visam ao volume geralmente requerem o ajuste do VC, o 
tempo-I, a frequencia e o nivel de PEEP. Um volume corrente 
inicial tipico e de 8-10 mL/kg, desde que o volume nao cause 
pressoes excessivas nas vias respiratorias. O VC inicial para 
pacientes com SDRA esta mais perto de 6 mL/kg. O tempo-I e 
ajustado tipicamente em 1 segundo ou 33% do ciclo respiratorio, 
o que for mais curto. A frequencia pode ser ajustada para o con¬ 
forto do paciente e medida da hemogasometria, mas geralmente 
os pacientes iniciando a VM requerem suporte total pelo menos 
inicialmente com uma frequencia de 20-30 resp/min. 

A ventilacao que visa a pressao e ajustada de modo simi¬ 
lar, embora a suficiencia da pressao inspiratoria em prover um 
VC adequado seja avaliada pela observacao da elevacao do 
torax do paciente e medindo o VC que retorna. Tipicamente, 
os pacientes sem doempa respiratoria necessitam de pressoes de 
15-20 cmHjO, e os pacientes com doempa respiratoria necessi¬ 
tam inicialmente 20-30 cmH 2 0 de pressao para fornecer uma 
ventilacao adequada. O nivel de PEEP e o principal ajuste final 
necessario para iniciar a VM. Todos os ventiladores mecanicos 
abrem seus compartimentos inspiratorios ao final da inspiracao, 
permitindo a liberacao de gas ate que a pressao predeterminada 
seja atingida; esse e o valor da PEEP. Conceitualmente, os niveis 
de PEEP previnem o colapso de unidades abertas durante a infla- 
qao pulmonar. Durante a ventilacao de pulmoes normals, a PEEP 
fisiologica esta na faixa de 2-4 cmH 2 0 de pressao. Essa pressao 
ajuda a prevenir o colapso expiratorio final de unidades pulmo- 
nares abertas, evitando, assim, atelectasia e shunts. Em condicoes 
patologicas, como edema pulmonar, pneumonia ou SDRA, uma 
PEEP maior pode aumentar a capacidade funcional residual do 
paciente, ajudar a manter abertos alveolos previamente colap- 
sados, aumentar a PMVA e melhorar a oxigenacao. Niveis ele- 
vados de PEEP, embora frequentemente valiosos para melhorar 
a oxigenacao, tambem podem causar aprisionamento de gas e 
retencao de C0 2 , barotrauma com resultante vazamento de ar, 
diminuicao do retorno venoso central com resultante declinio 
no DC e aumento da pressao intracraniana (PIC). De um modo 
geral, a PEEP deve ser ajustada em 3-5 cmH 2 0 inicialmente e 
titulada para cima para manter uma oxigenacao adequada com 
uma fracao de oxigenio inspirado aceitavel (Fio 2 ) enquanto se 
observa de perto a ocorrencia de efeitos adversos. 

Monitoracao do paciente ventilado 

Pacientes ventilados devem ser monitorados cuidadosamente 
para a frequencia e a atividade respiratoria, movimentacao da 
parede toracica e qualidade dos sons respiratorios. A oxigenacao 
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deve ser medida por gasometria arterial ou oximetria de pulso 
continua. A ventila^ao deve ser avaliada pela analise dos gases 
arteriais ou por meios nao invasivos, como a monitora^ao 
transcutanea ou amostra de ETC0 2 . As medidas de P0 2 ou 
PC0 2 transcutaneo sao mais liteis em pacientes mais jovens que 
tem boa perfusao cutanea, mas se tornam mais problematicas 
em pacientes pouco perfundidos ou obesos. A monitora^o de 
ETC0 2 e feita pela colocaqao de uma interface de amostra ga- 
sometrica na sonda endotraqueal com analise do C0 2 no gas 
expirado. Esta tecnica e mais valiosa em pacientes com grandes 
volumes correntes, menor frequencia respiratoria e sem vaza- 
mentos em torno da sonda endotraqueal. Na pratica, os valores 
de ETC0 2 podem diferir significativamente (em geral, meno- 
res) dos valores da Paco 2 medidos e assim sao mais liteis para o 
acompanhamento de flutua^oes relativas na ventilaifao; a moni- 
tora 9 ao frequente, preferivelmente continua, da PVC e pressao 
arterial sistemica tambem e necessaria em pacientes recebendo 
oxigenio com PEEP elevada devido ao risco de efeitos adversos 
cardiovasculares. 

Ajuste do suporte ventilatorio 

A VM pode ajudar na ventilaqao (PC0 2 ) e na oxigena 9 ao (P0 2 ). 
A ventila 9 ao esta mais associada ao volume minuto fornecido, ou 
o VC multiplicado pela frequencia respiratoria. Valores anormais 
da PC0 2 podem ser abordados mais eficazmente por altera 9 oes 
na frequencia respiratoria ou no VC. A frequencia respiratoria 
ou VC aumentados devem aumentar o volume minuto e, assim, 
reduzir os niveis de PC0 2 ; reduqoes na frequencia respiratoria 
ou no VC devem agir de forma inversa. Em algumas circunstan- 
cias, ajustes adicionais podem ser necessarios. Por exemplo, em 
pacientes com doenqa caracterizada por extenso colapso alveo¬ 
lar, o aumento da PEEP pode melhorar a ventila 9 ao por ajudar 
a manter abertas unidades pulmonares previamente colapsadas. 
Do mesmo modo, em pacientes com doen 9 a caracterizada por 
obstru 9 ao significativa das vias respiratorias, redu 9 oes na fre¬ 
quencia respiratoria podem permitir mais tempo para expiraqao 
e melhorar a ventilaqao a despeito da aparente redu 9 ao no vo¬ 
lume minuto fornecido. 

As variaveis mais associadas a oxigena 9 ao sao a concentraqao 
de oxigenio inspirado e a PMVA durante o ciclo respiratorio. 
Aumentos na concentra 9 ao de oxigenio inspirado geralmente 
irao aumentar a oxigena 9 ao arterial, a nao ser que shunts direi- 
ta-esquerda intracardiacos ou intrapulmonares sejam um com- 
ponente significativo da doen 9 a do paciente. Concentraqoes de 
oxigenio inspirado acima de 60-65%, contudo, podem levar a 
lesao pulmonar hiperoxica. Pacientes com insuficiencia respi¬ 
ratoria hipoxemica que necessitam de niveis iguais ou maiores 
de oxigenio para manter satura 9 oes arteriais adequadas devem 
ter a hipoxemia abordada por aumentos na PMVA para recrutar 
unidades pulmonares subinfladas. 

A PMVA e afetada por PEEP, PIP e tempo-I. Aumentos em 
qualquer um desses fatores irao aumentar a PMVA e melhorar 
a oxigenaqao arterial. £ importante ter em mente, contudo, que 
aumentos na PMVA tambem podem levar a reduqoes no DC, 
primariamente por transmissao da pressao a caixa toracica, re- 
duzindo, assim, o retorno venoso ao coraqao. Nesta circunstan- 
cia, a eleva 9 ao da PMVA pode aumentar a oxigena 9 ao arterial, 


mas compromete o fornecimento de oxigenio aos tecidos. Em 
pacientes com insuficiencia respiratoria hipoxemica grave, essa 
troca enfatiza a necessidade de uma monitoraqao cuidadosa por 
pessoal experiente. 

Manejo do paciente ventilado 

Pacientes em uso de VM necessitam de cuidados de suporte 
meticulosos. Como a VM frequentemente e assustadora e des- 
confortavel para os pacientes, levando a dissincronia com o ven- 
tilador e comprometimento da ventilaqao e da oxigena 9 ao, deve 
ser dada atenqao especial para otimizar o conforto e reduzir a 
ansiedade. Tipicamente, sedativos ansioliticos sao administra- 
dos em doses intermitentes de benzodiazepinicos, com ou sem 
opioides. Alguns pacientes respondem melhor ao estado estavel 
de seda 9 ao fornecido por infusao continua destes agentes, em- 
bora a hiperseda 9 ao dos pacientes ventilados possa levar a uma 
maior dura 9 ao da ventila 9 ao, dificuldade de desmame do venti- 
lador e outras complica 9 oes. O uso de avaliaqao padronizada do 
nivel de sedaqao e benefico, devendo ser usado o menor nivel de 
seda 9 ao necessario para manter o controle da sonda endotra¬ 
queal e permitir trocas gasosas adequadas. 

Em um paciente com doen 9 a respiratoria grave, mesmo pe- 
quenos movimentos do paciente podem comprometer a ven- 
tilaqao e a oxigena 9 ao. Nestes casos, a paralisia muscular pode 
facilitar a oxigena 9 ao e a ventilaqao. Agentes bloqueadores neu- 
romusculares nao despolarizantes sao usados mais comumente 
com esse objetivo, administrados em doses intermitentes ou em 
infusao continua. Quando os relaxantes musculares sao admi¬ 
nistrados, deve-se ter um cuidado adicional para garantir que 
os niveis de seda 9 ao sejam adequados, uma vez que muitos dos 
sinais usuais de desconforto do paciente sao mascarados pelos 
agentes paralisantes. 

£ importante fornecer nutriqao adequada a pacientes em 
ventila 9 ao mecanica. Estes pacientes frequentemente podem ser 
alimentados por via enteral com o uso de sondas nasogastricas 
de alimenta 9 ao. Contudo, a aspiraqao de refluxo levando a pneu¬ 
monia associada ao ventilador pode ser uma preocupa 9 ao. Em 
pacientes nos quais o refluxo ou vomitos sao uma preocupaqao, 
a alimenta 9 ao transpilorica ou a nutr^ao parenteral devem ser 
consideradas. 

Os riscos de pneumonia associada ao ventilador e outras 
complica 9 oes da VM podem ser reduzidos por uma higiene 
adequada das maos, eleva 9 ao da cabeceira da cama a 30° para 
evitar o refluxo, movimenta 9 ao frequente do paciente, profilaxia 
da ulcera de estresse, cuidados adequados da cavidade oral e dos 
olhos, uso de circuito fechado de sucqao em todos os pacientes 
ventilados, evitando a quebra de sistemas de sucqao fechados, e 
avalia 9 ao diaria da capacidade de extubaqao. 

Solucao de problemas 

A soluqao de problemas em pacientes ventilados mecanicamente 
deve seguir o ABC basico da reanima 9 ao. As vias respiratorias 
vem primeiro. Avaliar se a sonda endotraqueal ainda esta na 
posi 9 ao (pode ser necessario uma laringoscopia direta [DL]/ 
ETC0 2 para confirmar). Determinar se o paciente esta na po- 
si 9 ao correta (pode ser necessaria raio X de torax). A respiraqao 
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vem a seguir. Verificar se ha uma movimenta^ao adequada do 
torax, sons respiratorios presentes e iguais e qualquer alteraijao 
no exame flsico que sugira atelectasia, broncospasmo, pneumo- 
torax (considerar a toracocentese por agulha) ou pneumonia. A 
seguir, estabelecer se a deterioracao hemodinamica pode estar 
sustentando o comprometimento respiratorio agudo (choque 
ou sepse). Se o problema nao for determinado prontamente, re- 
tirar o paciente do ventilador e come^ar a ventilar com ambu 
enquanto o ventilador e avaliado quanto a sua funcionalidade. 
Ventilar o paciente tambem pode determinar se a raiz do pro¬ 
blema esta no paciente, ajudando a determinar o proximo ajuste 
do ventilador. 

Ventilacao oscilatoria de alta frequencia 

A VOAF e um modo alternative de VM no qual o ventilador 
fornece volumes correntes muito pequenos e muito rapidos. As 
frequences respiratorias usadas na ventilacao oscilatoria va¬ 
riant, tipicamente, de 5-10 Hz (300-600 resp/minuto) na maioria 
dos pacientes de UTIs pediatricas. Esse modo de ventilacao tern 
sido usado com sucesso em recem-nascidos, pacientes pedia- 
tricos maiores e em adultos; e para doencas tao diversas quanto 
pneumonia, contusao pulmonar, SDRA e asma. A VOAF esta 
sendo usada cada vez mais como terapia nas doencas pulmo- 
nares difusas graves, como a SDRA, que requerem uma elevada 
PMVA para manter a expansao pulmonar e a oxigenaqao. A 
vantagem da VOAF e que niveis elevados de PMVA podem ser 
obtidos sem elevadas pressoes inspiratorias de pico ou grandes 
volumes correntes que distendem excessivamente algumas uni- 
dades pulmonares e, assim, teoricamente, protegem os pulmoes 
de lesao pulmonar induzida pelo ventilador. As desvantagens 
da VOAF incluem uma mi tolerancia pelos pacientes que nao 
estao profundamente sedados ou paralisados, o risco de com¬ 
prometimento cardiovascular devido a elevada PMVA e o risco 
de barotrauma em pacientes com doenca pulmonar heterogenea. 
Embora a VOAF possa, claramente, ser util em pacientes sele- 
cionados, permanece incerto se a VOAF fornece um beneficio 
quando comparada com os modos convencionais de ventilacao 
usados cuidadosamente. 

Ventilacao nao invasiva com pressao positiva 

A ventilacao nao invasiva se refere a administraqao de suporte 
ventilatorio sem usar uma via respiratoria artificial invasiva 
(sonda endotraqueal ou canula de traqueostomia). O uso de 
ventilacao nao invasiva esta se tornando uma ferramenta in¬ 
tegral no manejo da insuficiencia respiratoria aguda e cronica. 
A ventilacao nao invasiva e usada para evitar a ventilacao 
invasiva em casos leves de insuficiencia respiratoria e como 
uma ponte para a extubaqao em pacientes ventilados meca- 
nicamente. O suporte ventilatorio pode ser obtido por meio 
de uma variedade de interfaces (equipamento oral ou mascara 
nasal, facial ou capacete), usando uma variedade de modos de 
ventilacao, incluindo pressao positiva continua das vias respi¬ 
ratorias (CPAP), pressao positiva de dois niveis das vias respi¬ 
ratorias (BiPAP), ventilacao por volume e suporte de pressao. 
Os ventiladores dedicados a ventilacao nao invasiva (VNI) ou 
aqueles capazes de fornecer suporte por sonda endotraqueal ou 


mascara podem ser usados. A maioria dos modelos atuais in¬ 
corpora misturadores de oxigenio para o fornecimento preciso 
da fraqao de oxigenio inspirado (Fio 2 ). 

A aplicaqao bem-sucedida de ventilacao nao invasiva requer 
uma avaliaqao cuidadosa para determinar se o paciente e candi¬ 
date a ela. Pacientes em coma, parada respiratoria ou qualquer 
condiqao que requeira intubaqao imediata nao sao candidates a 
ventilacao nao invasiva. As condiqoes que podem se beneficiar 
de ventilacao nao invasiva no curto prazo podem incluir edema 
pulmonar cardiogenico leve com a instalaqao de tratamento, 
uma ponte para a transiqao de retirada da VM, asma, insuficien¬ 
cia respiratoria neuromuscular e pneumonia leve. 

Os objetivos da ventilacao nao invasiva sao similares aos da 
VM. BiPAP e CPAP sao os modos mais usados de ventilacao nao 
invasiva. Os ajustes iniciais de BiPAP se concentram em obter 
volumes correntes adequados, em geral na faixa de 5-7 mL/kg. 
Os ajustes iniciais para a pressao inspiratoria positiva nas vias 
respiratorias (IPAP) sao 10-12 cmH 2 0 e 6 cmH 2 0 para a pressao 
expiratoria positiva de vias respiratorias (EPAP). Suporte adicio- 
nal e fornecido para reduzir a frequencia respiratoria para uma 
faixa mais confortavel para o paciente. O oxigenio e ajustado com 
base na oximetria de pulso para atingir oxigenacao adequada. As 
medidas seriadas de AGA sao essenciais para monitorar a res- 
posta a terapia e orientar ajustes adicionais do ventilador. 

Girard TD, Bernard GR: Mechanical ventilation in ARDS: A sta- 
teof-the-art review. Chest 2007 Mar;131(3):921-929 [PMID: 
17356115], 

Haitsma JJ: Physiology of mechanical ventilation. Crit Care Clin 
2007 Apr;23(2):l 17-134, vii [PMID: 17368160]. 

Kissoon N, Rimensberger PC, Bohn D: Ventilation strategies and 
adjunctive therapy in severe lung disease. Pediatr Clin North Am 
2008;55(3):709-733, xii. [PMID: 18501762], 

Mesiano G, Davis GM: Ventilatory strategies in the neonatal and pe¬ 
diatric intensive care units. Paediatr Respir Rev 2008;9(4):281- 
288; quiz 288-289 [Epub 2008 Nov 6] [PMID: 19026369], 


ASMA (COM RISCO A VIDA) 



FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 


► 0 estado asmatico e uma obstrucao reversivel das pe- 
quenas vias respiratorias, que e refratario aos agentes 
simpaticomimeticos e anti-inflamatorios e que, sem uma 
intervencao imediata e agressiva, pode progredir para in¬ 
suficiencia respiratoria. 

► Dispneia em repouso que interfere com a capacidade de 
falar. 

► A ausencia de sibilos pode ser enganadora, porque, para 
produzir sibilos, o paciente precisar inalar ar suficiente. 

► Fluxo expiratorio de pico < 25% do previsto ou do melhor 
do paciente. 

► Pacientes com desconforto respiratorio grave, sinais de 
exaustao, alteracoes na conscience, Paco 2 elevada ou aci- 
dose devem ser admitidos em UTI. 






^HZMGHilEM cuidados intensivos 


Patogenese 

A asma com risco a vida e causada por broncospasmo grave, 
secreqao excessiva de muco, inflamaqao e edema das vias respira¬ 
torias (ver Capitulo 36). A reversao destes mecanismos e a chave 
de um tratamento bem-sucedido. As diferenqas na anatomia e na 
fisiologia dos pulmoes de bebes e crianqas os colocam em maior 
risco de insuficiencia respiratoria. Essas diferenqas incluem 
maior resistencia das vias respiratorias perifericas, menos canais 
colaterais de ventilaqao, maior extensao dos musculos lisos das 
vias respiratorias para as vias respiratorias perifericas, menor ca- 
pacidade retratil e desvantagem mecanica do diafragma. 

► Prevencao 

O tratamento precoce e a melhor estrategia de manejo das exa- 
cerbaqoes da asma aguda. Pacientes que tem um alto risco de 
morte relacionada a asma necessitam de atenqao especial, par- 
ticularmente educaqao, monitoraqao e cuidados intensivos. Tais 
pacientes devem ser aconselhados a buscar cuidados medicos 
logo no inicio de uma exacerbaqao e orientados sobre a disponi- 
bilidade de serviqos de socorro. 

Achados ch'nicos principals 

A. Sinais e sintomas 

1. Gerais — O nivel de consciencia e o trabalho respiratorio 
devem ser avaliados. Pacientes com desconforto respiratorio 
grave, sinais de exaustao e alteraqoes na consciencia devem ser 
admitidos em UTI pediatrica. Dispneia em repouso que interfere 
com a conversaqao e um sinal de exacerbaqao grave. A incapa- 
cidade de falar e considerada uma situaqao com risco de morte. 
A oximetria de pulso deve ser realizada na apresentaqao. Satu¬ 
rates menores do que 90% em ar ambiente indicam obstruqao 
grave das vias respiratorias, especialmente em bebes. 

2. Respiratorios — Os pacientes em geral estao taquipneicos 
e podem ter dificuldade de falar. O uso de musculos acessorios 
(esterocleidomastode) se correlaciona bem com um volume 
expiratorio forqado em 1 segundo e velocidade de fluxo expi¬ 
ratorio de pico menor do que 50% dos valores normals previs- 
tos. Sibilos inspiratorios e expiratorios, respiraqao paradoxal, 
cianose e frequencia respiratoria de mais de 60 sao sinais im- 
portantes de desconforto grave. Deve-se dar atenqao particular 
ao grau de aeraqao. Tipicamente, e observada sibilancia; con- 
tudo, a ausencia de sibilos pode ser enganadora, porque, para 
produzir sibilos, e necessario que o paciente inspire uma certa 
quantidade de ar. 

3. Cardiovasculares — Os pacientes frequentemente sao taqui- 
cardicos devido a estresse, desidrataqao e terapia (3-agonista. Um 
pulso paradoxal de mais de 22 mmHg tem sido correlacionado 
com niveis elevados de Paco 2 . A pressao diastolica pode ser 
baixa secundaria a desidrataqao e ao uso de (3-agonistas. Pres- 
soes diastolicas menores do que 40 mmHg em conjunto com 
taquicardia extrema podem comprometer o enchimento das ar- 
terias coronarias e predispor a isquemia cardiaca, especialmente 
em adolescentes. 


4. Neurologicos — Agitaqao, torpor e/ou confusao sao sinais de 
niveis elevados de Paco 2 e podem significar insuficiencia respi¬ 
ratoria iminente. Do mesmo modo, respiraqoes arfantes ou ap- 
neia franca sao indicates de intubaqao. 

B. Achados laboratoriais 

1. Gases sangui'neos — Os pacientes tem, com frequencia, ven- 
tilaqao minuto aumentada e espera-se que tenham Paco 2 menor 
do que 40 mmHg. Niveis maiores significam acidose respiratoria 
e sugerem possivel insuficiencia respiratoria. Niveis venosos de 
PC0 2 acima de 45 mmHg podem servir como um teste de tria- 
gem, mas nao substituem a avaliaqao dos gases arteriais da funqao 
respiratoria. A existencia de acidose metabolica pode ser devida 
a desidrataqao relativa, ao DC inadequado ou a infecqao subja- 
cente, e e provavel aumento da frequencia respiratoria e risco 
de maior aprisionamento de ar. Hipoxemia (Pao 2 < 60 mmHg) 
em ar ambiente pode ser um sinal de insuficiencia respiratoria 
iminente ou incompatibilidade ventilaqao/perfusao significa- 
tiva causada por pneumonia ou atelectasia. A incompatibilidade 
ventilaqao/perfusao tambem pode ser exacerbada pela terapia 
p-agonista devido aos efeitos sobre as vias respiratorias e o mus¬ 
culo liso vascular. 

2. Qui'rnica — A monitoraqao dos eletrolitos sericos pode re¬ 
velar diminuiqao do potassio, magnesio e/ou fosfato sericos, es¬ 
pecialmente em pacientes com uso prolongado de agonistas p. 
Acidose metabolica tambem pode ser revelada. 

3. Hemograma cornpleto — Esse exame nao e solicitado de 
rotina. Leucocitose e comum na exacerbaqao de asma, e o trata¬ 
mento com corticosteroides produz liberaqao de polimorfonu- 
cleares dentro de algumas horas da administraqao, o que pode 
dificultar a interpretaqao. Contudo, em um paciente com asma 
com sinais de infecqao, uma contagem de leucocitos persisten- 
temente elevada ou um desvio para a esquerda fornecem dados 
uteis para orientar a terapeutica. 

C. Exames por imagem 

Os raios X de torax nao sao recomendados nas exacerbaqoes de 
rotina, mas devem ser obtidos na exacerbaqao grave para ava- 
liar a presenqa de bronquiolite, pneumonia, corpo estranho ou 
massa toracica (em pacientes sem historia previa de asma). 

D. Exames especiais 

O uso do volume expiratorio for^ado em 1 segundo (VEF1) ou 
fluxo expiratorio de pico (FEP) e recomendado em situaqoes de 
cuidados de urgencia ou emergencia com valores menores do 
que 40% do previsto, indicando exacerbaqao grave, e menos de 
25% do previsto, indicando parada respiratoria iminente. Con¬ 
tudo, medidas repetidas da funqao pulmonar nas exacerbaqoes 
muito graves tem valor limitado. 

Os eletrocardiogramas nao sao recomendados de rotina, mas 
podem estar indicados para excluir isquemia cardiaca, especial¬ 
mente em pacientes com doenqa cardiaca conhecida, taquicar¬ 
dia extrema e pressao arterial diastolica baixa, ou alteraqao do 
estado mental. 
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Oiagnostico diferencial 

Em pacientes sem historia previa de asma, deve-se pensar em 
outros diagnosticos, como aspiraqao de corpo estranho, insufici¬ 
encia cardiaca congestiva, infecqoes pulmonares, especialmente 
bronquiolite, ou massa mediastinal. O raio X de torax e util para 
identificar essas condiqoes. Uma incidencia toracica em expira- 
qao e particularmente util na identificaqao de corpo estranho. A 
disfunqao das pregas vocais tambem pode simular a exacerbaqao 
grave de asma. A laringoscopia pode ser indicada para excluir 
essa condiqao. 

Complicacoes 

Pneumotorax e pneumomediastino nao sao complicates raras 
das exacerbaqoes graves de asma e podem ocorrer em pacientes 
nao intubados. A parada cardiopulmonar e um risco significa¬ 
tive nas exacerbates graves. O tratamento imediato da asma 
grave e necessario para evitar essa complicate fatal. 

Tratamento 

Grande parte da morbidade associada ao tratamento da asma 
grave esta relacionada a complicates da VM em pacientes com 
grave obstruqao ao fluxo de ar. Como resultado, o objetivo do 
tratamento inicial de pacientes com estado de mal asmatico com 
risco a vida e melhorar a capacidade ventilatoria sem recorrer 
ao uso de intubaqao e VM. As terapias clinicas descritas a se- 
guir devem ser feitas rapidamente e de forma agressiva, com o 
objetivo de reverter o broncospasmo antes que a insuficiencia 
respiratoria necessite de ventilaqao invasiva. A monitoraqao cui- 
dadosa das trocas gasosas, do estado cardiovascular e do estado 
mental sao cruciais para avaliar a resposta a terapia e determina 
as intervenqoes apropriadas. 

A. Terapia inicial 

Devido a uma ventilaqao minuto inadequada e a incompatibi- 
lidade V/Q, pacientes com asma grave sao, quase sempre, hi- 
poxemicos e devem receber oxigenio suplementar umidificado 
imediatamente para manter saturates acima de 90%. 

A administrate repetitiva ou continua de um agonista (3 2 se- 
letivo de curta agao e o meio mais eficaz de reverter a obstru- 
qao ao fluxo de ar. O tratamento com agentes como o albuterol 
permanece a terapia de primeira linha para estes pacientes. Se o 
paciente esta em sofrimento intenso e tem um fluxo inspiratorio 
insatisfatorio, o que impede um fornecimento adequado de me¬ 
dicares aerossolizadas, a injeqao subcutanea de epinefrina ou 
terbutalina pode ser considerada. A frequencia de administrate 
de agonistas |3 2 varia de acordo com a gravidade dos sintomas do 
paciente e com a ocorrencia de efeitos colaterais adversos. O al¬ 
buterol nebulizado pode ser administrado de forma intermitente 
em uma dose de 0,1 mg/kg por nebuliza^ao ate 5,0 mg, ou pode 
ser administrado de forma continua em uma dose de 0,5 mg/kg/h 
ate um maximo de 20 mg/h, em geral sem efeitos colaterais gra¬ 
ves. Os p-agonistas IV devem ser considerados em pacientes com 
broncospasmo grave que nao respondem aos broncodilatadores 
inalados. O agente mais usado nos EUA e a terbutalina — um 


agonista P2 relativamente especifico — que pode ser dado em 
uma dose em bolo ou em infusao continua. Devido a sua rela- 
tiva especificidade pelos receptores P 2 , a terbutalina tem menos 
efeitos colaterais cardiacos do que os p-agonistas disponiveis 
anteriormente, como o isoproterenol. A terbutalina e dada em 
bolo ou dose de ataque de 10 meg/kg, seguida de uma infusao 
continua de 0,5-5 meg/kg/min. A frequencia cardiaca e a pressao 
arterial devem ser monitoradas cuidadosamente, porque a taqui- 
cardia excessiva e a ectopia excessiva podem ocorrer em pacien¬ 
tes em uso de terapia P 2 -agonista inalada ou IV. De um modo 
geral, pacientes em uso de terapia IV devem ter linhas arteriais 
permanentes para monitoraqao continua da pressao arterial e 
dos gases sanguineos. 

A administrado imediata de corticosteroides sistemicos e 
critica para o manejo precoce do estado de mal asmatico com 
risco de morte. Embora, em geral, os corticosteroides sistemicos 
orais sejam recomendados, deve-se considerar a administraqao 
de corticosteroides IV em pacientes graves devido a frequente 
intolerancia as medicares administradas por via enteral. Geral- 
mente e prescrita uma dose de 2 mg/kg/dia de metilprednisolona 
em situates criticas. 

A hidrataqao agressiva geralmente nao e recomendada em 
crianqas maiores e em adultos, mas pode estar indicada em al- 
guns bebes e crianqas menores que podem ficar desidratados 
pelo aumento da frequencia respiratoria e diminuiqao da ingesta 
oral. Nestes pacientes, os clinicos devem fazer uma avaliaqao do 
estado de liquidos e fornecer as correqoes apropriadas. Os efeitos 
hemodinamicos da terapia (3 2 -agonista de alta dose (dilataqao 
periferica, hipotensao diastolica) podem requerer alguma repo- 
siqao de liquidos, para manter o DC e evitar acidose metabolica. 

Em geral, os antibioticos nao sao recomendados para o tra¬ 
tamento do mal asmatico, a nao ser que haja suspeita ou seja 
identificada uma infeeqao associada. 

B. Terapias adjuntivas 

Nas exacerbaqoes graves nao responsivas aos tratamentos ini- 
ciais citados, os tratamentos adjuntivos podem ser considerados 
para evitar intubaqao. Embora dois estudos clinicos controlados 
nao tenham detectado um beneficio significativo na adiqao do 
brometo de ipratropio ao tratamento apos a hospitalizaqao por 
asma aguda grave, a administraqao dessa medicaqao para evitar 
a intubaqao e uma intervenqao razoavel dado o seu baixo perfil 
de efeitos colaterais. 

Considerar o uso de sulfato de magnesio IV em pacientes com 
exacerbaqoes com risco a vida e naqueles pacientes cujas exacer- 
baqoes permanecem na classifica^ao de grave 1 hora apos terapia 
convencional intensiva. O sulfato de magnesio e considerado um 
broncodilatador eficaz em adultos com estado de mal asmatico 
grave quando administrado em conjunto com corticosteroide 
e agonistas (3 2 e pode ser considerado em pacientes com risco 
de piora da insuficiencia respiratoria. O mecanismo de aqao do 
magnesio nao e claro, mas a sua propriedade de relaxamento 
do musculo liso provavelmente e causada por interferencia com 
o fluxo de calcio para dentro das celulas de musculo liso bron- 
quico. O sulfato de magnesio e dado IV em doses de 25-50 mg/kg 
por dose. Embora em geral seja bem tolerado, hipotensao e rubor 
sao efeitos colaterais. 
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Tambem se deve considerar a administrate e a nebulizaijao 
com albuterol em meio heliox em pacientes com exacerbates 
com risco de morte e naqueles cujas exacerbates permanecem 
na classificaqao grave 1 hora apos a terapia convencional inten- 
siva. Heliox e uma mistura de helio e oxigenio que e menos vis- 
cosa do que o ar ambiente e pode melhorar o fornecimento de 
albuterol nas vias respiratorias e a troca gasosa. O beneflcio nao e 
claro, mas o tratamento pode ser considerado na asma refrataria. 
A advertencia ao uso de heliox e que e necessario pelo menos 
60-70% de helio para diminuir a resistencia das vias respirato¬ 
rias, limitando o seu uso em pacientes que necessitam de maio- 
res concentrates de oxigenio suplementar. 

A teofilina e uma metilxantina que permanece controversa 
no manejo dos casos graves de asma. Os estudos chnicos pro- 
duziram resultados variados sobre os seus beneficios quando 
administrada com os corticosteroides e (3-agonistas em crianqas 
com asma. Essa incerteza, juntamente com o seu elevado perfil 
de efeitos colaterais, tern levado a recomenda^ao geral contra o 
uso da teofilina nas exacerbates de asma. O beneflcio teorico da 
teofilina e o relaxamento do musculo liso das vias respiratorias 
por prevenir a degradaqao do monofosfato ciclico de guanosina, 
que e um mecanismo separado dos agonistas (3 2 . Alem de cau- 
sar broncodilataqao, este agente diminui os mediadores infla- 
matorios mucociliares e reduz a permeabilidade microvascular. 
Contudo, a farmacocinetica da teofilina e erratica, e os niveis 
terapeuticos podem ser de dificil manuseio. Ela tambem esta as- 
sociada a efeitos colaterais graves, como convulsoes e arritmias 
cardiacas que podem ocorrer com niveis elevados de farmacos. 
A teofilina e administrada IV como aminofilina. Cada 1 mg/kg 
de aminofilina administrada como dose de ataque ira aumentar 
o nivel serico em aproximadamente 2 mg/dL. Em um paciente 
que nao fez uso anterior de aminofilina ou de preparaqoes orais 
de teofilina, a dose de ataque e de 7-8 mg/kg de aminofilina em 
uma tentativa de atingir um nivel de 10-15 mg/dL; depois, ini- 
ciar uma infusao continua de aminofilina em uma dosagem de 
0,8-1 mg/kg/h. Os niveis pos-bolo e apos a estabilizaqao devem 
ser medidos com o inicio da medicaqao. Observar atentamente 
a ocorrencia de toxicidade (desconforto gastrico, taquicardia e 
convulsoes) e continuar a monitorar os niveis de estabilizaqao 
cuidadosamente, tentando mante-los entre 12-14 mg/dL. 

Os antagonistas dos receptores de leucotrieno (ARLT) IV 
podem fornecer, teoricamente, outra via para broncodilataqao 
no estado asmatico. Um estudo randomizado de montelucaste 
IV nas exacerbates moderadas a graves demonstrou uma me- 
lhora significativa na funqao pulmonar dentro de 10 minutos da 
administrate. A formulato oral dos ARLTs levaria muito mais 
tempo para demonstrar beneflcio e nao mostrou ser benefica. 

A ventila^ao nao invasiva e outra abordagem para o trata¬ 
mento da insuficiencia respiratoria devido a exacerbato grave 
da asma, mas os dados sao limitados a relatos de casos e series 
de casos. 

Se o manejo agressivo descrito falhar em produzir uma me- 
lhora significativa, a VM pode ser necessaria. Pacientes que apre- 
sentam apneia e coma devem ser intubados imediatamente. De 
qualquer forma, se houver uma deteriorate continua (acidose 
e elevato do Paco 2 ), mesmo com terapia intensiva para asma, 
o paciente deve ser intubado e ventilado mecanicamente. A in¬ 
tubate deve ocorrer de forma semieletiva, antes de uma parada 


respiratoria, porque o procedimento e dificil em pacientes com 
asma. A intubaqao deve ser realizada por um medico que tenha 
bastante experiencia com intubaijao e com manejo de vias res¬ 
piratorias. 

A VM de pacientes com asma e dificil, pois a grave obstruqao 
ao fluxo de ar frequentemente leva a pressoes muito elevada nas 
vias respiratorias, a retenqao de ar e a resultante barotrauma. O 
objetivo da VM em um paciente asmatico intubado e manter 
uma oxigenato e ventilaqao adequada com a melhor quanti- 
dade de barotrauma ate que outras terapias se tornem eficazes. 
Pode ocorrer piora da hipercarbia apos a intubato, e os esfor^os 
agressivos para normalizar os gases arteriais devem ser mode- 
rados, uma vez que tais esfor^os podem apenas levar a compli¬ 
cates. Devido a obstruto grave das vias respiratorias, estes 
pacientes irao necessitar de longos tempos-I para fornecer uma 
respiraqao e tempos expiratorios longos, a fim de evitar reten- 
to de ar. De um modo geral, a frequencia do ventilador deve 
ser reduzida ate que o tempo expiratorio seja longo o suficiente 
para permitir o esvaziamento antes da proxima respiraqao da 
maquina. Tipicamente, sao usadas frequences do ventilador de 
8-12 resp/min no inicio. Ambos os modos de ventilaijao — por 
volume ou por pressao — podem ser usados de forma eficaz, 
embora os limites de pressao e de volume devam ser monitora- 
dos cuidadosamente. A medida que o paciente se aproxima do 
momento de extubaqao, um modo de suporte do ventilador e 
util, uma vez que o paciente pode ajustar seu proprio tempo-I e 
velocidade de fluxo. Devido a retenqao de ar, os pacientes podem 
ter uma auto-PEEP significativa. O nivel de PEEP no ventilador 
em geral e ajustado em niveis relativamente baixos (3-5 cmH 2 0) 
para minimizar niveis elevados de pressao de pico. Relatos iso- 
lados tern observado pacientes que respondem a PEEP maior, 
mas estes sao exceqoes. As estrategias agudas para o ventilador 
e a hipercarbia resultante sao, em geral, desconfortaveis, reque- 
rendo que os pacientes sejam sedados profundamente e, com 
frequencia, paralisados. Fentanil e midazolam sao boas opqoes 
para sedaqao. A quetamina, um anestesico dissociativo, deve ser 
considerado por suas propriedades sedativas, embora ele tam¬ 
bem aumente as secretes bronquicas, o que pode complicar 
o manejo. Nao foi comprovado o beneflcio da quetamina. Os 
barbituricos devem ser evitados, assim como a morfina, pois 
aumentam a liberaqao de histamina. A maioria dos pacientes, 
pelo menos no inicio, tambem ira necessitar bloqueio neuro¬ 
muscular para otimizar a ventilaqao e minimizar as pressoes das 
vias respiratorias. Em pacientes intubados que nao respondem 
as estrategias anteriores, os anestesicos inalatorios, como o isoflu- 
rano, podem ser considerados. Esses agentes causam hipotensao 
significativa devido a vasodilataqao. 

Prognostics 

O estado de mal asmatico permanece sendo um motivo comum 
de admissao a UTI pediatrica. Ele esta associado a uma taxa de 
mortalidade surpreendentemente elevada, em geral em pacien¬ 
tes com uma admissao previa a UTI. A prevenqao de recaidas da 
exacerbaqao ou recorrencia de outra exacerbato pode ser feita 
da seguinte forma: encaminhamento para acompanhamento 
de asma dentro de 1-4 semanas; planejamento de alta com ins- 
trutes para medicates prescritas na alta e para aumento de 
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medicares ou busca de atendimento medico se a asma piorar; 
revisao das tecnicas de inala^ao, sempre que possivel; e inicia<;ao 
de corticosteroides inalatorios. 

Mitra A et al.: Intravenous aminophylline for acute severe asthma 
in children over two years receiving inhaled bronchodila- 
tors. Cochrane Database Syst Rev 2005;(2):CD001276 [PMID: 
15846615]. 

National Asthma Education and Prevention Program: Expert Panel 
Report 3: Guidelines for the Diagnosis and Management of Asth¬ 
ma—Summary Report 2007, Section 5, Managing Exacerbations 
of Asthma. Available at: http://www.nhlbi.nih.gov/guidelines/as- 
thma/asthgdln.htm. 

Ram FS et al.: Non-invasive positive pressure ventilation for treat¬ 
ment of respiratory failure due to severe acute exacerbations of 
asthma. Cochrane Database Syst Rev 2005;(1):CD004360 [PMID: 
15674944]. 


TRAUMATISMO CRANIANO E EDEMA CEREBRAL 



FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 


► Sinais e sintomas precoces de hipertensao intracraniana 
tendem a ser inespecificos. A triade dassica de Cushing, 
com bradicardia, hipertensao e apneia, ocorre tardiamente 
e, com frequencia, e incompleta. 


Quadro 13-12 Doencas pediatricas associadas aumente com 
hipertensao intracraniana 


Processos difusos 
Trauma 

Hipoxico-isquemico 

Quase afogamento 
Parada respiratoria 
Infecciosas 
Encefalite 
Meningite 
Metabolica 
Sindrome de Reye 
Insuficiencia hepatica 
Erros inatos do metabolismo 
Toxicos 
Chumbo 
Vitamina A 
Processos focais 
Trauma 

Hipoxico-isquemico 

Trauma 

Acidente vascular cerebral 

Infeccioso 

Abscessos 

Lesoes em massa 

Tumores 

Hematomas 


Patogenese 

Dois eventos ocorrem na lesao cerebral. A lesao primaria 
ocorre no momento da lesao, rompendo osso, vasos sangui- 
neos e tecido cerebral. A lesao secundaria e dividida em duas 
formas: (1) processos desencadeados durante a lesao primaria, 
como excitotoxicidade, estresse oxidativo e morte neuronial 
tardia, podem evoluir em minutos a dias para lesao endogena 
secundaria; e (2) agressoes adicionais (especialmente hipoxia, 
hipotensao, hipertermia e hiperglicemia) ao cerebro lesionado 
e vulneravel podem ocorrer no local, na unidade de emergen- 
cia ou na UTI e compreendem outras formas de lesao secunda¬ 
ria. O manejo da crianqa com trauma craniano e direcionado 
a prevenqao el ou modificaqao de eventos que contribuem para 
a lesao secundaria. 

O cranio age como uma caixa fixa que content o cerebro, o 
LCS e o sangue cerebral. Em circunstancias normals, estes tres 
componentes estao em equillbrio, de forma que o aumento em 
um dos componentes e equilibrado por uma reduqao em um dos 
outros para manter uma PIC constante. Apos uma lesao cerebral, 
o volume de qualquer um ou de todos os componentes aumenta, 
quebrando esse equillbrio, resultando, assim, em uma PIC au- 
mentada. Os fatores que contribuem para um aumento da PIC 
podem ser compreendidos considerando-se cada um destes tres 
componentes. 

O cerebro ocupa cerca de 80% do volume craniano. Exceto 
por tumores solidos, aumentos no componente cerebral resul¬ 
tant, em geral, de edema cerebral. O edema cerebral pode ser 
dividido de tres maneiras: vasogenico, hidrostatico e citotoxico. 


O edema vasogenico ocorre em areas de tecido inflamado, ca- 
racterizado por aumento na permeabilidade capilar, e e mais 
tipico em torno de tumores do SNC, abscessos e infartos. Essa 
forma de edema parece ser pelo menos parcialmente respon- 
siva a terapia com corticosteroide. O edema hidrostatico ou in- 
tersticial e o resultado de pressao hidrostatica elevada do LCS. 
Ele ocorre primariamente em lesoes associadas a obstruqao ao 
fluxo de LCS e a uma distribuiqao periventricular tipica. Essa 
forma de edema e mais bem tratada por drenagem do LCS. 
O edema citotoxico e a forma mais comum na UTI pediatrica 
e e a menos tolerada. O edema citotoxico ocorre como resul¬ 
tado de lesao direta das celulas cerebrais, levando, com fre¬ 
quencia, a edema celular irreversivel e morte. Essa forma de 
edema cerebral e tipica das lesoes cerebrais traumaticas, bem 
como de lesoes isquemico-hipoxicas e doenqas metabolicas 
(Quadro 13-12). 

O LCS ocupa cerca de 10% do espaqo craniano. A hiperten¬ 
sao intracraniana devida primariamente a aumentos no volume 
do LCS (p. ex., hidrocefalia, primaria ou secundaria) em geral e 
facilmente diagnosticada por TC e tratada por drenagem e shunt 
adequados. 

O volume sanguineo cerebral compreende os 10% finais do 
espaqo intracraniano. Alteraqoes no volume sanguineo cerebral 
resultam, em geral, de alteraqoes no diametro vascular em res- 
posta a demandas metabolicas locais ou a pressoes vasculares lo¬ 
cals — a chamada autorregulaqao metabolica e pressorica. Estas 
respostas fisiologicas sao os meios pelos quais a circulaqao do 
SNC regula e mantem um fluxo sanguineo adequado ao cere¬ 
bro. Devido a dificuldade de tratar eficazmente o edema cerebral 
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citotoxico e a relativa raridade de lesoes obstrutivas nao compli- 
cadas do LCS nas UTIs pediatricas, a maioria das terapias atuais 
que objetivam controlar a hipertensao intracraniana se baseia na 
alteracpao do volume sangulneo cerebral. 

Varios fatores interagem para controlar o volume sangulneo 
cerebral por meio de respostas autorregulatorias da vasculatura 
cerebral. A taxa de metabolismo cerebral e um determinante im- 
portante. Taxas elevadas de metabolismo levam a vasodilataqao 
e ao aumento no volume sangulneo, e taxas metabolicas baixas 
permitem que os vasos se contraiam e reduzam o fluxo e o volume 
sanguineo. A pressao parcial de dioxido de carbono e outro de¬ 
terminante importante, uma vez que elevaqoes na PC0 2 sangui- 
nea levam a vasodilataqao cerebral; e reduces na PC0 2 levam a 
vasoconstriqao. Por fim, o volume sangulneo cerebral e ligado ao 
fluxo sangulneo cerebral por meio da autorregulaqao de pressao, 
que tenta manter uma velocidade de fluxo constante em relaqao 
a uma variaqao de pressoes sangulneas. Com uma pressao arte¬ 
rial sistolica baixa, os vasos cerebrals se dilatam ao maximo e o 
fluxo sangulneo aumenta apenas pelo aumento da pressao; com 
uma pressao arterial aumentada, os vasos cerebrals se contraem, 
reduzindo, por sua vez, o volume sangulneo cerebral. Quando os 
vasos cerebrals sao contraldos ao maximo, aumentos continua- 
dos na pressao podem aumentar ainda mais o fluxo e o volume 
sangulneo cerebral. 

► Prevencao 

O trauma e a principal causa de morte em crianqas nos EUA. 
Cinquenta por cento das mortes relacionadas ao trauma sao 
devidas a lesao cerebral traumatica, e muitos sobreviventes su- 
portam incapacidades por toda a vida. A prevenqao e a unica “te- 
rapia” para a lesao primaria. As estrategias de prevenqao de lesao 
tern ajudado a reduzir a incidencia de lesao cerebral traumatica. 

Achados clinicos 

O exame inicial deve incluir avaliaqao das vias respiratorias, do 
estado mental e determinaqao do escore de Glasgow do coma. 
Em pacientes com trauma, considerar a presenqa de lesao cervi¬ 
cal e imobiliza^ao da coluna cervical. A avalia^ao deve tambem 
incluir a adequa^ao da respiraqao, a determinaqao de lesoes to- 
racicas, a fun^ao cardiovascular, a presenqa de choque e a perda 
sanguinea. Quando estabilizado, deve ser feita uma avaliaqao 
neurologica detalhada, incluindo nervos cranianos, movimen- 
tos espontaneos das extremidades, forqa, percepqao sensorial e 
presenqa ou ausencia de reflexos tendinosos profundos. Exames 
repetidos sao necessarios para determinar a progressao de hiper¬ 
tensao intracraniana. 

A apresentaqao cllnica e dependente da localizaqao e do ta- 
manho da lesao, bem como da quantidade de edema e dos dis- 
turbios das vias do LCS (Quadro 13-13). 

A TC e RM craniana geralmente sao necessarias para iden- 
tificar lesoes intracranianas, necessidade de cirurgia, moni- 
toraqao da progressao da lesao/edema e desenvolvimento de 
complicates. 

Erros inatos do metabolismo precisam ser considerados nos 
casos nos quais a etiologia do coma nao e aparente pela historia, 
exame fisico ou neuroimagens. 


MHBIHBIIMHIIMflMMMMIIMHHHHIIIinNHMMM 

Quadro 13-13 Sinais e sintomas de hipertensao 
intracraniana em criancas 


Iniciais 

Ma alimentacao, vomitos 
Irritabilidade, letargia 
Convulsoes 
Hipertensao 

Tardios 

Coma 

Respostas descerebradas 

Paralisia dos nervos cranianos 

Respiracoes anormais 

Bradicardia 

Hipertensao 

Apneia 


Complicacoes 

As convulsoes ocorrem em aproximadamente 30% dos pacien¬ 
tes com traumatismo craniano grave. Convulsoes iniciais unicas 
nao requerem tratamento em longo prazo. O eletroencefalograma 
(EEG) continuo deve ser considerado para determinar se convul¬ 
soes nao reconhecidas clinicamente ou um estado nao convulsivo 
estao presentes em pacientes com alteraqao persistente do estado 
mental ou naqueles que necessitam de sedaqao profunda. 

A hernia^ao cerebral presente na triade de Cushing, de bra¬ 
dicardia, de hipertensao e da altera^ao da respiraqao, e uma 
emergencia medica que requer intubaqao, infusao de manitol 
e um curto periodo de hiperventila^ao enquanto terapias mais 
definitivas sao implementadas. 

fnfartos cerebrais podem ocorrer como resultado de isque- 
mia, trombose e edema progressive, comprometendo o supri- 
mento sanguineo. 

^ Tratamento 

O objetivo primario do tratamento e reduzir a PIC para otimizar 
as areas de perfusao do cerebro que sao salvaveis. Estudos em 
adultos demonstraram um desfecho pior com a PIC maior do 
que 20 ou 25 mmHg, e que elevaqoes maiores e mais frequentes 
na PIC pareceram predizer um desfecho pior. Outro conceito 
importante para o tratamento do edema cerebral e a pressao de 
perfusao cerebral (PPC) — a pressao de impulsao pela circulaqao 
cerebral, definida como a pressao sanguinea media menos a PVC 
ou a PIC (a que for maior). Ha duas estrategias para controlar a 
hipertensao intracraniana: manter a PIC abaixo de 20 mmHg ou 
a PPC acima de 70 mmHg em adultos ou 60 mmHg em criancas. 
Um algoritmo de tratamento sugerido para pacientes com hiper¬ 
tensao intracraniana documentada e apresentado na Figura 13-1. 
Este algoritmo representa a melhor evidencia para o manejo da 
hipertensao intracraniana. A informaqao e amplamente definida 
a partir de experiencias com lesoes cerebrais traumaticas e a apli 
cabilidade direta destes conceitos a outras doenqas associadas a 
hipertensao intracraniana permanece incerta. 

A monitoraqao hemodinamica invasiva deve ser considerada 
quando iniciar a terapia para hipertensao intracraniana. A mo- 
nitoraqao da PIC por cateter ventricular ou sistema transdutor 
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Escala de Coma de Glasgow < 8 


(e traumatismo craniano nao cirurgico) 



▲ Figura 13-1 Algoritmo de tratamento proposto para hiper- 
tensao intracraniana no traumatismo craniano. LCS, liquido 
cerebrospinal; PIC, pressao intracraniana; PC0 2 , pressao par- 
cial de C0 2 arterial. 


fechado inserido no parenquima ou no ventriculo cerebral 
deve ser considerada em qualquer crianqa com escore da Escala 
de Coma de Glasgow menor do que 8, e outros, dependendo 
dos achados cllnicos e radiologicos. Ha pouca evidencia para 
suportar a utilidade de terapias dirigidas pela PIC em condi- 
qoes associadas a lesoes globais do SNC (p. ex., lesoes cerebrals 
anoxicas). 

A terapia inicial para hipertensao intracraniana deve sem- 
pre consistir em garantir a permeabilidade das vias respiratorias 


e em provimento de sedaqao adequada. As medidas adicionais 
incluem a remoqao de qualquer lesao maciqa (p. ex., tumores, 
abscessos e hematomas) e drenagem ventricular adequada. 

As terapias dirigidas a reduqao da PIC incluem o seguinte: 

Diureticos osmoticos: Manitol ou soluqao salina a 3% pa- 
recem reduzir a PIC primeiro por reduqao da viscosidade 
sanguinea, permitindo o aumento de fluxo e subsequente va- 
soconstricqao autorregulatoria. Os efeitos osmoticos sobre as 
celulas e intersticio do cerebro intensificam e prolongam a re- 
duqao na PIC. O manitol, em doses de 0,25-0,5 gr/kg, pode ser 
usado para hipertensao intracraniana nao responsiva a seda- 
qao. A insuficiencia renal por necrose tubular aguda pode ser 
um efeito colateral limitante ao tratamento, particularmente 
se a osmolaridade serica puder se elevar acima de 320 mmol e 
ocorrer depleqao de volume intravascular. A infusao continua 
de salina a 3% em dose de 0,1-1 mL/kg/h pode ser usada alter- 
nativamente para aumentar a osmolaridade, usando a dose mi¬ 
nima para atingir uma PIC menor do que 20 mmHg. O sodio 
serico e a osmolaridade devem ser acompanhados para evitar 
um nivel de sodio maior do que 160 mEq/L ou uma osmolari¬ 
dade maior do que 360 mOsm/L. 

Ventilaqao controlada: Este procedimento e recomendado 
para hipertensao intracraniana leve a moderada, mantendo a 
PC0 2 de 30-35 mmHg. Hiperventilaqao — por muito tempo, 
a base do tratamento da hipertensao intracraniana — e con- 
troversa e e usada apenas em situaqoes emergentes envolvendo 
pacientes com elevaqoes agudas da PIC, nao responsivas a ou- 
tras medidas, como sedaqao, paralisia, drenagem ventricular e 
diureticos osmoticos. Embora seja eficaz agudamente para cau- 
sar vasoconstriqao cerebral, a hiperventilaqao leva a reduqoes 
muito maiores no fluxo sanguineo do que no volume sanguineo, 
de modo que a hiperventilaqao necessaria para controlar a PIC 
pode, na verdade, comprometer a perfusao do SNC e levar a uma 
pior lesao secundaria. Este conceito foi confirmado por estudos 
mostrando piores desfechos em pacientes com trauma craniano, 
hiperventilados constantemente a uma PC0 2 de 25 mmHg ou 
menos. Devido aos riscos de piora da isquemia do SNC, a mo- 
nitoraqao da perfusao cerebral por estudos de fluxo sanguineo 
ou saturaqao no bulbo da jugular e recomendada em pacientes 
tratados com hiperventilaqao extrema. 

Barbituricos: As diretrizes atuais sugerem o uso de barbitu- 
ricos para o tratamento da hipertensao intracraniana refrataria 
a outras medidas. Os barbituricos suprimem o metabolismo ce¬ 
rebral e os efeitos metabolicos autorregulatorios subsequentes 
sobre o volume sanguineo cerebral. Embora eficaz em muitos 
momentos nas elevaqoes da PIC, esses agentes sao potentes de- 
pressores cardiacos, e o seu uso frequentemente leva a hipoten- 
sao, necessitando de um vasopressor para manter a perfusao. 
Alem disso, os nfveis de barbituricos no plasma se correlacionam 
mal com o efeito sobre a PIC, sugerindo que a monitoraqao da 
atividade eletrica do SNC por EEG e necessaria para titular ade- 
quadamente o seu uso. 

Normotermia: A manutenqao de normotermia e importante. 
A hipotermia induzida ira reduzir o metabolismo cerebral, o 
fluxo sanguineo cerebral e o volume sanguineo cerebral, mas nao 
mostrou melhora do desfecho global. A hipertermia aumenta a 
demanda metabolica cerebral e piora o desfecho. 

As terapias para elevar a PPC incluem o seguinte: 
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Reposiqao de liquidos: A reposiqao de liquidos com soluijoes 
isotonicas e usada para aumentar a pre-carga e o desempenho 
cardiaco. Deve-se ter cuidado para evitar sobrecarga de liquidos 
e edema pulmonar. 

Vasopressores: Sao usados para aumentar a contratilidade e a 
pos-carga, melhorando, assim, o desempenho cardiaco, a pressao 
arterial media e a PPC. A manutenqao de um DC e fornecimento 
de oxigenio adequados para o SNC e crucial no tratamento de 
pacientes com hipertensao intracraniana. Estudos em adultos 
e em crianqas com traumatismo craniano mostram que mesmo 
um unico episodio de hipotensao ou de hipoxemia arterial esta 
associado ao aumento acentuado nas taxas de mortalidade. 
Embora os limites adequados a idade para pressao sanguinea e 
Pao 2 nao tenham sido delineados nesta situaqao, um ponto de 
initio razoavel para a terapia seria a manutemjao de um volume 
sanguineo circulante adequado, uma pressao arterial pelo menos 
dentro da faixa normal para a idade e uma Pao 2 de pelo menos 
60 mmHg. 

Craniectomia descompressiva: A remoqao de tecido osseo 
craniano para permitir que o cerebro faqa uma hernia^o para 
fora pode ser usada em situaqoes selecionadas. Os desfechos no 
longo prazo nao estao disponiveis. 

Prognostics 

Muitos fatores irao afetar o prognostico, especialmente o evento 
desencadeante/gravidade da lesao. Os eventos hipoxicoisquemi- 
cos tern um prognostico pior do que o trauma nao complicado. 
A falta de melhora no exame neurologico com 24-72 h esta asso- 
ciada a um pior desfecho. Os estudos de acompanhamento tam- 
bem demonstraram que a “recuperaqao” ocorre com o tempo, 
meses e ate mesmo anos. 

Hutchison JS et al.: Hypothermia therapy after traumatic brain injury in 
children. N Engl J Med 2008;358:2447-2456 [PMID: 18525042], 

Jagannathan J et al.: Long-term outcomes and prognostic factors in 
pediatric patients with severe traumatic injury and elevated intrac¬ 
ranial pressure. J Neurosurg Pediatrics 2008;2:240-259 [PMID: 
18831656], 

Kochanek PM, Tasker RC: Pediatric Neurointensive Care: 2008 up¬ 
date for the Rogers’ Textbook of Pediatric Intensive Care. Ped Crit 
Care Med 2009;10:517-523 [PMID: 19584637]. 

Vespa PM et al.: Non-convulsive electrographic seizures after traumatic 
brain injury result in a delayed, prolonged increase in intracranial 
pressure and metabolic crisis. Crit Care Med 2007;35:2830-2836 
[PMID: 18074483], 


SEDACAO MODERADA NA UTI: ANALGESIA, 
ANESTESIA E AMNESIA 



FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 


► 0 controle da dor e o alivio da ansiedade sao padroes de 
cuidados para todos os pacientes na UTI pediatrica. 

► A sedacao e a analgesia devem ser individualizadas para 
cada paciente e reavaliadas frequentemente para evitar 
medicacao inadequada ou excessiva. 


► Cada medicacao tern um conjunto peculiar de efeitos fisio- 
logicos e de efeitos colaterais e nunca deve ser usada sem 
monitoracao adequada e suporte para abordar os eventos 
adversos potenciais. 


O controle da ansiedade e o alivio da dor sao responsabili- 
dades importantes do medico intensivista. £ bem reconhecido 
que bebes e crianqas sentem dor e necessitam de alivio da dor. 
De fato, os desfechos sao melhores nas crian 9 as que recebem 
controle adequado da dor. A ansiedade de uma crianqa na UTI 
pediatrica pode elevar a percep 9 ao da dor a um nivel que causa 
deteriora 9 ao da sua condiqao. £ importante distinguir entre 
ansiedade e dor, porque a terapia farmacologica pode ser diri- 
gida a um ou ambos os sintomas (Quadro 13-14). Alem disso, 
antes de iniciar ou aumentar as medicaqoes sedativas, e im¬ 
portante excluir ou abordar as causas fisiologicas de agitaqao, 
como hipoxemia, hipercapnia e hipoperfusao cerebral, causa- 
das por baixo DC. 

Sedacao 

As medica 9 oes sedativas (ansioliticas) sao usadas para induzir 
calma sem produzir sono — embora em doses altas todos os 
ansioliticos causem torpor e sono. As cinco indica 9 oes para o 
uso de medicaqoes sedativas sao: (1) dissipar medo e ansiedade. 
(2) manejar estados confusionais agudos, (3) facilitar procedi- 
mentos de tratamento ou de diagnostico, (4) facilitar a VM e 
(5) diminuir as respostas fisiologicas ao estresse, como taquicar- 
dia, hipertensao ou aumento da PIC. A administraqao parente¬ 
ral (bolo ou infusao) permite a titulaqao da resposta. Sedativos 
estao em varias classes, com os opioides e os benzodiazepinicos 
servindo de base ao tratamento da ansiedade na UTI. 

A. Benzodiazepinicos 

Os benzodiazepinicos possuem propriedades ansioliticas, hipno- 
ticas, anticonvulsivantes e relaxantes dos musculos esqueleticos. 
Embora seu modo exato de aqao seja desconhecido, parece ocor- 
rer dentro do sistema limbico e envolve o transmissor neuroini- 
bitorio acido y-aminobutirico. A maioria dos benzodiazepinicos 
sao metabolizados no figado, com seus metabolitos excretados 
subsequentemente na urina; assim, pacientes com insuficiencia 
hepatica provavelmente tem tempos de elimina 9 ao mais longos. 

Os benzodiazepinicos podem causar depressao respiratoria 
se administrados rapidamente em doses elevadas; ties poten- 
cializam os efeitos analgesicos e depressores respiratorios dos 
opioides e dos barbituricos. Portanto, e importante monitorar o 
estado cardiorrespiratorio e ter equipamentos de ressuscitaqao 
disponiveis. Tres benzodiazepinicos com meias-vidas diferentes 
sao usados atualmente nas UTIs pediatricas. 

1. Midazolam — O midazolam tem a menor meia-vida (1,5-3,5 h) 
eeo unico benzodiazepinico que deve ser administrado em in¬ 
fusao continua IV. Ele produz uma excelente amnesia retrograda, 
que dura 20-40 minutos apos uma unica dose IV. Portanto, pode 
ser usado para uma seda 9 ao de curta duraqao ou para procedi- 
mentos com paciente acordado, como endoscopia, ou em infu¬ 
sao continua no paciente ansioso e inquieto. A dose unica IV e 
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Quadro 13-14 Controle da dor e da ansiedade 


Farmaco 

Dose e metodo de 
administracao 3 

Vantagens 

Desvantagens 

Duracao usual 
do efeito 

Morfina 

IV, 0,1 mg/kg; 
infusao continua, 

0,01-0,05 mg/kg/h 

Excelente alivio da dor, 
reversivel 

Depressao respiratoria, hipotensao, 
nauseas, supressao da motilidade 
intestinal, liberacao de histamina 

2-4 h 

Meperidina 

IV, 1 mg/kg 

Bom alivio da dor, reversivel 

Depressao respiratoria, liberacao de 
histamina, nausea, supressao da 
motilidade intestinal 

2-4 h 

Fentanil 

IV, 1-2 mcg/kg; infusao 
continua, 0,5-2 mcg/kg/h 

Excelente alivio da dor, 
reversivel, meia-vida curta 

Depressao respiratoria, rigidez da 
parede toracica, nauseas e vomitos 
intensos 

30 min 

Diazepam 

IV, 0,1 mg/kg 

Sedacao e controle de 
convulsoes 

Depressao respiratoria, ictericia, flebite 

1-3 h 

Lorazepam 

IV, 0,1 mg/kg 

Maior meia-vida, sedacao e 
controle de convulsoes 

Nauseas e vomitos, depressao 
respiratoria, flebite 

2-4 h 

Midazolam 

IV, 0,1 mg/kg 

Meia-vida curta, unico 
benzodiazepinico administrado 
em infusao continua 

Depressao respiratoria 

20-40 min 


a A administracao IV (intravenosa) e mais comum na UTI. Os efeitos da morfina, da meperidina e do fentanil sao reversiveis pela administracao de naloxona 
(antagonista dos opioides). 


de 0,05-0,1 mg/kg, e a infusao continua deve ser iniciada em uma 
velocidadedeO,l mg/kg/h apos uma dose deataquedeO,l mg/kg. 
A dose da infusao de midazolam deve ser titulada para cima para 
atingir o efeito desejado. O midazolam nao e um analgesico; por- 
tanto, pequenas doses de um analgesico, como a morfina ou o 
fentanil, podem ser necessarias. 

2. Diazepam — O diazepam tern uma meia-vida maior do que 
o midazolam e pode ser administrado por via oral (VO), bem 
como por via IV. A sua desvantagem na UTI pediatrica e o seu 
metabolito intermediary, nordazepam, que tern uma meia-vida 
muito longa e pode se acumular, prolongando a sedagao. Ele pro- 
duz ansiolise e amnesia excelentes e tambem e usado para tratar 
o estado epileptico agudo. A dose IV e de 0,1 mg/kg, que pode 
ser repetida a cada 15 minutos para atingir o efeito desejado ou 
ate que efeitos colaterais indesejaveis (sonolencia e depressao 
respiratoria) ocorram. 

3. Lorazepam — O lorazepam possui a maior meia-vida dos 
tres benzodiazepinicos citados e pode ser usado para obter se¬ 
dagao por ate 6-8 h. Ele tern menos efeito sobre os sistemas car¬ 
diovascular e respiratorio do que os outros benzodiazepinicos, 
sendo administrado VO, IV ou IM (intramuscular). A via IV e 
a mais usada (0,1 mg/kg). O lorazepam tambem pode ser usado 
para tratar o estado epileptico agudo. 

B. Outros farmacos 

1. Hidrato de doral — O hidrato de cloral e um agente seda- 
tivo e hipnotico administrado por via oral, usado frequentemente 
em criangas. Apos a administragao, ele e metabolizado rapida- 
mente pelo figado em sua forma ativa, o tricloroetanol, que tern 
uma meia-vida de 8 h. A dose sedativa e de 6-20 mg/kg, dada 


geralmente a cada 6-8 h, e a dose hipnotica e de ate 50 mg/kg ate 
um maximo de 1 grama. A dose hipnotica e usada com frequen- 
cia para sedar criangas menores para procedimentos radiologicos 
ambulatoriais prolongados. Em doses terapeuticas, o hidrato de 
cloral tem pouco efeito sobre a respiragao ou a pressao sanguinea. 
O farmaco e um irritante das membranas mucosas e pode causar 
desconforto gastrico se administrado com o estomago vazio. 

2. Quetamina — A quetamina e um derivado da fenciclidina 
que produz um estado de transe com imobilidade e sedagao, co- 
nhecido como anestesia dissociativa. Apos a administragao IM 
ou IV, ela causa estimulagao central do sistema nervoso simpa- 
tico com resultante aumento na frequencia, na pressao arterial 
e no DC. A respiragao nao e deprimida em doses terapeuticas. 
Como a secregao das glandulas salivares e mucosas traqueobron- 
quicas e aumentada, pode ser administrada atropina 20 minutos 
antes da quetamina. A desvantagem da quetamina e a ocorren- 
cia de sonhos desagradaveis ou alucinagoes, que ocorrem menos 
frequentemente em criangas e podem ser reduzidos pela admi¬ 
nistragao concomitante de um benzodazepinico. Devido as suas 
propriedades inotropicas, a quetamina e util para a sedagao de 
certos pacientes gravemente enfermos cujas condigoes sao ins- 
taveis. Alem disso, os seus efeitos broncodilatadores o tornam 
o agente de indugao de escolha em pacientes com estado de mal 
asmatico que necessitam de intubagao. Ela e administrada como 
uma injegao IV de 1-2 mg/kg em 60 s, com doses suplementares 
de 0,5 mg/kg a cada 10-30 minutos para manter um nivel ade- 
quado de anestesia. Alternativamente, ela pode ser administrada 
como uma injegao IM de 3-7 mg/kg, que em geral produz o nivel 
desejado de anestesia dentro de 3-4 minutos. Se for necessaria 
uma anestesia prolongada, a quetamina pode ser administrada 
em infusao IV em doses de 3-20 mg/kg/h. 
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3. Anti-histaminicos — Os anti-histaminicos, difenidramina e 
hidroxizina, podem ser usados como sedativos, mas nao sao tao 
eficazes quanto os benzodazepinicos. A difenidramina produz 
sedaqao em apenas 50% dos pacientes. Ela pode ser adminis- 
trada IV, IM ou VO, em uma dose de 1 mg/kg. A hidroxizina 
pode ser administrada IM ou VO. Ela e usada com frequencia 
concomitantemente com a morfina ou a meperidina, acrescen- 
tando ansiolise e potencializando seus efeitos. Os efeitos seda¬ 
tivos de ambos os farmacos podem durar de 4-6 h apos uma 
unica dose. 

4. Propofol — O propofol e um agente de induqao anestesica 
cujas principals vantagens sao um rapido tempo de recuperaqao 
e nenhum efeito acumulativo resultantes de seu rapido metabo- 
lismo hepatico. Ele nao tern propriedades analgesicas e frequen- 
temente causa dor na injeqao. Hipotensao relacionada a dose e 
acidose metabolica foram relatados em pacientes pediatricos. O 
FDA nao recomenda o uso de propofol em pacientes pediatricos 
fora do ambiente controlado da sala de cirurgia. 

5. Barbituricos — Os barbituricos (fenobarbital e tiopental) 
podem causar depressao miocardica e respiratoria direta e sao, 
em geral, uma ma escolha para sedaqao de pacientes gravemente 
enfermos. O fenobarbital tem uma meia-vida muito longa (de 
ate quatro dias), e a recuperaqao do tiopental, embora seja um 
barbiturico de aqao curta, pode ser prolongada devido a ocor- 
rencia de remobilizaqao de depositos teciduais. 

6. Oexmedetomidina — A dexmedetomidina e um agonista 
dos adrenorreceptores 0 C 2 com efeitos sedativos, analgesicos e 
ansioliticos. Ela produz uma rapida sedaqao enquanto mantem 
um elevado grau de capacidade de acordar no paciente. A dex¬ 
medetomidina tem poucos efeitos colaterais, mas pode produzir 
um declinio hemodinamico dependente da dose. Ha estudos em 
evoluqao em crianqas para determinar o seu papel na UTI pe¬ 
diatrica. 

Analgesia 

A. Analgesicos opioides 

Os analgesicos opioides (morfina, fentanil, codeina e meperi¬ 
dina) sao a base da terapia para a maioria das formas de dor 
aguda intensa e para manejo da dor cronica no cancer. Eles pos- 
suem tanto efeito analgesico quanto efeito sedativo relacionado 
a dose, embora uma faixa de concentrates plasmaticas produza 
analgesia sem sedaqao. Alem disso, os opioides podem causar 
depressao respiratoria, nausea, prurido, redu<;ao da motilidade 
intestinal, meiose, retenqao urinaria, supressao da tosse, espasmo 
biliar e vasodilataijao. A dose de opioide necessaria para produ¬ 
zir analgesia adequada varia muito entre os pacientes. Portanto, 
em situaqoes de cuidados intensivos, a infusao continua de mor¬ 
fina ou fentanil permite que as doses sejam tituladas facilmente 
para obter o efeito desejado. 

Em geral, bebes com menos de 3 meses de idade sao mais 
suscetiveis do que crianqas maiores aos efeitos depressores res- 
piratorios dos opioides. As doses iniciais para estes pacientes 
devem ser cerca de um terqo a metade da dose pediatrica usual. 


A maioria dos opioides (exceto a meperidina) tem efeitos car- 
diodepressores minimos, e pacientes gravemente enfermos em 
geral os toleram bem. O fentanil nao causa a liberaqao de his- 
tamina como a morfina e, assim, produz menos vasodilataqao 
e uma queda menos pronunciada na pressao arterial sistemica. 
Os opioides sao metabolizados no figado, com os metabolitos 
excretados na urina. Assim, pacientes com comprometimento 
renal ou hepatico podem ter uma resposta prolongada a sua 
administraqao. A administrate a longo prazo (> 7 dias) e doses 
elevadas (> 1,5-2,5 mg/kg de dose cumulativa do fentanil) de 
infusao continua de opioides ou benzodiazepinicos pode levar a 
tolerancia e dependencia fisica, com o desenvolvimento de sin- 
tomas de abstinencia (agitaqao, taquipneia, taquicardia, sudorese 
e diarreia) quando o farmaco e suspenso abruptamente. Nestes 
pacientes, a reduqao gradual da dose do opioide em 5-10 dias ira 
prevenir os sintomas de abstinencia. O mecanismo de tolerancia 
dos opioides esta relacionado com alteraqoes adaptativas na inte- 
raijao farmaco-receptor. O uso de infusoes continuas e opioides 
sinteticos esta associado a um desenvolvimento mais rapido de 
tolerancia. Assim como qualquer sedativo ou analgesico potente 
usado na UTI pediatrica, a monitoraijao adequada do paciente 
(oximetria de pulso, monitoraqao cardiorrespiratoria e monito- 
raqao da pressao sanguinea) deve ser usada durante o periodo 
de administraqao do opioide, devendo haver equipamentos dis- 
poniveis para suportar uma intervenqao imediata se ocorrerem 
efeitos colaterais indesejaveis. 

O esquema de sedacpao e analgesia da UTI pediatrica deve 
ser modificado cuidadosamente quando o paciente e transferido 
para a enfermaria ou para uma area de menor vigilancia. Pacien¬ 
tes com insuficiencia respiratoria, hepatica ou renal basais sao os 
mais predispostos a insuficiencia respiratoria por sedativos ou 
analgesicos opioides. 

As vantagens da infusao continua de sedativos sao (1) um 
nivel mais constante de sedaqao e maior conforto para o paciente 
e (2) melhor tolerancia a novas abordagens a VM. O prolonga- 
mento da VM, hospitaliza^ao e incapacidade de avaliar a funqao 
neurologica e o estado mental sao as desvantagens reconhecidas 
da infusao continua. A interrupqao diaria da sedaqao continua, 
permitindo que pacientes adultos “acordem”, esta associada a 
uma reduqao na duraqao da VM e na duraqao da permanencia 
na UTI. No momento, nao ha dados similares disponiveis para 
pacientes pediatricos. 

Com frequencia, pacientes pediatricos irao necessitar de 
niveis relativamente profundos de sedaqao enquanto sao sub- 
metidos a um procedimento (p. ex., colocaqao de linha vascu¬ 
lar ou exames radiologicos). Em geral, esses pacientes nao estao 
intubados e nao e esperado que necessitem intubaqao e suporte 
ventilatorio — denominado “sedaqao/analgesia moderada”. Uma 
abordagem sistematica deve incluir o seguinte: 

1. Historia pertinente para descobrir doenqas subjacentes. 

2. Exame fisico focando a anatomia e a adequaqao das vias res- 
piratorias da crian 9 a (p. ex., tonsilas grandes ou deformida- 
des facials). 

3. Consentimento informado. 

4. Jejum adequado do paciente: solidos (6 h) e liquidos (2 h). 

5. Equipamento adequado para idade e tamanho. 
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6. Dosagem de farmacos calculada em miligrama por kilo- 
grama. 

7. Monitoraqao e documentaqao de sinais vitais (incluindo oxi- 
metria de pulso continua, frequencia e padrao respiratorio e 
nivel de estimula^ao). 

8. Observador separado para monitorar pacientes profunda- 
mente sedados. 

9. Profissional capaz de intubar e tratar pacientes que entram em 
um estado de seda^ao mais profundo do que o esperado. 

10. Criterios de alta garantindo que o paciente recuperou seu 
nivel de consciencia basal. 

Os agentes de a^ao curta sao os preferidos. Normalmente, 
os agentes usados incluem um opioide (em geral o fentanil ou 
a morfina) e um benzodiazepinico (mais frequentemente o mi¬ 
dazolam). Outra opqao e a quetamina com o midazolam. E im- 
portante selecionar e estar confortavel com uma combinaqao 
especifica e aprender suas indicates e potenciais complicaqoes. 
O uso de um agente conhecido e da abordagem sistematica ci- 
tada reduziu as complicaijoes anestesicas nestes pacientes. 

A analgesia controlada pelo paciente e feita por meio de 
uma bomba de infusao computadorizada para infusao cons- 
tante, ou para infusao em bolo controlada pelo paciente, de 
analgesicos opioides. O modo de infusao basal deve prover 
um nivel serico constante do analgesico. O modo em bolo per- 
mite que o paciente, ao pressionar um botao, autoadministre 
doses adicionais para controle da dor. O paciente pode admi- 
nistrar 6 bolos por hora, com 10 minutos de intervalos. Se o 
paciente esta usando os bolos alocados por hora, isso significa 
que a velocidade de infusao esta muito baixa. O paciente deve 
compreender o conceito da analgesia controlada pelo paciente 
de modo a ser candidato ao seu uso. Em algumas circunstan- 
cias em pediatria, e mais apropriado que a enfermeira ou um 
dos pais administre a dose em bolo. 

A naloxona reverte os efeitos analgesicos, sedativos e depres- 
sores respiratorios dos agonistas opioides. A sua administraijao 
deve ser titulada para obter o efeito desejado (p. ex., reversao 
da depressao respiratoria) porque a reversao completa usando 
1-10 mcg/kg pode causar ansiedade aguda, disforia, nausea e 
vomitos. Alem do mais, como a duraijao do efeito da naloxona 
e mais curta (30 minutos) do que a maioria dos opioides, o pa¬ 
ciente deve ser observado cuidadosamente para o reapareci- 
mento do efeito indesejado. 

B. Analgesicos nao opioides 

Os analgesicos nao opioides usados no tratamento da dor leve a 
moderada incluem acetaminofeno, acido acetilsalicilico e outros 
farmacos anti-inflamatorios nao esteroides (AINEs). 

1. Acetaminofeno — O acetaminofeno e o analgesico mais 
usado em pediatria nos EUA eeo farmaco de escolha na dor leve 
a moderada devido a sua baixa toxicidade e ausencia de efeito 
sobre o tempo de sangramento. Ele e metabolizado no figado. 
A dose sugerida e de 10-15 mg/kg VO, ou aproximadamente 
10-20 mg/kg via retal a cada 4 h. 


2. Acido acetilsalicilico — O acido acetilsalicilico tambem 
e um analgesico eficaz para a dor leve a moderada em doses de 
10-15 mg/kg VO a cada 4 h. Contudo, o prolongamento do tempo 
de sangramento, a associaqao a sindrome de Reye e a propensao 
a causar irritaqao gastrica limitam a sua utilidade na pratica pe- 
diatrica. O acido acetilsalicilico e outros AINEs ainda sao uteis, 
especialmente na dor de origem inflamatoria, dor ossea e dor as- 
sociada a condiqoes reumaticas. 

3. Outros AINEs — O uso do ibuprofeno e do naproxeno tem 
sido limitado em pediatria ate agora. O naproxeno e aprovado 
pelo FDA para crianqas de 2-12 anos de idade (5-7 mg/kg, VO, 
a cada 8-12 h). O ibuprofeno requer intervalos de dose mais fre- 
quentes (4-10 mg/kg, VO, a cada 6-8 h). 

Todos os AINEs tem um limite terapeutico apos o qual ne- 
nhum aumento implica potencia analgesica. Todos eles podem 
causar gastrite e devem ser administrados com antiacidos ou 
com as refeiqoes. Estas medicares devem ser usadas com cau- 
tela em pessoas em risco de comprometimento renal ou de san¬ 
gramento. Alem disso, os efeitos analgesicos do acetaminofeno, 
acido acetilsalicilico e outros AINEs sao aditivos aos dos opioi¬ 
des. Assim, se for necessaria analgesia adicional, o seu uso deve 
ser continuado e um opioide oral (codeina ou morfina) ou pa¬ 
renteral (morfina ou fentanil) adequado deve ser associado ao 
tratamento. 

American Academy of Pediatrics; American Academy of Pediatric 
Dentistry, Cote CJ, Wilson S; Work Group on Sedation: Guideli¬ 
nes for monitoring and management of pediatric patients during 
and after sedation for diagnostic and therapeutic procedures. Pe- 
diatr 2006;118:2587 [PMID: 17142550], 

Carollo DS et al.: Dexmedetomidine: A review of clinical applications. 

Curr Opin Anaesthesiol 2008 21:457-461 [PMID: 18660652], 
Doyle L, Colletti JE: Pediatric procedural sedation and analgesia. Pe- 
diatr Clin North Am 2006;53:279 [PMID: 16574526]. 

Vespasiano M et al.: Propofol sedation: Intensivists’ experience with 
7304 cases in a children’s hospital. Pediatr 2007;120;el411- 
el417 [PMID: 18055659]. 


SUPORTE NUTRICI0NAL DA CRIANCA 
GRAVEMENTE ENFERMA 



FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 


► Criancas gravemente enfermas sao mais suscetiveis a es- 
tresse metabolico devido a menor massa muscular e de 
gordura e maior demanda energetica de repouso do que 
os adultos. 

► Criancas com desnutricao preexistente sao mais propensas 
a desenvolver falencia multipla de orgaos. 

► Criancas obesas sao mais propensas a desenvolver com- 
plicacoes, incluindo sepse, infeccao de ferimentos e maior 
duracao da permanencia na UTI. 

► Efeitos/alteracoes no estado nutricional em bebes podem 
persistir por seis meses apos a alta apos uma permanencia 
prolongada na UTI ou tratamento de doencas cronicas. 
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^■SMEXEB cuidados intensivos 


► A alimentacao enteral ou parenteral precoce pode melho- 
rar o deficit nutricional e influenciar a morbidade e a mor- 
talidade em bebes e criancas gravemente enfermos. 

► A desnutricao aguda proteica e energetica esta associada 
a instabilidade fisiologica e aumento da morbimortalidade 
na UTI. 


Quando pacientes pediatricos gravemente enfermos sao 
admitidos na UTI, a terapia inicial e dirigida ao problema 
primario ou subjacente e ao fornecimento de suporte cardior- 
respiratorio e hemodinamico. O fornecimento de um suporte 
nutricional adequado com frequencia e negligenciado no 
inicio da terapia. Como o estado e o suporte nutricional afe- 
tam a morbimortalidade de pacientes gravemente enfermos, 
e vital que esse aspecto seja abordado o mais cedo possivel 
(Quadro 13-15). 

Avaliacao 

Nos EUA, os Nutricionistas Pediatricos Registrados (NR) sao 
membros integrantes da equipe da UTI pediatrica. A avaliagao 
precoce por um NR pediatrico e necessaria para estabelecer 
as necessidades e as metas nutricionais e identificar fatores 
que impedem a ingesta nutricional adequada e a tolerancia. 
As equagoes usadas para estimar a necessidade energetica de 
criangas gravemente enfermas incluem taxa de metabolismo 
basal (TMB, necessidade energetica de uma pessoa em jejum 
que acordou recentemente do sono, com temperatura normal 
e sem estresse), gasto energetico de repouso (GER, pessoa 
normal em repouso, temperatura normal, sem jejum, Quadro 
13-16). A demanda metabolica basal e estimada e multiplicada 
por um fator de estresse relacionado a doenga subjacente para 
determinar a necessidade corrigida de energia (Quadro 13-17). 
Infelizmente, essas equagoes podem ser inacuradas e levar a 
uma situagao de deficit ou de excesso alimentar. A calorimetria 
indireta (Cl) pode ser mais acurada. A Cl mede o gasto ener¬ 
getico e o quociente respiratorio. Um quociente respiratorio 
> 0,85 exclui um deficit alimentar, e valores > 1,0 predizem um 
excesso de carboidratos. A Cl pode ser inacurada se houver 
um vazamento endotraqueal significativo, o Fio 2 for > 60%, e 
durante hemodialise e substituigao renal continua. Todas essas 
condigoes podem se apresentar em criangas gravemente enfer¬ 
mas na UTI. Qualquer metodo, ou uma combinagao de meto- 
dos, e usado para determinar as necessidades nutricionais com 
base na idade e na condigao do paciente. A terapia nutricional 
avanga gradualmente ate a meta; a resposta deve ser monito- 
rada, e os ajustes sao feitos quando necessario. 

Via nutricional 

A. Nutricao enteral 

Em adultos, a nutrigao enteral associou-se com menos compli- 
cagoes infecciosas do que a nutrigao parenteral. Nao ha estudos 
sobre o assunto em pediatria, mas e aceito que a nutricao enteral 


Quadro 13-15 Respostas fisiologicas e metabolicas a 
doenca grave 


Fisiologicas 

Cardiovascular 

Aumento do DC 

Vasodilatacao periferica e vazamento capilar 
Expansao do compartimento vascular 

Pulmonar 

Aumento da ventilacao minuto 
Incompatibilidade ventilacao/perfusao 
Iroca gasosa ineficaz 
Aumento da responsividade ao C0 2 

Musculos esqueleticos 

Fadiga facil 

Relaxamento mais lento 

Alteracao do padrao de forca/frequencia 

Renal 

Retencao de sal e agua 

Comprometimento da capacidade de concentracao 

Metabolicas 

Niveis modificadores da resposta hormonal e biologica 

Aumento da insulina 
Aumento dos glicocorticoides 
Aumento das catecolaminas 
Aumento das interleucinas-1 
Aumento do fator de necrose tumoral 

Metabolismo dos carboidratos 

Aumento da glicose sanguinea 
Aumento da gliconeogenese 
Aumento da renovacao da glicose 
Intolerancia a glicose 
Metabolismo das gorduras 
Aumento da renovacao e da utilizacao dos lipideos 
Lipolise nao supressivel 
Diminuicao da cetogenese 
Metabolismo das proteinas 
Aumento do catabolismo das proteinas musculares 
Aumento da oxidacao muscular dos aminoacidos de cadeia 
ramificada 

Aumento dos aminoacidos sericos 
Aumento da perda de nitrogenio 


e preferida em criangas gravemente enfermas. A nutrigao enteral 
melhora o metabolismo proteico e o deficit calorico e, em geral, e 
bem tolerada, mesmo em pacientes em uso de medicagoes vaso- 
ativas. Diarreia, constipagao e distensao abdominal sao comuns 
em criangas gravemente enfermas, mas tambem podem refletir 
intolerancia alimentar. O uso de um protocolo de alimentagao 
enteral e a alimentagao transpilorica precoce podem melhorar a 
tolerancia. A meta de ingestao proteica deve ser de 2-3 g/kg/dia, 
mas isso pode ser dificil de atingir com as formulas pediatri- 
cas devido ao potencial de sobrecarga de volume; as formulas 
de adultos podem ser uteis. As complicagoes da alimentagao en¬ 
teral incluem intolerancia GI (vomitos, sangramento, diarreia 
e enterocolite necrosante), eventos de aspiragao/pneumonia e 
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Quadro 13-16 Necessidades estimadas para pacientes pediatricos gravemente enfermos 



Idade 

Gasto energetico 
de repouso (GER) 
(kcal/kg) 

Faixa media de 
necessidade energetica 
(kcal/kg) 

Faixa media de 
necessidade proteica 

(g/kg) 

Bebes 

0-6 m 

55 

90-120 

2-3,5 


6-12 m 

55 

90-120 

1,5-2,5 

Criancas 

1-3 a 

55 

75-100 

1,5-2,5 


4-6 a 

45 

65-90 

1,5-2,0 


7-10 a 

40 

55-70 

1,0-2,0 

Homens 

11-14 a 

30 

40-55 

1,0-2,0 


15-18 a 

30 

40-45 

1,0-1,5 


19-24 a 

25 

30-40 

1,0-1,5 

Mulheres 

11-14 a 

30 

40-55 

1,0-2,0 


15-18 a 

25 

30-40 

1,0-1,5 


19-24 a 

25 

30-40 

1,0-1,5 


Quadro 13-17 Fatores de atividade e de estresse (x GER) 


Condicao 

Fator 

UTI no ventilador 

Atividade 1,0-1,15 

Preso ao leito 

Atividade 1,1-1,2 

Atividade leve 

Atividade 1,2-1,3 

Febre, por 1°C 

Estresse 1,12-1,13 

Cirurgia de grande porte 

Estresse 1,2-1,3 

Fraturas multiplas 

Estresse 1,2-1,35 

Peritonite 

Estresse 1,2-1,5 

Insuficiencia cardiaca 

Estresse 1,25-1,5 

Trauma craniano 

Estresse 1,3-1,4 

Insuficiencia hepatica 

Estresse 1,4-1,5 

Sepse 

Estresse 1,4-1,5 

Queimaduras 

Estresse 1,5-2,0 


UTI, Unidade de terapia intensiva; GER, gasto energetico de repouso. 


aspectos mecanicos (oclusao da sonda, erros na colocagao da 
sonda). Meningite, bacteriemia e morte tem sido relatados em 
recem-nascidos que foram alimentados com formulas infantis 
reconstituldas contaminadas. 

B. Nutricao parenteral 

A nutrigao parenteral deve ser considerada em criangas gra¬ 
vemente enfermas quando a nutrigao enteral nao pode ser 


fornecida ou nao e tolerada por 3-5 dias. Embora seja uma pra- 
tica comum aumentar gradualmente a dose de aminoacidos, 
evidencias de recem-nascidos pre-termo mostram que e seguro 
e eficaz iniciar os aminoacidos parenterais na dose-alvo. Os 
lipldeos devem ser incluldos para reduzir a produgao de dio- 
xido de carbono, a ventilagao/minuto e o armazenamento de 
gordura, melhorar a oxidagao de lipldeos, aumentar a retengao 
proteica e prevenir a deficiencia de acidos graxos essenciais. 
Hiperglicemia, hipertrigliceridemia, infecgao e anormalidades 
hepatobiliares sao complicagoes potenciais da nutrigao paren¬ 
teral. A avaliagao metabolica (eletrolitos, glicose, lipase e testes 
de fungao hepatica) deve ser acompanhada regularmente, e os 
componentes da nutrigao parenteral devem ser ajustados se 
necessario. 

A despeito da via de nutrigao, a monitoragao deve incluir 
exame flsico, medidas seriadas de crescimento (peso, espes- 
sura das dobras cutaneas) e exames laboratoriais. Albumina, 
pre-albumina e PCR podem ser uteis para acompanhar altera- 
goes no metabolismo proteico. 

Suplementagao nas doencas graves 

Os nlveis de vitaminas e oligoelementos devem ser monitorados 
e repostos quando necessario nas criangas gravemente enfermas 
com doengas prolongadas. A farmaconutrigao e uma area de in- 
tensa pesquisa que levantou as seguintes consideragoes: 

Os nlveis de glutamina diminuem durante doengas graves. A 
suplementagao de glutamina pode melhorar a fungao GI, meta¬ 
bolica, antioxidante e imune em um estado de estresse. Adultos 
gravemente enfermos tem melhor desfecho com a suplementa¬ 
gao de glutamina, mas estudos em bebes e criangas gravemente 
enfermos tem sido conflitantes. A suplementagao de glutamina 
em criangas com queimaduras, trauma e doengas graves deve 
ser considerada, ja que a glutamina pode produzir os mesmos 
beneflcios que em adultos. 
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A arginina e importante para a funqao imune, a sintese pro- 
teica e o reparo tecidual. A suplementacpao de arginina pode me- 
lhorar a ingestao de nitrogenio e a funqao imune em crian^as 
com lesoes traumaticas, incluindo queimaduras. 

Hulst JM et al.: Causes and consequences of inadequate substrate su¬ 
pply to pediatric ICU patients. Curr Opin Clin Nutr Metab Care 
2006;9:297 [PMID: 16607132], 

Skillman HE, Wischmeyer PE: Nutrition therapy in critically ill in¬ 
fants and children. JPEN 2008;32:520-534 [PMID: 18753390], 


DELIBERATES ETICAS E CUIDADOS TERMINAIS 
NA UTI PEDIATRICA 



FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 


► Define os limites dos cuidados fornecidos, facilita a retirada 
de suporte a vida e fornece cuidados paliativos humani- 
zados. 

► A equipe de cuidados paliativos e a comissao de etica sao 
dois servicos consultivos que melhoram a comunicacao e a 
tomada de decisao em casos terminais. 

► A determinacao de morte cerebral requer uma avaliacao 
sistematica e adequada a idade para definir morte em urn 
paciente em VM. 

► A doacao de orgaos e tecidos deve ser considerada apos 
cada morte. 


Tomada de decisao para termino da vida 

Ajudar um paciente a ter uma morte digna e indolor e um dos 
desafios que os profissionais de saude encaram na UTI pedia- 
trica. A morte infantil e caracterizada por sua relativa raridade, 
pelas incertezas prognosticas de muitas doenqas pediatricas e 
pela tenue linha entre disturbios congenitos e doen^as incura- 
veis. Alem disso, avanqos na medicina de cuidados intensivos 
tem dado aos medicos intensivistas a capacidade de prolongar 
a vida sem ser capaz de garantir uma qualidade de vida razoa- 
vel. Pacientes e familias debatem questoes de futilidades medi- 
cas e o uso mais apropriado de tecnologias e medicares para 
suas situaqoes particulares. Intensivistas podem ser solicitados 
a ajudar a definir os limites dos cuidados fornecidos, facilitar 
a retirada do suporte a vida e fornecer cuidados paliativos hu- 
manizados. 

Limites de cuidados e suspensao 
do tratamento 

Com uma frequencia cada vez maior, as mortes na UTI pedia- 
trica sao previsiveis e resultam em evitar ou suspender a terapia 
clinica de suporte a vida (TCSV). Discussoes com pacientes e 


familiares a respeito da decisao de limitar os procedimentos de 
ressuscitaqao, ou de retirar TCSV, devem respeitar os seguintes 
principios basicos: 

• As deliberates comeqam com uma declaratpao clara de que o 
objetivo da equipe de cuidados de saude e da familia e tomar 
decisoes no melhor interesse do paciente. 

• Com a ajuda da equipe de saude, o paciente e a familia podem 
tomar decisoes razoaveis sobre a limitaqao ou retirada de 
TCSV com base neste objetivo. 

• A suspensao de TCSV pode ser considerada quando a dor e o 
sofrimento infligido pelo prolongamento da vida e o seu su¬ 
porte superam os potenciais beneficios para o individuo. Se 
nao houver uma chance razoavel de recuperaqao, o paciente 
tem direito a uma morte natural. 

• Discussoes com o paciente e a familia sao conduzidas por 
pessoal experiente, com a capacidade de se comunicar de 
forma clara e com empatia no momento e local apropriados. 

• Deve ser enfatizado que as decisoes nao sao irrevogaveis; se 
a qualquer tempo, a familia ou os profissionais de saude qui- 
serem reconsiderar a decisao, a terapia clinica completa deve 
ser reinstituida ate que a situaqao seja esclarecida. 

Ha essencialmente tres op^oes quando um paciente tem 
uma doenqa que provavelmente e irreversivel: (1) a equipe de 
cuidados intensivos pode continuar a escalonar o suporte ate a 
quantidade maxima de cuidados medicos razoaveis; (2) a equipe 
de cuidados intensivos pode evitar novos tratamentos, inclusive 
a ressuscitaqao cardiopulmonar, mas nao remove nenhum dos 
tratamentos em uso; e (3) a equipe de cuidados intensivos pode 
remover tecnologias de suporte a vida, como ventilador meca- 
nico ou inotropicos. 

Cuidados paliativos 

A medicina paliativa desenvolveu um campo especializado de 
pratica para abordar as necessidades de crianqas agonizantes. 
A pratica de fornecer cuidados suportivos ao final da vida em 
pediatria e fundamentalmente diferente daquela da medicina 
de adultos. As mortes hospitalares em pediatria englobam 
uma populaqao mais heterogenea de pacientes com aspectos 
do desenvolvimento e dinamicas familiares que complicam o 
processo. 

A partir do momento em que e tomada a decisao inclusiva de 
limitar ou suspender a TCSV, deve ser acordado e instituido um 
piano de cuidados paliativos. O piano deve abordar os seguintes 
principios basicos: 

• Controle adequado da dor e sedaqao. 

• Provisao de calor e higiene. 

• Nutriqao. 

• Suporte continuado a familia e ao paciente. 

A decisao de negar ou suspender TCSV nao sugere um piano 
para apressar a morte. O objetivo dos cuidados paliativos perma- 
nece sendo a otimizaqao da experiencia do paciente e da familia 
antes e depois da morte. 
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Quadro 13-18 Exame de morte cerebral 

• Coma flacido sem evidencia de funcao cortical. 

• Ausencia de reflexos do tronco cerebral: 

• Apneia 3 ("teste de apneia"- 7 minutos com PC0 2 > 60 mmHg e uma alteracao no PC0 2 > 20 mmHg). 

• Pupilas com dilatacao fixa sem resposta a luz. 

• Ausencia de reflexos corneanos. 

• Ausencia de movimento ocular, inclusive espontaneo, oculocefalico (olhos de boneca) ou oculovestibular (calorico a frio). Nao realizar a manobra 
oculocefalica se houver um potencial de lesao da coluna cervical. 

• Ausencia de reflexo de vomito e de tosse. 

• Pressao arterial e temperatura normais. 

• Exame consistente durante todo o periodo de observacao. Dois exames formais de morte cerebral devem ser realizados e documentados no prontuario 
por medicos qualificados. 

• Periodos de observacao recomendados para criancas das seguintes idades: 

• Sete dias a 2 meses de idade — Dois exames em 48 h; com estudos subsidiaries (p. ex., eletroencefalograma, estudo de fluxo cerebral). 

• Dois meses a 1 ano — Dois exames em 24 h; considerar exames subsidiaries como eletroencefalograma ou estudo de fluxo cerebral) 

• Acima de 1 ano — Dois exames em 12-24 h. 


a Angiografia cerebral, cintigrafia com radionuclideos ou ultrassonografia Doppler transcraniana podem ser usados para avaliar a funcao cerebral se o teste 
de apneia nao puder ser realizado ou se houver necessidade de exames corroborativos. 


Cuidados paliativos e consulta bioetica 
na UTI pediatrica 

As equipes de cuidados paliativos e consultoria etica sao recur- 
sos essenciais para ajudar a equipe de cuidados em saude e as 
familias a abordarem a dificil tomada de decisao de termino da 
vida. Muitos centros desenvolveram equipes de cuidados paliati¬ 
vos que incluem pessoal medico, assistentes sociais e clerigos que 
podem ajudar a apoiar e a orientar um paciente e sua familia. Se 
surgirem conflitos a respeito dos cuidados e da tomada de deci¬ 
sao, uma consulta a comissao de etica na UTI pode melhorar o 
processo, ajudando a identificar, analisar e resolver problemas 
eticos. A consultoria etica pode esclarecer pontos de vista de 
forma independente e permitir que a equipe de saude, o paciente 
e a familia tomem decisoes que respeitem a autonomia do pa¬ 
ciente e promovam o maximo beneficio e o minimo dano. 

Morte cerebral 

O desenvolvimento de criterios e especialidades no exame cli- 
nico de morte cerebral surgiu do uso de tecnologias de terapia 
intensiva que mantem a funcao cardiaca e pulmonar a despeito 
de perda irreversivel de toda a funcao cerebral (i.e., morte) e 
da demanda por orgaos solidos de pacientes ainda recebendo 
TCSV. Atualmente, o diagnostico de morte cerebral se baseia em 
diretrizes nacionais que possuem clareza e padronizarpao nesta 
importante tarefa. 

Exame cli'nico de morte cerebral 

A determinacao de morte cerebral e uma avaliarjao clinica. Es¬ 
tudos subsidiaries podem ser usados como dados confirmato- 
rios, particularmente em bebes. O primeiro passo no exame 
de morte cerebral e estabelecer a causa da doemja ou lesao e 


excluir sindromes potencialmente reversiveis que podem pro- 
duzir sinais similares a morte cerebral. Estes incluem hipoten- 
sao, hipotermia e medicares sedativas. O exame requer, entao, 
que o paciente esteja nao responsivo, em coma flacido e nao 
tenha reflexos do tronco cerebral, incluindo teste de apneia 
(Quadro 13-18). O exame deve ser consistente, em um periodo 
de observacao com dois exames clinicos documentados por 
medicos qualificados. 

Doacao de orgaos e tecidos 

O transplante de orgaos e uma terapia padrao e muitos pacientes 
morrem na lista de transplante devido ao baixo suprimento de 
orgaos. A dadiva de uma doacao de orgaos pode ser um desfecho 
positivo para uma familia a partir de uma perda tragica da vida 
de sua crianca. De fato, a required request law autoriza que os 
profissionais de saude abordem todas as familias com doadores 
elegiveis para perguntar sobre aquisicao de orgaos. A decisao de 
doar deve ser feita livre de coercao, com consentimento infor- 
mado e sem incentivo financeiro. As agendas governamentais 
de procura de orgaos fornecem suporte e educacao aos prove- 
dores de cuidados e as familias para tomar decisoes conscientes. 
Para ser um doador de orgao solido, o paciente deve estar com 
morte clinica cerebral e nao ter condicoes que contraindiquem 
a doacao. A necessidade de novos doadores de orgaos tern le- 
vado ao reaparecimento da busca por orgaos solidos de doadores 
com coracao parado (assistolico). Nestes casos, a familia ou o 
paciente recusou a terapia de manutencao da vida e escolheu a 
suspensao do suporte a vida e a doacao de orgaos imediatamente 
apos a declaracao de morte cardiaca, em geral na sala de cirurgia, 
onde o suporte extracorporeo pode ser instituido para preser- 
var a funcao organica. Ha um elevado nivel de detalhamento do 
exame em relacao a doadores de coracao parado em pacientes 
pediatricos e esta em progresso o desenvolvimento de protocolos 
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aceitos nacionalmente. Tecidos (valvas cardiacas, corneas, pele 
e ossos) podem ser obtidos apos a morte cardiaca “traditional” 
(ausencia de pulso ou respira^oes). 

Devictor DJ et al.: Intercontinental differences in end-of-life atti¬ 
tudes in the pediatric intensive care unit: Results of a world¬ 
wide survey. Pediatr Crit Care Med 2008;9(6):560-566 [PMID: 
18838925]. 


Meert KL et al.: Exploring parents’ environmental needs at the time 
of a child’s death in the pediatric intensive care unit. Pediatr Crit 
Care Med 2008;9(6):623-628 [PMID: 18838930]. 

Shemie SD et al.: Diagnosis of brain death in children. Lancet Neurol 
2007;6:87 [PMID: 17166805]. 

Truog RD et al.: Recommendations for end-of-life care in the intensive 
care unit: A consensus statement by the American College [cor¬ 
rected] of Critical Care Medicine. Crit Care Med. 2008;36(3):953- 
963 [PMID: 18431285]. 
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PRINCIPIOS GERAIS 


DIAGNOSTIC DE AFECCOES DA PELE 

No exame da pele, toda a superfkie do corpo precisa ser apal- 
pada e inspecionada sob boa iluminaqao. O inlcio e a duraqao de 
cada sintoma devem ser registrados, juntamente com a descriqao 
da lesao primaria e quaisquer alteraqoes secundarias, usando a 
terminologia estabelecida no Quadro 14-1. Na pratica, as carac- 
teristicas das lesoes de pele sao descritas em ordem oposta aquela 
mostrada no Quadro. Inicie com a distribuiqao, depois va para a 
configuraqao, cor e alteraqoes secundarias e alteraqoes primarias. 
Por exemplo, a psorlase em gota pode ser descrita como papulas 
generalizadas, discretas, avermelhadas e escamosas. 

TRATAMENTO DE AFECCOES DA PELE 
Tratamento topico 

O tratamento deve ser simples e ter como objetivo a preservaqao 
da fisiologia normal da pele. O tratamento topico geralmente e 
preferido, porque a medicaqao pode ser administrada em con¬ 
centrates otimas ao local desejado. 

A agua e um agente terapeutico importante, sendo que uma 
pele bem hidratada e macia e lisa. Isso ocorre a uma umidade 
ambiental de mais ou menos 60%. Devido ao fato de que a agua 
evapora instantaneamente da superflcie cutanea, a hidrataqao 
da pele (estrato corneo da epiderme) depende da concentraqao 
de agua no ar, sendo que o suor contribui minimamente. En- 
tretanto, se o suor nao puder evaporar (na axila ou na virilha, 
por exemplo), a umidade local e a hidrataqao da pele aumen- 
tam. Quando a umidade cai abaixo de 15-20%, o estrato corneo 
encolhe e racha; a barreira epidermica e perdida, permitindo a 
entrada de irritantes na pele e a induqao de uma resposta infla- 
matoria. A reduqao da perda de agua transepidermica corrige 
isso. Portanto, a pele ressecada e escamosa e tratada por meio 
do uso de barreiras para prevenir a evaporaqao (Quadro 14-2). 
Oleos e pomadas previnem a evaporaqao por 8-12 h e, por isso, 
devem ser aplicados uma ou duas vezes ao dia. Em areas ja 


ocluldas (axila e area coberta pela fralda), a preferencia e por 
cremes e loqoes, mas uma aplicaqao mais frequente pode ser 
necessaria. 

Podera ocorrer hiperidrataqao (maceraqao). A medida que a 
umidade ambiental aumenta para 90-100%, o numero de mole- 
culas de agua absorvidas pelo estrato corneo aumenta e as jun- 
qoes lipldicas muito proximas entre as celulas do estrato corneo 
sao gradualmente substituldas por ligaqoes fracas de hidrogenio. 
As celulas fleam amplamente separadas e a barreira epidermica 
desaparece. Isso ocorre no pe de imersao, em areas cobertas pela 
fralda, axilas e areas similares. E desejavel aumentar a evapora- 
qao da agua nessas areas usando ar seco. 

Curativos umidos 

Submetendo a pele a um ambiente em que a umidade e de 100% 
e permitindo que a umidade evapore a 60%, o prurido alivia. A 
evaporaqao da agua estimula as libras nervosas da pele depen- 
dentes do frio e isso pode evitar a transmissao da sensaqao de 
coceira atraves das fibras de dor ate o SNC. O curativo tambem 
e vasoconstritivo, ajudando a reduzir o eritema e diminuindo 
tambem a resposta inflamatoria celular. 

A forma mais simples de curativo umido consiste no uso 
de roupa Intima molhada por debaixo de um pijama seco. 
A roupa Intima deve ser embebida em agua morna (nao quente) 
e bem torcida (ate que nao saia nenhuma gota). Isso deve ser 
feito da noite para o dia durante alguns dias ate uma semana. 
Quando for observada uma melhora, os curativos umidos sao 
suspensos. 

Glucocorticoides topicos 

A aplicaqao de corticosteroides topicos duas vezes ao dia e o trata- 
mento-padrao para todas as formas de dermatite (Quadro 14-3). 
Os esteroides topicos tambem podem ser usados sob curativos 
umidos. Apos a suspensao dos curativos umidos, os esteroides 
topicos devem ser aplicados somente nas areas de doenqa ativa. 
Eles nunca devem ser aplicados na pele saudavel, a fim de evitar 
recidivas. Apenas esteroides de baixa potencia (ver Quadro 14-3) 
sao aplicados na face ou nas regioes intertriginosas. 
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Quadro14-1 Exame da pele 

Aparencia Clinica 

Descricao e exemplos 

Lesoes primarias (primeiras a aparecer) 

Macula 

Qualquer troca de coloracao circunscrita na pele que seja plana. Exemplos: branca (vitiligo), marram (mancha cafe com leite), 
purpura (peteguia) 

Papula 

Area solida e elevada < 1 cm de diametro cuja parte superior pode ser pontuda, arredondada ou plana. Exemplos: acne, 
verrugas, lesoes pequenas de psorlase 

Placa 

Area circunscrita e solida > 1 cm de diametro, normalmente com parte superior plana. Exemplo: psorlase 

Veslcula 

Lesao circunscrita e elevada < 1 cm de diametro contendo llquido seroso daro. Exemplo: bolhas de herpes simples 

Bolha 

Lesao circunscrita e elevada > 1 cm de diametro contendo llquido seroso daro. Exemplo: impetigo bolhoso 

Pustula 

Veslcula contendo exsudato purulento. Exemplos: acne, foliculite 

Nodulo 

Massa profunda com margens indistintas que eleva a epiderme sobrejacente. Exemplos: tumores, granuloma anular. Caso se 
mova com a pele na palpacao, e intradermico; se a pele se move sobre o nodulo, e subcutaneo 

Placa de urticaria 

Elevacao circunscrita e firme da pele com a parte superior plana decorrente de edema tenso da derme papilar. Exemplo: 
urticaria 

Alteracoes secundarias 

Escamas 

Placas finas e secas de celulas epidermicas queratinizadas (estrato corneo). Exemplos: psorlase e ictiose 

Liquenificacao 

Induracao da pele com linhas exageradas e uma superflcie lustrosa resultante da esfregacao cronica da pele. Exemplo: 
dermatite atopica 

Erosao e extravasamento 

Area umida, circunscrita, com leve depressao indicando uma base de bolha com o teto da bolha removido. Exemplos: 
queimaduras, impetigo. A maioria das bolhas orais apresenta-se como erosoes 

Crostas 

Exsudato seco de plasma na superflcie da pele apos rompimento do estrato corneo. Exemplo: impetigo, dermatite de contato 

Fissuras 

Fenda linear na pele que se estende da epiderme ate a derme. Exemplo: queilite angular 

Cicatrizes 

Area plana, elevada ou com depressao de reposicao fibrotica da derme ou do tecido subcutaneo. Exemplos: cicatriz de acne, 
cicatriz de queimadura 

Atrofia 

Depressao da superflcie da pele causada pelo raleamento de uma ou mais camadas da pele. Exemplo: llquen escleroso 

Cor 

A lesao deve ser descrita como esbranquicada, avermelhada, amarelada, marram, bronzeada ou azulada. Atencao especial 
deve ser dada ao branqueamento das lesoes avermelhadas. A falha nesse branqueamento sugere sangramento para a derme 
(petequias) 

Configuracao das lesoes 

Anular (circular) 

Nodulos anulares indicam granulomas anulares; papulas escamosas anulares sao mais provaveis de serem causadas por 
infeccoes dermatoflticas 

Linear (linhas retas) 

Papulas lineares indicam llquen estriado; veslculas lineares indicam incontinencia pigmentar; papulas lineares com galerias 
indicam escabiose 

Agrupadas 

Veslculas agrupadas ocorrem no herpes simples ou zoster 

Discretas 

Lesoes discretas sao independentes umas das outras 

Distribuicao 

Observe se a erupcao e generalizada, acral (maos, pes, nadegas, rosto) ou localizadas em uma regiao especifica da pele 


Bewley A; Dematology Working Group: Expert consensus: Time for a 
change in the way we advise our patient to use topical corticoste¬ 
roids. Br J Dermatol 2008; 158:917 [PMID 18294314]. 

Chiang C, Eichenfield LC: Quantitative assessment of combination 
bathing and moisturizing regimens on skin hydration in atopic 
dermatitis. Pediatr Dermatol 2009;26:273 [PMID: 19706087]. 


Devillers AC, Oranje AP: Efficacy and safety of “wet wrap” dressings 
as an intervention treatment in children with severe and/or re¬ 
fractory atopic dermatitis: A critical review of the literature. Br J 
Dermatol 2006;154:579 [PMID: 16536797]. 















Quadro 14-2 Bases usadas para preparacoes topicas 


Base 

Combinado com 

Uso 

Espuma 


Esteticamente elegante; grande 
niimero de produtos disponiveis 

Llquidos 


Curativos umidos: alivia 
prurido, vasoconstritores 


Po 

Suspensoes, pastas 
secantes: aliviam pruridos, 
vasoconstritores 


Graxa e emulsificador, 
oleo na agua 

Creme: penetra rapidamente 
(10-15 min) e assim permite a 
evaporacao 


Excesso de graxa e 
emulsificador; agua 
no oleo 

Creme emoliente: penetra mais 
lentamente e assim mantem a 
umidade da pele 

Graxa 


Pomadas: oclusivas (mantem 
o material na pele por um 
periodo prolongado) e evitam 
a evaporacao da agua 

Gel 


Emulsao transparente, incolor, 
semissolida: nao gordurosa, 
mais secante e irritante do que 
o creme 

Po 


Aumenta a evaporacao 


Caracteristicas das bases para preparacoes topicas: 

1. Veiculo de espuma termolabil com baixo residuo e mais aceitavel este- 
ticamente e utiliza nova rota de permeabilidade para administracao. 

2. A maioria das graxas e triglicerideo (p. ex., Aguaphor, petrolato, 
Eucerin). 

3. Oleos sao gorduras liquidas (p. ex., Alpha keri, azeite de oliva, oleo 
mineral). 

4. Gorduras verdadeiras (banha, gorduras animais) content acidos graxos 
livres que causam irritacao. 

5. Pomadas (p. ex., Aquaphor, petrolato) nao devem ser usadas em areas 
intertriginosas, como axilas, entre os dedos do pe, e no perlneo, pois 
aumentam a maceracao. Deve-se dar preferencia a locoes ou cremes 
para essas areas. 

6. Oleos e pomadas mantem a medicacao na pele por longos periodos e, 
portanto, sao ideais para barreiras ou profilaxia e para areas ressecadas 
da pele. A medicacao penetra na pele mais lentamente a partir das 
pomadas. 

7. Os cremes levam a medicacao ate a pele e sao preferiveis para der- 
matite intertriginosa. 

8. Espumas, solucoes, geis ou locoes devem ser usados para tratamento 
do couro cabeludo. 


AFECCOES CUTANEAS EM RECEM-NASCIDOS 


DOENCAS TEMPORARIAS EM RECEM-NASCIDOS 

1. Mi'lia 

Milia sao pequenos cistos epidermicos repletos de material que- 
ratinoso. Essas papulas brancas, com 1-2 mm, ocorrem pre- 
dominantemente na face em 40% dos recem-nascidos. Seus 
correspondentes intraorais sao chamados de perolas de Epstein 


Quadro 14-3 Glucocorticoides topicos 


Glucocorticoide 

Concentracao 

Baixa potencia 9 = 1-9 

Hidrocortisona 

0,5%, 1%, 2,5% 

Desonida 

0,05% 

Potencia moderada = 10-99 

Furoato de mometasona 

0,1% 

Valerato de hidrocortisona 

0,2% 

Fluocinolona acetonida 

0,025% 

Triancinolona acetonida 

0,01% 

Ancinonida 

0,1% 

Alta potencia = 100-499 

Desoximetasona 

0,25% 

Fluocinonida 

0,05% 

Halcinonida 

0,1% 

Superpotencia = 500-7500 

Dipropionato de betametasona 

0,05% 

Propionato de clobetasol 

0,05% 


a Hidrocortisona a 1% apresenta potencia 1. 


e ocorrem em ate 60-85% dos recem-nascidos. Essas estruturas 
cisticas rompem-se espontaneamente, esfoliando o seu conteudo. 

2. Hiperplasia das glandulas sebaceas 

Papulas brancas a amarelas salientes na abertura dos foliculos 
pilossebaceos sem eritema ao redor — especialmente sobre o 
nariz — representam um supercrescimento das glandulas seba¬ 
ceas em resposta a androgenios maternos. Elas ocorrem em mais 
da metade dos recem-nascidos e regridem espontaneamente nos 
primeiros meses de vida. 

3. Acne neonatal 

Papulas e pustulas inflamatorias com eventuais comedoes pre- 
dominantemente na face ocorrem em 20% dos recem-nascidos. 
Embora a acne neonatal possa estar presente ao nascimento, e 
mais frequente entre a 2- e 4- semanas de vida. Resolugao es- 
pontanea ocorre no periodo de 6 meses a 1 ano. Uma afecgao 
rara que frequentemente e confundida com acne neonatal e a 
pustulose cefalica neonatal. Ela e uma erupgao mais monomor- 
fica com papulas e pustulas vermelhas na cabega e no pescogo, 
que surge no primeiro mes de vida. Ha inflamagao neutrofilica 
associada, alem de leveduras do genero Malassezia. Essa erupgao 
desparece espontaneamente, mas tambem responde a prepara- 
goes antifungicas de uso topico. 

4. Mudanca de cor na ictiose arlequim 

Um fenomeno vascular cutaneo exclusivo dos recem-nascidos na 
primeira semana de vida ocorre quando o lactente (especialmente 
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aquele com baixo peso ao nascer) e posicionado sobre um lado. 
A metade dependente desenvolve um rubor eritematoso com de¬ 
marcates bem definidas na linha media, e a metade superior do 
corpo torna-se palida. Normalmente, a mudanqa de cor diminui 
dentro de alguns segundos depois de a crian^a ser colocada na 
posiqao supina, mas pode persistir por 20 minutos. 

5. Mosqueado 

Um padrao em forma de renda, com descolora^o azulada e re¬ 
ticular, que indica vasos cutaneos dilatados, aparece nas extre- 
midades e geralmente no tronco dos recem-nascidos expostos a 
temperatura ambiente baixa. Essa caracteristica e temporaria e, 
em geral, desaparece completamente com o reaquecimento. 

6. Eritema toxico 

Ate 50% dos nascidos a termo desenvolvem eritema toxico. Nor¬ 
malmente, ate 24-48 h de vida, surgem maculas eritematosas 
de 2-3 cm de diametros, de forma mais saliente no peito, mas 
tambem nas costas, face e extremidades. Eventualmente, estao 
presentes ao nascimento. O aparecimento apos 4-5 dias de vida 
e raro. A quantidade de lesoes vai desde algumas ate 100. A inci- 
dencia e muito maior em lactentes a termo do que em prematu- 
ros. O eritema macular pode desaparecer dentro de 24-48 h ou 
pode progredir para formaqao de placas de urticarias no centro 
das maculas, ou, em 10% dos casos, para pustulas. A analise de 
esfregaqo da lesao com coloraqao de Wright revela varios eosi- 
nofilos. Nenhum microrganismo e observado com a Colorado 
de Gram. Esses achados podem ser acompanhados de eosinofilia 
de sangue periferico de ate 20%. Todas as lesoes diminuem e 
desaparecem em 5-7 dias. A melanose pustulosa transitoria 
neonatal e uma erup^ao pustulosa em recem-nascidos de des- 
cendencia afro-americana. As pustulas rompem-se, deixando 
um “colarinho” de descamaqao ao redor de uma hiperpigmen- 
taqao macular. Diferentemente do eritema toxico, as pustulas 
content mais neutrofilos e, em geral, acometem as palmas das 
maos e solas dos pes. 

7. Bolhas de succao 

Bolhas, tanto intactas ou na forma de erosoes (base da bolha) 
sem bordas inflamadas, podem ocorrer no antebra^o, pulsos, po- 
legares, ou labio superior. Supostamente, resultam de um sucqao 
vigorosa ainda no utero. Elas desaparecem sem complicates. 

8. Miliaria 

A obstruqao dos ductos sudoriparos ecrinos frequentemente 
ocorre em recem-nascidos e produz um dentre dois quadros cli- 
nicos. A obstruqao superficial no estrato corneo causa miliaria 
cristalina, caracterizada por minusculas vesiculas (1-2 mm) su- 
perficiais agrupadas, sem eritema sobre as areas intertriginosas 
e pele adjacente (p. ex., pesco^o e parte superior do torax). Com 
maior frequencia, a obstruqao do ducto ecrino mais profunda- 
mente na epiderme resulta em papulas eritematosas agrupadas 
nas mesmas areas e e chamada de miliaria rubra. Raramente, elas 
podem progredir para pustulas. Calor e alta umidade predispoem 


o paciente a obstruqao dos poros dos ductos ecrinos. A remoqao 
para um ambiente mais ameno e o tratamento de escolha. 

9. Necrose de gordura subcutanea 

Esta afeojao manifesta-se nos primeiros sete dias de vida como 
nodulos avermelhados ou arroxeados firmes, nitidamente cir- 
cunscritos, que ocorrem nas bochechas, nadegas, braqos e coxas. 
Acredita-se que a lesao pelo frio tenha um papel importante. 
Essas lesoes desaparecem espontaneamente em algumas sema- 
nas, embora, em alguns casos, elas possam calcificar-se. 

O’Connor NR et al.: Newborn skin: Part I. Common rashes. Ann Fam 
Physician 2008 Jan l;77(l):47-52 [PMID: 18236822], 


MARCAS DE NASCENCA DE CELULAS 
PIGMENTADAS, NEVOS E MELANOMA 

Marcas de nascenqa podem consistir em um supercrescimento 
de um ou mais componentes normals da pele (p. ex., celulas 
pigmentadas, vasos sanguineos e vasos linfaticos). O nevo e um 
hamartoma de celulas altamente diferenciadas que retem suas 
funqoes normals. 

1. Mancha mongolica 

A macula de cor azul a preta encontrada na area lombossacral 
em 90% dos lactentes de descendencia americana nativa, afro- 
americana e asiatica e chamada de mancha mongolica. Essas 
manchas sao eventualmente observadas nos ombros e nas costas, 
podendo estender-se ate as nadegas. Histologicamente, elas con¬ 
sistent em celulas pigmentadas fusiformes localizadas profunda- 
mente na derme. Essas lesoes desaparecem com o tempo como 
resultado do escurecimento da pele sobrejacente, mas alguns 
traijos podem persistir ate a vida adulta. 

2. Macula cafe com leite 

Uma macula cafe com leite e uma macula oval de cor marrom- 
claro (marrom-escuro na pele marrom ou preta), que pode ser 
encontrada em qualquer parte do corpo. Manchas cafe com leite 
com mais de 1,5 cm de diametro sao encontradas em 10% das 
criantjas brancas e 22% das crianqas negras. Essas lesoes persis- 
tem por toda a vida e seu numero pode aumentar com a idade. 
A presen 9 a de seis ou mais dessas lesoes com mais de 1,5 cm de 
diametro pode ser indicio de neurofibromatose do tipo I (NF-1). 
Pacientes com sindrome de McCune-Albright (ver Capitulo 32) 
tem uma macula cafe com leite grande e unilateral. 

3. Nevo de Spitz 

Um nodulo solitario de cor marrom avermelhada na face ou 
na parte superior dos bravos de uma crianqa indica um nevo 
de Spitz. Histologicamente, ele consiste em celulas produtoras 
de pigmentaqao, de formato bizarro, com numerosas mitoses. 
Embora essas lesoes possam parecer preocupantes histologica¬ 
mente, elas tem um curso clinico benigno. 





NEVOS MELANOCITICOS ADQUIRIDOS 

1. Sinais comuns 

Maculas de cor marrom a preta bem demarcadas indicam nevos 
juncionais. Elas costumam aparecer nos primeiros anos de vida e 
aumentar com a idade. Histologicamente, essas lesoes sao clones 
de melanocitos na juntpao da epiderme e da derme. Aproxima- 
damente 20% dessas maculas podem progredir para nevos com- 
postos — lesoes papulares com melanocitos nas areas juncional 
e intradermica. Os nevos intradermicos geralmente possuem 
uma cor mais clara, podendo ser carnosos e pedunculados. Os 
melanocitos nessas lesoes estao localizados somente na derme. 
Os nevos tern aparencia azul-escuro (nevos azulados) quando 
content melanocitos situados mais profundamente na derme. 

2. Melanoma 

O melanoma em crian^as pre-puberes e muito raro. Deve-se sus- 
peitar de melanoma no caso de lesoes pigmentadas com cores 
variegadas (vermelho, branco, azul), bordas chanfradas, forma 
assimetrica e superficies muito irregulares ou ulceradas. Ulcera¬ 
tes e sangramento sao sinais avan^ados de melanoma. Se hou- 
ver suspeita de melanoma, a excisao local ampla, encaminhada 
para analise patologica, deve ser o tratamento de escolha. 

3. Nevos melanoci'ticos congenitos 

Um dentre 100 lactentes nasce com nevo congenito. Nevos con¬ 
genitos tendem a ser maiores e a ter uma colorapio marrom mais 
escura que nevos adquiridos e podem apresentar varios pelos ter¬ 
minals. Se a placa pigmentada cobrir mais de 5% da area superfi¬ 
cial do corpo, o nevo e considerado gigante ou grande; esses nevos 
grandes ocorrem em 1 a cada 20.000 lactentes. Normalmente, as 
lesoes sao tao grandes que encobrem todo o tronco (nevos em 
roupa de banho). Histologicamente, sao nevos compostos com 
melanocitos que, em geral, se concentram ao redor de foliculos ca- 
pilares e outras estruturas anexas, de forma profunda na derme. O 
risco de melanoma maligno em nevos congenitos pequenos e po- 
lemico na literatura, mas provavelmente muito baixo. De acordo 
com os melhores estudos, a transformatpao em melanoma maligno 
de nevos congenitos gigantes foi estimada entre 1 e 5%. Dois ter- 
<pos dos melanomas em crianqas com nevos congenitos gigantes se 
desenvolvem em outras areas alem da pele. 

Krengel S et al.: Melanoma risk in congenital melanocytic naevi: A 
systematic review. Br J Dermatol 2006;155:1 [PMID: 16792745], 
LaVigne EA et al.: Clinical and dermascopic changes in common me¬ 
lanocytic nevi in school children: The Framingham school nevus 
study. Dermatology 2005;211:234 [PMID: 16205068], 

Turchin I et al.: Myths and misconceptions: The risk of melanoma in 
small congenital nevi. Skinmed 2004;3:228 [PMID: 15249787], 

MARCAS DE NASCENCA VASCULARIS 

1. Malformacoes capilares 

Achados ch'nicos 

Malformacoes capilares sao excessos de capilares em areas lo- 
calizadas da pele. O grau de excesso e variavel. A cor das lesoes 


varia de rosa avermelhado claro a vermelho-escuro. Maculas 
vermelho-claro sao observadas na nuca, nas palpebras superio- 
res e na glabela nos recem-nascidos. Cinquenta por cento dos 
lactentes apresentam tais lesoes no pescotjo. Lesoes na palpebra 
e na glabela geralmente desaparecem por complete no decorrer 
do primeiro ano de vida. As lesoes que ocupam a area da testa 
central total normalmente nao desaparecem. Aquelas lesoes no 
pescoco persistem ate a vida adulta. 

Manchas em vinho do porto sao maculas vermelho-escuras 
que aparecem em qualquer parte do corpo. Uma mancha em 
vinho do porto facial bilateral ou uma que se alastre sobre toda 
a metade da face pode indicar sindrome de Sturge-Weber, que 
se caracteriza por convulsoes, retardo mental, glaucoma e hemi¬ 
plegia (ver Capitulo 23). A maioria dos lactentes com manchas 
em vinho do porto facials unilaterais menores nao apresenta sin- 
drome de Sturge-Weber. De forma semelhante, uma mancha em 
vinho do porto em uma extremidade pode estar associada a hi- 
pertrofia do tecido mole e osso daquela extremidade (sindrome 
de Klippel-Trenaunay). 

Tratamento 

O laser de corante pulsado e o tratamento de escolha para lacten¬ 
tes e criam;as com manchas em vinho do porto. 

Rallan D et al.: Laser treatment of vascular lesions. Clin Dermatol 

2006;24:8 [PMID: 16427501], 

2. Hemangioma 
Achados clinicos 

Um nodulo vermelho com consistencia de borracha e um he¬ 
mangioma. A lesao geralmente nao e encontrada ao nascimento, 
mas e representada por uma area com branqueamento perma- 
nente sobre a pele que e substituida por nodulos vermelhos entre 
a 2- e 4- semanas de vidas. Histologicamente, sao tumores be- 
nignos de celulas endoteliais capilares. Os hemangiomas podem 
ser superficiais, profundos ou mistos. Os termos hemangioma 
em morango e hemangioma cavernoso geram confusao e, por- 
tanto, devem ser evitados. O comportamento biologico de um 
hemangioma e o mesmo, apesar de sua localizat^ao. Cinquenta 
por cento atingem regressao maxima aos 5 anos de idade, 70% o 
fazem aos 7 anos e 90%, aos 9 anos, resultando em pele redun- 
dante, hipopigmenta^ao e telangiectasia. Complicates locais 
incluem ulcera^ao superficial e pioderma secundario. 

Tratamento 

As complicates que requerem tratamento imediato sao (1) obs- 
truijao visual (com consequente ambliopia), (2) obstrutpao das 
vias respiratorias (os hemangiomas da cabetja e pescotpo [“he¬ 
mangiomas na area da barba”] podem estar associados a heman¬ 
giomas subglotais) e (3) descompensatjao cardiaca (insuficiencia 
de alto debito). Nesses casos, o tratamento de escolha e com 
prednisolona via oral, 2-3 mg/kg diariamente por 6-12 sema¬ 
nas. O interferona alfa-2a vem sendo utilizado para tratar he¬ 
mangiomas graves refratarios a prednisolona. Dez por cento dos 





PELE 



pacientes com hemangiomas tratados com interferona alfa-2a 
desenvolveram diplegia espastica. Portanto, o tratamento com 
interferona alfa-2a deve ser reservado para hemangiomas que 
apresentam risco real de desfecho fatal, refratarios a predniso- 
lona. Se a lesao for ulcerada ou apresentar sangramento, o trata¬ 
mento com laser de corante pulsado pode ser util. A sindrome de 
Kasabach-Merritt, caracterizada por agregaqao plaquetaria com 
coagulopatia de consumo, nao ocorre em hemangiomas cuta- 
neos solitarios. £ observada apenas em hemangiomas internos 
ou em tumores vasculares muito raros chamados de hemangio- 
endoteliomas kaposiformes e angiomas em tufos. 

Smolinski KN, Yan AC: Hemangiomas of infancy: Clinical and bio¬ 
logical characteristics. Clin Pediatr (Phila) 2005;44:747 [PMID: 
16327961]. 

3. Malformacoes linfaticas 

Malformaqoes linfaticas podem ser superficiais ou profundas. As 
malformaqoes linfaticas superficiais surgem como vesiculas reple- 
tas de liquidos normalmente descritas como ovas de ra. As mal- 
formaqoes linfaticas profundas tern consistencia de borracha, com 
nodulos da cor da pele que ocorrem mais comumente na area da 
parotida (higromas cisticos) ou na lingua. Geralmente resultam 
em um aumento grotesco no tamanho dos tecidos moles. Histolo- 
gicamente, podem ser macrocisticas ou microcisticas. 

► Tratamento 

O tratamento inclui injetpoes de picibanil, doxiciclina ou cirurgia. 

Lee BB et al.: Current concepts in lymphatic malformations. Vase En¬ 
dovascular Surg 2005;39:67 [PMID: 15696250], 

MARCAS DE NASCENCA EPIDERMICAS 

1. Nevo epidermico 
Achados dinicos 

A maioria dessas marcas de nascenqa surge no primeiro ano de 
vida; entretanto, elas podem surgir pela primeira vez na idade 
adulta. Sao hamartomas da epiderme que variam de placas ver- 
rucosas a papilomatosas, normalmente dispostas linearmente. 
Elas variam da cor de pele ao amarelo sujo e ao marrom. Histo- 
logicamente, elas tem uma epiderme espessa com hiperceratose. 
Os nevos epidermicos disseminados associados a outras anoma- 
lias de desenvolvimento (sistema nervoso central, olho e esque- 
leto) constituem a chamada sindrome do nevo epidermico. 

► Tratamento 

Tratamento com calcipotriol topico uma ou duas vezes ao dia 
pode causar o achatamento de algumas lesoes. A unica cura de- 
finitiva e a excisao cirurgica. 

Vujevich J, Mancini A: The epidermal nevus syndromes: Multisystem 
disorders. J Am Acad Dermatol 2004;50:957 [PMID: 15153903], 


2. Nevo sebaceo 
Achados dinicos 

£ um hamartoma das glandulas sebaceas e das glandulas apo- 
crinas subjacentes, que e diagnosticado pelo surgimento ao nas- 
cimento de uma placa amarelada e destituida de pelos no couro 
cabeludo ou na face. As lesoes podem ser contiguas com nevo 
epidermico na face, sendo que lesoes disseminadas podem cons- 
tituir parte da sindrome do nevo epidermico. 

Histologicamente, o nevo sebaceo representa uma abundan- 
cia de glandulas sebaceas sem foliculos capilares. Na puberdade, 
com a estimulaqao androgenica, as celulas sebaceas no nevo 
dividem-se, expandem seu volume celular e sintetizam sebo, re- 
sultando em uma massa verrucosa. 

► Tratamento 

Recomenda-se excisao cirurgica porque se estima que cerca de 
15% dessas lesoes desenvolverao tumores epiteliais, incluindo 
carcinomas de celulas basais (CCB). A maioria dos tumores 
desenvolve-se na idade adulta, embora CCBs tenham sido rela- 
tados na infancia e na adolescencia. 

Rosen H et al.: Management of nevus sebaceous and the risk of 
Basal cell carcinoma: An 18-year review. Pediatr Dermatol 
2009;26:676 [PMID: 19686305], 

Terenzi V et al.: Nevus sebaceous of Jadassohn. Craniofac Surg 
2006;17:1234 [PMID: 17119437], 

MARCAS DE NASCENCA DO TECIDO CONECTIVO 
(ELASTOMA JUVENIL, COLAGENOMA) 

Achados ch'nicos 

Os nevos do tecido conectivo sao papulas de 1-10 mm de dia- 
metro lisas, da cor da pele, que estao agrupadas no tronco. Um 
nodulo solitario maior (5-10 cm) e chamado de placa chagrem e 
e, histologicamente, indistinguivel de outros nevos de tecido co¬ 
nectivo que apresentam feixes de colagenos abundantes e espes- 
sos com ou sem aumento associado do tecido elastico. Embora a 
placa chagrem seja uma indicaqao cutanea de esclerose tuberosa 
(ver Capitulo 23), os outros nevos de tecido conectivo ocorrem 
como eventos isolados. 

► Tratamento 

Esses nevos permanecem por toda a vida e nao precisam de tra¬ 
tamento. 

AFECCOES CUTANEAS HEREDITARIAS 
1. Ictiose 

A ictiose e um termo aplicado a varias doentpas hereditarias ca- 
racterizadas pela presenqa excessiva de escamas na pele. As prin¬ 
cipals categorias estao listadas no Quadro 14-4. 








Quadro 14-4 Quatro principals tipos de ictiose 


Nome 

Idade a apresentacao 

Caracteristicas clinicas 

Defeito genetico 

Heriditariedade 

Ictiose com turnover epidermico normal 

Ictiose vulgar 

Infancia 

Escamas finas, marcacoes profundas nas areas 
palmares e plantares 

Filagrina 

Autossomica dominante 

Ictiose ligada ao 
cromossomo X 

Nascimento 

Solas dos pes e palmas das maos poupadas; 
escamas espessas que escurecem com a idade; 
opacidades na cornea em pacientes e em maes 
portadoras 

Colesterol sulfatase 

ligada ao cromossomo X 

Ictiose com aumento de turnover epidermico 

Hiperceratose 

epidermolitica 

Nascimento 

Escamas verrucosas amareladas em areas de 
flexura e nas palmas das maos e solas dos pes 

Ceratina 1 e 10 

Autossomica dominante 

Ictiose lamelar 

Nascimento; bebe 
colodio 

Eritrodermia, edropio, escamas grandes e 
asperas; palmas das maos e solas dos pes 
espessas 

Transglutaminase 1, 
ATP-ligante cassete Al2 

Autossomica recessiva 


ATP, trifosfato de adenosina. 


Tratamento 

O tratamento consiste no controle da descama^ao com acido lac- 
tico com hidroxido de amonio 12% (Lac-Hydrin ou AmLactin) 
ou creme de ureia 10-40% aplicado uma vez ao dia. A lubrifi- 
caqao diaria e um bom esquema de tratamento para o resseca- 
mento da pele sao importantes para esses pacientes. 

Oji, Traupe H: Ichthyoses: Differential diagnosis and molecular ge¬ 
netics. Eur J Dematol 2006; 16:349 [PMID: 16935789], 

2. Epidermolise bolhosa 

Este e um grupo de disturbios hereditarios caracterizado por 
pele fragilizada com formaqao de bolhas. Dependendo do defeito 


genetico e, portanto, de onde a bolha ocorre, esses disturbios 
podem ser divididos em tipos com e sem formaijao de cicatrizes 
(Quadro 14-5). 

Para aqueles com acometimento grave, grande parte da super- 
ficie da pele pode apresentar bolhas e erosoes, exigindo cuidados 
diarios das lesoes e curativos. Essas crianqas estao propensas a infec- 
qoes de pele frequentes, anemia, problemas de crescimento, erosoes 
bucais e adelgamento esofagico, alem de dor cronica, entre outros. 

Tratamento 

O tratamento consiste na protegrao da pele com emolientes topi- 
cos, assim como curativos nao aderentes. As outras necessidades 
medicas e possiveis complicates das formas graves da epider¬ 
molise bolhosa requerem uma abordagem multidisciplinar. Para 


Quadro 14-5 Tipos de epidermolise bolhosa 


Nome 

Idade a apresentacao 

Caracteristicas clinicas 

Defeito genetico 

Heriditariedade 

Tipos sem formacao de cicatrizes 

Epidermolise 
bolhosa simples 

Do nascimento ate os 
primeiros anos de vida 

Bolhas hemorragicas na parte inferior das 
pernas; o resfriamento previne bolhas; bolhas 
causadas por caminhada 

Queratinas 5 e 14, 
plectina 

Autossomica dominante 

Ictiose ligada ao 
cromossomo X 

Nascimento 

Erosoes nas pernas, mucosa oral; 
comprometimento perioral grave 

laminina 5, 
a-6 (3-4 integrina, 
colageno tipo XVII 

Autossomica recessiva 

Tipos com formacao de cicatrizes 

Epidermolise 
bolhosa distrofica, 
dominante 

Ate 2 anos de idade 

Numerosas bolhas nas maos e pes; formacao 
de milia 

Colageno tipo VII 

Autossomica dominante 

Epidermolise 
bolhosa distrofica, 
recessiva 

Nascimento 

Episodios repetidos de bolhas, infeccao 
secundaria e formacao de cicatrizes — maos e 
pes em mitene 

Colageno tipo VII 

Autossomica recessiva 














PELE 


LilMIilU 


os tipos menos graves, a prote^ao das areas de grande trauma 
com acolchoamento e curativos e o uso de antibioticos topicos 
ou orais intermitentes contra superinfec^ao sao tratamentos 
adequados. Se houver acometimento das maos e dos pes, reduzir 
a friccpao da pele com glutaraldeido 5% a cada tres dias. 

Lucky AW: Update on epidermolysis bullosa. Yale University/ Astel¬ 
las Pharma Lectureship Series in Dermatology. Lecture 18, 2007. 


DOENCAS DE PELE COMUNS EM LACTENTES, 
CRIANCAS E ADOLESCENTES 


ACNE 

A acne afeta 85% dos adolescentes. O inlcio da acne em adoles- 
centes ocorre entre as idades de 8 e 10 anos em 40% das crianqas. 
As lesoes precoces sao, em geral, limitadas ao rosto e sao princi- 
palmente comedoes fechados (cravos brancos; ver a seguir). 

Patogenese 

O principal evento na formaqao de acne e a obstru^ao do follculo 
sebaceo e a formaqao subsequente de microcomedao (clinica- 
mente nao evidentes). fi o precursor de todas as futuras lesoes de 
acne. Esse fenomeno e androgenio-dependente em acne na ado¬ 
lescencia. Os quatro principals fatores na patogenese da acne sao 
(1) obstruqao dos follculos sebaceos; (2) aumento da produqao de 
sebo; (3) proliferaqao de Propionibacterium acnes e (4) inflamaqao. 
Muitos desses fatores sao influenciados pelos androgenios. 

Deve-se suspeitar de acne induzida por medicamentos em 
adolescentes se todas as lesoes estiverem no mesmo estagio ao 
mesmo tempo e se houver disseminarjao para o baixo abdome, co- 
luna lombar, bravos e pernas. Os medicamentos que causam acne 
incluem corticotrofina (ACTH), glucocorticoides, androgenios, 
hidantolnas e isoniazida, as quais aumentam os nlveis plasmaticos 
de testosterona. 

Achados ch'nicos 

Os comedoes abertos sao as lesoes cllnicas predominantes na 
acne de inlcio precoce na adolescencia. A cor preta e causada pela 
melanina oxidada dentro do plugue celular do estrato corneo. Os 
comedoes abertos nao progridem para lesoes inflamatorias. Os 
comedoes fechados ou cravo branco sao causados pela obstruqao 
logo abaixo da abertura folicular no colo do follculo sebaceo, o que 
produz um edema clstico do ducto folicular diretamente abaixo 
da epiderme. A maioria das autoridades acredita que os comedoes 
fechados sejam os precursores das lesoes de acne inflamatorias 
(papulas vermelhas, pustulas, nodulos e cistos). Se os comedoes 
abertos ou fechados sao as lesoes predominantes na pele em acne 
na adolescencia, a afeopao e chamada de acne comedonica. 

Na acne tlpica da adolescencia, varios tipos diferentes de lesoes 
estao presentes simultaneamente. Lesoes graves, cronicas e infla¬ 
matorias raramente ocorrem como tratos sinusais interligados e 
com drenagem. Adolescentes com acne clstica e tratos sinusais 
tem intensa formarjao de cicatriz. Adolescentes com acne cistica 
requerem tratamento medico imediato, porque a ruptura dos 


Quadro 14-6 Tratamento da acne 


Tipo de Lesao 

Tratamento 

Acne 

comedonica 

Um dos seguintes: 

Acido retinoico, 0,025, 0,05, ou creme 0,1%; gel 

0,01 ou 0,025; ou microgel Adalpalene 0,4% ou 

0,1%, gel 0,3%, gel ou solucao 0,1%; creme 0,05% 

Acne papulosa 
inflamatoria 

Um do primeiro grupo + um dos seguintes: 

Peroxido de benzoila, gel ou locao 2,5, 4, 5, 

8 ou 10%; solucao para lavagem 4 ou 8% 

Acido azelaico, creme 15 ou 20% 

Clindamicina, locao 1%, solucao ou gel. 

Acne 

inflamatoria 

pustular 

Um do primeiro grupo + um dos seguintes 
antibioticos orais: 

Tetraciclina, 250-500 mg 2 vezes/dia 

Minociclina ou doxicidina, 50-100 mg, 2 vezes/dia 

Acne 

nodulo-cistica 

Accutane, Img/kg/dia 


cistos e tratos sinusais resulta na formaqao de cicatrizes graves. 
Novas cicatrizes de acne sao altamente vasculares e tem Colorado 
avermelhada ou arroxeada. Tais cicatrizes retornam a Colorado 
normal da pele depois de varios anos. As cicatrizes de acne podem 
apresentar depressao sob o nivel da pele, serem elevadas, ou acha- 
tadas. Em adolescentes com tendencia a formaqao de queloides, 
as cicatrizes queloideanas podem surgir apos as lesoes da acne, 
principalmente no peito e na parte superior das costas. 

Diagnostico diferencial 

Rosacea, nevo comedonico, verrugas planas, miliaria, molusco 
contagioso e angiofibromas de esclerose tuberosa. 

Tratamento 

As diferentes opqoes de tratamento estao listadas no Qua¬ 
dro 14-6. Dados recentes indicam que o tratamento combinado 
direcionado aos fatores patogenicos multiplos aumenta a eficacia 
do tratamento e a taxa de melhora. 

A. Agentes ceratoh'ticos topicos 

Agentes ceratollticos topicos atuam contra a obstru^ao da aber¬ 
tura folicular por ceratinocitos e incluem retinoides, peroxido de 
benzoila e acido azelaico. O tratamento de primeira linha para 
a acne comedonica e inflamatoria e um retinoide topico (treti- 
nolna [acido retinoico], adapalene e tazaroteno). Esses sao os 
agentes ceratollticos mais eficazes na preven^ao do microcome¬ 
dao. Esses agentes topicos podem ser usados uma vez por dia, ou 
e possivel usar uma combina^ao de retinoide aplicado nas areas 
acometidas pela acne a noite e um gel de peroxido de benzoila 
ou acido azelaico aplicado pela manha. Esse regime controlara 
80-85% dos casos de acne na adolescencia. 

B. Antibioticos topicos 

Os antibioticos topicos sao menos eficazes do que antibioti¬ 
cos sistemicos e, nas melhores das hipoteses, sao equivalentes 
em potencia a 250 mg de tetraciclina via oral uma vez ao dia. 







Um por cento de soluqao de fosfato de clindamicina e o antibi- 
otico topico mais eficaz. A maioria das cepas de P. acnes agora e 
resistente a soluqoes de eritromicina topica. O tratamento com 
antibioticos topicos nunca deve ser usado isoladamente. Varios 
estudos mostram que a combinaqao de peroxido de benzofla ou 
de um retinoide e de um antibiotico topico e mais eficaz do que 
a antibioticoterapia apenas. 0 peroxido de benzofla tem-se mos- 
trado util na redutpao da resistencia bacteriana nos locais da apli 
catpao. A duraqao da aplicaqao de antibioticos topicos deve ser 
limitada, a menos que o peroxido de benzofla seja usado. Varias 
combinaqoes de produtos (peroxido de benzofla e clindamicina, 
tretinoina e clindamicina, adapalene e peroxido de benzofla) 
estao disponiveis, o que pode simplificar o regime de tratamento 
e aumentar a adesao do paciente. 

C. Antibioticos sistemicos 

Antibioticos que sao concentrados em sebo como tetraciclina, 
minociclina e doxiciclina, devem ser reservados para a acne in- 
flamatoria moderada a grave. A dose usual de tetraciclina e de 
0,5-1,0 g dividida em duas doses diarias, devendo ser adminis- 
trada com o estomago vazio; a minociclina e a doxiciclina 50- 
100 mg em uma ou duas doses diarias podem ser tomadas com 
as refeiqoes. A monoterapia com antibioticos orais nunca devera 
ser usada. As recomenda^oes recentes sao de que os antibioticos 
orais devem ser usados por um periodo finito, sendo interrom- 
pidos assim que houver melhora das lesoes inflamatorias. As te- 
traciclinas nao devem ser administradas a crianqas menores de 
8 anos devido ao seu efeito na dentiqao (manchas nos dentes). 
Esses antibioticos tem efeitos anti-inflamatorios, alem de dimi- 
nuirem P. acnes no foliculo. 

D. Retinoides orais 

Um retinoide oral, acido 13-cis-retinoico (isotretinoina; Accu¬ 
tane), e o tratamento mais eficaz contra a acne cistica grave. O 
mecanismo exato de sua aqao e desconhecido, mas ha relatos de 
apoptose dos sebocitos, diminuiqao do tamanho da glandula se- 
bacea, da produqao de sebo, da obstruqao folicular, alem de bac- 
terias na pele e atividades anti-inflamatorias gerais. A dosagem 
inicial e de 0,5-1 mg/kg/dia. Esse tratamento e reservado para a 
acne nodulo-cistica grave, ou acne recalcitrante ao tratamento 
agressivo padrao. Os efeitos colaterais incluem ressecamento e 
descamaqao da pele, labios ressecados e, eventualmente, olhos 
e nariz secos. Quinze por cento dos pacientes podem apresentar 
dores leves em atividades esportivas. Ate 10% dos pacientes tem 
perda de cabelo leve, mas reversivel. Niveis elevados das enzimas 
hepaticas e altos niveis sericos de lipideos sao raramente descri- 
tos. Pode ocorrer depressao aguda. A isotretinoina e teratoge- 
nica em mulheres jovens em idade reprodutiva. Devido a isso e 
a outros efeitos colaterais, ela nao e recomendada, a menos que 
haja adesao rigorosa as orientaqoes do FDA. O FDA implemen- 
tou um rigoroso programa (iPLEDGE) que deve ser usado para 
obter a isotretinoina. 

E. Outros tratamentos para acne 

A terapia hormonal (contraceptivos orais) geralmente e uma 
opqao eficaz para meninas que tem exacerbaqao perimenstrual 


de acne ou que nao respondem adequadamente a terapia conven- 
cional. Adolescentes com disturbios endocrinos, como sindrome 
do ovario policistico, tambem apresentam melhora de sua acne 
com a terapia hormonal. Os contraceptivos orais podem ser acres- 
centados ao regime terapeutico convencional e devem sempre ser 
usados em pacientes do sexo feminino com prescri^ao de isotreti¬ 
noina oral, a menos que haja alguma contraindicaqao absoluta. Ha 
um aumento de dados sobre o uso de luz, laser e terapia fotodina- 
mica em acne. Entretanto, os estudos existentes sao de qualidade 
variavel, e embora haja evidencias que sugiram que essas terapias 
oferecem beneficios contra a acne, as evidencias nao sao suficien- 
tes para recomendar algum tipo de monoterapia contra a acne. 

F. Informacao aos pacientes e consultas 
de acompanhamento 

A patogenese multifatorial da acne e seu papel no piano de trata¬ 
mento devem ser explicados aos pacientes adolescentes. Deve-se 
aconselhar bons cuidados com a pele, como lavar o rosto regu- 
larmente e usar cosmeticos nao comedogenicos livres de oleo, 
cremes facials e laques para o cabelo. O tratamento da acne leva 
de 8-12 semanas para produzir uma melhora. O paciente deve 
ser informado sobre essa demora. Expectativas realistas devem 
ser encorajadas em pacientes adolescentes, porque nenhuma te¬ 
rapia vai erradicar todas as lesoes de acne. Um folheto informa- 
tivo e util nesses casos. 

As consultas de acompanhamento devem ser realizadas a 
cada 12-16 semanas. O professional de saude deve escolher um 
metodo objetivo para registrar a melhora, pois a avaliaqao de 
melhora feita pelos proprios pacientes costuma ser imprecisa. 
£ necessario explicar que medicaqoes estao sendo usadas e por 
que, qual o objetivo do tratamento e que sao necessarias 8-12 se¬ 
manas de terapia continua para a melhora na maioria dos casos. 
A aplicaqao da medicacpao adequada (p. ex., ceratoliticos topicos 
devem ser aplicados em toda a area da pele que costuma ser afe- 
tada, nao em lesoes individuals ja presentes) deve ser revisada. 

Strauss JS et al.: Guidelines of care for acne vulgaris management. J 
Am Acad Dermatol 2007;56:651 [PMID: 17276540], 

Thiboutot D et al. New insights into the management of acne: An 
update from the Global Alliance to Improve Outcomes in Acne 
Group. J Am Acad Fermatol 2009;60:Sl-50 [PMID: 19376456], 

INFECCOES BACTERIANAS DA PELE 
1. Impetigo 

Erosoes cobertas por crostas de cor de mel sao diagnosticas de 
impetigo. Estafilococos e estreptococos do grupo A sao patoge- 
nos importantes nessa doenqa que, histologicamente, consiste 
na invasao superficial da epiderme superior pelas bacterias, com 
formatpao de uma pustula subcorneana. 

Tratamento 

O impetigo deve ser tratado com agentes antimicrobianos efi- 
cazes contra Staphylococcus aureus (penicilinas resistentes a 
(3-lactamase ou cefalosporinas, clindamicina, amoxicilina- 
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clavulanato) por 7-10 dias. Mupirocina topica e acido fusidico 
(tres vezes ao dia) tambem sao eficazes. 

2. Impetigo bolhoso 

Todo o impetigo e bolhoso, com formaqao de bolhas abaixo do 
estrato corneo, mas, no impetigo bolhoso, ha, alem da erosao 
usual coberta por uma crosta cor de mel, uma borda repleta de 
um liquido claro. Os estafilococos podem ser isolados a partir 
dessas lesoes, sendo que sinais sistematicos de esfolia^o cir- 
culante estao ausentes. As lesoes de impetigo bolhoso podem 
ser encontradas em qualquer lugar da pele, mas a localizaqao 
comum e a area onde e colocada a fralda. 

► Tratamento 

O tratamento com farmacos antiestafilococicos orais por 
7-10 dias e eficaz. A aplicaqao de compressas frias para debrida- 
9 ao das crostas e uma medida sintomatica util. 

3. Ectima 

A ectima e uma crosta seca e firme, rodeada por eritema e que 
extravasa material purulento. Ela indica invasao por estreptoco- 
cos (1-hemoliticos do grupo A atraves da epiderme ate a derme 
superficial. Nao deve ser confundida com ectima gangrenosa. As 
lesoes de ectima gangrenosa podem apresentar um aspecto se- 
melhante, mas sao observadas em pacientes gravemente doentes 
ou imunodeprimidos, sendo decorrentes da disseminaqao siste- 
mica das bacterias, em geral Pseudomonas aeruginosa, atraves da 
corrente sanguinea. 

► Tratamento 

O tratamento e feito com penicilina sistemica. 

4. Celulite 

A celulite e caracterizada por placas edematosas, eritematosas, 
quentes, sensiveis ao toque, mal deftnidas, acompanhadas de lin- 
fadenopatia regional. Histologicamente, esse disturbio indica a in¬ 
vasao de microrganismos na derme inferior e algumas vezes mais 
alem, com obstruqao dos vasos linfaticos locais. Os agentes causais 
mais comuns sao os estreptococos (3-hemoliticos do grupo A e os 
estafilococos coagulase-positivos; os pneumococos e o Haemophilus 
influenzae estao raramente envolvidos. As infecqoes estafilococicas 
sao geralmente mais localizadas e possuem maior probabilidade de 
apresentar um centra purulento; as infecqoes estreptococicas espa- 
lham-se mais rapidamente, mas essas caracteristicas nao podem ser 
usadas para identificar o agente infeccioso. Um trauma ou infecqao 
anterior (p. ex., varicela) geralmente funciona como uma porta de 
entrada. A septicemia e uma complicaqao em potencial. 

Tratamento 

O tratamento e feito com um antibiotico sistemico apropriado. 

5. Foliculite 

Uma pustula em uma abertura folicular indica foliculite. Infecqoes 
foliculares mais profundas sao chamadas de furunculos (foliculo 


unico) e carbunculos (multiplos foliculos). Os estafilococos e os 
estreptococos sao os patogenos mais frequentes. As lesoes sao in- 
dolores e tendem a ocorrer na papada, normalmente nas nadegas 
e extremidades nas crianqas. O Staphylococcus aureus resistente a 
meticilina (SARM) e, atualmente, uma causa crescente de folicu¬ 
lite e abscessos cutaneos. Aconselha-se a obtenqao de culturas de 
foliculite persistente e resistente para detecijao de SARM. 

Tratamento 

O tratamento consiste em medidas para remover a obstruqao 
folicular — compressas tanto frias quanto umidas por 24 h ou 
ceratoliticos como aqueles usados contra a acne. Antibioticos 
antiestafilococicos orais ou topicos podem ser necessarios. 

6. Abscesso 

Um abscesso ocorre na parte profunda da pele, na parte inferior 
de um foliculo ou de uma glandula apocrina e e diagnosticado 
como um nodulo eritematoso, firme, muito sensivel a palpaqao, 
com bordas mal definidas. Os estafilococos sao os agentes cau¬ 
sais mais comuns. 

Tratamento 

O tratamento consiste na incisao e drenagem e, possivelmente, 
no uso de antibioticos sistemicos. Estudos recentes sugerem 
que apenas a incisao e a drenagem podem ser adequadas para 
abscessos cutaneos causados por SARM e sem complicaqoes em 
pacientes saudaveis. 

7. Sindrome da pele escaldada 

Essa afecqao consiste na apresentaijao repentina de dor aguda 
na pele e coloraqao vermelho-vivo, com sinais mais evidentes 
na regiao perioral e periorbital, bem como nas areas flexurais 
do pescoqo, axilas, areas popliteas e antecubitais e na virilha. 
Qualquer pressao leve na pele resulta em dor intensa e na se- 
paraqao da epiderme, deixando uma camada lustrosa (estrato 
granuloso da epiderme) por baixo. A doenqa e causada por uma 
toxina circulante (esfoliatina) elaborada pelos estafilococos do 
grupo fagico II. A esfoliatina liga-se a desmogleina-1, resultando 
na separaqao das celulas na camada granuloso. Os estafilococos 
causadores podem ser isolados da nasofaringe, de um abscesso, 
fistula, hemocultura, etc., mas nao da pele. 

^ Tratamento 

O tratamento e realizado com farmacos antiestafilococicos sis¬ 
temicos. 

Duong M et al.: Randomized, controlled trial of antibiotics in the 
management of community-acquired skin abscesses in the pedia¬ 
tric patient. Ann Emerg Med 2009 Apr 29 [Epub ahead of print] 
[PMID: 19409657]. 

Stanley JR, Amagai M: Pemphigus, bullous impetigo, and the sta¬ 
phylococcal scalded-skin syndrome. N Engl J Med 2006 Oct 
26;355( 17): 1800-1810 [PMID: 17065642]. 

Todd JK: Staphylococcal infections. Pediatr Rev 2005 Dec; 26(12): 
444-50 [PMID: 16327025]. 






Quadro 14-7 Caracteristicas dinicas da Tinha capitis 


Microrganismos 
mais comuns 

Aparencia Clinica 

Aparencia 

Microscopica em KOH 

Trichophyton 
tonsurans (90%) 

Cabelo com quebra 

2-3 mm de distancia do 
follculo; "ponto preto"; 
pustula difusa; tipo 
dermatite seborreica; sem 
fluorescencia 

Hifas e esporos 
dentro do cabelo 

Microsporum 
canis (10%) 

Cabelo espesso e quebra- 
dico com fluorescencia 
amarelo-verde sob a 
lampada de Wood 

Pequenos esporos 
fora do cabelo; hifas 
dentro do cabelo 


INFECCOES FUNGICAS DA PELE 
1. Infeccoes dermatofiticas 

Os dermatofitos aderem-se a camada superficial da epiderme, das 
unhas e do cabelo, onde se proliferam. Deve-se suspeitar de infec- 
qao fungica se houver qualquer lesao avermelhada e escamosa. 

Classificacao e descobertas dinicas 

A. Tinha capitis 

Cabelo espesso e quebradiqo com eritema e descamaqao do 
couro cabeludo subjacente sao as caracteristicas distintivas 
(Quadro 14-7). Na tinha endemica, os cabelos sao quebradiqos 
na superficie do couro cabeludo, deixando a aparencia de um 
ponto preto. Formaqao de pustula e uma massa mole e flutuante 
no couro cabeludo ocorrem nas infecqoes por Microsporum canis 
e Trichophyton tonsurans. Essa massa, chamada de querion, in- 
dica uma resposta exacerbada do hospedeiro ao microrganismo. 
Tambem podem haver descamaqao difusa do couro cabeludo e 
pustulas. A cultura do fungo deve ser realizada em todos os casos 
suspeitos de Tinha capitis. 

B. Tinha corporis 

A Tinha corporis manifesta-se como placas anulares marginadas 
com uma fina escama e centra nitido ou como uma dermatite 
anular confluente. Os organismos mais comuns sao Trichophyton 
mentagrophytes. Trichophyton rubrum e M. canis. O diagnostico 
e feito raspando-se as finas escamas da borda da lesao, dissolven- 
do-as em hidroxido de potassio (KOH) 20%, a procura de hifas. 

C. Tinha cruris 

Ocorrem lesoes simetricas, com margens nitidas, nas areas in- 
guinais. Os microrganismos mais comuns sao T. rubrum, T. men¬ 
tagrophytes e Epidermophyton floccosum. 

D. Tinha pedis 

O diagnostico de Tinha pedis vem se tornando mais comum em 
crianqas pre-puberes, embora seja observada mais comumente 


em individuos pos-puberes. Suas manifestaqoes incluem solas 
dos pes vermelhas com descamaqao, bolhas no peito do pe ou 
fissuras entre os artelhos. 

E. Tinha unguium (Onicomicose) 

O afrouxamento da placa ungueal da matriz ungueal (onicolise), 
com descoloraqao amarela, e o primeiro sinal de invasao fungica 
das unhas. Apos isso, ocorre o espessamento da placa ungueal 
distal, seguido por descamaqao e um aspecto esfarelado de toda a 
superficie da placa ungueal. Os agentes causais mais comuns sao 
o T. rubrum e o T. mentagrophytes. O diagnostico e confirmado 
por exame com KOH e cultura fungica. Normalmente, apenas 
uma ou duas unhas sao acometidas. Se todas as unhas forem 
afetadas, o diagnostico mais provavel e psoriase, liquen piano ou 
traquioniquia idiopatica, em vez de infecqao fungica. 

► Tratamento 

O tratamento da dermatofitose e bem simples. Em caso de aco- 
metimento capilar, usa-se griseofulvina como tratamento de 
escolha. Antifungicos topicos nao penetram no cabelo ou nas 
unhas em concentrates suficientes para eliminar a infecqao. 
A absorqao de griseofulvina pelo trato gastrintestinal aumenta 
com a ingestao de alimentos gordurosos; portanto, leite ou sor- 
vete integral ingeridos juntamente com a medica^o aumenta a 
absorqao. A dosagem de griseofulvina e de 20 mg/kg/dia. Para 
infecqoes capilares, as culturas devem ser repetidas a cada qua- 
tro semanas, e o tratamento deve ser mantido por quatro sema- 
nas apos cultivo com resultado negativo. Os efeitos colaterais sao 
poucos, e o farmaco tem sido usado com sucesso no periodo neo¬ 
natal. O itraconazol e a terbinafina sao usados quando a resposta 
a griseofulvina nao e satisfatoria. Para as unhas, deve-se consi- 
derar a administraqao diaria de ciclopirox topico 8% (esmalte 
Penlac), assim como pulsoterapia com itraconazol administrado 
em tres pulsos de uma semana intercalado por tres semanas. 

Tinha corporis, Tinha pedis e Tinha cruris podem ser trata- 
das de forma eficaz com medicamento topico apos exame cui- 
dadoso para certificar-se de que nao ha acometimento capilar e 
das unhas. Recomenda-se o tratamento com qualquer imidazol, 
alilamina, benzilamina ou ciclopirox aplicados duas vezes diaria- 
mente por 3-4 semanas. 

Andrews MD, Burns M: Common tinha infection in children. Am 

Fam Physician 2008;77:1415 [PMID: 18533375], 

2. Tinha versicolor 

Tinha versicolor e uma infecqao superficial causada por Malas- 
sezia globosa — um fungo leveduriforme. Tipicamente, causa 
maculas hipopigmentadas policiclicas coalescentes e escamas 
muito finas em areas de pigmentaqao induzida pelo sol. No in- 
verno, as maculas policiclicas apresentam coloraqao marrom- 
avermelhada. 

Tratamento 

O tratamento consiste na aplicaqao de sulfeto de selenio (Sel- 
sun), suspensao a 2,5%, ou de antifungicos topicos. O sulfeto de 





selenio deve ser aplicado no corpo todo, deixando-o agir durante 
a noite. O tratamento pode ser repetido em uma semana e, entao, 
mensalmente apos isso. Costuma ser um pouco irritante, e o pa- 
ciente deve ser alertado sobre essa dificuldade. 

3. Infeccoes por Candida albicans 
Achados ch'nicos 

Alem de ser um invasor frequente nas assaduras, a Candida 
albicans tambem infecta a mucosa oral, onde se manifesta como 
manchas brancas espessas com base eritematosa (“sapinho”); os 
angulos da boca, onde causa fissuras e exsudato branco (per¬ 
leche) e a regiao cuticular dos dedos, onde o espessamento da 
cutlcula, eritema vermelho fosco e distorqao do crescimento da 
placa ungueal sugerem o diagnostico de paronlquia induzida por 
Candida. A dermatite causada por Candida e caracterizada por 
manchas eritematosas bem definidas, as vezes com areas erodi- 
das. Pustulas, veslculas ou papulas podem aparecer como lesoes 
satelites. Infeccoes semelhantes podem ser encontradas em ou- 
tras areas umidas, como nas axilas e nas dobras do pescoijo. Essa 
infeccao e mais comum em crian^as que foram recentemente 
tratadas com antibioticos. 

Tratamento 

Um creme topico de imidazol e o farmaco de primeira esco- 
lha contra infeccoes causadas por C. albicans. Nas assaduras, o 
creme pode ser aplicado a cada 8-12 h. No caso de candidlase 
oral, deve-se aplicar suspensao de nistatina diretamente a mu¬ 
cosa, utilizando-se ou o dedo do pai ou da mae ou um cotonete, 
ja que ela nao e absorvida e age topicamente. Na paronlquia in¬ 
duzida por Candida, o antifungico e aplicado sobre a area, co- 
berto com plastico para fins de oclusao, deixando-o agir durante 
a noite apos certificar-se de que o plastico foi hermeticamente 
aplicado. A candidiase refrataria responde a um regime curto de 
fluconazol oral. 

INFECCOES VIRAIS DA PELE 

1. Infeccao por herpes simples 
Achados clinicos 

Grupos de veslculas doloridas ou erosoes sobre uma base ver- 
melha sugerem herpes simples. Testes rapidos de imunofluores- 
cencia para detec^ao do herpes-virus simples (HSV) e virus da 
varicela-zoster (VVZ) encontram-se disponiveis. Um esfrega^o 
de Tzanck e obtido raspando-se a base de uma vesicula com uma 
lamina n 2 5, colocando os detritos em uma lamina de vidro e 
corando as celulas epiteliais com corante de Wright. O esfrega^o 
e positivo se houver visualizaijao de celulas gigantes epidermicas 
multinucleadas. Um esfregaijo de Tzanck positivo indica infec- 
9 ao pelo herpes-virus (HSV ou VVZ). Em lactentes e em crian- 
9 as, as lesoes produzidas pelo herpes simples tipo 1 geralmente 
aparecem na gengiva, nos labios e na face. Havera acometimento 
de um dedo (panaricio herpetico) se a crianqa chupar o pole- 
gar ou os dedos. As lesoes de herpes simples tipo 2 aparecem 


nos genitais e na boca em adolescentes. A disseminaijao cutanea 
do herpes simples ocorre em pacientes com dermatite atopica 
(eczema herpetico) e manifesta-se clinicamente como erosoes 
muito sensiveis a palpatpao e em saca-bocado dentre as alteratpoes 
eczematosas da pele. 

► Tratamento 

O tratamento das infeccoes por HSV e discutido no Capi- 
tulo 38. 

Drugge JM, Allen PJ: A nurse practitioner’s guide to the management 
of herpes simples virus-1 in children. Pediatr Nurs 2008;34:310 
[PMID: 18814565], 

2. Infeccao por varicela-zoster 
Achados clinicos 

Um grupo de veslculas em um dermatomo, geralmente no 
tronco ou na face, sugere reativaifao da varicela-zoster. A vari¬ 
cela-zoster em criam;as nao e dolorosa e geralmente tem uma 
apresenta^ao leve. Em pacientes com comprometimento da re- 
sistencia de hospedeiro, o surgimento de uma borda eritematosa 
ao redor das vesiculas e um bom sinal prognostico. Por outro 
lado, bolhas grandes sem tendencia de forma<;ao de crostas e de 
doen<;a sistemica implicam uma resposta insatisfatoria do hos¬ 
pedeiro ao virus. As lesoes causadas pela varicela-zoster e pelo 
herpes simples sofrem o mesmo tipo de altera<;6es: papula, ve¬ 
sicula, pustula, crosta e cicatriz com leve depressao. As lesoes da 
varicela primaria aparecem em grupos e ha, simultaneamente, 
muitos estagios diferentes de lesoes (p. ex., papulas), vesiculas 
estranhamente dispostas sobre uma base eritematosa (“gota de 
orvalho” em petala de rosa), erosoes e crostas. 

Tratamento 

Pode-se usar anti-histaminicos para o prurido; banhos frios ou 
locoes secantes, como calamina, sao geralmente suficientes para 
o alivio dos sintomas. Em crian^as imunodeprimidas, pode-se 
usar aciclovir intravenoso ou oral. 

Weaver BA: Herpes-zoster overview: Natural history and incidence. J 
Am Osteopath Assoc 2009;109:S2 [PMID: 19553632], 

3. Infeccao pelo virus da imunodeficiencia 
humana 

Achados clinicos 

O tempo medio de inicio das lesoes cutaneas apos infeccao por 
HIV adquirida no periodo perinatal e de quatro meses; apos in- 
fectpao adquirida via transfusao, e de 11 meses. Candidiase oral 
persistente e assadura recalcitrante causada por Candida sao as 
caracteristicas cutaneas mais frequentes na infeccao por HIV em 
criamjas. Ocorrem gengivoestomatite grave ou herpetica recor- 
rente, infeccao por varicela-zoster e infeccao por molusco con- 
tagioso. Piodermas estafilococicos recorrentes, tinha da face e 




onicomicose tambem sao observados. A dermatite generalizada 
com caracteristicas de seborreia (crosta lactea grave) e extrema- 
mente comum. Em geral, infecqoes cutaneas persistentes, recor- 
rentes ou extensas devem levar a suspeita de infecqao por HIV. 

Tratamento 

O tratamento de infecqoes pelo HIV e discutido no Capitulo 39. 

Wananukul S et al.: Mucocutaneous findings in pediatric AIDS related 
to degree of immunosuppression. Pediatr Dermatol 2004;20:289 
[PMID: 1286945], 

TUMORES INDUZIDOS POR VIRUS 

1. Molusco contagioso 

O molusco contagioso e um poxvirus que induz a proliferaqao da 
epiderme, formando uma papula palida. O molusco contagioso 
consiste em papulas umbilicadas da cor da pele que aparecem em 
grupos em qualquer lugar do corpo. Sao comuns em lactentes e 
em pre-escolares, bem como em adolescentes sexualmente ativos. 

Tratamento 

O tratamento inclui imiquimode topico, cantaridina topica, ci- 
metidina oral, crioterapia com nitrogenio llquido e curetagem. 
Se nao tratadas, as lesoes levam de meses a anos para curar. 

2. Verrugas 

As verrugas sao papulas da cor da pele com superficies asperas 
(verrucosas). Sao tumores intraepidermicos causados por in- 
fecqao com o papilomavlrus humano (HPV). Existem mais de 
100 tipos deste virus de DNA, que fazem com que as celulas epi- 
dermicas proliferem, resultando em crescimento verrucoso. Ver¬ 
rugas planas sao mais lisas e menores que as verrugas comuns e 
geralmente sao observadas na face. Alguns tipos de HPV estao 
associados a certos tipos de verrugas (p. ex., verrugas planas) ou 
a certas localizaqoes (p. ex., verrugas genitais). 

Tratamento 

Nenhum tratamento para verrugas e ideal, e 30% delas desapare- 
cem em seis meses, independentemente do tratamento escolhido. 
O nitrogenio liquido geralmente e usado para tratar as verrugas 
comuns. A lesao tratada deve permanecer branca durante 20 s. 
Tratamento agressivo com tempo de congelamento prolongado e 
pressao excessiva aplicada com um cotonete podem causar a for- 
maqao de bolhas e de cicatrizes. O paciente deve ser acompanhado 
em intervalos de 2-3 semanas. Intervalos maiores entre os trata- 
mentos resultam em eficacia reduzida. A administraqao de acido 
salicilico topico, imiquimode topico e cimetidina oral tambem e 
uma opqao. Verrugas plantares grandes em mosaico sao tratadas 
de forma mais eficaz aplicando-se um emplastre de acido salicilico 
40%, cortado com uma tesoura para se adequar a lesao. O lado 
adesivo do emplastre e colocado sobre a lesao e preso adequada- 
mente com fita adesiva. O emplastre e a fita devem ser colocados 


na segunda e removidos na sexta. Durante o fim de semana, o 
paciente deve imergir a pele em agua morna por 30 minutos para 
amacia-la. Depois, o tecido esbranqu^ado e macerado deve ser 
aparado com pedra-pomes, tesoura para cuticulas ou lixa de 
unha. Esse procedimento deve ser repetido todas as semanas e o 
paciente deve ser acompanhado a cada quatro semanas. A maioria 
das verrugas plantares resolve em 6-8 semanas quando tratadas 
dessa forma. O uso de laser de corante pulsado vascular e um tra¬ 
tamento adjuvante util no caso de verrugas plantares. 

Para verrugas planas, ha relato de uma boa resposta ao gel de 
tretinoina 0,025% ou ao creme de imiquimode topico (Aldara), 
aplicado uma vez ao dia durante 3-4 semanas. 

A excisao cirurgica, a eletrocirurgia e a cirurgia a laser com 
queimadura nao especifica devem ser evitadas; essas modalida- 
des nao tem taxas de cura maiores e resultam em forma^ao de 
cicatrizes. 

As verrugas venereas (condilomas acuminados) (ver Capi¬ 
tulo 42) podem ser tratadas com imiquimode, resina de podo- 
filo 25% em alcool ou podofilox (uma concentraqao menor de 
podofilina purificada), que e aplicada em casa. As lesoes devem 
ser tingidas com podofilina no consultorio medico e removidas 
com agua apos 4 h. Um novo tratamento pode ser necessario em 
2-3 semanas. O podofilox e aplicado pelo paciente uma vez ao 
dia, de segunda a quinta, e o imiquimode e usado tres vezes por 
semana em dias alternados. As lesoes que nao se encontram na 
mucosa vulvar, mas na pele adjacente, devem ser tratadas como 
verruga comum por meio de congelamento. 

Nenhum tratamento de verrugas apresenta resultados ime- 
diatos e definitivos. Expectativas realistas devem ser estabeleci- 
das e um acompanhamento adequado deve ser agendado. 

Lio P: Warts, molluscum and things that go bump on the skin: A prac¬ 
tical guide. Arch Dis Child Educ Pract Ed 2007;92:epll9 [PMID: 
17644667], 

INFESTACOES POR INSETOS 

1. Escabiose 

Achados ch'nicos 

Ha suspeita de escabiose quando surgem trajetos lineares ao 
redor do punho, tornozelos, espaqos entre os dedos, areolas, 
pregas axilares anteriores, genitais ou face (em lactentes). Geral¬ 
mente ha escoriaqoes, crostas cor de mel e pustulas decorrentes 
de infecqao secundaria. A identificaqao da femea do parasita ou 
de seus ovos e fezes e necessaria para confirmar o diagnostico. 
Raspe uma papula ou um sulco que nao foi coqado com uma 
lamina n fl 15 e examine microscopicamente em oleo de imer- 
sao para confirmar o diagnostico. Em uma crianqa que se coqa 
frequentemente, faqa tambem a raspagem debaixo das unhas. 
Examine os pais para identificaqao de sulcos nao co 9 ados. 

Tratamento 

Permetrina 5% e atualmente o tratamento de escolha contra a 
escabiose. Deve ser aplicado em dose unica antes de dormir. A 
necessidade de repetir o tratamento e rara. 
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2. Pediculoses (infestacdes por piolhos) 
Achados ch'nicos 

A presenqa de papulas e pustulas com escoriaqao e historia de 
coceira intensa a noite sugerem infesta^o pelo piolho do corpo 
humano. Este tipo de piolho pode ser encontrado nas costuras 
das roupas intimas, mas nao no corpo. No couro cabeludo, as 
lendeas gelatinosas do piolho aderem fortemente aos fios de ca- 
belo. O piolho pubiano pode ser encontrado nos pelos pubicos 
ou, entao, maculas azuis-pretas podem ser encontradas espalha- 
das pela regiao pubiana (maculae cerulea). O piolho pubiano e 
geralmente encontrado nos cilios dos recem-nascidos. 

► Tratamento 

O tratamento inicial contra os piolhos da cabeqa normalmente 
e feito pelos pais com o uso de piretrina ou permetrina vendida 
sem receita medica. Se os piolhos da cabeqa nao forem erradi- 
cados apos duas aplicaqoes com um intervalo de sete dias entre 
esses produtos, o malation 0,5% e altamente eficaz. No entanto, 
e toxico se ingerido, alem de inflamavel. Uma segunda aplicaqao 
7-9 dias apos o tratamento inicial pode ser necessaria. 

Diamantis AS, Morrell DS, Burkhart CN: Pediatric infestations. Pe- 
diatr Ann 2009;38:326 [PMID: 19588676], 

3. Urticaria papulosa 
Achados clinicos 

A urticaria papulosa e caracterizada por grupos de papulas eri- 
tematosas circundadas por um rubor urticario e distribuidas 
nos ombros, regiao superior dos braqos e nadegas nos lactentes. 
Embora nao seja uma infestaqao verdadeira, essas lesoes indicam 
reaqoes tardias de hipersensibilidade a picadas ou mordidas de 
insetos e podem ser reproduzidas por meio do teste de contato 
com o inseto responsavel. Pulgas de caes e gatos sao geralmente 
os responsaveis pelas lesoes. Com menor frequencia, sao causadas 
por mosquitos, piolhos, sarna e acaros de passaros e de gramado. 
A sensibilidade e temporaria, com duraijao de 4-6 meses. Normal¬ 
mente, nenhum outro membro da familia e afetado. Em geral, e 
dificil para os pais entenderem por que ninguem mais e afetado. 

► Tratamento 

O tratamento logico e remover o inseto causador do problema, 
embora, na maioria dos casos, seja muito dificil identificar a 
causa exata. Corticosteroides topicos e anti-histaminicos orais 
controlam os sintomas. 

Hernandez RG, Cohen BA: Insect bite-induced hypersensitivity and 
the SCRATCH principles: A new approach to papulosa urticaria. 
Pediatrics 2006;118:el89 [PMID: 16751615], 


DERMATITE (ECZEMA) 

Os termos dermatite e eczema sao atualmente usados de forma 
intercambiavel em dermatologia, embora o termo eczema denote, 


de fato, uma dermatite exsudativa aguda. Todas as formas de 
dermatite, independentemente da causa, podem manifestar-se 
como edema agudo, eritema e extravasamento com formaqao de 
crostas, apenas eritema leve, ou liquenificaqao. A liquenificaqao 
e diagnosticada pelo espessamento da pele com uma superficie 
lustrosa e marcas profundas exageradas. £ a resposta da pele a 
aqao cronica de esfregar e coqar. 

Embora as lesoes das varias dermatoses sejam histologica- 
mente nao diferenciaveis, os clinicos dividiram o grupo de doen- 
^as chamado de dermatite em varias categorias com base nas 
causas conhecidas em alguns casos e nos diferentes historias 
naturais em outros. 

1. Dermatite atopica 

Patogenese e achados ch'nicos 

A dermatite atopica e uma afec^ao hereditaria caracterizada por 
pele ressecada, presenqa de eczema e initio antes dos 2 anos de 
idade. Muitos (mas nao todos) pacientes passam por tres fases 
clinicas. Na primeira — eczema infantil — a dermatite comeqa 
nas bochechas e no couro cabeludo e, com frequencia, se ma- 
nifesta como manchas ovais no tronco, posteriormente aco- 
metendo as superficies extensoras das extremidades. Em geral, 
a idade de initio e aos 2-3 meses e essa fase termina entre os 
18 meses e os 2 anos de vida. Apenas um terqo de todos os lac¬ 
tentes com eczema infantil progride para a fase 2 — eczema da 
infancia ou flexura —, na qual ocorre acometimento predomi- 
nantemente nas fossas antecubitais e popliteas, pescoqo, punhos 
e, as vezes, maos ou pes. Essa fase dura dos 2 anos de idade ate 
a adolescencia. Somente um terqo das crianqas com eczema fle¬ 
xura caracteristico progride para eczema da adolescencia, que 
normalmente se manifesta por meio da continuaqao do eczema 
flexura cronico, junto com dermatite das maos el ou dos pes. A 
dermatite atopica e muito incomum apos os 30 anos de idade. 

A dermatite atopica resulta de uma interaqao entre os genes 
de susceptibilidade, ambiente do hospedeiro, defeitos na barreira 
cutanea, anomalias farmacologicas e resposta imune. O caso de 
alergenios alimentares e inalantes como causas especificas de 
dermatite atopica nao tem forte embasamento. Existem novas 
evidencias significativas de que o defeito primario na dermatite 
atopica e uma anomalia na formaqao da barreira cutanea devido 
a defeitos no gene que codifica a filagrina. 

Alguns pacientes com dermatite atopica apresentam 
imunodeficiencia com piodermas recorrentes, suscetibilidade 
incomum ao herpes-virus simples, hiperimunoglobulinemia E, 
problemas na quimiotaxia dos neutrofilos e monocitos e com- 
prometimento da funqao dos linfocitos T (ver Capitulo 31). 

Um defeito na barreira epidermica predispoe o paciente 
com dermatite atopica ao ressecamento e prurido na pele. A in- 
capacidade de reter agua no estrato corneo resulta em rapida 
evaporaqao da agua, encolhimento do estrato corneo e racha- 
duras na barreira epidermica. A pele, entao, cria uma barreira 
ineficaz contra a entrada de varios irritantes. A dermatite atopica 
cronica normalmente apresenta infecqao secundaria por S. au¬ 
reus ou Streptococcus pyogenes. Pacientes com dermatite atopica 
tem deficiencia de peptideos antimicrobianos em sua pele, que 
podem ser responsaveis pela suscetibilidade a infecqao recor- 
rente da pele. 





Tratamento 

A. Estagios agudos 

A aplicaqao de compressas umidas e corticosteroides topicos de 
potencia media e o tratamento de escolha para eczema atopico ex- 
sudativo agudo. O uso de compressas umidas e descrito no inicio 
deste capitulo. Pode ocorrer superinfecqao por S. aureus, e o uso de 
antibioticos sistemicos adequados pode ser necessario. Se nao hou- 
ver a melhora esperada, culturas bacterianas devem ser obtidas para 
identificar a possibilidade de resistencia ao tratamento-padrao. 

B. Estagios cronicos 

O tratamento tern por objetivo evitar agentes irritantes e repor agua 
para a pele. Sabonetes ou xampus fortes nao devem ser usados e o 
paciente deve evitar roupas de la ou de qualquer tecido aspero. O 
banho deve ser reduzido para dois em dois ou tres em tres dias. E 
muito importante que a pele seja lubrificada duas vezes ao dia. 

Cremes ou loqoes nao perfumadas sao bons lubrificantes. O 
petrolato puro e um lubrificante aceitavel, mas algumas pessoas 
o acham muito gorduroso e no clima quente ele pode causar 
muita retenqao de suor. O uso liberado de loqao de Cetaphil qua- 
tro ou cinco vezes ao dia como substituto de sabonete tambem 
e satisfatorio como meio de lubrifica^ao. Um umidificador de 
ambiente geralmente e util. Os corticosteroides topicos devem 
ser limitados aqueles de potencia media (ver Quadro 14-3). Nao 
ha razao para se utilizar corticosteroides de alta potencia ou su- 
perpotentes na dermatite atopica. Na dermatite atopica com su- 
perinfecqao, a administraqao de antibioticos sistemicos pode ser 
necessaria durante 10-14 dias. 

Pomadas a base de tacrolimo e pimecrolimo sao agentes imu- 
nossupressores topicos eficazes na dermatite atopica. Devido a 
preocupaqoes com o desenvolvimento de neoplasias malignas, 
o tacrolimo e o pimecrolimo devem ser reservados a crianqas 
maiores de 2 anos de idade com dermatite atopica refrataria aos 
esteroides topicos de potencia media. Ha relatos de que nao foi 
detectado alto risco de malignidade em individuos imunologi- 
camente normals que fizeram uso desses produtos. As recomen- 
daqoes de uso provavelmente mudarao com o tempo. As falhas 
terapeuticas na dermatite atopica cronica sao em sua maioria 
resultado da falta de adesao do paciente ao tratamento. Essa 
doenqa causa frustra^ao, tanto para os pais como para as crian- 
qas. O retorno a uma vida normal para os pais e para as crian^as 
e o principal objetivo do tratamento. 

Cork MJ et al.: Epidermal barrier dysfunction in atopic dermatitis. J 
Invest Dermato 2009:129:1892 [PMID: 19494826], 

Nicol NH, Boguniewicz M: Successful strategies in atopic derma¬ 
titis management. Dermatol Nurs 2008 Oct;(Suppl 3) [PMID: 
119102292], 

2. Eczema numular 

O eczema numular e caracterizado por varias lesoes em formato 
de moeda simetricamente distribuidos, principalmente nas ex- 
tremidades. Eles podem ser agudos, exsudativos e com crostas, 
ou secos e escamosos. O diagnostico diferencial deve incluir 
Tinha corporis, impetigo e dermatite atopica. 


Tratamento 

As mesmas medidas aplicadas a dermatite atopica devem ser 
empregadas, embora talvez seja necessario o uso de esteroides 
topicos mais potentes. 

3. Dermatite de contato por irritante primario 
(dermatite de fralda) 

A dermatite de contato e de dois tipos: de irritante primario e 
eczematosa alergica. A dermatite de irritante primario desen- 
volve-se em poucas horas, atinge o pico de gravidade em 24 h 
e entao desaparece. A dermatite de contato eczematosa alergica 
(descrita na seqao seguinte) apresenta inicio tardio de 18 h, tem 
seu pico em 48-72 h e geralmente dura ate 2-3 semanas mesmo 
se a exposiqao ao antigeno responsavel for interrompida. 

A dermatite de fralda, a forma mais comum de dermatite de 
contato de irritante primario observada na clinica pediatrica, e cau- 
sada por contato prolongado da pele com urina e fezes que content 
substancias quimicas irritantes, como ureia e enzimas intestinais. 

Achados clmicos 

O diagnostico de dermatite de fralda se baseia no quadro de 
eritema e descamaqao da pele na regiao perinea e na historia 
do contato prolongado com urina e fezes. Isso normalmente e 
observado no “bebe tranquilo” que dorme muitas horas durante 
a noite sem acordar. Em 80% dos casos de dermatite de fralda 
que duram mais de tres dias, a area afetada esta colonizada por 
C. albicans mesmo antes do aparecimento dos sinais classicos da 
dermatite com margens definidas e de coloraqao vermelho-vivo 
com lesoes satelites. A celulite perianal estreptococica e a pso- 
riase infantil devem ser incluidas no diagnostico diferencial. 

Tratamento 

O tratamento consiste em trocar as fraldas frequentemente. A 
area so deve ser lavada apos uma evacuaqao. A regiao deve ser 
lavada apenas com um pano e agua morna. Como as fraldas de 
borracha e plasticas nao permitem a evaporaqao do contactante 
e aumentam sua penetraqao na pele, elas devem ser evitadas, se 
posslvel. A secagem ao ar livre e util. O tratamento de dermatite 
de fralda com curso de longa duraqao deve incluir a aplica^ao de 
nistatina ou de um creme de imidazol em cada troca de fralda. 

Adam R: Skin care of the diaper area. Pediatr Dermatol 2008;25:427 
[PMID: 18789081] 

4. Dermatite alergica de contato eczematosa 
(dermatite por hera venenosa) 

Achados clmicos 

Plantas como hera venenosa, sumagre venenoso e carvalho vene- 
noso causam a maioria dos casos de dermatite alergica de contato 
entre crian^as. A dermatite alergica de contato tem todas as ca- 
racteristicas de hipersensibilidade tardia (mediada por linfocitos 
T). Diversas substancias podem causar uma rea^ao assim; sulfato 





de niquel, dicromato de potassio e neomicina sao as causas mais 
comuns. O niquel e encontrado, em determinado grau, em todos 
os metais. A alergia ao niquel geralmente e observada nas orelhas, 
sendo secundaria ao uso de brincos, e proxima ao umbigo, devido 
aos botoes de pressao em calqas e fivelas de cintos. A verdadeira 
incidencia da dermatite alergica de contato nas crianqas e desco- 
nhecida. As crianqas geralmente apresentam dermatite aguda com 
formaqao de bolhas, extravasamento e formaqao de crostas. As 
bolhas sao comumente lineares e de inicio agudo. 

► Tratamento 

O tratamento da dermatite de contato em areas localizadas e feito 
com corticosteroides topicos potentes. No caso de acometimento 
generalizado grave, pode-se usar prednisona, 1-2 mg/kg/dia 
via oral durante 10-14 dias. 

Lee PW, Elsaie ML, Jacob SE: Allergic contact dermatitis in children: 
Common allergens and treatment: A review. Curr Opin Pediatr 
2009;21:491 [PMID: 19584724], 

5. Dermatite seborreica 
Achados clinicos 

A dermatite seborreica e uma dermatite escamosa eritematosa 
acompanhada de produqao exacerbada de sebo que ocorre em 
areas ricas em glandulas sebaceas (face, couro cabeludo e pe- 
rineo). Essa afecqao comum ocorre predominantemente nos 
recem-nascidos e nos adolescentes, idades nas quais o estimulo 
hormonal de produqao de sebo atinge o seu pico. Embora seja 
tentador especular que a produqao excessiva de sebo cause a der¬ 
matite, a relaqao exata nao esta clara. 

A dermatite seborreica do couro cabeludo nos lactentes e cli- 
nicamente semelhante a dermatite atopica, e a distinqao pode 
ficar evidente somente apos o acometimento de outras areas. A 
psoriase tambem ocorre em areas seborreicas em crianqas mais 
velhas e deve ser considerada no diagnostico diferencial. 

► Tratamento 

A dermatite seborreica responde bem a corticosteroides topicos 
de baixa potencia. 

Poindexter GB, Burkhart CN, Morrell DS: Therapies for pediatric seb¬ 
orrheic dermatitis. Pediatr Ann 2009;38:333 [PMID: 19588677], 

6. Caspa 

Caspa e a descamaijao fisiologica ou seborreia leve na forma de 
escamas gordurosas do couro cabeludo. A causa e desconhecida. 
O tratamento e feito com xampus anticaspa. 

7. Dermatite da pele seca 
(eczema asteatotico, xerose) 

Crianqas que vivem em climas aridos sao suscetiveis ao res- 
secamento da pele, caracterizado por grandes escamas com 


rachaduras com bordas eritematosas. O estrato corneo depende 
da umidade ambiental para retenqao de agua; e com uma umi- 
dade abaixo de 30% o estrato corneo perde agua, encolhe e 
racha. Essas rachaduras na barreira epidermica permitem que 
substancias irritantes entrem na pele, predispondo o paciente a 
dermatite. 

► Tratamento 

O tratamento consiste em aumentar o teor de agua na pele no 
ambiente externo imediato. Umidificadores domesticos sao 
muito uteis nesse caso. Minimizar os banhos para de dois em 
dois ou tres em tres dias. 

O uso frequente de sabonete prejudica a capacidade de reten- 
9 ao hidrica da pele e funciona como um alcali irritante; portanto, 
todos os sabonetes devem ser evitados. O uso frequente de emo- 
lientes (Cetaphil, Eucerin, Lubriderm) deve ser um componente 
importante do tratamento. 

8. Ceratose pilosa 

Papulas foliculares contendo uma escama branca espessada ca- 
racterizam a ceratose pilosa. As lesoes individuals sao discretas 
e podem ser vermelhas. Elas sao salientes nas superficies exten- 
soras das partes superiores dos braqos e coxas e nas nadegas e 
bochechas. Em casos graves, as lesoes podem ser generalizadas. 

Tratamento 

O tratamento e com ceratoliticos, como creme de ureia ou acido 
lactico, seguido de hidrataqao da pele. 

Hwang S, Schwartz RA: Keratosis pilaris: A common follicular hyper¬ 
keratosis. Cutis 2008;82:177 [PMID: 18856156], 

9. Pitiriase alba 

Areas maculares brancas e escamosas com bordas indistintas sao 
observadas sobre as superficies extensoras das extremidades e 
nas bochechas em crianqas com pitiriase alba. O bronzeamento 
exacerba essas lesoes. A analise histologica mostra dermatite 
leve. Essas lesoes podem ser confundidas com Tinha versicolor. 

^ Tratamento 

Corticosteroides topicos de baixa potencia podem reduzir qual- 
quer componente inflamatorio e podem acelerar o retorno da 
pigmentaqao normal. 

In SI et al.: Clinical and histopathological characteristics of pityriasis 
alba. Clin Exp Dermatol 2009;34:591 [PMID: 19094127], 

TUMORES CUTANEOS COMUNS 

Se a pele se mover com o nodulo na palpaqao lateral, o tumor 
esta localizado na derme; se a pele se mover sobre o nodulo, ele 
e subcutaneo. Setenta e cinco por cento dos nodulos em crianqas 
sao cistos epidermoides (60%) ou pilomatricomas (15%). 






1. Cistos epidermoides 
Achados cllnicos 

Os cistos epidermoides sao o tipo mais comum de cisto cutaneo. 
Outros nomes para os cistos epidermoides sao cistos epidermi- 
cos, cistos de inclusao epidermica e cistos “sebaceos”. Esse ultimo 
termo e equivocado, pois esses cistos nao content nem sebo nem 
glandulas sebaceas. Os cistos epidermoides podem ocorrer em 
qualquer lugar, mas sao mais comuns na face e no tronco supe¬ 
rior. Em geral, surgem a partir do epitelio escamoso estratificado 
do infundibulo folicular ou sao revestidos deste. Clinicamente, os 
cistos epidermoides sao nodulos dermicos com um ponto cen¬ 
tral, representando o foliculo associado ao cisto. Podem chegar a 
varios centimetros de diametro. Os cistos dermoides sao areas de 
sequestra da pele ao longo de linhas de fusao embrionaria. Eles 
estao presentes ao nascimento e ocorrem mais frequentemente 
na parte lateral da sobrancelha. 

Tratamento 

Os cistos epidermoides podem romper, causando uma rea- 
qao inflamatoria de corpo estranho, ou podem infeccionar. As 
complicaqoes infecciosas devem ser tratadas com antibioticos 
e drenagem. O tratamento de cistos dermoides, se desejado, e a 
excisao cirurgica. 

2. Pilomatricomas 

Sao tumores benignos da matriz capilar. Mais comumente, sao 
observados na face e no tronco superior. Eles sao firmes e podem 
ser irregulares. Sua cor varia entre cor da pele e azul. A firmeza e 
secundaria a calcificaqao do tumor. 

Tratamento 

O tratamento e por meio de excisao cirurgica. 

3. Granuloma anular 

Circulos ou semicirculos violaceos de nodulos intradermicos in- 
sensiveis a palpaqao observados sobre a regiao inferior das per- 
nas e nos tornozelos, dorso das maos e punhos e tronco, nessa 
ordem de frequencia, sugerem granuloma anular. Histologica- 
mente, a doenqa aparece como uma area central de morte teci- 
dual (necrobiose) circundada por macrofagos e linfocitos. 

Tratamento 

Nao e necessario nenhum tratamento. As lesoes resolvem espon- 
taneamente em 1-2 anos na maioria das crianqas. 

4. Granuloma piogenico 

Essas lesoes surgem 1-2 semanas apos traumatismo na pele como 
uma papula vermelho-escura com superficie ulcerada e com 
crosta que pode sangrar facilmente, mesmo no caso de trauma¬ 
tismo leve. Histologicamente, isso representa formaqao excessiva 
de novos vasos com ou sem inflamaqao (tecido de granulaqao). 
Deve ser considerado como uma resposta de cura anormal. 


Quadro 14-8 Erupcoes papuloescamosas em criancas 

Psoriase 
Pitiriase rosea 
Tinha corporis 
Liquen piano 

Pitiriase liquenoide (aguda ou cronica) 

Dermatomiosite 
lupus eritematoso 
Pitiriase rubra pilaris 
Sifilis secundaria 


Tratamento 

Laser de corante pulsado para lesoes muito pequenas ou cureta- 
gem seguida de eletrocauterizaqao sao os tratamentos de escolha. 

5. Queloides 

Queloides sao cicatrizes de inicio tardio que continuam durante 
varios anos ate progredirem para alem das margens iniciais da 
ferida. A tendencia de desenvolver queloides e hereditaria. Sao 
geralmente encontrados na face, nos lobulos auriculares, no pes- 
coqo, no peito e nas costas. 

Tratamento 

O tratamento inclui injeqao intralesional com triancinolona ace- 
tonida, 20 mg/mL, ou excisao e injeqao com corticosteroides. 
Para queloides maiores, a excisao seguida de radioterapia pos- 
operatoria pode ser indicada. 

Luba MC et al.: Common benign skin tumors. Am Fam Physician 
2003;67:729 [PMID: 12613727], 

Price HN, Zaenglein AL: Diagnosis and management of benign lumps 
and bumps in childhood. Curr Opin Pediatr 2007 Aug;19(4):420- 
424 [PMID: 17630606], 

Viani Ga et al.: Postoperative strontium-90 brachytherapy in the 
prevention of keloids: results and prognostic factors. Int J Radiat 
Oncol Biol Phys 2009 Apr 1;73(5):1510-1516 [PMID: 19101094], 

ERUPCOES PAPULOESCAMOSAS 

As erupqoes papuloescamosas (Quadro 14-8) compreendem 
papulas ou placas com varios graus de descamaqao. 

1. Pitiriase rosea 

Patogenese e achados cllnicos 

Placas ovais de cor rosa a vermelha com escamas finas que ten- 
dem a alinhar-se com seu eixo longo paralelamente as linhas de 
tensao da pele (p. ex., “padrao de arvore natalina” nas costas) sao 
lesoes caracteristicas da pitiriase rosea. Em 20-80% dos casos, a 
erupqao generalizada e precedida em ate 30 dias por uma placa 
solitaria maior com descamaqao e com uma area central clara e 
margem escamosa (placa primaria escapular). A placa prima- 
ria escapular e clinicamente semelhante a impinge e pode ser 
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confundida com esta. Em individuos brancos, as lesoes ocorrem 
principalmente no tronco; em negros, as lesoes encontram-se 
principalmente nas extremidades e podem ser acentuadas nas 
areas axilares e inguinais. 

Essa doenqa e comum em crianqas em idade escolar e em 
adolescentes e supostamente e viral em sua etiologia. 0 papel 
do herpes-virus 7 na patogenese da pitirlase rosea e discutlvel. A 
afecqao dura seis semanas e pode causar coceira. 

Diagnostico diferencial 

O principal diagnostico diferencial e a sifilis secundaria, e um 
teste VDRL deve ser feito se houver suspeita de sifilis, especial- 
mente em pacientes de alto risco com acometimento das palmas 
das maos ou solas dos pes. A linfadenopatia disseminada geral- 
mente e observada na sifilis secundaria. 

► Tratamento 

A exposiqao a luz solar natural pode acelerar a resoluqao das 
lesoes. Anti-histaminicos orais podem ser usados para a coceira. 
Geralmente nao e necessario nenhum tratamento. Casos de piti¬ 
rlase rosea com dura 9 ao superior a 12 semanas devem ser enca- 
minhados a um dermatologista para avaliaqao. 

Chuch AA et al.: Interventions for pityriasis rosea. Cochrane Data¬ 
base Syst Rev 2007;(18):CD005068 (PMID: 17443568], 

2. Psoriase 

Patogenese e achados clmicos 

A psoriase e caracterizada por papulas eritematosas cobertas por 
escamas brancas e espessas. A psoriase em gota e uma forma 
comum em crianqas, que geralmente se segue a um episodio de 
faringite estreptococica durante 2-3 semanas. O inicio abrupto 
das pequenas papulas (3-8 mm), observadas predominante- 
mente no tronco e cobertas com escamas brancas e espessas, e 
caracteristico da psoriase em gota. A psoriase cronica e marcada 
por placas espessas, grandes e escamosas (5-10 cm) nos cotove- 
los, joelhos, couro cabeludo e outros locais de traumatismo. Sao 
observadas depressoes puntiformes na placa ungueal, bem como 
descoloraqao amarela da placa ungueal decorrente de onicolise. 
A psoriase ocorre frequentemente no couro cabeludo, cotove- 
los, joelhos, area periumbilical, orelhas, area sacral e genitais. Ela 
sempre deve ser incluida no diagnostico diferencial de “derma- 
tite” no couro cabeludo ou genitais das crian^as. 

A patogenese da psoriase e complexa e nao esta totalmente 
esclarecida. Possui inflamaqao imunomediada, e uma afecqao 
familiar e genes de suscetibilidade a psoriase multipla tambem 
foram identificados. Ha turnover epidermico elevado; a epi- 
derme psoriatica apresenta um tempo de turnover de 3-4 dias 
comparado a 28 dias na pele normal. Essas celulas epidermicas 
de rapida proliferaqao produzem estrato corneo em excesso, 
dando origem a escamas espessas e opacas. 

Diagnostico diferencial 

As erupqoes papuloescamosas que apresentam problemas de 
diagnostico diferencial estao listadas no Quadro 14-8. 


Quadro 14-9 Outras causas de queda capilar em criancas 

Queda capilar com alteracoes no couro cabeludo 

Atrofia: 

Llquen piano 
lupus eritematoso 
Nodulos e tumores: 

Nevo epidermico 
Nevo sebaceo 
Espessamento: 

Queimadura 

Queda capilar com defeitos na haste (o cabelo nao cresce o suficiente 
para ser cortado) 

Moniletrix — faixas alternadas de areas finas e grossas 
Pelos anulados — faixas alternadas de pigmentacao dara e escura 
Pelos tortos — cabelos torcidos 180°, quebradicos 
Tricorrexe invaginada (cabelo de bambu) — intussuscepcao de um 
cabelo em outro 

Tricorrexe nodosa — nodulos com cabelos fragmentados 


Tratamento 

Os corticosteroides topicos sao o tratamento inicial de escolha. 
A penetraqao dos esteroides topicos atraves da barreira epider- 
mica aumentada na psoriase precisa ser tratada com preparaqoes 
mais potentes, como pomada de fluocinonida 0,05% (Lidex) ou 
de clobetasol 0,05% (Temovate) duas vezes ao dia. 

A segunda linha de tratamento e o uso de medicares topicas 
com vitamina D3 como calcipotriol (Dovonex), ou a pomada 
mais recente, calcitriol (Vertical), aplicada duas vezes ao dia, ou 
a combinaqao de um esteroide topico superpotente, duas vezes 
ao dia nos fins de semana, e de calcipotriol, duas vezes ao dia nos 
dias de semana durante oito semanas. 

Retinoides topicos como tazaroteno (0,1%, 0,5% creme, gel), 
podem ser usados em combinaqao com corticosteroides para aju- 
dar a restabelecer a diferenciaqao epidermica normal e o tempo 
de turnover. Entretanto, esses tratamentos podem ressecar a pele. 
Tratamento com antralina tambem e util. A antralina e aplicada 
a pele por um periodo de curto contato (p. ex., 20 minutos uma 
vez ao dia) e entao e removida com sabao neutro (p. ex., Dove). 
Um regime de tratamento de seis semanas e recomendado. Isso 
pode ser usado em combinaqao com corticosteroides topicos. 

O tratamento com alcatrao de carvao cru faz muita sujeira 
e mancha as roupas de cama. Os geis de alcatrao mais recentes 
(Esdtar, PsoriGel) e um produto de espuma (Scytera) causam 
menos manchas e sao mais eficazes. Eles sao aplicados duas 
vezes ao dia durante 6-8 semanas. Essas preparaqoes sao vendi- 
das sem receita medica e normalmente nao estao cobertas pelos 
pianos de saude. 

A higiene do couro cabeludo com um xampu de alcatrao re- 
quer que se deixe o xampu agir por 5 minutos, removendo-o e 
entao lavando com xampu comercial para remover as escamas. 
Talvez seja necessario usar o xampu diariamente ate que a des- 
camaqao diminua. Casos mais graves de psoriase sao tratados 
com mais eficacia por um dermatologista. O tratamento com 
multiplas medicares sistemicas e com novos agentes biologicos 
(anticorpos, proteinas de fusao e citocinas recombinantes) e efi- 
caz em casos mais graves e disseminados. 







Benoit S, Hamm H: Childhood psoriasis. Clin Dermatol 2007 Nov- 
Dec;25(6):555-562 [PMID: 18021892]. 

Liu Y et al.: Psoriasis: Genetic associations and immune system 
changes. Genes Immunol 2007;8:1 [PMID: 17093502]. 


QUEDA DE CABELO (ALOPECIA) 

A queda capilar em crianqas (Quadro 14-9) causa muito estresse 
emocional nos pacientes e nos pais. £ necessaria uma queda de 
60% do cabelo em uma unica area ate que a queda capilar seja 
detectada clinicamente. O exame deve iniciar com o couro cabe- 
ludo para determinar se inflamaqao, descamaqao ou alteraqoes 
de infiltraqao estao presentes. Os cabelos devem ser examinados 
microscopicamente para identificaqao de quebra e defeitos es- 
truturais e para verificar se os cabelos em crescimento ou rema- 
nescentes estao caindo. Colocar os cabelos removidos em um 
liquido (Permount) em uma lamina para analise microscopica 
facilita o exame. As tres doenqas responsaveis pela maioria dos 
casos de queda capilar em crianqas sao: alopecia areata, Tinha 
capitis e arrancamento do cabelo. 

Silverberg NB: Helping children cope with hair loss. Cutis 2006;78:333 
[PMID: 17186792], 


Quadro 14-10 Reacoes medicamentosas comuns 


Urticaria 

Barbituricos 
Opioides 
Penicilinas 
Sulfonamidas 
Erupcao morbiliforme 
Anticonvulsivantes 
Cefalosporinas 
Penicilinas 
Sulfonamidas 

Erupcao medicamentosa fixa, eritema multiforme, necrolise 
epidermica toxica, sindrome de Stevens-Johnson 

Anticonvulsivantes 

Farmacos anti-inflamatorios nao esteroides 
Sulfonamidas 
Sindrome de DRESS 
Anticonvulsivantes 
Fotodermatite 
Psoralenos 
Sulfonamidas 
Tetraciclinas 
Tiazidas 


DRESS, Erupcoes medicamentosas com febre, eosinofilia e sintomas sis- 
temicos. 


1. Alopecia areata 
Achados dinicos 

Queda total dos cabelos em uma area localizada e chamada de 
alopecia areata. Esta e a causa mais comum de queda capilar em 
crianqas. Ha suspeita de um mecanismo patogenico imunolo- 
gico, uma vez que a infiltraqao intensa dos linfocitos precede a 
queda capilar. Em 95% das crianqas com alopecia areata, o ca¬ 
belo volta a crescer em 12 meses, embora 40% possam apresentar 
queda capilar novamente em 5-6 anos. 

Uma forma rara e incomum de alopecia areata comeqa no oc- 
cipicio e se estende pelas margens capilares ate o couro cabeludo 
frontal. Essa variedade, chamada de ofiase, geralmente resulta 
em perda capilar total (alopecia totalis). O prognostico para o 
recrescimento do cabelo na ofiase e ruim. 

Tratamento 

O tratamento da alopecia areata e dificil. A administraqao de 
corticosteroides sistemicos para suprimir a resposta inflamatoria 
resulta em crescimento do cabelo, mas o cabelo pode cair no¬ 
vamente quando o farmaco for interrompido. Corticosteroides 
sistemicos jamais devem ser usados por um periodo prolongado. 
Esteroides topicos superpotentes, minoxidil (Rogaine) e antra- 
lina sao opqoes de tratamento. Em crianqas com alopecia totalis , 
o uso de uma peruca e util na maioria das vezes. 

Kos L, Conlon J: Na update on alopecia areata. Curr Opin Pediatr 
2009 Aug;21(4):475-80 [PMID: 19502982], 


2. Arrancamento dos cabelos 
Achados ch'nicos 

O arrancamento traumatico dos cabelos faz com que as hastes 
capilares quebrem em diferentes pontos, com uma area mal de- 
finida de perda capilar, petequias ao redor das aberturas foli- 
culares e haste capilar enrugada no exame microscopico. Esse 
comportamento pode ser apenas um habito, uma reaqao aguda 
ao estresse intenso — tricotilomania — ou sinal de outro trans- 
torno psiquiatrico. Os pelos dos cilios e sobrancelhas podem ser 
arrancados, em vez do cabelo do couro cabeludo. 

Tratamento 

Se esse comportamento tiver uma longa historia, uma avaliaqao psi- 
quiatrica pode ser util. Cortar ou passar oleo no cabelo para torna-lo 
escorregadiqo auxilia na modificaqao desse comportamento. 

Chamberlain SR et al.: Trichotillomania: neurobiology and treat¬ 
ment. Neurosci Biobehav Rev 2009 Jun;33(6):831-842 [PMID: 
19428495], 


ERITEMAS REACIONAIS 

1. Eritema multiforme 
Achados ch'nicos 

O eritema multiforme inicia com papulas que posterior- 
mente desenvolvem um centro escuro e se tornam lesoes com 
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descoloraqao central azulada ou bolhas, e as lesoes — alvo carac- 
terlsticas (lesoes de Iris), tem tres clrculos concentricos de colo- 
raqao variavel. A lesao primaria atinge as celulas endoteliais, com 
posterior destruiqao das celulas epidermicas basais. O eritema 
multiforme as vezes e diagnosticado em pacientes com acometi- 
mento grave das mucosas, mas a slndrome de Stevens-Johnson e 
o diagnostico mais comum quando ocorre acometimento grave 
da conjuntiva, da cavidade oral e da mucosa genital. 

Ha suspeitas de varias causas, especialmente da co-ocorren- 
cia do herpes-virus simples; medicamentos, principalmente sul- 
fonamidas e infecqoes por Mycoplasma. O eritema multiforme 
recorrente esta geralmente associado a reativaqao do herpes 
virus simples. Na forma leve, ocorre resoluqao espontanea em 
10-14 dias, mas a sindrome de Stevens-Johnson pode durar 
6-8 semanas. 

► Tratamento 

O tratamento e sintomatico em eritema multiforme sem ne- 
nhuma complica^o. A remo 9 ao dos farmacos responsaveis e 
uma medida obvia. Os anti-histaminicos orais, como hidroxi- 
zina, 2 mg/kg/dia via oral, sao uteis. Compressas frias e curativos 
umidos aliviam o prurido. Os esteroides nao demonstraram ser 
eficazes. O tratamento cronico com aciclovir e eficaz na reduqao 
dos ataques em pacientes com eritema multiforme recorrente 
associado ao herpes. 

Patel NN, Patel DN: Erythema multiforme syndrome. Am J Med 
2009;122:623 [PMID: 19559161], 


2. Erupcoes causadas por medicamentos 

Os medicamentos podem produzir erupqoes cutaneas urtica¬ 
rias, morbiliformes, escarlatiniformes, pustulares, bolhosas ou 
fixas. A urticaria pode aparecer minutos apos a administraqao 
da medicat^ao, mas a maioria das reaqoes inicia 7-14 dias apos 
a primeira administraqao do farmaco. Essas erupqoes podem 
ocorrer em pacientes que receberam esses farmacos por longos 
periodos, e as erupqoes continuam durante dias apos a inter- 
rupqao do farmaco. As erupqoes causadas por medicamen¬ 
tos com febre, eosinofilia e sintomas sistemicos (sindrome de 
Dress) geralmente sao observadas com a administra 9 ao de an- 
ticonvulsivantes, mas podem ocorrer com outros farmacos. Os 
farmacos comumente implicados nas reaqoes cutaneas estao 
listados no Quadro 14-10. 

Valeyrie-Allanore L, Sassolas B, Roujeau JC: Drug-induced skin, nail 
and hair disorders. Drug Saf 2007;30:1011 [PMID: 17973540], 


OUTROS DISTURBIOS CUTANEOS OBSERVADOS 
NA CLINICA PEDIATRICA 

1. Estomatite aftosa 

Erosoes recorrentes na gengiva, nos labios, na lingua, no palato 
e na mucosa oral sao geralmente confundidas com herpes sim¬ 
ples. Um esfregaqo da base de tal lesao corado com corante de 
Wright ajuda a descartar o herpes simples pela ausencia de ce¬ 
lulas gigantes epiteliais multinucleadas. Cultura para herpes 
simples tambem e util no diagnostico diferencial. A causa ainda 
e desconhecida, mas a citotoxicidade mediada por celulas T a 
varios antigenos virais foi sugerida. 

Tratamento 

Nao existe nenhum tratamento especifico para essa afecqao. En- 
xaguar a boca com antiacidos liquidos fornece alivio na maio¬ 
ria dos pacientes. Corticosteroides topicos em uma base de gel 
podem proporcionar um pouco de alivio. Em casos graves que 
interferem na alimentaqao, a prednisona, 1 mg/kg/dia via oral 
durante 3-5 dias, e o suficiente para evitar um episodio. A colchi- 
cina, 0,2-0,5 mg/dia, as vezes, reduz a frequencia dos ataques. 

Altenburg A, Zouboulis CC: Current concepts in the treatment of aph¬ 
thous stomatitis. Skin Therapy Lett 2008;13:1 [PMID: 18839042], 

2. Vitiligo 

O vitiligo e caracterizado clinicamente pelo desenvolvimento 
de areas de despigmentaqao. Estas, em geral, sao simetricas e 
ocorrem principalmente nas superficies extensoras. A despig- 
mentaqao resulta da destruiqao de melanocitos. A razao para 
essa destruiqao e desconhecida, mas e provavel que haja dano 
mediado imunologicamente, sendo, tambem, que o vitiligo as 
vezes ocorre em individuos com endocrinopatias autoimunes, 
deficiencia seletiva de imunoglobulina A (IgA) ou doenqa do 
enxerto versus hospedeiro. 

► Tratamento 

O tratamento nao e muito eficaz. Esteroides topicos potentes, 
tacrolimo, ou ambos, durante quatro meses sao o tratamento ini- 
cial. Calcipotriol topico tambem vem sendo utilizado. Ondas de 
ultravioleta B de faixa estreita (UVB 311 nm) podem ser empre- 
gadas em casos graves. 

Isenstein AL, Morrell DS, Burkhart CN: Vitiligo: Treatment approach 
in children. Pediatr Ann 2009;38:339 [PMID: 19588678], 








Olho 


15 


Rebecca Sands Braverman, MD 


A visao normal e um sentido que se desenvolve durante os pri- 
meiros 24 meses de vida e durante a infancia. A oftalmologia 
pediatrica enfatiza a importancia do diagnostico e do tratamento 
precoces de doenqas oculares, a fim de obter o melhor prognos- 
tico posslvel. A doemja ocular em criamjas nem sempre se ori- 
gina no sistema ocular, indicando doenqa sistemica. 


SINAIS E SINTOMAS INESPECIFICOS COMUNS 


Os sinais e sintomas inespeclficos geralmente ocorrem como 
queixa principal ou como elemento da historia de uma crianqa 
com doen^a ocular. Cinco desses achados sao descritos aqui, jun- 
tamente com um sexto — leucocoria —, que e menos comum, 
mas que frequentemente tern serias implicates. Nao hesite em 
procurar a ajuda de um oftalmologista pediatrico quando acre- 
ditar que o diagnostico e o tratamento desses sinais e sintomas 
requerem uma vasta experiencia clinica. 

OLHO VERMELHO 

Vermelhidao (congestao) da conjuntiva bulbar ou dos vasos 
mais profundos e uma queixa comum. Ela pode ser leve e loca- 
lizada ou difusa e bilateral. As causas incluem corpos estranhos 
superficiais ou penetrantes, infecqao, alergia e conjuntivite asso- 
ciada a doenqas sistemicas, como sindrome de Stevens-Johnson 
ou doenqa de Kawasaki. Agentes irritantes nocivos tambem cau- 
sam congestao conjuntival. A hemorragia subconjuntival pode 
ser traumatica ou espontanea ou pode estar associada a doenqa 
hematopoietica, a anomalias vasculares ou a processos inflama- 
torios. Raramente, um olho congesto decorre de um tumor in¬ 
traocular ou orbital. 


LACRIMEJAMENTO 

O lacrimejamento em lactentes normalmente se deve a uma 
obstruqao nasolacrimal, mas tambem pode estar associado 
a glaucoma congenito, no qual podera ocorrer fotofobia e 


blefaroespasmo. Inflamaqao e doenqas alergicas e virais, ou ir- 
ritaijao conjuntival e da cornea tambem podem causar lacrime¬ 
jamento. 

SECRECAO 

A secreqao purulenta geralmente esta associada a conjuntivite 
bacteriana. Em lactentes e em crian 9 as pre-escolares e que apre- 
sentam obstruqao nasolacrimal, pode aparecer uma secreqao 
mucopurulenta com dacriocistite cronica de baixo grau. Ha ocor- 
rencia de secreqao aquosa em infecqao viral, irite, corpos estra¬ 
nhos superficiais e obstru<;ao nasolacrimal. A secreqao mucoide 
pode indicar conjuntivite alergica ou obstruqao nasolacrimal. 
Uma secreqao mucoide decorrente de uma alergia normalmente 
content eosinofilos; uma secreqao bacteriana purulenta content 
leucocitos polimorfonucleares. 

DOR E SENSACAO DE CORPO ESTRANHO 

Dor no olho ou ao seu redor pode ser causada por corpos estra¬ 
nhos, abrasoes da cornea, laceraqoes, infecqoes agudas do globo 
ocular ou de seus anexos, irite e glaucoma de angulo fechado. 
Erros de refraqao importantes, baixa capacidade de acomoda- 
9 ao e doen 9 a sinusal podem se manifestar como cefaleias. A 
triquiase (cilios virados para dentro) e problemas com lentes de 
contato tambem causam desconforto ocular. 

FOTOFOBIA 

Aversao aguda a luz pode ocorrer em abrasoes da cornea, pre- 
senqa de corpos estranhos e irite. Apertar um olho sob luz forte 
e um sinal comum de exotropia intermitente. A fotofobia esta 
presente em lactentes com glaucoma, albinismo, aniridia e dis- 
trofias retinianas, como a acromatopsia. A fotofobia e comum 
apos cirurgia ocular e apos dilataqao da pupila com agentes mi- 
driaticos e cicloplegicos. A fotofobia em individuos sem patolo- 
gia ocular pode estar associada a enxaqueca, meningite e neurite 
optica retrobulbar. 
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▲ Figura 15-1 Leucocoria do olho esquerdo causada por 
membrana retrolental (vltreo primario hiperplasico persis- 
tente ou vasculatura fetal persistente). 


LEUCOCORIA 

Embora nao seja um sinal ou uma queixa comum, a leucocoria 
(pupila branca) esta associada a doenijas graves e requer consulta 
imediata com um oftalmologista. As causas de leucocoria in- 
cluem retinoblastoma, retinopatia da prematuridade, membrana 
pupilar, catarata, opacidades vitreas, descolamento da retina, in- 
fec<;ao por Toxocara e displasia retiniana (Figura 15-1). 


▼ ERROS DE REFRACAO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Erros de refracao importantes (miopia, hipermetropia, as- 
tigmatismo ou anisometropia) podem causar reducao da 
acuidade visual, ambliopia e estrabismo. 

► Os sinais e sintomas de erros de refracao nao corrigidos in- 
duem visao turva, aperto dos olhos, cefaleias, cansaco em 
tarefas visuais e reprovacao no teste de acuidade visual. 


Patogenese 

O erro de refracao refere-se ao estado optico do olho (Fi¬ 
gura 15-2). O formato da cornea e, em menor grau, o formato 
do cristalino e o comprimento do olho influenciam o estado re- 
fracional ocular. As crianqas com risco de erros de refraqao, que 
necessitam de corre^ao com oculos de grau sao aquelas nascidas 
prematuramente, com slndrome de Down, nascidas de pais com 
problemas de refracao e aquelas com certas doen<;as sistemicas, 
como slndrome de Stickler, de Marfan ou de Ehlers-Danlos. 






▲ Figura 15-2 Diferentes estados refracionais do olho. 
A: Emetropia. Plano de imagem de raios luminosos paralelos 
incide sobre a retina. B: Miopia. 0 piano de imagem e focali- 
zado antes da retina. C: Hipermetropia. 0 piano de imagem e 
focalizado depois da retina. D: Astigmatismo, do tipo miope. As 
imagens nos pianos horizontal e vertical sao focalizadas antes 
da retina. E: Astigmatismo, tipo hipermetrope. As imagens nos 
pianos horizontal e vertical sao focalizadas depois da retina. 
F: Astigmatismo, tipo misto. As imagens nos pianos horizontal 
e vertical sao focalizadas em qualquer lado da retina. 


e determinado por um oculista por meio de um procedimento 
chamado de optometria. A determina^ao do estado refracional 
em uma crian<;a na fase pre-verbal normalmente e um desafio. 
Se houver suspeita de problema importante de visao em uma 
crian^a pre-verbal, ela devera ser encaminhada a um profissio- 
nal especialmente treinado e familiarizado com o tratamento de 
criamjas. 

► Tratamento 

Nem todos os erros de refracao necessitam ser corrigidos, mas 
erros graves podem causar ambliopia (visao reduzida com ou 
sem lesao organica). Os erros de refracao em crian^as sao trata- 
dos mais comumente com oculos. Com menor frequencia, sao 
necessarias lentes de contato, geralmente para casos de erros de 
refracao muito altos ou assimetricos ou para adolescentes que 
nao querem usar oculos. A cirurgia refrativa a laser atualmente 
nao e indicada para a corre^ao de erros de refracao na maioria 
das crian«;as. 


MIOPIA (VISTA CURTA) 


Diagnostico 

Existent tres erros de refracao comuns: miopia, hipermetropia e 
astigmatismo. O estado refracional desigual entre ambos os olhos 
(anisometropia) pode causar ambliopia. O estado refracional 


Para um individuo miope, os objetos proximos encontram-se fo- 
calizados, ao passo que aqueles mais distantes se tornam emba- 
<;ados. Isso ocorre porque o piano de imagem e focalizado antes 
da retina. O inicio se da geralmente em torno dos 8 anos de idade 
e pode progredir durante a adolescencia e na idade adulta jovem. 
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Uma pessoa mlope pode apertar o olho para produzir um efeito 
de orificio estenopeico, que melhora a visao a distancia. Lentes 
divergentes melhoram a nitidez da visao a distancia. Muitos es- 
tudos foram realizados na tentativa de reduzir ou interromper a 
progressao da miopia. 

Colirios a base de atropina apresentam alguma eficacia, 
porem produzem muitos efeitos colaterais. Uma nova medica- 
pio, a pirenzepina, demonstrou ser promissora em estudos com 
animais. Estudos com humanos estao em desenvolvimento. 

Siatkowski RM et al.; U.S. Pirenzepine Study Group: Two-year 
multicenter, randomized, double-masked, placebo-controlled, 
parallel safety and efficacy study of 2% pirenzepine ophthal¬ 
mic gel in children with myopia. J. AAPOS 2008;12(4):332- 
339 [PMID: 18359651]. 


HIPERMETROPIA (VISAO OE LONGE) 

Afirmar que uma crian^a com hipermetropia possui visao para 
longe (nao para perto) e um tanto capcioso, pois a crianqa conse- 
gue focalizar objetos proximos se a hipermetropia nao for exces- 
siva. Um alto grau de hipermetropia sem correqao pode causar 
esotropia (desvio para dentro, ou “cruzamento”, dos olhos) e am- 
bliopia (ver as se^oes Ambliopia e Estrabismo, adiante). A maioria 
das crianqas tem refra^ao hipermetropica, que comeija a diminuir 
durante a fase de deambulaqao e nao requer corre^ao. 

ASTIGMATISMO 

Quando ou a cornea ou o cristalino nao for perfeitamente esferico, 
a imagem nao sera focalizada com nitidez sobre um piano. Esque- 
maticamente, havera dois pianos de foco. Ambos os pianos podem 
Hear ou na frente ou atras da retina, ou um dos pianos pode ficar 
na frente da retina, e o outro, atras dela. Esse estado refracional e 
descrito como astigmatismo. O astigmatismo excessivo nao corri- 
gido precocemente pode levar a reduijao da visao por ambliopia; 
no entanto, a corre^ao da refra^ao pode evitar que isso ocorra. 


EXAME OCULAR 


Uma historia sugestiva de baixa visao ou mau alinhamento dos 
olhos, acuidade visual fora do nivel esperado para uma determi- 
nada idade, mau posicionamento da palpebra, rea^ao ou formato 
anormal da pupila e presenqa de reflexo vermelho assimetrico/ 
anormal requer encaminhamento a um oftalmologista. 

As politicas referentes a exames oculares e testes de visao da 
AAP, da American Association for Pediatric Ophthalmology and 
Itrabismus (AAPOS) e da American Academy of Ophthalmology 
(AAO) podem ser acessadas pelo site http://aappolicy.aappublica- 
tions.org/. 

A identifica^ao e o tratamento imediatos de problemas ocu¬ 
lares podem evitar deficiencia visual ao longo da vida. O exame 
ocular deve ser parte integrante de toda e qualquer consulta de 
puericultura. 


E essencial examinar recem-nascidos com reflexo vermelho 
anormal causado por catarata ou tumores intraoculares, para 
detectar problemas de visao ou que possam comprometer sua 
vida. Ptose palpebral (palpebra calda) com obstruqao do eixo 
visual pode causar perda permanente da acuidade visual a partir 
da ambliopia de privaqao e/ou astigmatismo induzido, exigindo 
consulta urgente com um oftalmologista. 

Do nascimento ate os 3 anos de idade, o exame ocular deve 
incluir historia de problemas oftalmologicos, avalia^ao da visao, 
exame das palpebras e dos olhos, exame das pupilas, avaliacpao da 
motilidade ocular e verificaqao do reflexo vermelho. 

O exame ocular de crian^as maiores que 3 anos deve incluir 
historia de problemas oftalmologicos, exame das palpebras e dos 
olhos, exame das pupilas, avalia^o da motilidade ocular e ve- 
rificaqao do reflexo vermelho, alem de teste de acuidade visual 
com os simbolos de Allen, Lea, Snellen, teste HOTV ou escala de 
Snellen. Deve-se procurar utilizar oftalmoscopia direta. O teste 
do estado de ambos os olhos pode ser realizado de diversas for¬ 
mas, incluindo o teste de acuidade estereoscopica com ponto E 
aleatario. 


ANAMNESE 

A avalia^ao inicia com a verifica^ao da queixa principal e do his- 
torico do problema atual. Os elementos da historia incluem ini- 
cio da queixa, sua dura^ao, se atinge apenas um olho ou ambos, 
tratamento realizado ate o momenta e sintomas sistemicos as- 
sociados. Se houver suspeita de alguma doen^a infecciosa, per- 
guntar sobre possivel contato com outras pessoas com sintomas 
semelhantes. Obtem-se a historia oftalmologica, bem como a 
historia perinatal e de desenvolvimento e qualquer historia de 
alergia. A historia familiar deve ser explorada, a fim de detectar 
doen^as oculares que possam ser geneticas. 

ACUIDADE VISUAL 

O teste de acuidade visual e o mais importante teste de funqao 
visual isoladamente, e deve fazer parte de qualquer exame fisico 
geral. A acuidade deve ser testada em cada olho individualmente 
usando um oclusor adesivo, para evitar que o paciente consiga 
espiar. O paciente deve usar oculos durante o teste de visao caso 
estes tenham sido prescritos no passado. Em criampas maiores que 
cooperam com o exame, o uso de um orificio estenopeico melhora 
a visao daquelas que nao estejam usando os oculos prescritos. 

Rastreio visual 

O rastreio visual em pacientes pediatricos e um desafio, espe- 
cialmente em crian^as mais jovens e naquelas com atraso de 
desenvolvimento. A acuracia da triagem administrada a uma po- 
pulaijao em particular e os gastos em termos de tempo, equipa- 
mentos e pessoal necessarios sao alguns dos fatores que precisam 
ser levados em conta. O rastreio deve seguir as recomendaijoes 
da AAP (htpp://www.aap.org). Os fatores de risco que devem 
ser avaliados, por interferirem no desenvolvimento normal da 
visao e que sao ambliogenicos, incluem opacidades nos meios 
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transparentes, como cataratas, estrabismo e erros de refratpao 
que diferem entre um olho e o outro (anisometropia), ou que 
apresentam grande magnitude em ambos os olhos. 

No recem-nascido adormecido, a presenqa de uma resposta 
blefaroespastica a luz forte e uma resposta adequada. Na sexta 
semana de vida, contato visual (olho no olho) com movimentos 
lentos que acompanham o examinador esta em processo de esta- 
belecimento e pode ser detectado. Em torno dos 3 meses de idade, 
o lactente deve demonstrar movimentos oculares fixadores e de 
acompanhamento para objetos a uma distancia de ± 60-90 cm. Aos 
6 meses, o interesse no movimento que ocorre na sala e a norma. A 
visao pode ser avaliada, a fim de detectar a presenqa ou ausencia de 
comportamento de fixa^ao e de acompanhamento, bem como se a 
visao e firme (nao firme na presenqa de nistagmo) e mantida. 

Na crianqa na fase verbal, o uso de icones familiares permite 
um teste quantitative. Os simbolos de Allen ou Lea com fotos 
familiares podem ser usados para avaliar crian^as de 2-3 anos. 
Quando nao for possivel medir a acuidade visual ou avaliar o 
alinhamento no grupo em idade pre-escolar, o teste de esterop- 
sia com pontos aleatorios (para percepqao de profundidade) e 
eficaz na identificaqao de estrabismo manifesto e de ambliopia. 
Entretanto, esse teste pode nao detectar alguns casos de amblio¬ 
pia anisometropica (erro de refraqao desigual entre os olhos) e 
de estrabismo de pequeno angulo. Esse teste nao foi projetado 
para detectar erros de refratpao. 

Crianqas de 4 anos geralmente aceitam “brincar” com a escala 
de Snellen (na qual a crianqa identifica a orientaqao da letra E, co- 
locada em um dos quatro sentidos) ou o jogo com as letras HOT V 
(no qual essas 4 letras sao mostradas individualmente a uma certa 
distancia e relacionadas pela crianqa em uma prancha). Crianqas 
alfabetizadas sao avaliadas com a Tabela de Snellen. Os niveis nor¬ 
mals de acuidade em crianqas com desenvolvimento adequado 
sao de aproximadamente 20/60 ou melhores em crianqas menores 
que 2-3 anos, 20/40-20/30 em crianqas de 3 anos, 20/30-20/25 em 
criampas de 4 anos e 20/20 em crianqas alfabetizadas de 5-6 anos. 
Os criterios de encaminhamento para crianqas de 3-5 anos in- 
cluem acuidade visual menor que 20/40 ou 10/20 em um dos 
olhos ou uma diferenqa de duas linhas entre os olhos. As crianqas 
de 6 anos ou mais devem ser encaminhadas caso sua acuidade vi¬ 
sual seja menor que 20/30 ou 20/15 em um dos olhos ou se uma 
diferenqa de duas linhas for percebida entre os olhos. 

O examinador deve estar atento as duas situaqoes nas quais o 
rastreio visual e dificultado pelo nistagmo. As crianqas que ne- 
cessitam executar torqao da face ou do pescoqo (na qual a cabe^a 
e inclinada para a direita ou para a esquerda), a fim de redu- 
zir o nistagmo, terao baixa acuidade visual quando avaliadas na 
ausencia da postura compensators da cabe^a. Na presenqa de 
nistagmo latente, o teste de acuidade e um grande desafio (ver 
seqao sobre Nistagmo mais adiante). O nistagmo surge ou piora 
quando um olho e tapado, comprometendo a visao central. 
Para minimizar o nistagmo, o oclusor deve ser segurado a uma 
distancia de mais ou menos 30 cm na frente do olho que nao 
esta sendo testado. Testar ambos os olhos simultaneamente sem 
oclusao fornece uma medida melhor da acuidade visual do que 
quando um dos olhos e testado individualmente. 

Metodos convencionais de rastreio visual em criantpas de 
3-5 anos que utilizam tabelas necessitam da cooperaqao da 
crianqa, bem como proficiencia do avaliador na realizatpao do 


teste. Outras modalidades de teste, como photoscreening e au- 
torrefratores, vem sendo empregadas em varios programas vo¬ 
luntaries em escolas, creches e consultorios. O photoscreening 
nao avalia diretamente a presenqa de ambliopia, mas os fatores 
ambliogenicos, que incluem estrabismo, opacidades nos meios 
transparentes, ptose palpebral e erros de refra^ao. Os autorre- 
fratores podem determinar se ha erro de refratpao importante 
em um dos olhos ou se ha diferenqa significativa entre os olhos. 
Alguns autorrefratores tambem conseguem detectar estrabismo 
e ptose palpebral. Se os resultados do teste sugerirem um fator 
ambliogenico, as crianqas serao encaminhadas a um especia- 
lista para um exame ocular completo. Existem problemas com a 
sensibilidade e a especificidade dos instrumentos e acompanha¬ 
mento insuficiente dos encaminhamentos feitos a oftalmologis- 
tas. O custo-beneficio de varias modalidades de testes de rastreio 
visual ainda continua sendo investigado. 

Tingley DH: Vision screening essentials: Screening today for eye dis¬ 
orders in the pediatric patient. Pediatr Rev 2007;28(2):54-61 [Re¬ 
view] [PMID: 17272521], 

EXAME EXTERNO 

O exame do segmento anterior do globo ocular e de seus ane- 
xos requer ilumina^ao adequada e, normalmente, ampliaqao. 
Uma minilanterna fornece boa iluminaqao e deve ser usada na 
ilumina^ao em linha reta e obliqua. £ necessario o uso de uma 
lampada de Wood ou de um filtro azul sobre a minilanterna para 
avaliaqao apos aplica^ao de corante fluorescente. Pode ser neces¬ 
sario imobilizar a crianqa. Uma gota de anestesico topico pode 
facilitar o exame. 

Em casos de suspeita de corpo estranho, puxar a palpebra in¬ 
ferior para baixo fornece uma excelente visualizaqao do fundo de 
saco inferior (conjuntiva palpebral). A visualizaqao do fundo de 
saco superior e da conjuntiva bulbar superior e possivel fazendo o 
paciente olhar para baixo enquanto a palpebra superior do globo e 
afastada e o examinador observa o recesso superior. E necessaria 
uma iluminaqao com minilanterna. A palpebra superior deve ser 
evertida para avaliatpao da conjuntiva tarsal superior (Figura 15-3). 



A Figura 15-3 Eversao da palpebra superior. A: 0 paciente 
olha para baixo. B: 0s dedos puxam a palpebra para baixo e 
o dedo indicador ou um cotonete e colocado na borda tarsal 
superior. C: A palpebra e puxada para cima sobre o dedo. 
D: A palpebra e evertida. 
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Quando houver indicaqao para avalia^ao mais minuciosa 
da cornea, deve-se usar uma pequena quantidade de solucpao de 
fluoresceina no fundo de saco inferior. A luz azul tinge os defei- 
tos de verde-amarelo. Padroes de Colorado doenqa-especificos 
podem ser observados. Por exemplo, lesoes de herpes simples do 
epitelio da cornea produzem um padrao dendritico ou ramifi- 
cado. Um corpo estranho alojado sob a palpebra superior mostra 
uma ou mais linhas verticals de Colorado na cornea devido ao 
movimento constante do corpo estranho em cima dela. 0 uso 
prolongado de lentes de contato produz um padrao de Colora¬ 
do central. Um padrao fino, difuso e pontilhado pode indicar 
ceratite viral ou toxicidade por medica^ao. Erosoes pontilhadas 
do tenjo inferior da cornea podem ser observadas em blefarite 
estafilococica ou ceratite de exposi^ao secundaria ao fechamento 
incompleto da palpebra. 
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RM = Reto medio RL = Reto lateral 

RS = Reto superior Rl = Reto inferior 

OS = Obllquo superior Ol = Obllquo inferior 

A Figure 15-4 Posicoes cardinais do olhar e musculos testa- 
dos nesses campos do olhar. A seta indica a posicao na qual 
cada musculo e testado. 


PUPILAS 

As pupilas das crianpas devem ser examinadas para identificapao de 
reapao a luz, regularidade de seu formato e igualdade de tamanho, 
bem como para determinar a presenpa de defeito pupilar aferente. 
Esse defeito, que ocorre na doenpa de nervo optico, e avaliado pelo 
teste de luz alternada (ver sepao sobre Doenpas do Nervo Optico 
mais adiante). Pupilas irregulares estao associadas a irite, a trauma, 
a membranas pupilares e a defeitos estruturais, como coloboma da 
iris (ver sepao sobre Coloboma da Iris mais adiante). 

As pupilas variam de tamanho de acordo com as condipoes 
de iluminapao e tambem conforme a idade. Em geral, os lactentes 
tem pupilas mioticas (contraidas). As crianpas tern pupilas maiores 
que os lactentes ou os adultos, e os idosos tem pupilas mioticas. 

A anisocoria — diferemja de tamanho entre as duas pupilas 
— pode ser fisiologica se a diferen 9 a de tamanho for de ate 1 mm, 
na claridade ou no escuro. A anisocoria ocorre em sindrome de 
Horner, paralisia do terceiro nervo, pupila tonica de Adie, irite 
e trauma. A medicaqao tambem pode alterar o tamanho da pu¬ 
pila ou sua reatividade. Por exemplo, o contato com substancias 
semelhantes a atropina (alcaloides da beladona) causa dilataijao 
das pupilas com pouca ou nenhuma reaqao pupilar. Anti-hista- 
minicos sistemicos e adesivos de escopolamina, dentre outros 
medicamentos, podem dilatar as pupilas e interferir na acomo- 
da<;ao (focalizaqao). 


Quadro 15-1 Funcao e enervacao de cada um dos musculos 
extraoculares 


Musculo 

Funcao 

Enervacao 

Reto medio 

Adutor 

Oculomotor (terceiro nervo) 

Reto lateral 

Adutor 

Abducente (sexto nervo) 

Reto inferior 

Depressor, adutor, extorsor 

Oculomotor 

Reto superior 

Elevador, adutor, intorsor 

Oculomotor 

Obllquo inferior 

Elevador, abdutor, extorsor 

Oculomotor 

Obllquo 

superior 

Depressor, abdutor, 
intorsor 

Trodear (quarto nervo) 


AVALIACAO DE ALINHAMENTO E DE MOTILIDADE 

Deve-se avaliar o alinhamento e a motilidade, porque a amblio- 
pia esta associada ao estrabismo — mau alinhamento dos eixos 
visuais dos olhos. Alem do alinhamento, as rotaqoes oculares 
devem ser avaliadas nas seis posiqoes cardinais (Quadro 15-1; 
Figura 15-4). Um pequeno brinquedo e um alvo interessante 
para testar rotaqoes oculares em lactentes; uma minilanterna 
funciona bem com crianqas maiores. 

O alinhamento pode ser avaliado de diversas maneiras. Em 
ordem crescente de precisao, estes metodos sao observaijao, teste 
do reflexo luminoso na cornea e teste de cobertura. A observa- 
9&0 inclui a emissao de uma opiniao fundamentada sobre o ali¬ 
nhamento adequado dos olhos. A avalia 9 ao do reflexo luminoso 
na cornea (teste de Hirschberg) e realizada direcionando-se um 
raio de luz nos olhos do paciente, observando os reflexos em 
cada cornea e estimando se esses “reflexos” estao aparentemente 
posicionados de forma adequada. Se o reflexo luminoso e perce- 
bido na por 9 ao temporal da cornea, ha suspeita de esotropia (Fi¬ 
gura 15-5). A reflexao nasal da luz sugere exotropia (desvio para 
fora). A precisao desses testes aumenta com angulos crescentes 
de mau alinhamento. 

Outra forma de avaliar o alinhamento e o uso do teste de 
cobertura, no qual o paciente focaliza um alvo enquanto um 
olho flea coberto. Na presenqa de esotropia ou exotropia, o olho 
com desvio fara um movimento de corre 9 ao para focalizar o 
alvo quando o olho anteriormente encarregado da fixa 9 ao for 
coberto. O outro olho e testado de forma semelhante. Quando 
o oclusor e removido do olho que acabou de ser descoberto, 
um movimento de refixaqao daquele olho indica uma foria, 





A Figura 15-5 Deslocamento temporal do reflexo luminoso 
indicando esotropia (desvio para dentro) do olho direito. Des¬ 
locamento nasal do reflexo indica exotropia (desvio para fora) 
do olho esquerdo. 
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Olhos alinhados (mantidos em posigao por fusao). Posigao do olho coberto na ortoforia (posigao sem fusao). 

O olho direito coberto nao se moveu. 



Posigao do olho coberto na esoforia (posigao sem fusao). 
Com o oclusor, o olho direito apresenta desvio para dentro. 
Apos remogao do oclusor, o olho direito retoma 
imediatamente sua posigao alinhada. 



Posigao do olho coberto na exoforia (posigao sem fusao). 
Com o oclusor, o olho direito apresenta desvio para fora. 
Apos remogao do oclusor, o olho direito retoma 
imediatamente sua posigao alinhada. 


▲ Figura 15-6 Teste de cobertura. Solicita-se ao paciente que focalize um alvo no m'vel dos olhos a uma distancia de ±6 m. Observe 
que na presenca de estrabismo constante (i.e., tropia, em vez de foria), o desvio persiste quando o oclusor e removido. (Reimpressa, 
com permissao, de Riordan-Eva R Whitcher J: Vaughan 8 Asbury's General Ophthalmology, 17th Ed. McGraw-Hill, 2008.) 


ou desvio latente, se o alinhamento for restabelecido. Se o olho 
descoberto estabelecer uma fixagao e ainda houver estrabismo, 
entao aquele olho pode ser considerado como dominante, e o 
olho nao preferido pode ser ambliope. Se o olho continuar apre- 
sentando desvio apos a remogao do oclusor, nota-se a presenga 
de uma tropia (Figura 15-6). Um olho com desvio que e cego ou 
que apresenta uma visao muito ruim nao focaliza um alvo. Con- 
sequentemente, e possivel que haja resultados espurios no teste 
de cobertura, assim como no caso de desinteresse por parte do 
paciente, no caso de estrabismo de pequeno angulo e no caso de 
inexperiencia na utilizagao de testes de cobertura. 

Teste do reflexo vermelho 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 oftalmoscopio e o instrumento necessario para avaliar o 
reflexo vermelho do olho. 

► 0 exame simultaneo de ambas as pupilas e chamado de 
teste de Bruckner. 


► Achados clmicos 

O examinador deve visualizar uma luz vermelha arredondada em 
ambos os olhos. O reflexo vermelho de cada olho pode ser compa- 
rado simultaneamente quando o observador esta a uma distancia 
de aproximadamente 1,22 m do paciente. O maior diametro de luz 
e mostrado atraves do oftalmoscopio, e nenhuma corregao (confi- 
guragao zero) e inserida no oftalmoscopio a menos que seja para 
compensar o erro de refragao nao corrigido do examinador. Um 
quadro do reflexo vermelho esta disponivel na AAP. 


Diagnostico diferencial 

O teste do reflexo vermelho (teste de Bruckner) e util na identi- 
ficagao de disturbios como opacidades nos meios transparentes 
(p. ex., cataratas), erros de refragao importantes, tumores, como 
retinoblastoma, e estrabismo. 

► Tratamento 

Uma diferenga na qualidade dos reflexos vermelhos entre os 
olhos indica um teste de Bruckner positivo e requer encaminha- 
mento a um oftalmologista. 

American Academy of Pediatrics; Section on Ophthalmology; Amer¬ 
ican Association for Pediatric Ophthalmology and Strabismus; 
American Academy of Ophthalmology; American Association of 
Certified Orthoptists: Red reflex examination in neonates, infants, 
and children. Pediatrics 2008 Dec;122(6):1401-1404 [Review], 
Erratum in: Pediatrics 2009;123(4):1254 [PMID: 19047263], 

EXAME OFTALMOSCOPICO 

Um oftalmoscopio direto permite a visualizagao do fundo do 
olho. A medida que a pupila do paciente se contrai, fica mais 
dificil visualizar o fundo do olho. Embora se ensine que a dilata- 
gao da pupila pode precipitar um ataque de glaucoma de angulo 
fechado em um adulto suscetivel, as criangas muito raramente 
estao predispostas ao fechamento angular. Excegoes incluem 
aquelas com deslocamento do cristalino, cirurgia previa ou olho 
previamente comprometido pela membrana retrolental, como 
na retinopatia da prematuridade. Portanto, se nao for possivel 
visualizar o fundo do olho adequadamente devido a uma pu¬ 
pila miotica, o uso de um agente dilatador (p. ex., uma gota de 
fenilefrina 2,5% ou tropicamida 0,5% ou 1% em cada olho) deve 
proporcionar midriase (dilatagao) adequada. Em lactentes, uma 
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gota de uma combinaqao de fenilefrina 1% com ciclopentolato 
(Cyclomydril) e mais segura. As estruturas a serem observadas 
durante a oftalmoscopia incluem disco optico, vasos sanguineos, 
reflexo macular e retina, bem como a transparency dos meios 
vitreos. Aumentando a quantidade de lente convexa digitada no 
aparelho, o ponto focal desloca-se da porqao anterior da retina 
ate o cristalino e finalmente ate a cornea. 



► Uma historia cuidadosa dos eventos que levam a uma 
lesao ocular e crucial no diagnostico e no tratamento de 
trauma ocular. 

► 0 exame do olho traumatizado pode ser diflcil em criancas 
devido a baixa cooperacao e ao grande desconforto. 

► Se for diflcil determinar a extensao da lesao ocular ou se 
ela ameacar a visao, sera necessario encaminhar o paciente 
urgentemente a urn oftalmologista. 


CORPOS ESTRANHOS NOS OLHOS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Urn corpo estranho no olho/globo ocular ou nos anexos 
pode ser diflcil de visualizar devido ao seu tamanho pe- 
queno ou a sua localizacao. 

► 0 medico deve sempre manter urn alto Indice de suspeita 
a respeito de urn corpo estranho oculto ou intraocular caso 
a historia sugerir isso. Nesses casos, deve-se considerar o 
encaminhamento a urn oftalmologista. 


Prevencao 

Oculos de proteqao ou oculos de grau podem ajudar a prevenir 
lesoes oculares, e seu uso deve ser encorajado durante a partici- 
paqao em atividades que ofereqam risco de lesao ocular, como 
esmerilar metal ou martelar ou serrar madeira. 

Achados di'nicos 

Corpos estranhos no globo ocular e na conjuntiva palpebral geral- 
mente causam desconforto e olho vermelho. A historia pode suge¬ 
rir a origem do corpo estranho, como, por exemplo, estar perto de 
um esmeril ou a ceu aberto em um dia com vento quando ha uma 
repentina sensaqao de corpo estranho associada alacrimejamento, 
vermelhidao e dor. Dor com piscamento sugere que o corpo estra¬ 
nho talvez esteja preso entre a palpebra e o olho. 

Ampliaijao sob uma lampada de fenda pode ser necessaria 
para a avaliaqao. Corpos estranhos que se alojam na conjuntiva 


palpebral superior sao mais facilmente visualizados ao everter a 
palpebra sobre si mesma e remover o corpo estranho com um co- 
tonete. A superficie da conjuntiva (conjuntiva palpebral) da pal¬ 
pebra inferior nao apresenta problemas de visualizaqao. Apos a 
simples remocpao de um corpo estranho que supostamente nao 
esta contaminado, nao ha necessidade de nenhum outro trata¬ 
mento caso nao tenha ocorrido nenhuma abrasao na cornea. 

Diagnostico diferencial 

Abrasao na cornea, ulcera na cornea, ruptura/lacera^ao do globo 
ocular. 

Complicacoes 

Dor, infeccpao e provavel perda visual devido a formacpao de re¬ 
traces cicatriciais. 

Tratamento 

Quando se percebe corpos estranhos na conjuntiva bulbar ou na 
cornea (Figura 15-7), a remoqao e facilitada pelo uso de um anes- 
tesico topico. Se o corpo estranho nao estiver muito aderido, ele 



B 

▲ Figura 15-7 A: Corpo estranho na cornea localizado na 
borda nasal. B: Corpo estranho subconjuntival de grafite. 
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pode ser removido com o uso de uma soluqao irrigadora (Dacriose 
ou soro fisiologico) ou com um cotonete apos instilaqao de um 
anestesico topico. Caso contrario, uma espatula ou agulha e usada 
para remover o corpo estranho. Isso deve ser feito sob aumento e 
iluminaqao adequados. Aplica-se, entao, uma pomada antibiotica. 
Corpos estranhos ferrosos geralmente apresentam um anel de fer- 
rugem, que pode ser removido com a visualizaqao sob lampada de 
fenda em crian^as que cooperam ou sob anestesia, se necessario. 

Prognostico 

Normalmente excelente se o tratamento ocorrer logo apos a 
lesao. 

ABRASAO DA CORNEA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Uma abrasao na cornea resulta em perda da camada mais 
superficial das celulas da cornea, causando dor ocular in- 
tensa, lacrimejamento e blefaroespasmo. 

► Um evento incitativo em geral e identificado como a causa 
de uma abrasao na cornea. 


► Patogenese 

As crianqas em geral sofrem abrasoes na cornea acidentalmente 
enquanto brincam com seus irmaos ou com animais de estima- 
9&0 ou durante a participa^ao em esportes. Usuarios de lentes 
de contato frequentemente desenvolvem abrasoes na cornea em 
razao de lentes mal colocadas, por dormir sem retirar as lentes e 
pelo uso de lentes danificadas. 

Prevencao 

Cuidados apropriados com as lentes de contato e supervisao dos 
pais podem evitar atividades que levam a abrasao da cornea. 

Achados ch'nicos 

O sintoma de uma abrasao na cornea e dor ocular repentina e 
intensa, em geral, apos um evento desencadeante, como enfiar o 
dedo acidentalmente no olho. Reduqao da visao secundaria a dor 
e ao lacrimejamento sao queixas comuns. Edema palpebral, lacri¬ 
mejamento, congestao da conjuntiva e pouca cooperaqao durante 
o exame ocular devido a dor sao sinais comuns de uma abrasao da 
cornea. Instila-se fluoresceina no olho e utiliza-se uma lampada 
com filtro azul de cobalto ou de Wood para iluminar o olho afe- 
tado. A area com abrasao sera tingida de amarelo vivo. 

Diagnostics diferencial 

Corpos estranhos no olho ou nos seus anexos, ulcera na cornea, 
laceraqao da cornea. 


Complicacoes 

Possivel perda de visao decorrente de infecqao na cornea e for- 
maqao de restri^oes cicatriciais. 

► Tratamento 

Pomada oftalmica, como a pomada de eritromicina, lubrifica a 
superficie da cornea, prevenindo infec^oes. O uso de oclusores 
no olho afetado em casos de abrasao extensa pode oferecer con¬ 
form, mas nao e recomendado para abrasoes da cornea causadas 
pelo uso de lentes de contato ou outras fontes potencialmente 
contaminadas. De acordo com relatos, abrasoes extensas da cor¬ 
nea resultam em dor na sobrancelha ipsilateral. Se houver dor 
na sobrancelha, ela pode ser tratada com um agente cicloplegico 
topico, como, por exemplo, ciclopentolato 1%. E necessario um 
acompanhamento diario ate a cura completa da abrasao. 

Prognostico 

Excelente se nao ocorrerem infecqao e formaqao de cicatrizes 
na cornea. 

CORPOS ESTRANHOS INTRAOCULARES 
E LESOES OCULARES PERFURANTES 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Trauma grave pode resultar na penetracao de corpos estra¬ 
nhos ou na retencao de corpos estranhos no olho, sendo 
considerado uma emergencia oftalmologica. 


Patogenese 

Corpos estranhos intraoculares e lesoes penetrantes ocorrem 
mais comumente quando se esta proximo de projeteis de alta 
velocidade, como para-brisa quebrado durante um acidente com 
veiculo automotor, esmerilaqao de metal sem o uso de oculos de 
prote^ao e fogos de artificio detonados de forma impropria. 

Prevencao 

Utiliza^ao de protetores para os olhos durante atividades que 
causem risco de lesao ocular. 

Achados clinicos 

Ha dor ocular repentina; pode haver perda de visao, bem como 
trauma em multiplos orgaos. 

Corpos estranhos intraoculares e laceraqoes da cornea e da 
esclera (rompimento do globo ocular) requerem encaminha- 
mento urgente a um oftalmologista. O diagnostico pode ser 
dificil se os sinais evidentes de perfura^ao da cornea (camara 
anterior rasa com hifema, catarata traumatica e pupila irregular) 
nao estiverem presentes (Figura 15-8). Alem disso, material ra- 
diotransparente, como vidro, nao e visualizado em radiografias. 
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▲ Figura 15-8 Laceracao da cornea com pupila irregular e 
perda vitrea. 


A TC pode ser util na avalia^ao do trauma ocular, incluindo 
lesao ossea e ferimento por corpo estranho. A RM nao fornece 
detalhes osseos e deve ser evitada se houver suspeita de corpo 
estranho magnetico. 

Diagnostico diferencial 

Abrasao da cornea, corpo estranho superficial nos olhos ou nas 
palpebras. 

Complicacoes 

Perda de visao, infecqao intraocular, perda do olho. 

Tratamento 

Em casos de suspeita de corpo estranho intraocular ou perfu- 
racpao do globo ocular, e melhor manter a crianqa em repouso, 
proteger suavemente o olho com um protetor de metal ou copo 
plastico recortado e manter a extensao do exame ao minimo ne- 
cessario, a fim de evitar extravasamento do conteudo intraocu¬ 
lar. Nessas circunstancias, nao se deve administrar nada via oral 
a crianqa caso haja a necessidade de exame ocular sob anestesia 
ou de reparo cirurgico. 

Prognostic 

Depende da extensao do trauma. 

TRAUMA ORBITARIO CONTUSO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Trauma contuso a orbita e aos tecidos moles pode produzir 
o chamado olho roxo ou equimose (areas hemorragicas 
pretas ou arroxeadas) das palpebras. 


Patogenese 

Traumas orbitarios causados por soco, colisao com outro jo- 
gador durante atividades esportivas e quedas sao etiologias co- 
muns de lesoes orbitarias contusas. A sindrome compartimental 
da orbita, que pode resultar de trauma orbitario grave, e causada 
por hemorragia no interior da orbita ou edema orbitario grave 
(ou ambos) e pode levar a perda visual permanente. 

Prevencao 

Protecpao dos olhos durante atividades esportivas e supervisao 
adequada das crian^as em seus domicilios e na escola. 

Achados clmicos 

Trauma contuso na orbita pode resultar em fraturas orbitarias. O 
assoalho da orbita e um local comum para uma fratura (chamada 
de fratura por explosao). Uma fratura especifica que ocorre prin- 
cipalmente em crian^as apos trauma orbitario contuso e cha¬ 
mada de fratura por explosao white-eyed (como olho branco) 
Ela resulta de uma fratura de orbita em galho verde com aprisio- 
namento dos musculos extraoculares. E chamada de white-eyed 
porque a lesao no tecido mole orbitario externo pode parecer 
minima, mas o paciente sente dor intensa durante o movimento 
ocular, nausea, vomito e restri^ao dos movimentos oculares. 

Deve-se suspeitar de fratura por explosao em paciente com 
sintomas de visao dupla, dor na movimenta^ao dos olhos e restri- 
9 ao dos movimentos dos musculos oculares apos trauma orbital 
contuso. As imagens tomograficas de uma fratura do assoalho da 
orbita geralmente revelam herniaqao de gordura orbitaria ou do 
musculo reto inferior para dentro do seio maxilar. A avalia 9 ao da 
motilidade ocular, da integridade do globo ocular e da pressao 
intraocular determinara a extensao da lesao orbitaria contusa. 
Pode ser necessaria uma consulta ao oftalmologista para deter- 
minar a extensao total das lesoes do paciente. 

A sindrome de compartimento da orbita e uma emergen- 
cia que requer tratamento imediato. Os pacientes apresentam 
edema importante ou equimose palpebral (dificultando a aber- 
tura das palpebras), proptose e, possivelmente, neuropatia optica 
traumatica aguda com consequente redu 9 ao na visao ou defeito 
papilar aferente. Os exames de neuroimagem podem revelar he¬ 
morragia retrobulbar e proptose. 

A neuroimagem de uma fratura do assoalho orbitario em 
galho verde geralmente revela distor 9 ao do musculo extraocular 
aprisionado em uma pequena fratura orbitaria. 

Diagnostico diferencial 

Fratura orbitaria com ou sem aprisionamento muscular, ruptura 
do globo ocular, sindrome compartimental da orbita, neuropatia 
optica isquemica ou traumatica. 

Tratamento 

A sindrome de compartimento da orbita requer cantotomia la¬ 
teral da palpebra urgente e cantolise, a fim de descomprimir a 
orbita. Nao deve haver demora no atendimento para se obter 
imagens da orbita, pois o tratamento imediato pode evitar perda 
visual permanente. 
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Pacientes com sinais clinicos de aprisionamento muscular 
necessitam de reparo cirurgico urgente para ajudar a prevenir 
lesao isquemica permanente no musculo extraocular acometido. 
Grandes fraturas podem precisar de reparo para evitar enoftalmo 
— aspecto de afundamento do globo para dentro da orbita. Esse 
reparo pode ser realizado de forma nao emergencial. 

Compressas frias ou bolsas de gelo por perlodos curtos (10 mi- 
nutos por vez) sao recomendadas em criancas maiores nas primei- 
ras 24 h apos a lesao, a fim de reduzir hemorragia e edema. 

Prognostico 

O prognostico depende da gravidade do trauma contuso, das 
lesoes oculares associadas e da extensao das fraturas orbitarias. 


Tse R et al.: The white-eyed medial blowout fracture. Plast Reconstr 
Surg 2007;! 19:277 [PMID: 17255684], 


LACERACOES 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 exame das palpebras revela a extensao e a gravidade da 
laceracao traumatica. 

► Laceracoes do terco nasal da palpebra e que acometem a 
margem da palpebra apresentam risco de lesao ao sistema 
lacrimal e subsequente lacrimejamento cronico. 


Patogenese 

As laceracoes das palpebras e do sistema lacrimal geralmente re¬ 
sultant de mordidas de caes, acidentes de carro, quedas e brigas. 

Prevencao 

Supervisao das criancas no domicllio e na escola. 

Achados clinicos 

As lacerates de palpebra podem ser de espessura parcial ou 
total em termos de profundidade, dependendo da extensao da 
lesao. Corpos estranhos, como vidro ou cascalho, podem estar 
presentes, dependendo do mecanismo de lesao. 

Diagnostico diferencial 

As laceracoes nas palpebras podem ou nao acometer o sistema 
do ducto nasolacrimal ou a margem palpebral. A lesao do globo 
ocular tambem pode estar associada a laceracoes palpebrais. 

Complicacoes 

O reparo cirurgico inadequado das laceracoes da margem pal¬ 
pebral pode causar mau posicionamento palpebral, o que leva 
a irritacao ocular superficial cronica e a posslvel formacao de 
cicatrizes na cornea. 



▲ Figura 15-9 Laceracao na palpebra inferior direita e no 
canaliculo. 

► Tratamento 

Exceto nos casos de laceracoes superficiais distantes do globo 
ocular, o reparo em criancas e feito de maneira mais adequada na 
sala de cirurgia sob anestesia geral. Deve-se dar especial atencao 
a laceracoes na margem palpebral, a perda tecidual importante, 
a laceracoes de espessura total, a laceracoes que possam afetar o 
musculo elevador da palpebra superior e aquelas que possam aco¬ 
meter o canaliculo (Figura 15-9). O reparo dessas lesoes e feito de 
maneira mais adequada por um oftalmologista, podendo necessi- 
tar de intubacao das vias nasolacrimais com tubos de silicone. 

Prognostico 

Depende da gravidade da lesao, da perda tecidual e da adequa- 
C&o do reparo cirurgico. 

QUEIMADURAS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Queimaduras termicas ou quimicas graves podem resultar em 
perda visual permanente, ectropio ou entropio da palpebra e 
formacao de cicatrizes na conjuntiva e no fundo de saco. 


► Patogenese 

Queimaduras quimicas com agentes acidos fortes e alcalinos 
podem causar cegueira e constituent uma emergencia oftalmolo- 
gica. Exemplos incluem queimaduras causadas pela explosao de 
pilhas/baterias e derramamento de limpador de ralo e de alvejante. 
Queimaduras nas palpebras podem ocorrer em criancas na fase de 
deambulacao por meio do contato com um cigarro aceso. A cor¬ 
nea geralmente e afetada. O babyliss ou a prancha de alisamento 
(chapinha) pode causar queimaduras semelhantes. As queimadu¬ 
ras da conjuntiva e da cornea podem ser termicas, por radiacao 
ou quimicas. A energia radiante causa ceratite por radiacao ul- 
travioleta. Exemplos tipicos sao a queimadura por solda eletrica 
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e as queimaduras associadas a pratica de esquiar sem oculos de 
proteqao sob luz solar forte. 

Prevencao 

Uso de proteqao nos olhos durante atividades que ofereqam risco 
em potencial de exposiqao a produtos qulmicos perigosos, ener- 
gia radiante ou na presenqa de condiqoes que possam levar a 
explosoes. 

Achados cli'nicos 

Queimaduras termicas superficiais causam dor, lacrimejamento e 
congestao dos olhos. Defeitos epiteliais na cornea podem ser diag- 
nosticados por meio do uso de fluorescelna, que tinge as areas da 
cornea em que o epitelio esta ausente. O padrao de coloraqao da 
fluorescelna revela uma aparencia uniformemente pontilhada do 
epitelio da cornea na ceratite por radiaqao ultravioleta. 

Diagnostico diferencial 

Abrasao da cornea, irite. 

Complicacoes 

Uma lesao importante na cornea, especialmente se associada a 
uma queimadura por agentes alcalinos, pode resultar em forma- 
qao de cicatrizes e perda de visao. A formaqao de cicatrizes nas 
palpebras pode levar a exposiqao cronica, a olho seco, a irritaqao 
e a entropio ou ectropio. 

Tratamento 

Agentes alcalinos costumam penetrar mais profundamente que 
os acidos no tecido ocular, resultando, em geral, em lesoes gra¬ 
ves. Dano aos vasos da conjuntiva deixa o olho com uma aparen¬ 
cia esbranquiqada, resultando em isquemia ocular. O tratamento 
imediato consiste em irrigaqao abundante e remoqao dos pre- 
cipitados logo que posslvel apos a lesao. A estabilizaqao inicial 
da lesao e feita com antibioticos topicos e com tampoes sobre o 
olho afetado. Um agente cicloplegico, como ciclopentolato 1%, 
pode ser adicionado se houver acometimento da cornea, a fim de 
reduzir a dor decorrente do espasmo ciliar e da irite, que podem 
acompanhar a lesao. O paciente deve ser encaminhado a um of- 
talmologista apos os primeiros socorros. 

Prognostics 

Depende da gravidade da lesao. 

HIFEMA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 exame com lampada de fenda ou ate mesmo com uma 
minilanterna pode revelar uma camada de sangue na ca- 
mara anterior. Outras lesoes do globo ocular e da orbita 
podem estar presentes. 

► 0 hifema pode ser microscopico ou preencher completa- 
mente a camara anterior (Figura 15-10). 



Patogenese 

Trauma contuso do globo ocular pode causar hifema ou sangra- 
mento na camara anterior a partir do rompimento de um vaso lo- 
calizado proximo a raiz da Iris ou no angulo da camara anterior. 

Prevencao 

Uso de proteqao para os olhos e supervisao adequada no domi- 
cllio e na escola. 

Achados cli'nicos 

O trauma contuso suficientemente forte a ponto de causar hifema 
pode estar associado a uma lesao ocular adicional, incluindo irite, 
subluxaqao do cristalino, edema retiniano ou descolamento da re¬ 
tina e glaucoma. Em pacientes com anemia falciforme ou traqo 
falciforme, ate mesmo aumentos moderados na pressao intrao¬ 
cular podem levar rapidamente a atrofia optica e a perda visual 
permanente. Portanto, todos os afro-americanos cujo status falci¬ 
forme seja desconhecido devem ser testados caso haja constataqao 
de hifema. Esses pacientes necessitam de acompanhamento com- 
plementar no diagnostico e no tratamento do hifema. 

Diagnostico diferencial 

As causas nao traumaticas do hifema incluem xantogranuloma 
juvenil e discrasias sangulneas. O hifema e raramente percebido 
no recem-nascido apos um nascimento complicado. 

Complicacoes 

Aumento da pressao intraocular, glaucoma, coloraqao perma¬ 
nente da cornea e perda da visao. 

Tratamento 

Colocar um protetor sobre o olho, elevar a cabeqa e providenciar 
encaminhamento a um oftalmologista. 
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Prognostico 

O prognostico sera pior se a pressao intraocular estiver alta, se 
o paciente tiver doenqa falciforme ou se houver outras lesoes 
oculares. 

Salvin JH: Systematic approach to pediatic ocular trauma. Curr Opin 
Ophthalmol 2007;18(5):366-372 [PMID: 17700228], 


TRAUMATISMO CRANIANO POR ABUSO E 
TRAUMATISMO NAO ACIDENTAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Traumatismo craniano por abuso, comumente conhecido 
como sindrome do bebe sacudido, e uma forma de trau¬ 
matismo nao acidental caracterizado por urn conjunto de 
achados no exame clinico, como traumatismo cranioence- 
falico, hemorragia retiniana e fraturas de ossos longos e 
de costelas. 

► A historia que leva ao diagnostic da sindrome do bebe 
sacudido geralmente e vaga e pouco relacionada a exten- 
sao da lesao. 


► Patogenese 

O mecanismo de lesao tardia e tido como uma sacudida para 
frente e para tras de crianqas jovens, resultando em lesoes cere¬ 
brals e oculares. Acredita-se atualmente que as lesoes tambem 
possam resultar da sacudida e/ou da contusao. Lesoes adicionais 
podem decorrer de lesoes medulares e hipoxia. 

Achados ch'nicos 

As vitimas normalmente apresentam acometimento de multi¬ 
ples orgaos, que incluem, mas nao se restringem a traumatismo 
cranioencefalico, fraturas osseas e hemorragia retiniana. A apre- 
sentaqao pode variar de irritabilidade a emese, alteraqao do es- 
tado mental ou parada cardiorrespiratoria. 

Os exames de neuroimagem do cerebro, bem como exame 
dos ossos, sao usados para diagnosticar a sindrome do bebe sa¬ 
cudido. A consulta com um oftalmologista e a dilataqao das pu- 
pilas sao necessarias para documentar hemorragias retinianas. 
As hemorragias podem ser unilaterais ou bilaterais e estar locali- 
zadas no polo posterior ou na periferia. Embora as hemorragias 
retinianas tenham resoluqao quase sempre rapida, aquelas que 
afetam o vitreo nao tem. Se houver coagulo sanguineo sobre a 
macula, podera ocorrer ambliopia de privaqao com necessidade 
de cirurgia intraocular por um especialista em retina. Outros 
achados oculares associados a traumatismo nao acidental in¬ 
cluem equimose palpebral, hemorragia subconjuntival, hifema, 
pregas retinianas, retinosquise e edema do nervo optico. Tam¬ 
bem pode ocorrer esotropia de inicio agudo. 


Diagnostico diferencial 

O diagnostico da sindrome do bebe sacudido obviamente possui 
ramificaqoes legais e esta sujeito a debate na literatura. O diag¬ 
nostico diferencial inclui, mas nao se restringe a hemorragias re¬ 
tinianas secundarias a quedas, convulsoes, compressao toracica 
durante reanimaqao cardiorrespiratoria, discrasias sanguineas e 
sindrome de Terson, entre outros. Um esforqo de equipe entre o 
medico de atendimento primario, neurocirurgiao, ortopedista, 
oftalmologista e assistente social geralmente e necessario para 
determinar a verdadeira causa das lesoes do paciente. 

Complicacoes 

A gravidade das lesoes determina o desfecho a longo prazo. He¬ 
morragias retinianas intensamente difusas, neuropatia optica 
traumatica associada e lesao cortical afetam negativamente a 
possibilidade de uma visao normal. 

► Tratamento 

E necessario o tratamento de quaisquer lesoes sistemicas. O 
curso de tratamento mais frequente para resoluqao das hemor¬ 
ragias retinianas e a observaqao por parte de um oftalmologista. 
Hemorragias vitreas ou pre-retinianas importantes que nao se 
resolvem depois de varias semanas podem necessitar de trata¬ 
mento cirurgico por um especialista em retina. 

Prognostico 

Depende da gravidade das lesoes oculares e cerebrais. 

Christian CW, Block R; Committee on Child Abuse and Neglect; 
American Academy of Pediatrics: Abusive head trauma in in¬ 
fants and children. Pediatrics 2009;123(5):1409-1411 [PMID: 
19403508]. 

Levin AV: Retinal hemorrhages: Advances in understanding. Pediatr 
Clin North Am 2009;56(2):333-344 [PMID: 19358919]. 

PREVENCAO DE LESOES OCULARES 

Espingardas de ar comprimido, bolas de paintball e fogos de ar- 
tificio sao responsaveis por muitas das lesoes oculares graves em 
crianqas. Lesoes decorrentes do golfe podem ser muito graves. 
Cordas de bungee-jumping foram associadas a varios tipos de 
trauma ocular grave, incluindo abrasao da cornea, laceraqao da 
iris, hifema, hemorragia vitrea, descolamento da retina e cegueira. 
O uso desses itens e as atividades relacionadas devem ser evitados 
ou supervisionados de perto. Oculos de proteqao devem ser usa¬ 
dos em laboratories e em aulas de tecnicas industrials e durante a 
operaqao de limpadores de neve, cortadores de grama eletricos e 
ferramentas eletricas ou durante o uso de martelos e pregos. 

Lesoes oculares decorrentes de atividades esportivas podem 
ser evitadas pelo uso de protetores oculares. Oculos para a pra- 
tica de esportes e viseiras plasticas de policarbonato evitam le¬ 
soes em jogos que utilizem projeteis rapidos como bolas de tenis 
ou raquetes ou nos quais os competidores possam mover os co- 
tovelos de um lado para o outro ou cutucar os olhos. 
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Deve-se recomendar que individuos cegos de um olho sem- 
pre usem oculos de grau de policarbonato e oculos de prote^ao 
em todos os esportes. Atividades de alto risco, como boxe e artes 
marciais, devem ser evitadas por crian^as cegas de um olho. 

Heimmel MR, Murphy MA: Ocular injuries in basketball and ba¬ 
seball: What are the risks and how can we prevent them? Curr 
Sports Med Rep 2008;7(5):284-288 [PMID: 18772689]. 

Matter KC, Sinclair SA, Xiang H: Use of protective eyewear in U.S. 
children: Results from the National Health Interview Survey. 
Ophthalmic Epidemiol 2007;14(l):37-43 [PMID: 17365816]. 


Complicacoes 

Formaqao de cicatrizes permanentes na cornea e nas margens 
palpebrais em casos graves. 

Tratamento 

O tratamento inclui lavagem das palpebras, varias vezes por 
semana, com xampu de bebe que nao provoque ardencia nos 
olhos, compressas mornas sobre as palpebras e aplicaqao de po- 
mada antibiotica topica, como eritromicina ou bacitracina, na 
hora de deitar. 


▼ DISTURBIOS DAS ESTRUTURAS OCULARES 


DOENCAS DAS PALPEBRAS 


Prognostico 

Geralmente bom. 


As palpebras podem ser afetadas por varias doenqas dermatolo- 
gicas e infecciosas. 

Blefarite 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Blefarite e a inflamacao da margem palpebral caracteri- 
zada por detritos encobertos por uma crosta na base dos 
cilios, eritema das margens palpebrais e irritacao ocular. 


Calazio 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Calazio e a inflamacao das glandulas de Meibom, que pode 
produzir um nodulo sensivel a palpacao no tarso da palpe- 
bra superior ou da inferior. 

► 0 calazio costuma ser recorrente, se a higiene das palpe¬ 
bras nao for boa. 


Patogenese 


Prognostico 

A blefarite e causada por inflamaqao da margem palpebral, obs- 
truqao da glandula de Meibom, hipercrescimento bacteriano e 
desequilibrio do filme lacrimal. 

Prevencao 

A higiene das palpebras e essencial para evitar ou controlar a 
blefarite. A limpeza das palpebras com agua ajuda a diminuir a 
carga bacteriana nas margens palpebrais e cilios, ao passo que 
compressas mornas ajudam a soltar as secreqoes das glandulas 
de Meibom. 


Obstruqao das glandulas de Meibom das margens palpebrais 
com consequente inflamaqao, fibrose e formaqao de granuloma. 

Prevencao 

Ver seqao anterior sobre Blefarite. 

Achados clinicos 

Nodulo palpebral de tamanho variavel e eritema localizado da 
conjuntiva palpebral correspondente, que pode estar associado a 
lipogranuloma amarelo (Figura 15-11). 


Achados dmicos 

Os pacientes podem apresentar sintomas de olho seco, margens 
palpebrais vermelhas e irritadas, conjuntivite e reduqao da visao 
devido a erosoes ou vascularizaqao na cornea. Quando a ble¬ 
farite e acompanhada de congestao conjuntival, ha a chamada 
blefaroconjuntivite. Os estafilococos sao a causa bacteriana mais 
comum. 

Diagnostico diferencial 

Calazio, hordeolo e blefarite causada por rosacea. 


Diagnostico diferencial 

Hordeolo, blefarite. 

Tratamento 

Ver seqao anterior sobre Blefarite. Oleo de linhaqa via oral tam- 
bem pode reduzir o risco de recorrencia do calazio. Se uma in- 
cisao e uma curetagem forem necessarias devido a lentidao na 
resoluqao da lesao, a crianqa devera ser submetida a anestesia 
geral. A soluqao oftalmologica topica de azitromicina 1% tam- 
bem pode ajudar a reduzir as taxas de recorrencia do calazio, 
porem isso ainda esta sendo investigado. 
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▲ Figura 15-11 Calazio. A: Palpebra inferior direita, vi- 
sualizacao externa. B: Superficie conjuntival da palpebra in¬ 
ferior direita. 

Prognostico 

Geralmente bom. 


DOENCA PALPEBRAL VIRAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Infeccoes virais das palpebras podem resultar em vesiculas 
ou papulas palpebrais. 


Patogenese 

O herpes-virus simples pode acometer as palpebras durante a 
primoinfecqao pelo herpes simples. Ocorrem lesoes vesiculares 
com base eritematosa. O herpes-zoster causa doenqa vesicular 
associada a erupqao de pele no dermatomo do ramo oftalmico 
do nervo trigemeo. Lesoes de molusco contagioso sao geral¬ 
mente papulas umbilicadas. Se estiverem proximas a margem 
palpebral, as lesoes podem romper-se e causar conjuntivite. 


Prevencao 

Evitar contato fisico com individuos com infecqoes virais ativas. 

Achados dinicos 

Um rash vesicular e o sinal mais comum de doenqa palpebral viral. 
Deve-se administrar fluoresceina topica em ambos os olhos, se- 
guida de exame com luz azul de cobalto para determinar se ha 
acometimento da cornea ou da conjuntiva. Herpes simples ou 
herpes-zoster pode ser diagnosticado por meio de cultura viral ra- 
pida (24-48 h) ou detecqao de antigeno nas lesoes cutaneas (3 h). 

Diagnostico diferendal 

Impetigo. 

Complicacoes 

Conjuntivite, ceratite (infeojao da cornea). 

► Tratamento 

A infec 9 ao primaria por blefaroconjuntivite causada pelo her¬ 
pes-virus simples deve ser tratada com aciclovir sistemico (uma 
formulacpao liquida esta disponivel), valaciclovir ou fanciclovir. 
Quando a conjuntiva ou a cornea e afetada, o tratamento deve 
incluir trifluridina, 1%, ou vidarabina, 3%. 

O tratamento do herpes-zoster ocular com analogos de nu- 
cleosideos em ate 5 dias apos o seu inicio pode reduzir a morbi- 
dade. Quando ha vesiculas de herpes-zoster na ponta do nariz 
(sinal de Hutchinson), pode ocorrer acometimento ocular, in- 
cluindo irite. 

As lesoes causadas por molusco contagioso podem ser caute- 
rizadas ou extirpadas. 

Prognostico 

Geralmente bom, a menos que a cornea seja afetada. 

INFECCOES PALPEBRAIS DIVERSAS 
Pediculose 

A pediculose das palpebras [Phthiriasispalpebrarum) e causada pelo 
Phthiruspubis. As lendeas e os piolhos adultos podem ser vistos nos 
cilios, com o uso de lente de aumento. A remoqao mecanica e a apli- 
caqao de iodeto de fosfolina ou de pomada a base de oxido de mer- 
curio as margens palpebrais podem ser eficazes. Outras regioes do 
corpo afetadas tambem podem ser tratadas. Os familiares e demais 
contatos tambem podem ser infectados (ver Capitulo 14). 

Papilomavirus 

O papilomavirus pode infectar a palpebra e a conjuntiva. As ver¬ 
rugas podem ser recorrentes, multiplas e dificeis de tratar. As 
modalidades de tratamento incluem crioterapia, cauterizaqao, 
laser de C0 2 e cirurgia. 
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▲ Figura 15-12 Hordeolo e blefarite, palpebra superior es- 
querda. 

Infeccao estafilococica 

Infeccpoes estafilococicas localizadas das glandulas de Zeis nas 
palpebras causam termed (hordeolo) (Figura 15-12). Quando a 
infeccao coalesce e aponta para dentro ou para fora, ela pode de- 
saparecer ou necessitar de incisao. A lesao e sensivel a palpacpao 
e vermelha. Compressas mornas ajudam a acelerar a fase aguda. 
Alguns profissionais receitam pomada antibiotica topica. A ble¬ 
farite, quando coexistente, deve ser tratada. 

PTOSE PALPEBRAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A ptose palpebral resulta em uma palpebra cai'da, que pode 
ser uni ou bilateral. Se a pupila estiver obstruida, podera 
haver ambliopia de privacao. 


Patogenese 

Ptose — uma palpebra superior caida (Figura 15-13) — pode ser 
congenita ou adquirida, mas geralmente e congenita em crian^as 
devido a um defeito no musculo elevador. Outras causas de ptose 
sao miastenia grave, lesoes palpebrais, paralisia do terceiro nervo 
e sindrome de Horner (ver proxima se^ao). A ptose pode estar 
associada ao astigmatismo e a ambliopia. 



▲ Figura 15-13 Ptose congenita grave, palpebra superior es- 
querda. 


Prevencao 

Prevenqao de lesoes. 

Achados di'nicos 

Uma associa^ao as vezes observada com a ptose congenita e o 
fenomeno de Marcus Gunn. A redu^ao intermitente da ptose 
ocorre durante mastiga^ao ou sucijao, devido a sincinesia ou 
acionamento simultaneo do musculo pterigoide externo ou do 
interno (enervado pelo nervo trigemeo) e do musculo elevador 
(enervado pelo nervo oculomotor). 

Diagnostico diferencial 

Ptose congenita, ptose traumatica, ptose neurogenica (paralisia 
do nervo oculomotor), sindrome de Horner. 

Complicacoes 

Ambliopia de privacao e astigmatismo induzido. 

Tratamento 

A corre^ao cirurgica e indicada para ptose moderada a grave. 
Casos leves necessitam de cirurgia menos frequentemente. O 
aspecto estetico sera melhor se a cirurgia for protelada ate que 
a maior parte do crescimento facial tenha ocorrido, em geral em 
torno dos 5 anos de idade. 

Prognostico 

O prognostico depende de haver ou nao ambliopia e se esta e 
tratada adequadamente. 

SINDROME DE HORNER 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A sindrome de Horner, que pode ser congenita ou adqui¬ 
rida, apresenta sinais de pupilas desiguais (anisocoria), 
ptose palpebral, heterocromia da iris e anidrose. 


Patogenese 

A sindrome e causada por uma anomalia ou lesao da cadeia sim- 
patica. A variedade congenita resulta, na maioria das vezes, de 
tocotraumatismo. Casos adquiridos podem ocorrer em criam;as 
submetidas a cirurgia cardiotoracica ou que tiveram trauma- 
tismo ou malforma^ao vascular do tronco cerebral. O mais preo- 
cupante e a sindrome de Horner causada por neuroblastoma da 
cadeia simpatica na regiao apical do pulmao. 

Prevencao 

Evitar lesao a cadeia simpatica durante cirurgia cardiotoracica 
e parto. 
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A Figura 15-14 Sindrome de Horner congenita. Ptose, miose 
e heterocromia. A iris de cor mais clara fica no lado esquerdo 
afetado. 

Achados di'nicos 

Os pais podem perceber pupilas desiguais ou olhos de cor dife- 
rente. O exame dos olhos com minilanterna pode revelar pupilas 
desiguais (anisocoria), heterocromia da iris e ptose palpebral do 
olho afetado. 

A ptose geralmente e leve com prega bem definida na palpebra 
superior. Isso a diferencia da ptose congenita, que normalmente 
apresenta uma prega na palpebra. Outro achado importante da 
sindrome congenita de Horner e a heterocromia de ambas as 
iris, com a iris de cor mais clara ipsilateral a lesao (Figura 15-14). 
Pode ocorrer anidrose nos casos congenitos e adquiridos. fi im¬ 
portante ressaltar que nem todos os tres sinais precisam estar 
presentes para estabelecer o diagnostico. Um excelente teste para 
isso e a proporqao entre acido vanililmandelico e creatinina na 
amostra aleatoria de urina. 

A avaliaqao farmacologica das pupilas com cocaina topica 
e hidroxianfetamina ou epinefrina ajuda a determinar se a sin- 
drome de Horner se deve a uma lesao pre-ganglionica ou pos- 
-ganglionica da cadeia simpatica. Existem estudos preliminares 
que sugerem que a apraclonidina topica tambem pode ser util no 
diagnostico da sindrome de Horner. O exame fisico, incluindo 
palpaqao do pescoqo e do abdome para detecqao de massas, e a 
RM das estruturas da cabeqa, do pescoqo, do torax e do abdome 
devem ser considerados. 

Diagnostico diferencial 

Ptose congenita ou neurogenica, anisocoria fisiologica. 

Complicacoes 

Dependem da etiologia. A ptose em geral e leve e raramente re- 
sulta em ambliopia. 

► Tratamento 

£ necessario tratar qualquer doenqa de base. A ptose e a visao 
devem ser monitoradas por um oftalmologista. 

Prognostic 

Depende da etiologia. A visao geralmente e normal. 

TIQUES PALPEBRAIS 

Tiques palpebrais podem ocorrer como um fenomeno tempora- 
rio que dura de varios dias a meses. Embora um tique possa ser 


um achado isolado em uma crianqa saudavel, ele tambem pode 
ocorrer em crianqas com tiques multiplos, transtorno de deficit 
de atenqao/hiperatividade ou sindrome de Tourette. O consumo 
de cafeina pode causar ou exacerbar os tiques palpebrais. Se o 
disturbio tiver duraqao curta, nao precisa de tratamento. 


DISTURBIOS DO SISTEMA NASOLACRIMAL 


OBSTRUCAO DO DUCTO NASOLACRIMAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A obstrucao nasolacrimal ocorre em ate 6% dos lactentes. 

► A maioria dos casos tern resolucao espontanea durante o 
primeiro ano de vida. 


Patogenese 

A obstruqao em qualquer parte do sistema de drenagem pode 
resultar da canalizaqao incompleta do ducto ou de obstruqoes 
membranosas. A obstruqao nasolacrimal tambem pode ocorrer 
em individuos com anomalias craniofaciais ou sindrome de faixa 
amniotica. 

Prevencao 

Nao aplicavel nesse caso. 

Achados clinicos 

A obstruqao do ducto nasolacrimal se manifesta por meio de 
lacrimejamento e secreqao mucoide do olho afetado. Os sinais 
e sintomas incluem lacrimejamento (epifora), secreqao mu¬ 
coide, principalmente pela manha, eritema de uma ou ambas 
as palpebras e conjuntivite (Figura 15-15). Sensibilidade a luz e 
blefarospasmo sugerem possivel glaucoma congenito e exigem 
encaminhamento urgente a um oftalmologista. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial do lacrimejamento inclui obstruqao 
do ducto nasolacrimal, glaucoma congenito, corpos estranhos, 
disturbios nasais e, em crian^as maiores, alergias. 

Complicacoes 

Dacriocistite, celulite pre-septal, celulite orbitaria. 

Tratamento 

Massagem sobre o saco nasolacrimal pode eliminar detritos e 
desobstruir, embora a eficacia da massagem em resolver a obs- 
truqao nasolacrimal seja polemica. A limpeza das palpebras e da 
area cantal medial reduz a possibilidade de infecqao e irritaqao. 
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▲ Figura 15-15 Obstrucao nasolacrimal, olho direito. Acu- 
mulo de detritos nas palpebras superior e inferior. 



▲ Figura 15-16 Dacriocistocele no lado esquerdo. Massa 
azulada descolorida saliente do saco nasolacrimal aumen- 
tado. Observe o canto medial deslocado para cima. 


Patogenese 

Acredita-se que a dacriocistocele congenita resulte de obstruijoes 
proximais e distais ao saco nasolacrimal. 

Prevencao 

Interven^ao precoce usando sonda no ducto nasolacrimal pode 
prevenir a dacriocistite. 


Pode haver superinfec^ao, e o tratamento com antibioticos topi- 
cos pode ajudar a diminuir a secre^ao. 

O tratamento cirurgico baseia-se no uso de sondas, que sao 
eficazes em 80% dos casos ou mais; entretanto, a taxa de sucesso 
pode decair apos a crian^a atingir 1 ano de idade. Outros proce- 
dimentos cirurgicos, incluindo infracqao do corneto nasal, di- 
lata^ao com balao e intubaqao com cateter de silicone, poderao 
ser necessarios caso o uso de sonda nao seja bem-sucedido. Com 
frequencia bem menor, usa-se dacriocistorrinostomia. 


Achados ch'nicos 

Ao nascimento, o saco nasolacrimal esta distendido e tern uma 
tonalidade azulada que geralmente leva a um diagnostico erro- 
neo de hemangioma. O saco tenso e inchado desloca o canto 
para cima (Figura 15-16). Pressionar o nodulo com o dedo pode 
causar refluxo de lagrimas, de muco ou de secreqao purulenta 
a partir do ponto inferior da palpebra. Pode haver um cisto no 
ducto intranasal sob o corneto inferior na valva de Hasner. Esses 
cistos podem estar associados a desconforto respiratorio. 


Prognostico 

Geralmente bom com tratamento cirurgico. 

Kushner BJ: Primary surgical treatment of nasolacrimal duct obs¬ 
truction in children younger than 4 years of age. J AAPOS 
2008;12(5):427-428 [PMID: 18929303]. 

Repka MX et al.; Pediatric Eye Disease Investigator Group: Balloon 
catheter dilation and nasolacrimal duct intubation for treat¬ 
ment of nasolacrimal duct obstruction after failed probing. Arch 
Ophthalmol 2009;127(5):633-639 [PMID: 19433712]. 


DACRIOCISTOCELE CONGENITA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Presenca de proeminencia nodular sobre o saco nasolacri- 
mal/palpebras mediais que pode ser azulada, ocorrendo 
logo apos o nascimento. 

► A dacriocistite geralmente ocorre devido a superinfeccao 
bacteriana. 


Diagnostico diferencial 

Hemangioma palpebral, encefalocele basal. 

Complicacoes 

Dacriocistite, celulite orbitaria, sepse, desconforto respiratorio. 

Tratamento 

Massagem e compressas mornas raramente sao eficazes. Son- 
dagem do ducto nasolacrimal e marsupializa^ao endoscopica 
do cisto intranasal sob anestesia geral podem ser necessarias. 
Hospitalizaqao e uso de antibioticos sistemicos sao indicados se 
houver dacriocistite. Recomenda-se consulta com um otorrino- 
laringologista para diagnostico e tratamento de um cisto intra¬ 
nasal associado. 

Prognostico 

Geralmente bom. 

Wong RK, VanderVeen DK: Presentation and management of congen¬ 
ital dacryocystocele. Pediatrics 2008;122(5):ell08-elll2 [Epub 
2008 Oct 27] [PMID: 18955412], 
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DACRIOCISTITE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A dacriocistite e uma infeccao do saco nasolacrimal, resul- 
tando em eritema e edema sobre este. 


Patogenese 

As dacriocistites aguda e cronica sao caracteristicamente cau- 
sadas por bacterias que colonizam o aparelho respiratorio su¬ 
perior, como Staphylococcus aureus. Streptococcus pneumoniae. 
Streptococcus pyogenes. Streptococcus viridans, Moraxella catar- 
rhalis e Haemophilus sp. 

Prevencao 

Tratamento da obstruqao do ducto nasolacrimal. 

► Achados ch'nicos 

A dacriocistite aguda manifesta-se como inflamaqao, edema, dor 
a palpaqao e dor sobre o saco lacrimal (localizado abaixo do ten- 
dao cantal). Pode ocorrer febre. A infecqao pode apontar para 
fora (Figura 15-17). Uma secreqao purulenta e lacrimejamento 
podem ser esperados, uma vez que a causa da infecqao e quase 
sempre a obstruqao nasolacrimal. 

Sinais de dacriocistite cronica sao detritos mucopurulentos 
nas palpebras e nos cilios, lacrimejamento, congestao da con- 
juntiva palpebral e refluxo de pus nos pontos quando se aplica 
pressao sobre o saco. A dacriocistite cronica e os episodios recor- 
rentes de dacriocistite de baixo grau sao causados pela obstruqao 
nasolacrimal. 

Diagnostico diferencial 

Dacriocistocele, celulite pre-septal. 

Complicacoes 

Celulite pre-septal, celulite orbitaria, sepse. 



A Figura 15-17 Dacriocistite aguda em lactente de 11 se- 
manas de vida. 


Tratamento 

O tratamento da dacriocistite aguda grave e feito com antibi- 
oticos intravenosos apos tentativas de identificaqao do agente 
causal por meio de cultura e coloraqao. Em casos mais leves, 
pode-se tentar o uso de antibioticos orais. A administraqao de 
antibiotico topico e complementar e tambem e usada em infec- 
qoes cronicas recorrentes. Compressas mornas sao liteis. De- 
pois que o episodio agudo regride — e em casos cronicos —, a 
obstruqao nasolacrimal deve ser tratada cirurgicamente. Se nao 
puder ser drenada atraves da porqao intranasal do ducto naso¬ 
lacrimal, pode ser necessaria a drenagem externa. Isso deve ser 
feito como ultimo recurso, pois pode haver desenvolvimento 
de fistula. 

Prognostico 

Geralmente bom. 


DOENCAS DA CONJUNTIVA 


A conjuntivite pode ser infecciosa, alergica ou associada a doenqa 
sistemica. Trauma, irritaqao da conjuntiva e inflamaqao intrao¬ 
cular tambem podem causar congestao dos vasos conjuntivais, 
que pode ser confundida com conjuntivite. 

OFTALMIA NEONATAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A oftalmia neonatal (conjuntivite no recem-nascido) ocorre 
durante o primeiro mes de vida. 


Patogenese 

Pode ser causada por inflamaqao resultante da profilaxia com 
nitrato de prata ao nascimento, infecqao bacteriana (gonococica, 
estafilococica, pneumococica ou por clamidia) ou infecqao viral. 
Nos paises desenvolvidos, a Chlamidia e a causa mais comum. A 
conjuntivite neonatal pode ameaqar a visao se causada por Neis¬ 
seria gonorrhoeae. O herpes simples e uma causa rara, mas seria, 
de conjuntivite neonatal, pois pode indicar infecqao sistemica 
pelo herpes simples. 

Prevencao 

O tratamento de infecqoes maternas antes do parto pode pre- 
venir a oftalmia neonatal. Embora nao haja uma medicaqao 
profilatica capaz de eliminar todos os casos de conjuntivite 
neonatal, iodopovidona pode oferecer uma cobertura maior 
contra os organismos que causam essa doenqa do que o ni¬ 
trato de prata ou pomada de eritromicina. O nitrato de prata 
nao e eficaz contra Chlamydia. A escolha do agente profilatico 
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▲ Figura 15-18 Oftalmia neonatal devido a infeccao por 
Chlamydia trachomatis em lactente de 2 semanas de idade. 
Observe a inflamacao acentuada da palpebra e da con- 
juntiva. 


geralmente e determinada pela epidemiologia local e custos. A 
pomada oftalmologica de eritromicina e rotineiramente apli- 
cada logo apos o nascimento para ajudar a prevenir a oftalmia 
neonatal. 

Achados ch'nicos 

A oftalmia neonatal e caracterizada por vermelhidao e edema das 
palpebras e da conjuntiva e por secre^ao (Figura 15-18). Colora¬ 
do de Gram, Colorado de Giemsa para corpos elementares, am- 
plificado por rea^ao em cadeia de polimerase para Chlamydia e 
herpes-virus simples e culturas bacterianas e virais auxiliam no 
estabelecimento de um diagnostico etiologico. 

Diagnostico diferencial 

Conjuntivite qufmica/toxica, conjuntivite viral, conjuntivite bac- 
teriana, conjuntivite por clamidia. 

Complicacoes 

A Chlamydia pode causar pneumonite de inicio tardio. Infec^oes 
gonococicas podem causar cegueira por meio de endoftalmite, 
bem como sepse. 

Tratamento 

O tratamento dessas infecijoes requer antibioticos sistemicos 
especificos, porque elas podem causar infecijoes graves em ou- 
tros orgaos. Os pais devem ser examinados e receber tratamento 
quando um patogeno sexual estiver presente. 

Prognostico 

Depende do agente infeccioso, bem como da rapidez do trata¬ 
mento. 


CONJUNTIVITE BACTERIANA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Em geral, a conjuntivite bacteriana e acompanhada por se- 
crecao purulenta. 


Patogenese 

As causas bacterianas comuns de conjuntivite em criamjas maio- 
res incluem especies de Haemophilus, S. pneumoniae, M. catar- 
rhalis e S. aureus. 

Prevencao 

Lavar as maos e ter precauijao com contatos. 

Achados ch'nicos 

Secredo purulenta e congestao conjuntival de um ou de ambos 
os olhos. Esses sintomas podem estar associados a uma infec- 
do das vias respiratorias superiores. A linfodenopatia regional 
nao e um achado comum na conjuntivite bacteriana, exceto em 
casos de sindrome oculoglandular devido a S. aureus, estrepto- 
cocos (3-hemoliticos do grupo A, Mycobacterium tuberculosis ou 
micobacterias atipicas, Francisella tularensis (o agente causal da 
tularemia) e Bartonella henselae (o agente causal da doen 9 a de 
arranhadura de gato). 

Diagnostico diferencial 

Conjuntivite viral, alergica, traumatica ou quimica/toxica. 

Complicacoes 

A conjuntivite bacteriana geralmente e autolimitada, a menos 
que seja causada por Chlamydia trachomatis, N. gonorrhoeae e 
Neisseria meningitidis, que podem apresentar manifestad>es sis- 
temicas. 

Tratamento 

Se a conjuntivite nao estiver associada a doen 9 a sistemica, anti¬ 
bioticos topicos, como eritromicina, polimixina-bacitracina, sul- 
facetamida, tobramicina e fluoroquinolonas, sao adequados. O 
tratamento sistemico e recomendado para conjuntivite associada 
a C. trachomatis, N. gonorrhoeae e N. meningitidis. 

Prognostico 

Geralmente bom. 

Rose P: Management strategies for acute infective conjunctivitis in 
primary care: A systematic review. Expert Opin Pharmmacother 
2007;8( 12): 1903-1921 [PMID: 17696792]. 
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CONJUNTIVITE VIRAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Criancas com conjuntivite viral normalmente apresentam 
congestao da conjuntiva de um ou de ambos os olhos e 
secrecao ocular aquosa. 


Patogenese 

Infecqao por adenovirus geralmente esta associada a faringite, 
uma reaijao folicular e congestao da conjuntiva palpebral, e ade- 
nopatia pre-auricular (febre faringoconjuntival). Ha ocorrencias 
de epidemias de ceratoconjuntivite adenoviral. A conjuntivite 
pode ocorrer como parte de um sarampo agudo. O herpes-virus 
simples pode causar conjuntivite ou blefaroconjuntivite. 

Prevencao 

Lavar as maos e ter precauqao com contatos. 

► Achados ch'nicos 

Secreqao aquosa associada a congestao conjuntival de um ou de 
ambos os olhos. Um rash vesicular nas palpebras sugere herpes- 
-virus simples. 

Diagnostico diferencial 

Conjuntivite bacteriana, alergica, traumatica ou quimica/toxica. 

Complicacoes 

Em geral, a conjuntivite viral e autolimitada. A conjuntivite her¬ 
petica pode resultar em ceratite, que pode afetar a acuidade visual. 
Conjuntivite herpetica com acometimento da cornea deve ser tra- 
tada, e o paciente deve ser encaminhado a um oftalmologista. 

► Tratamento 

O tratamento da conjuntivite adenoviral e de suporte. Crianqas 
com suspeita de ceratoconjuntivite adenoviral sao consideradas 
contagiosas 10-14 dias apos o dia de inicio. Elas nao devem fre- 
quentar a escola, nem atividades em grupo, enquanto seus olhos 
permanecerem vermelhos e lacrimejantes. Precauqoes rigidas 
com a higiene das maos sao recomendadas. 

A conjuntivite herpetica pode ser tratada com gotas de triflu- 
ridina, 1%, ou pomada de vidarabina, 3%. Aciclovir oral pode ser 
usado como profilaxia em criancas para reduzir a recorrencia de 
doemja ocular por herpes simples ou durante a infecqao primaria 
para diminuir a duraqao e gravidade da infecqao. 

Prognostic 

Geralmente bom. 


CONJUNTIVITE ALERGICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Historia de olhos vermelhos, lacrimejantes e que cocam, 
geralmente associada a outros sintomas de alergia, como 
espirros e rinite. 


Prevencao 

Reduqao da exposiqao a alergenios. Isso pode ser feito por meio 
da lavagem das maos apos lidar com caes/gatos, lavagem da 
roupa e banho ao voltar da rua quando a contagem de polen 
estiver elevada. 

Achados ch'nicos 

A historia de coceira, lacrimej amento e vermelhidao nos olhos e 
essencial para estabelecer o diagnostico de conjuntivite alergica. 
Vermelhidao da conjuntiva, lacrimejamento e secreqao podem ser 
parte da historia, mas nao precisam estar presentes ao exame para 
estabelecimento do diagnostico. A conjuntivite primaveril e uma 
forma sazonal de conjuntivite alergica, que ocorre principalmente 
na primavera e no verao, e esta associada ao lacrimejamento, ao 
prurido e a secreqao fibrosa. A conjuntivite primaveril alergica e 
mais comum em homens. Ela pode manifestar-se como papilas 
gigantes com aspecto de paralelepipedo (Figura 15-19) na con¬ 
juntiva palpebral, como nodulos ao redor do limbo corneano e 
ate mesmo como ulceras de cornea estereis. O uso de lentes de 
contato pode induzir uma conjuntivite que se assemelha a forma 
palpebral de conjuntivite primaveril. 

Tratamento 

Soluqoes oftalmicas topicas que combinam anti-histaminico e es- 
tabilizadores de membrana de mastocitos, incluindo olopatadina 



▲ Figura 15-19 Conjuntivite primaveril. Papilas com aspecto 
de paralelepipedo na conjuntiva tarsal superior. 
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Quadro 15-2 Medicacoes comuns para alergia ocular 


Nome generico 

Nome comercial 

Mecanismo de acao 

Efeitos colaterais 

Dosagem 

Indicates 

Trometamina 
lodoxamida 0,1% 

Alomide 

Estabilizador de membrana 
de mastocitos 

Ardencia ou ferroada 
temporaria 

1 gota 4 vezes/dia — 
reduzir gradualmente 

Ceratoconjuntivite 

primaveril 

Cromolina sodica 4% 

Crolom, Opticrom 

Estabilizador de membrana 
de mastocitos 

Ardencia ou ferroada 
temporaria 

1 gota 4-6 vezes/dia 

Ceratoconjuntivite 

primaveril 

Olopatadina 

Patanol 

Estabilizador de membrana 
de mastocitos, antagonista 
de receptor H, 

Cefaleia, ardencia ou 
ferroada 

2 vezes/dia 
(intervalo 6-8 h) 

Prurido causado por 
conjuntivite alergica 

Trometamina 
cetorolaco 0,5% 

Acular 

Farmaco anti-inflamatorio 
nao esteroide 

Ardencia ou ferroada 
temporaria 

1 gota 4 vezes/dia 

Prurido causado por 
conjuntivite alergica 
sazonal 

Cloridrato de 
levocabastina 0,05% 

Livostin 

Antagonista de receptor tf 

Ardencia ou ferroada 
temporaria, cefaleia 

1 gota 4 vezes/dia 

Alivio de sintomas da 
conjuntivite alergica 
sazonal 

Cloridrato de 
nafazolina 0,1% 

AK-Com, Naphcon, 
Opcon, Vasocon 

Descongestionante ocular, 
vasoconstritor 

Midriase, vermelhidao 
intensa, irritacao, 
desconforto, ceratite 
pontilhada, pressao 
intraocular alta, tontura, 
cefaleia, nausea, 
nervosismo, hipertensao, 
fraqueza, efeitos cardfa- 
cos, hiperglicemia 

Varia de acordo com a 
preparacao 

Alivio temporario da 
vermelhidao causada 
por irritantes oculares 
leves 

Maleato de feniramina 

Componente de 
AKCon A, Opcon 

A, Naphcon A 

Anti-histaminico 


1 gota a cada 

3-4 h, conforme a 
necessidade 

Alivio dos sintomas 
da conjuntivite 
alergica sazonal 


0,1%, cloridrato de epinastina 0,05% e fumarato de cetotifeno 
0,025%, sao muito eficazes no tratamento da conjuntivite aler- 
gica. Outros agentes disponiveis incluem uma combinaqao de 
vasoconstritor topico mais um anti-histaminico (antazolina- 
-nafazolina), um anti-inflamatorio nao esteroide, como cetoro- 
laco de trometamina 0,5%, um estabilizador de membrana de 
mastocitos, como trometamina lodoxamida 0,1%, ou um cor- 
ticosteroide, como prednisolona 0,125% (Quadro 15-2). Os 
corticosteroides devem ser usados com cautela, pois seu uso 
prolongado causa glaucoma ou catarata em alguns pacientes. 
Anti-histaminicos sistemicos e exposiqao restrita a alergenios 
tambem podem ajudar a reduzir os sintomas. 

Prognostics 

Geralmente bom. 

DOENCAS MUCOCUTANEAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Eritema multiforme, smdrome de Stevens-Johnson e necro- 
lise epidermica toxica sao doencas sistemicas que afetam a 


pele e as mucosas oral e urogenital e que frequentemente 
afetam os olhos. 

► 0 acometimento ocular pode resultar em cicatrizes perma- 
nentes na conjuntiva, mau posicionamento das palpebras, 
sfndrome do olho seco grave e perda permanente da visao. 


Achados clmicos 

Na smdrome de Stevens-Johnson, as alteraqoes conjuntivais in¬ 
cluem eritema e lesoes vesiculares que frequentemente se rom- 
pem. A coloraqao da conjuntiva e/ou da cornea com fluoresceina 
sugere comprometimento ocular grave e alto risco de sequela 
ocular, incluindo simblefaro (aderencias) entre as bordas expos- 
tas das conjuntivas bulbar (olho) e palpebral (palpebra). 

Diagnostics diferencial 

Conjuntivite viral ou bacteriana. 

Complicacoes 

Pode haver comprometimento ocular grave, causando cicatrizes 
permanentes na conjuntiva e levando ao mau posicionamento 
das palpebras, triquiase (cilios em contato com a superficie 
do olho) e perda de visao devido a irritaqao ocular cronica e a 
deficiencia extrema de filme lacrimal. 
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► Tratamento 

O tratamento da conjuntivite associada a doenqa mucocutanea 
depende de sua gravidade. Lagrimas artificials e pomada forne- 
cem conforto, e um corticosteroide topico pode ajudar a evitar 
aderencias e olho seco em casos graves. A lise das aderencias 
ou o uso de um anel escleral por um oftalmologista podera ser 
necessario. O tratamento cirurgico de casos graves com enxertos 
de membrana amniotica pode evitar comprometimento visual, 
reduzindo o risco de olho seco devido a destruiqao de glandu- 
las produtoras de lagrimas/celulas caliciformes, simblefaro e 
triquiase. A ciclosporina topica pode ajudar a reduzir a reaqao 
inflamatoria que leva a destruiqao das glandulas produtoras 
de lagrimas/celulas caliciformes e a subsequente sindrome do 
olho seco. 



A Figure 15-20 Coloboma da iris localizado na regiao inferior. 


Prognostico 

Depende da gravidade da doen^a de base. O prognostico visual 
reservado e feito em casos graves. 

Chang YS et al.: Erythema multiforme, Stevens-Johnson syndrome, 
and toxic epidermal necrolysis: Acute ocular manifestations, cau¬ 
ses, and management. Cornea 2007;26:123 [PMID: 17251797]. 

Gregory DG: The ophthalmologic management of acute Stevens-John¬ 
son syndrome. Ocul Surf 2008;6(2):87-95 [PMID: 18418506]. 


PROBLEMAS DA IRIS 


COLOBOMA DA IRIS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 coloboma da iris e um defeito do desenvolvimento de¬ 
vido ao fechamento incompleto da fissura embrionaria an¬ 
terior. 

► 0 coloboma da iris pode ocorrer como um defeito isolado 
ou juntamente com varias anomalias cromossomicas e sin- 
dromes. 


Complicacoes 

Baixa visao e, raramente, descolamento secundario da retina 
podem necessitar de intervenqao cirurgica. 

► Tratamento 

Pacientes com coloboma devem ser monitorados por um oftal- 
mologista para detecqao de sinais de ambliopia, erros de refraqao 
importantes e estrabismo. 

Prognostico 

Depende do comprometimento de outras estruturas oculares. A 
acuidade visual tem prognostico reservado se houver um grande 
coloboma na retina. 


ANIRIDIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A aniridia e uma anomalia bilateral que resulta na ausencia 
da maior parte da iris (Figura 15-21). 


Achados clinicos 

O exame das pupilas com uma minilanterna revela um formato 
de buraco de fechadura na pupila, em vez da configuraqao arre- 
dondada normal (Figura 15-20). A dilataqao da pupila por um 
oftalmologista e necessaria para determinar se o coloboma esta 
afetando estruturas anexas do olho, como a retina. Se a retina 
estiver acometida, a visao podera ser fraca. Uma avaliaqao gene- 
tica geralmente e recomendada devido a alta taxa de sindromes 
geneticas associadas. 

Diagnostico diferencial 

Microftalmia, aniridia, trauma previo da iris. 



▲ Figure 15-21 Aniridia bilateral. 0 que resta da iris aparece 
na porcao temporal de cada olho. 
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Patogenese 

A aniridia pode ocorrer como uma doenqa autossomica domi- 
nante ou como uma forma esporadica associada ao tumor de 
Wilms. O gene da aniridia esta localizado na regiao do cromos- 
somo llpl3. Aniridia, anomalias urogenitais e atraso no desen- 
volvimento tem sido relacionados a deleqao do lip. 

Achados clinicos 

Exames com lampada de fenda ou com minilanterna revelam a 
ausencia parcial ou total da iris. Ha presenqa de fotofobia, nis- 
tagmo e baixa visao na aniridia. A ultrassonografia abdominal 
e indicada na forma esporadica de aniridia para diagnostico do 
tumor de Wilms. Tambem ha indicaqao de avaliaqao genetica. 
Observam-se, com frequencia, catarata, alteraqoes na cornea, hi- 
poplasia macular e glaucoma. 

Diagnostico diferencial 

Microftalmia, coloboma da iris, trauma previo da iris. 

Complicacoes 

Baixa visao, catarata e glaucoma. 

Tratamento 

Um oftalmologista devera determinar se ha catarata ou glaucoma 
em pacientes com aniridia. Geralmente ha indicaifao de trata¬ 
mento cirurgico. Se houver confirmaqao de tumor de Wilms, e 
necessario tratamento por um oncologista. 

Prognostic 

Os pacientes costumam apresentar baixa visao. 

ALBINISMO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 albinismo e causado por melanogenese insuficiente, ge- 
ralmente como uma doenca autossomica recessiva; porem 
existe uma forma ligada ao cromossomo X. 


Patogenese 

A tirosinase e uma enzima essencial para a produqao de melanina. 
Muitos casos de albinismo complete) sao causados por mutaqoes 
do gene da tirosinase. O albinismo com um pouco de produqao de 
pigmento, especialmente em pessoas de descendencia africana, e 
mais comumente causado por muta^oes do gene p. 

Achados clinicos 

Os individuos afetados em geral sao “legalmente cegos” e apre- 
sentam nistagmo (ver seqao sobre Nistagmo mais adiante). A cor 


da iris, da pele e dos cabelos varia conforme o tipo e a gravidade 
do albinismo, bem como a raqa do individuo. Transiluminaijao 
da iris e a transmissao anormal da luz atraves de uma iris com 
pigmentaqao insuficiente. Isso pode ser evidente ou pode ser ne¬ 
cessario de exame com lampada de fenda com retroiluminaqao 
para detectar areas focais de transiluminaqao. Outras anomalias 
oculares incluem hipoplasia foveal, projeqoes anormais das vias 
opticas, estrabismo e acuidade estereoscopica deficiente. 

Diagnostico diferencial 

O albinismo pode estar associado a outras manifestaqoes siste- 
micas. Sangramento ocorre em individuos com sindrome de 
Hermansky-Pudlak (cromossomo 10q23 ou 5ql3), na qual o al¬ 
binismo oculocutaneo esta associado a anomalias plaquetarias. 
A sindrome de Chediak-Higashi (cromossomo lq42-44) e carac- 
terizada por defeitos nos neutrofilos, infecqoes recorrentes e albi¬ 
nismo oculocutaneo. Outras doempas associadas ao albinismo sao 
as sindromes de Waardenburg, de Prader-Willi e de Angelman. 

Complicacoes 

Baixa visao, estrabismo, erros de refra^o importantes e anoma¬ 
lias do campo visual. 

Tratamento 

Crianqas com albinismo devem ser avaliadas por um oftalmolo- 
gista pediatrico, a fim de que sua funqao visual seja otimizada. 
Dispositivos para baixa visao, como telescopios, lupas de mesa e li- 
vros com letras maiores, geralmente sao necessarios. “Professores 
de visao” nas escolas, bem como especialistas oftalmicos treinados 
no tratamento de pacientes com visao comprometida podem aju- 
dar a aumentar a habilidade do paciente de realizar atividades do 
dia a dia e de ser funcional na sociedade. Os pais e os pacientes 
devem ser alertados para a necessidade do uso de protetor solar e 
roupas de proteqao para ajudar a prevenir o cancer de pele. 

Prognostico 

A visao e subnormal na maioria dos individuos. 

OUTRAS ANOMALIAS DA IRIS 

A heterocromia, ou a diferenqa na cor da iris, pode ocorrer na 
sindrome de Horner congenita, apos irite ou com tumores e 
nevos da iris e uso de prostaglandinas topicas. O melanoma ma- 
ligno da iris tambem pode causar heterocromia da iris. Nodulos 
adquiridos na iris (nodulos de Lisch), que ocorrem na neuro- 
fibromatose tipo 1, geralmente se tornam aparentes em torno 
dos 8 anos de idade. Quando observados no exame com lam¬ 
pada de fenda, os nodulos de Lisch tem 1-2 mm de diametro e 
normalmente uma cor bege, embora sua aparencia possa variar. 
Xantogranuloma da iris em co-ocorrencia com xantogranuloma 
juvenil pode causar hifema e glaucoma. Os pacientes com xan¬ 
togranuloma juvenil devem ser avaliados por um oftalmologista 
para detecqao de comprometimento ocular. 
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► 0 glaucoma e causado por pressao intraocular alta e resulta 
em perda da visao devido a lesao do nervo optico, a forma- 
cao de cicatrizes na cornea e a ambliopia. 

► 0 glaucoma pediatrico pode ser congenito ou adquirido, 
com bloqueio pupilar ou fechamento angular e unilateral 
ou bilateral. 

► 0 glaucoma pode ser classificado anatomicamente em dois 
tipos: de angulo aberto e de angulo fechado. 


Achados clmicos 

Os sinais de glaucoma que se manifestam no primeiro ano de 
vida incluem buftalmo (aumento do globo ocular devido a ri- 
gidez escleral no olho do lactente), bem como lacrimejamento, 
fotofobia, blefaroespasmo, enevoamento da cornea devido a 
edema e depressao do nervo optico. Apos os 3 anos de idade, 
geralmente ocorrem apenas alteraqoes no nervo optico. Os 
achados podem ser uni ou bilaterais. Em geral, um olho ver- 
melho e inflamado nao e caracteristico de glaucoma congenito 
ou infantil. 

Dor repentina no olho, vermelhidao, enevoamento da cornea 
e perda de visao sugerem possivel bloqueio pupilar ou glaucoma 
de angulo fechado. Recomenda-se o encaminhamento urgente 
a um oftalmologista. Deve-se realizar uma avaliaqao genetica se 
outras anomalias sistemicas forem observadas. 

O glaucoma tambem ocorre em sindromes oculares e siste¬ 
micas. Aniridia e disgenese do segmento anterior sao exemplos 
disso. Sindromes sistemicas associadas ao glaucoma incluem a 
sindrome de Sturge-Weber, a sindrome oculocerebrorrenal de 
Lowe e a sindrome de Pierre Robin. O glaucoma tambem pode 
ocorrer com hifema, irite, deslocamento do cristalino, tumor in¬ 
traocular e retinopatia da prematuridade. 

Diagnostics diferencial 

Buftalmo e considerado glaucoma ate que se prove o contrario. 
Os sinais e sintomas do glaucoma sao muito variaveis e devem 
ser avaliados imediatamente por um oftalmologista em caso de 
suspeita. 

Tratamento 

Depende da causa, mas a cirurgia e geralmente indicada. Medi¬ 
cares topicas, que ajudam a reduzir a pressao intraocular, apre- 
sentam pouca eficacia contra o glaucoma pediatrico. 

Prognostico 

Geralmente ruim no glaucoma associado a buftalmo congenito. 
Em geral, o prognostico e reservado. 


Bussieres JF et al.: Retrospective cohort study of 163 pediatric glau¬ 
coma patients. Can J Ophthalmol 2009;44(3):323-327 [PMID: 
19491991]. 

Papadopoulos M et al.; BIG Eyes Study Investigators: The Brit¬ 
ish Infantile and Childhood Glaucoma (BIG) Eye Study. Invest 
Ophthalmol Vis Sci 2007;48(9):4100-4106 [PMID: 17724193]. 


UVEITE 


A inflamado do trato uveal pode ser subdividida de acordo 
com o tecido uveal acometido (iris, coroide ou retina) ou pela 
localizaqao (uveite anterior, intermediaria ou posterior). Talvez a 
forma mais frequentemente diagnosticada de uveite na infancia 
seja a iridociclite traumatica ou a irite. 

UVEITE ANTERIOR/IRIDOCICLITE/IRITE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A iridociclite associada a artrite idiopatica juvenil pode ser 
assintomatica a despeito da inflamacao ocular intensa. 


Patogenese 

A iridociclite associada a artrite idiopatica juvenil ocorre mais 
frequentemente em meninas com artrite pauciarticular e com 
um resultado positivo no teste de anticorpos antinucleares. 
Doenqa inflamatoria intestinal tambem esta associada a irite — 
talvez mais comumente com a doen9a de Crohn do que com a 
colite ulcerativa. Outras causas de uveite anterior em crianqas 
incluem sifilis, tuberculose, sarcoidose, febre recorrente (borre- 
liose) e doenqa de Lyme, sendo que todas, exceto a ultima, cau- 
sam uveite posterior. Espondiloartropatias juvenis, incluindo 
espondilite anquilosante, sindrome de Reiter e artrite psoriatica, 
tambem estao associadas a uveite anterior. Uma porcentagem 
consideravel dos casos possui etiologia desconhecida. 

Achados clinicos 

Congestao dos olhos, fotofobia, dor e visao emba9ada geral¬ 
mente acompanham a irite (uveite anterior ou iridociclite). Uma 
exceqao e a irite associada a artrite reumatoide juvenil (ver Ca- 
pitulo 27). O olho, em tais casos, apresenta-se calmo e assinto- 
matico, porem o exame com lampada de fenda revela inflama9ao 
da camara anterior com celulas inflamatorias {flare proteico). 
Crian9as com artrite idiopatica juvenil devem ser avaliadas de 
acordo com um esquema recomendado pela AAP (http://www. 
aap.org). Crianqas com doenqa de Crohn ou colite ulcerativa 
devem ser submetidas periodicamente a exames oftalmologicos 
para detectar inflama9ao ocular, que pode ser assintomatica, e 
catarata associada ao uso de corticosteroides sistemicos. 

Outros achados oculares do segmento anterior incluem con- 
juntivite, episclerite e infiltraqao esteril da cornea. 

Achados do segmento posterior podem incluir retinocoroi- 
dopatia serosa central, panuveite (inflamaqao de todo o tecido 
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uveal), coroidite, neuropatia optica isquemica, vasculite re- 
tiniana, neurorretinite e uvelte intermediaria (ver seqao sobre 
Uvelte Intermediaria mais adiante). 

Pode ocorrer desenvolvimento de catarata subcapsular pos¬ 
terior em pacientes com ou sem inflamaqao ocular. A maioria, 
se nao a totalidade, desses pacientes tem sido tratada com corti- 
costeroides como parte de um tratamento a longo prazo de sua 
doen9a autoimune. 

Diagnostic*} diferencial 

Iridociclite devido a doen^a autoimune, trauma, infec^ao, malig- 
nidade ou etiologia idiopatica. 

Complicacoes 

Redu^ao permanente da visao devido a cataratas, a glaucoma 
secundario e a ceratopatia em faixa. 

Tratamento 

O tratamento com um corticosteroide topico e um agente ci- 
cloplegico tem por objetivo reduzir a inflamacpao e prevenir ou 
retardar o inicio de catarata e glaucoma. O metotrexato e outros 
agentes imunossupressores podem ser usados em casos refrata- 
rios. Os agentes do fator de necrose antitumoral sistemica, como 
etanercepte, infliximabe e adalimumabe, sao promissores no tra¬ 
tamento de casos refratarios de uveite. 

Prognostic 

Depende da gravidade da inflama^o ocular, do desenvolvi¬ 
mento de catarata e do glaucoma secundario. 

UVEITE POSTERIOR 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Os termos coroidite, retinite e retinocoroidite denotam as 
camadas teciduais principalmente acometidas pela uvelte 
posterior. Os agentes infecciosos sao a causa mais comum 
de uvelte posterior na populacao pediatrics. 


Achados dmicos 

Criamjas com uveite posterior frequentemente apresentam mani- 
festaqoes sistemicas de uma infecqao congenita. Exemplos incluem 
surdez, atraso no desenvolvimento, catarata, retinopatia “em sal e 
pimenta” e doenqas cardiacas observadas na rubeola congenita. 

A sorologia e o exame da retina por um oftalmologista sao 
usados para identificar a causa da uveite posterior. Toxoplas- 
mose ativa (ver Capitulo 41 ) produz uma lesao branca que se 
parece com “um farol na neblina” devido a vitreite sobrejacente. 
Lesoes inativas tem uma borda hiperpigmentada. Lesoes-satelite 
brancas e contiguas sugerem reativaqao da doenqa. 


A retinopatia granulosa “em sal e pimenta” e caracteristica da 
rubeola congenita. Em lactentes, o complexo TORCH (toxoplas- 
mose, outras infecqoes, rubeola, citomegalovirus [CMV] e her¬ 
pes simples), alem da sifilis, deve ser considerado em infecqoes 
congenitas que causam a coriorretinite. 

A coriomeningite linfocitaria congenita e diagnosticada por 
imunofluorescencia de anticorpos ou pelo teste Elisa. O virus da co¬ 
riomeningite linfocitaria congenita tambem pode estar presente na 
coriorretinite. O virus e transmitido aos humanos pelo consumo de 
alimentos contaminados com urina ou fezes de roedores. As mani- 
festaqoes da doenqa lembram muito as da toxoplasmose congenita. 
Se possivel, gestantes devem evitar exposiqao a roedores. 

A candidiase ocular ocorre principalmente em um hospe- 
deiro imunodeprimido ou em um lactente na unidade de trata¬ 
mento intensivo neonatal sob hiperalimentaqao. A coriorretinite 
causada por Candida manifesta-se como lesoes retinianas la- 
nuginosas, multifocais e amarelo-esbranquiijadas que podem 
disseminar-se para o vitreo e produzir a chamada vitreite “bola 
de fungo ou de algodao”. 

A sindrome da necrose retiniana e causada em geral pelo 
virus da varicela-zoster e ocasionalmente pelo herpes-virus sim¬ 
ples. Os pacientes podem apresentar perda de visao e olho ver- 
melho e dolorido. A oftalmoscopia pode revelar areas da retina 
com manchas brancas uni ou bilaterais, embainhamento arterial, 
opacidade vitrea, cicatrizes retinianas atroficas, descolamento da 
retina e comprometimento do nervo optico. 

A infecqao por CMV deve ser considerada como causa da reti¬ 
nite em pacientes imunodeprimidos e infectados pelo HIV (virus 
da imunodeficiencia humana). A retinite por CMV manifesta-se 
como uma lesao retiniana branca, caracteristicamente, mas nem 
sempre, associada a hemorragia ou como uma lesao granulosa de 
aspecto indolente com hemorragia e uma periferia branca. Man¬ 
chas em algodao (infartos da camada de fibra nervosa) tambem 
ocorrem com frequencia em pacientes HIV-positivos. 

Em pre-escolares e em criamjas maiores, as infecqoes por Toxo- 
cara canis ou Toxocara cati (larva migrans ocular; ver Capitulo 41 ) 
ocorrem pela ingestao de solo contaminado com ovos de para- 
sitas. A doen9a normalmente e unilateral. Os sinais e sintomas 
comuns incluem olho congesto, leucocoria e baixa visao. O exame 
de fundo de olho pode mostrar endoftalmite (abscesso vitreo) ou 
granuloma localizado. O diagnostico baseia-se no aspecto da lesao 
e no teste sorologico com Elisa para T. canis e T. cati. 

Diagnostico diferencial 

Uveite posterior devido a doen9a autoimune, trauma, infec9ao, 
malignidade ou etiologia idiopatica. 

Complicacoes 

Perda permanente da visao devido a forma9ao de cicatrizes reti¬ 
nianas e ao descolamento da retina. 

Tratamento 

A toxoplasmose congenita deve ser tratada com antimicrobia- 
nos sistemicos (ver Capitulo 41 ). Estudos tem mostrado des- 
fechos oftalmicos e neurologicos melhores com o tratamento 





^■SZQUS OLHO 


prolongado. Outros agentes infecciosos, como Candida , varicela 
e CMV, podem necessitar de injeqoes sistemicas e intraoculares 
de agentes antimicrobianos, bem como cirurgia de retina. O tra- 
tamento da toxocariase inclui injeqoes perioculares de corticos- 
teroide e vitrectomia. 

Prognostics 

O prognostico de visao depende da gravidade do comprometi- 
mento retiniano e sistemico. 

UVEITE INTERMEDIARY 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A uveite intermediary ou pars planitis e descrita como in- 
flamacao localizada na periferia anterior distante da retina 
e da base vitrea. 


Achados clinicos 

Pacientes com pars planitis geralmente se queixam de reduqao 
da visao e moscas volantes. Tambem podem apresentar histo- 
rico de olho vermelho e desconforto ocular. Os pacientes com 
uveite intermediaria geralmente tem baixa visao. Uma duraqao 
prolongada da doenqa pode levar a ambliopia de privaqao e ao 
estrabismo. 

A dilataqao das pupilas e necessaria para observaqao de in- 
flamaqao e exsudaqao, conhecida como snow-bank da pars plana 
e vitreite. Exame com lampada de fenda e fundoscopia geral¬ 
mente revelam sinais cronicos de inflamaqao associados a uveite 
intermediaria, incluindo edema macular, catarata, pressao intra¬ 
ocular elevada, pupila irregular, aderencia da iris ao cristalino e 
ceratopatia em faixa. 

Diagnostics diferencial 

A uveite intermediaria geralmente e idiopatica, embora haja 
varias etiologias a serem investigadas. Infecqoes por Toxocara 
com granuloma periferico podem estar associadas a uveite in¬ 
termediaria, assim como doenqa intestinal, esclerose multipla e 
sarcoidose. O retinoblastoma e outras neoplasias podem imitar a 
uveite, causando a chamada sindrome mascarada. 

Complicacoes 

Reduqao da visao devido a edema macular, moscas volantes no 
vitreo, catarata e glaucoma. 

► Tratamento 

O esquema de tratamento mais comum para a uveite interme¬ 
diaria inclui injeqoes subtenonianas de corticoide, vitrectomia 


por um cirurgiao de retina e imunossupressao sistemica. O glau¬ 
coma secundario geralmente requer cirurgia para colocaqao de 
tubos de derivaqao. 

Prognostico 

Depende da gravidade da doen^a e das complicates secunda- 
rias associadas, como glaucoma e catarata. 

Madigan WP et al.: A review of pediatric uveitis: Part I. Infectious 
causes and the masquerade syndromes. J Pediatr Ophthalmol 
Strabismus 2008;45(3):140-149 [PMID: 18524191]. 

Madigan WP et al.: A review of pediatric uveitis: Part II. Autoimmune 
diseases and treatment modalities. J Pediatr Ophthalmol Strabis¬ 
mus 2008;45(4):202-219 [PMID: 18705618]. 


MANIFESTACOES OCULARES DA SINDROME 
DA IMUNODEFICIENCIA ADQUIRIDA 

FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 advento da terapia antirretroviral altamente ativa 
(HAART) diminuiu significativamente a incidencia de reu¬ 
nite causada pelo CMV. 

► Infeccoes oculares sao manifestacoes importantes da Aids 
(ver Capitulo 39). 

► Quando a contagem dos linfocitos T CD4 fica abaixo de 
200/pL, as infeccoes oculares oportunistas aumentam nes- 
tes pacientes. 


^ Patogenese 

Os patogenos que comumente causam infecqao ocular incluem 
o CMV e o virus da varicela-zoster. A sindrome da necrose re- 
tiniana aguda (ver seqao anterior sobre Uveite Posterior) e uma 
retinite necrosante grave que normalmente resulta em cegueira 
em pacientes com Aids. Acredita-se que a maioria dos casos seja 
causada pelo virus da varicela-zoster. Outros agentes envolvidos 
sao os do herpes simples tipos 1 e 2. 

Pacientes com contagem de CD4 abaixo de 50/p.L apresentam 
maior risco de retinite por CMV e necessitam de uma avaliaqao 
ocular completa por um oftalmologista. Varias anomalias reti- 
nianas podem aparecer, como manchas em algodao, hemorragia 
retiniana, microaneurismas, perivasculite e reduqao da acuidade 
visual decorrente de maculopatia isquemica. 

A uveite de recuperaqao imune associada a HAART pode re- 
sultar em reduqao da visao e necessitar de tratamento. 

Diagnostico diferencial 

Reduqao da visao devido a uveite de recuperaqao imune, retinite 
por CMV ou sindrome da necrose retiniana. 
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Complicacoes 

Cicatrizes na retina, descolamento da retina e cegueira. 

Tratamento 

£ necessario tratamento com antirretrovirais, mas o prognostico 
e ruim. A retinite por CMV ativa deve ser tratada com antivirais 
intravenosos. O ganciclovir e o tratamento inicial comum; pode 
ser necessario foscarnete se houver resistencia. O ganciclovir 
intravitreo ou implante de ganciclovir juntamente com valgan- 
ciclovir pode ser necessario em casos graves ou em individuos 
intolerantes ao tratamento intravenoso. 

Prognostico 

A retinite viral geralmente tem um prognostico ruim. 

Holland GN: AIDS and ophthalmology: The first quarter century. Am 
J Ophthalmol 2008;145(3)397-408 [PMID: 18282490]. 

Kedhar SR, Jabs DA: Cytomegalovirus retinitis in the era of highly 
active antiretroviral therapy. Herpes 2007;14(3):66-71 [PMID: 
18371289]. 

Thorne JE et al.: Studies of Ocular Complications of AIDS Re¬ 
search Group. Effect of cytomegalovirus retinitis on the risk of 
visual acuity loss among patients with AIDS. Ophthalmology 
2007;114:591 [PMID: 17123624]. 


DISTURBIOS DA CORNEA 


ENEVOAMENTO DA CORNEA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 enevoamento da cornea pode ser causado por anoma- 
lias do desenvolvimento, disturbios metabolicos, trauma 
e infeccao. 


Achados dmicos 

A cornea pode ter uma aparencia branca e enevoada no exame 
com microlanterna. O reflexo vermelho pode estar reduzido ou 
ausente. 

Diagnostico diferencial 

Enevoamento da cornea, lacrimejamento, blefaroespasmo e fo- 
tofobia em um recem-nascido sao sinais de glaucoma congenito 
ate que se prove o contrario. Trauma direto a cornea durante 
um parto com forceps pode resultar em enevoamento da cor¬ 
nea e ambliopia importante. Anomalias sistemicas, como atraso 
no desenvolvimento e insuficiencia hepatica ou renal, sugerem 
disturbios metabolicos, como mucopolissacaridoses, doenqa de 
Wilson e cistinose. Ocorre infiltraqao na cornea em infecqoes 
virais, doemja palpebral por estafilococos, distrofias da cornea e 
ceratite intersticial devido a sifilis congenita. 


Uma avaliaqao completa por um oftalmologista e necessaria e 
deve ser realizada com urgencia quando ha suspeita de glaucoma 
congenito. 

Complicacoes 

Ha probabilidade de perda de visao devido a ambliopia de pri- 
vaqao. 

Tratamento 

Depende da doenqa de base. Talvez seja necessario tratamento 
cirurgico do glaucoma e possivel transplante de cornea. 

Prognostico 

Depende da extensao do comprometimento da cornea, bem 
como da resposta ao tratamento cirurgico. Os transplantes de 
cornea apresentam uma frequencia de rejeiqao muito alta e, con- 
sequentemente, um prognostico ruim. 

CERATITE VIRAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Herpes simples, herpes-zoster e adenovirus podem infectar 
a cornea. 

► Quando o epitelio da cornea e afetado, pode-se observar 
um padrao dendritico ou ameboide na coloracao com fluo- 
resceina. 


Achados clinicos 

Os pacientes geralmente apresentam olho vermelho e dolorido. 
A fotofobia e a reduqao da visao tambem sao queixas comuns. 
Febre, mal-estar e sintomas de infecqao do aparelho respiratorio 
superior podem estar presentes. 

A administraqao de fluoresceina a cornea afetada revela areas 
de coloraqao quando analisada sob luz azul. Tambem e possivel 
perceber reduqao da acuidade visual, fotofobia e conjuntivite. O 
exame com lampada de fenda pode mostrar infiltrados brancos 
sob o epitelio da cornea. 

Diagnostico diferencial 

Abrasao da cornea, ulcera bacteriana da cornea, irite. 

Tratamento 

Antivirais topicos, como trifluridina e vidarabina, sao indicados 
quando a infecqao por herpes simples estiver limitada ao epitelio 
da cornea, embora o tratamento sistemico adicional seja necessa¬ 
rio em recem-nascidos. Corticosteroides topicos podem ser um 
complemento util ao tratamento antiviral quando houver doenqa 
do estroma. O uso de corticosteroides na presenqa de doenqa 
herpetica deve ser receitado apenas por um oftalmologista em 
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razao do risco de piorar a doenqa. Aciclovir oral administrado 
na fase inicial (primeiros 5 dias) pode ser util no tratamento de 
doenqa ocular causada por herpes-zoster. A profilaxia com aci¬ 
clovir e util na prevenqao de ceratite epitelial herpetica recor- 
rente (ver seqao anterior sobre Conjuntivite Viral) e ceratite do 
estroma causada por herpes simples. 

A conjuntivite adenoviral pode progredir para ceratite 1-2 se- 
manas apos seu inlcio. A visao pode hear reduzida. Na maioria 
dos casos, nao e necessario nenhum tratamento, ja que a ceratite 
adenoviral em geral e autolimitada. Entretanto, o adenovirus e 
altamente contagioso e de facil disseminaqao (ver seepao anterior 
sobre Conjuntivite Viral). 

Prognostico 

O comprometimento da cornea por herpes simples pode ser re- 
corrente e levar a cegueira. 

ULCERAS DA CORNEA 


Diagnostico diferencial 

Ceratite viral, abrasao da cornea, corpo estranho penetrante. 

Complicacoes 

Podera haver perda permanente da visao em decorrencia da for- 
maqao de cicatrizes na cornea. Talvez seja necessario um trans- 
plante de cornea. 

► Tratamento 

Encaminhamento imediato a um oftalmologista e necessario 
para cultura e tratamento com antibioticos. 

Prognostico 

Depende do tamanho da ulcera e se ha comprometimento da 
cornea central. 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Talvez haja reducao da visao, dor, congestao dos olhos, in- 
filtrado branco na cornea ou ulcera (Figura 15-22) e hipopio 
(pus na camara anterior). 

► Ulceras bacterianas da cornea em criancas saudaveis que 
nao usam lentes de contato geralmente sao secundarias a 
trauma decorrente de abrasao na cornea ou de corpo es¬ 
tranho penetrante. 


Achados dmicos 

Uma ulcera da cornea aparece como uma mancha branca na 
superficie da cornea que cora com fluorescelna. Sintomas asso- 
ciados incluem dor e reduqao da visao. Os sinais normalmente 
incluem congestao conjuntival, fotofobia, lacrimejamento e se- 
creqao purulenta. 



▲ Figura 15-22 Ulcera da cornea. Observe infiltrado branco 
localizado na cornea inferior. 


DISTURBIOS DO CRISTALINO 


Disturbios do cristalino incluem anomalias na transparency 
ou na posiqao. Opacidade do cristalino (catarata) pode afetar a 
visao, dependendo de sua densidade, tamanho e posiqao. O po¬ 
tential visual tambem e influenciado pela idade de initio e pelo 
sucesso do tratamento da ambliopia. 


CATARATA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► As cataratas em criancas podem ser uni ou bilaterais, apare- 
cer como defeitos isolados ou estar acompanhadas de outras 
doencas oculares ou de doenca sistemica (Figura 15-23). 


Achados ch'nicos 

As queixas de apresentaqao podem incluir leucocoria, ma fixa- 
qao e estrabismo ou nistagmo (ou ambos). A ausencia de reflexo 



▲ Figura 15-23 Catarata causando leucocoria. 
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vermelho no recem-nascido pode sugerir a possibilidade de ca- 
tarata, especialmente se a pupila tiver sido dilatada para exame. 
Isso requer encaminhamento urgente a um oftalmologista. 

Em geral ha indicaqao de investigaqao laboratorial de causas 
infecciosas e metabolicas de catarata congenita. Tal investigaqao 
inclui culturas ou testes sorologicos para toxoplasmose, rubeola, 
CMV, herpes-virus simples e sifilis, bem como de avaliaqao para 
detecqao de erros metabolicos, como ocorrencias com galactose¬ 
mia ou sindrome de Lowe. 

Diagnostico diferencial 

Enevoamento da cornea, tumor intraocular, descolamento da 
retina. 

Complicacoes 

Cataratas em crianqas estao geralmente associadas a ambliopia 
de priva 9 ao grave. 


Achados clmicos 

O exame com lampada de fenda revela mau posicionamento do 
cristalino. A refraqao normalmente revela astigmatismo impor- 
tante. Uma avaliaqao oftalmica completa, bem como uma avalia- 
9 ao genetica e metabolica podem ser necessarias. 

Diagnostico diferencial 

Desvio do cristalino devido a doen 9 a sistemica versus trauma. 

Complicacoes 

O desvio do cristalino pode causar reduqao da visao e ambliopia 
devido a erros de refraqao induzidos. Uma outra preocupaqao 
oftalmologica e o glaucoma com bloqueio pupilar, no qual um 
cristalino malposicionado e instavel interfere no fluxo normal 
do humor aquoso do corpo ciliar (posterior a pupila), onde e 
produzido, ate a malha trabecular (anterior ao piano pupilar). 


Tratamento 

O diagnostico e o tratamento precoces sao necessarios para preve- 
nir a ambliopia de privaqao em crianqas menores de 9 anos, consi- 
derando que elas sao visualmente imaturas. Cataratas visualmente 
importantes devem ser removidas antes da sexta semana de vida 
para prevenir a ambliopia de privaqao. A recuperaqao com lente 
intraocular e comum, especialmente em cataratas removidas apos 
a idade de 2 anos. Todavia, lentes de contato e oculos ainda desem- 
penham um papel importante, assim como a oclusao do olho com 
melhor visao, no tratamento da ambliopia. 


Tratamento 

A lensectomia cirurgica pode ser necessaria se a acuidade visual 
nao melhorar significativamente com o uso de oculos ou de len¬ 
tes de contato. Disturbios metabolicos e/ou geneticos subjacen- 
tes necessitam de uma abordagem multidisciplinar. 

Prognostico 

Depende da gravidade do deslocamento do cristalino e da neces- 
sidade de lensectomia. 


Prognostico 

A acuidade visual depende de quando a catarata foi diagnosti- 
cada e tratada. O glaucoma geralmente esta associado a cataratas 
infantis e pode resultar em prognostico ruim se nao controlado. 


Haider S, Qureshi W, Ali A: Leukocoria in children. J Pediatr Ophthal¬ 
mol Strabismus 2008;45(3):179180 [PMID: 18524199]. 


T DISTURBIOS DA RETINA 


DESLOCAMENTO DO CRISTALINO/DESVIO HEMORRAGIAS RETINIANAS NO RECEM-NASCIDO 

DO CRISTALINO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 deslocamento nao traumatico do cristalino e geralmente 
bilateral. 

► A subluxacao causa erros de refracao importantes, dificeis 
de corrigir. 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Hemorragias retinianas sao comumente observadas em 
recem-nascidos saudaveis. 

► As hemorragias retinianas ocorrem mais frequentemente 
apos um parto natural, mas tambem podem manifestar-se 
apos parto por succao ou cesariana. 


Patogenese 

Doenqas sistemicas, incluindo sindrome de Marfan, homocis- 
tinuria, sindrome de Weill-Marchesani, deficiencia de sulfito 
oxidase, hiperlisinemia, sifilis e sindrome de Ehlers-Danlos, ge¬ 
ralmente estao associadas ao deslocamento do cristalino. 


Achados clmicos 

O exame com dilataqao da retina revela hemorragias uni ou bi- 
laterais, que podem ocorrer em qualquer local da retina. Podem 
manifestar-se como hemorragias em forma de pontos, em forma 
de manchas, sub-retinianas ou pre-retinianas. Tambem podem 
irromper para dentro do vitreo. 
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Diagnostico diferencial 

Ver seqao anterior sobre Traumatismo Craniano por Abuso e 
Traumatismo Nao Acidental. 

► Tratamento 

Recomenda-se observaqao, uma vez que as hemorragias retinia- 
nas do recem-nascido geralmente desaparecem no primeiro mes 
de vida. 

Prognostico 

Excelente. 


RETINOPATIA DA PREMATURIDADE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Lactentes com peso ao nascer menor que 1.500 g ou 
idade gestacional de 32 semanas ou menos necessitam de 
exame da retina por um oftalmologista para deteccao de 
retinopatia da prematuridade. 

► Estudos de analise de custo determinaram que a triagem 
e a fotoablacao a laser da retinopatia da prematuridade 
continuam sendo intervencoes medicas com boa relacao 
custo-beneficio. 

► 0 termo de poh'tica conjunta da AAP, da AAO e da AAPOS 
sobre exames de triagem em lactentes prematures para de¬ 
teccao de retinopatia da prematuridade esta disponivel em 
http://www.pediatrics.Org/cgi/content/full/117/2/572. 


Patogenese 

Bebes prematuros com vascularizaqao incompleta da retina apre- 
sentam risco de desenvolver vascularizaqao retiniana periferica 
anormal, o que pode levar ao descolamento da retina e a cegueira. 
A causa desse disturbio — incluindo o papel do suplemento de 
oxigenio no periodo neonatal — ainda nao esta totalmente es- 
clarecida. Estudos recentes sugerem que o fator de crescimento 
do endotelio vascular pode ter um papel crucial no desenvol- 
vimento da retinopatia da prematuridade, e metodos para sua 
modulaqao estao sendo investigados. Outros fatores de risco que 
predispoem a retinopatia da prematuridade grave sao displasia 
broncopulmonar, hemorragia intraventricular, sepse, apneia e 
bradicardia, alem de mutaqoes do gene da doenqa de Norrie. In- 
dividuos brancos do sexo masculino, lactentes com doenqa de 
zona 1 e lactentes com peso ao nascer e idade gestacional muito 
baixos apresentam maior risco de desenvolver retinopatia da 
prematuridade grave com necessidade de tratamento. 

► Prevencao 

O risco de perda de visao devido a retinopatia da prematuridade 
pode ser reduzido pela triagem oportuna dos bebes prematuros 
por um oftalmologista. 


Quadro 15-3 Estagios da retinopatia da prematuridade 

Estagio 1 

linha ou borda de demarcacao dividindo a retina vascular 
da avascular. 

Estagio II 

Crista. A linha do estagio 1 adquire volume e torna-se 
saliente acima da retina superficial, formando uma crista. 

Estagio III 

Crista com proliferacao fibrovascular extrarretiniana. 

Estagio IV 

Descolamento subtotal da retina. 

Estagio V 

Descolamento total da retina. 


Achados ch'nicos 

O estudo conhecido como CRYOROP (Crioterapia para Retino¬ 
patia da Prematuridade) desenvolveu uma nomenclatura padrao 
para descrever a progressao e a gravidade daRDP (Quadro 15-3). 
Como os vasos sanguineos retinianos emanam do nervo optico e 
nao cobrem totalmente a retina em desenvolvimento ate o final 
da gravidez, o nervo optico e usado como marco central. A zona 
mais imatura da retina, a zona 1, e o circulo imaginario concen- 
trico mais posterior em torno do nervo optico. Logo apos vem a 
zona 2, seguida pela zona 3. A doenqa de zona 1 apresenta, por 
definiqao, maior risco que a doenqa de regioes mais anteriores. 
De forma semelhante, os estagios dos vasos anormais sao nume- 
rados de zero, ou simplesmente vascularizaqao incompleta, ate 
os estagios I a V. 

As recomendaqoes de quando o primeiro exame ocular deve 
ser realizado sao apresentadas no termo de politica conjunta pu- 
blicado por AAP, AAO e AAPOS e se baseiam na idade gesta¬ 
cional ao nascimento (http://www.pediatrics.org/cgi/content/ 
full/117/2/572). A frequencia de exames de acompanhamento de- 
pende dos achados e dos fatores de risco para desenvolvimento da 
doenqa. A maioria dos lactentes e avaliada a cada 1 -2 semanas. A 
RDP geralmente e resolvida quando o lactente atinge 40 semanas 
da idade gestacional estimada. Os exames podem ser interrom- 
pidos quando as retinas estiverem totalmente vascularizadas ou 
quando o lactente tiver 4 semanas de idade gestacional e nunca 
tiver tido doenqa pre-limiar ou algo pior, ou apresentar vasculari- 
zaqao ate a zona 3 e nunca tiver tido doenqa de zona 1 ou 2. 

Complicacoes 

Baixa visao, descolamento da retina. 

Tratamento 

O tratamento cirurgico da RDP e indicado quando ha RDP de 
zona 1 em qualquer estagio e doenqa plus, RDP de zona 1 estagio 
III sem doenqa plus, RDP de zona 2 estagio II ou III e doenqa 
plus. O tratamento da RDP feito em ate 72 h pode reduzir a 
ocorrencia de desfechos visuais desfavoraveis em ate 50%. O tra¬ 
tamento com diodo de laser substituiu a crioterapia em larga 
escala, porque fornece melhor acesso para tratamento da doenqa 
de zona 1, causando menos inflamaqao. No entanto, alguns pa- 
cientes ainda progridem para descolamento da retina, que pode 
ter um prognostico muito ruim para a visao. O tratamento cirur¬ 
gico para o descolamento da retina envolve introflexao escleral 
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ou vitrectomia com preservaqao do cristalino por um oftalmolo- 
gista especializado em cirurgia vitreorretiniana. 

Prognostic 

A maioria dos casos de RDP nao progride para descolamento da 
retina e nao necessita de tratamento. Contudo, a RDP continua 
sendo uma das principals causas de cegueira em crianqas. Aque- 
las com historia de RDP apresentam um risco muito maior de 
desenvolverem estrabismo, ambliopia, miopia e glaucoma que 
crianqas saudaveis. 

Dunbar JA et al.: Cost-utility analysis of screening and laser treat¬ 
ment of retinopathy of prematurity. J AAPOS 2009; 13(2): 186- 
190 [PMID: 19393519], 

Sylvester CL: Retinopathy of prematurity. Semin Ophthalmol 
2008;23(5):318-323 [PMID: 19085434], 

RETINOBLASTOMA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 retinoblastoma e a neoplasia maligna intraocular primaria 
mais comum na infancia, com uma incidencia estimada em 
1:17.000 e 1:34.000 nascimentos vivos (ver Capitulo 29). 

► A maioria dos pacientes o apresenta antes dos 3 anos de 
idade. 


Patogenese 

As formas geneticas do retinoblastoma sao autossomicas do- 
minantes com grande penetraqao. A doen^a pode consistir em 
uma massa solitaria ou tumores multiplos em um ou em ambos 
os olhos. Todos os casos bilaterais e alguns casos unilaterais sao 
causados por muta^oes germinativas; entretanto, a maioria dos 
casos unilaterais e causada por uma mutaijao retiniana somatica. 
Em ambas as situaqoes, a muta<;ao ocorre no gene do retino¬ 
blastoma {Rb) no cromossomo 13ql4. Este e um gene supressor 
de tumor. Uma copia com mutaqao pode ser adquirida de uma 
forma autossomica dominante (mutaijao germinativa). Se ocor- 
rer uma segunda mutaqao espontaneamente em qualquer celula, 
e provavel que haja tumorigenese. Individuos com muta^ao ger¬ 
minativa apresentam risco para o desenvolvimento de tumores, 
e nao de retinoblastoma (tumores pineais, osteossarcoma e ou- 
tros sarcomas de tecidos moles). Deve-se inferir que todas as 
criantpas com retinoblastoma uni ou bilateral tenham a forma 
germinativa, devendo ser acompanhadas de forma expectante 
para a detectpao de outros tumores no olho nao afetado e em lo¬ 
cals extraoculares. Aproximadamente 15% dos pacientes com 
doen 9 a unilateral tem mutatpoes germinativas. 

Achados clmicos 

O sinal inicial mais comum em uma crianqa com retinoblastoma 
previamente nao diagnosticado e a leucocoria (ver Figura 15-1). 


A avaliaqao do reflexo vermelho pupilar e importante, embora um 
reflexo vermelho normal nao exclua o retinoblastoma. O exame 
requer oftalmoscopia indireta com depressao escleral e dilata<;ao 
das pupilas realizadas por um oftalmologista. Outras manifesta 9 oes 
iniciais incluem estrabismo, olho vermelho, glaucoma ou pseudo- 
-hipopio (aspecto de material semelhante a pus na camara anterior). 

Testes geneticos estao disponiveis para pacientes com retino¬ 
blastoma. Uma vez que a mutaqao causal e encontrada em um 
individuo afetado, os membros nao afetados da familia devem 
ser avaliados para determinar seu risco pessoal e reprodutivo. 
Isso evita muitos exames desnecessarios sob anestesia em paren- 
tes jovens de pacientes com retinoblastoma. 

Diagnostico diferencial 

Doen 9 a de Coats, uveite, endoftalmite. 

Complicacoes 

Obito, se nao tratado adequadamente. 

Tratamento 

O objetivo do tratamento e preservar o olho e a maior parte da 
visao possivel. A quimiorreduqao e usada para reduzir o volume 
tumoral inicial. O tratamento local com fotocoagula 9 ao a laser, 
crioterapia, radioterapia em placa ou termoterapia pode preser¬ 
var a visao e poupar a enuclea 9 ao e radia 9 ao do paciente. 

Prognostico 

Geralmente bom, exceto nos paises em desenvolvimento, onde 
as crian 9 as, em geral, sucumbem devido a falta de tratamento. 

Lin P, O’Brien JM: Frontiers in the management of retinoblastoma. 
Am J Ophthalmol 2009;148(2):192-198 [Epub 2009 May 24] 
[PMID: 19477707], 

DESCOLAMENTO DA RETINA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Um descolamento da retina pode manifestar-se como re¬ 
flexo vermelho anormal ou ausente. 

► Criancas maiores podem queixar-se de visao reduzida, lam- 
pejos, moscas volantes ou defeitos do campo de visao. 


Patogenese 

As causas comuns sao trauma e miopia de alto grau. Outras cau¬ 
sas sao RDP, sindrome de Marfan e sindrome de Stickler. 

Achados clmicos 

Os sintomas do descolamento sao moscas volantes, lampejos e 
perda do campo visual; entretanto, as crianqas geralmente nao 
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conseguem avaliar ou verbalizar seus sintomas. Um descolamento 
pode nao ser descoberto ate que a crianqa seja encaminhada apos 
resultado insatisfatorio no teste de visao, ate que o estrabismo se 
sobreponha ou ate que a leucocoria seja observada. 

Diagnostico diferencial 

Tumor intraocular. 

Complicacoes 

Perda de visao, glaucoma, estrabismo. 

► Tratamento 

O tratamento do descolamento da retina e cirurgico. Em crian- 
qas com disturbios que predisponham ao descolamento da retina 
ou com uma historia familiar significativa, exames sob anestesia 
por um oftalmologista, com tratamento profilatico com laser, 
sao geralmente recomendados. 

Prognostico 

Depende da localizaqao e da duraqao do descolamento. 


RETINOPATIA DIABETICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A retinopatia diabetica e uma complicacao vascular espe- 
cifica do diabetes melito. Os pacientes com diabetes tipo 

1 ou dependente de insulina apresentam maior risco de 
desenvolver retinopatia proliferativa grave com conse- 
quente perda de visao do que aqueles com diabetes tipo 

2 ou nao dependente de insulina. 

► A relacao custo-beneficio dos exames de triagem para re¬ 
tinopatia diabetica em criancas requer uma avaliacao mais 
detalhada. 


► Prevencao 

O controle do diabetes e a melhor maneira de prevenir as com¬ 
plicates oculares. 

Achados ch'nicos 

O inicio agudo do diabetes pode ser acompanhado por visao 
turva repentina devido a miopia e a catarata. 

Em crianqas maiores que 9 anos, o encaminhamento a um of¬ 
talmologista para a triagem de retinopatia deve ocorrer 3-5 anos 
apos o inicio do diabetes. Ambas as doenqas podem ser rever- 
siveis com um bom controle glicemico. Crianqas jovens com 
diabetes tipo 1 devem ser acompanhadas para detecqao da sin- 
drome de Wolfram ou DIDMOAD, sindrome na qual o diabetes 


melito ocorre em conjunto com diabetes insipido, atrofia optica 
e surdez. 

Complicacoes 

Perda de visao devido a hemorragia vitrea, edema macular, glau¬ 
coma neovascular, catarata ou descolamento da retina. 

Tratamento 

A retinopatia diabetica proliferativa grave requer fotocoagula- 
qao panretiniana a laser ou cirurgia vitreorretiniana (ou ambas). 
A catarata geralmente requer remoqao cirurgica e colocaqao de 
lente intraocular. As injeqoes intraoculares de esteroides tern 
sido usadas para tratar o edema macular em adultos, mas seu 
papel nao esta bem estabelecido em crianqas. 

Prognostico 

Depende da gravidade da retinopatia e das complicaqoes asso- 
ciadas. 


Huo B et al.: Clinical outcomes and cost-effectiveness of retin¬ 
opathy screening in youth with type 1 diabetes. Diabetes Care 
2007;30:362 [PMID: 17259509], 


DOENCAS DO NERVO OPTICO 


NEUROPATIA OPTICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A funcao do nervo optico e avaliada verificando-se acuidade 
visual, visao colorida, resposta pupilar e campos visuais. 


Achados clinicos 

A funqao deficitaria do nervo optico resulta em visao central 
ou periferica reduzida, visao colorida reduzida, estrabismo e 
nistagmo. Disturbios do nervo optico podem ser resultado de 
malformaqao congenita, malignidade, inflamaqao, infecqao, dis¬ 
turbios metabolicos e trauma. 

O exame da lanterna oscilante e usado para avaliar a funqao 
de cada nervo optico. E realizado por meio da incidencia alter- 
nada de uma luz em frente de cada pupila, para verificar a pre- 
senqa de defeito pupilar aferente ou defeito pupilar de Marcus 
Gunn. Uma resposta anormal no olho afetado e a dilataqao da 
pupila quando a luz e direcionada para dentro desse olho apos 
ser aplicada no outro olho com seu nervo optico saudavel. Isso 
resulta da menor conduqao ao longo do nervo optico do olho 
afetado que, em consequencia, resulta em menor contraqao da 
pupila de ambos os olhos do que ocorre quando a luz e apli¬ 
cada ao olho nao afetado. Hippus — movimentos de dilataqao 
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▲ Figura 15-24 Mielinizacao estendendo-se da parte supe¬ 
rior do nervo optico ate a retina. 

e de contraqao da pupila — pode ser confundido com defeito 
pupilar aferente. 

O nervo optico e avaliado quanto ao tamanho, ao formato, a 
cor e a vascularidade. Eventualmente, ocorre mielinizaqao apos 
a entrada da cabeqa do nervo optico. O nervo optico tem um 
aspecto branco, com borda plumosa (Figura 15-24). A mielini- 
zaqao sobre a retina pode estar associada a miopia e a ambliopia. 
Os defeitos anatomicos do nervo optico incluem defeitos colo- 
bomatosos e depressoes. 

Tratamento 

£ necessario o tratamento da doenqa de base que leva a neuro- 
patia optica. 

Prognostico 

Depende da gravidade da neuropatia optica e da doenqa de base. 

HIPOPLASIA DO NERVO OPTICO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A hipoplasia do nervo optico pode estar associada a ausencia do 
septo pelucido e a disfuncao hipotalamo-hipofisaria, que e co- 
nhecida como displasia septo-optica ou sindrome de Morsier. 

► Criancas com displasia septo-optica e hipocortisolismo 
apresentam risco de morte subita durante doenca febril 
decorrente de disturbio termorregulador e de desidratacao 
resultante de diabetes insipido. 


Patogenese 

A hipoplasia do nervo optico pode ocorrer em lactentes de maes 
diabeticas e tambem tem sido associada ao uso de alcool ou a 
ingestao de quinino ou fenitoina durante a gravidez. Anatomi- 
camente, o nervo optico pode variar entre ausente (aplasia) e 
proximo do tamanho total, com defeito segmentar. 

Achados ch'nicos 

A funrpao visual com hipoplasia do nervo optico varia de leve- 
mente reduzida a ausencia de percepqao luminosa. Se apenas 
um olho for afetado, a crianqa geralmente apresenta estrabismo. 
Se ambos os olhos forem acometidos, o nistagmo e comumente 
o sinal de apresentaqao. A oftalmoscopia e realizada para vi- 
sualizar diretamente os nervos opticos e para determinar a gra¬ 
vidade da hipoplasia. A neuroimagem do cerebro e consulta com 
um endocrinologista sao recomendadas para todos os pacientes 
com hipoplasia do nervo optico bilateral. 

Tratamento 

A ambliopia sensorial e erros de refraqao importantes devem ser 
tratados por um off almologista. Pode ser necessaria a cirurgia do 
estrabismo em alguns pacientes. Anomalias endocrinas devem 
ser tratadas conforme a necessidade. 

Prognostico 

Hipoplasia do nervo optico bilateral grave apresenta um prog¬ 
nostico ruim. 

PAPILEDEMA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 papiledema (edema do nervo optico) esta associado a 
pressao intracraniana elevada devido a qualquer causa 
como tumor, craniossinostose ou infeccao intracraniana. 


Patogenese 

Hidrocefalia e tumores intracranianos sao causas comuns de pa¬ 
piledema. No pseudotumor cerebral (hipertensao intracraniana 
idiopatica), a neuroimagem e normal, mas pode haver papile¬ 
dema, cefaleia e tinido pulsante. O papiledema ocorre pratica- 
mente de forma semelhante em meninos e meninas e, as vezes, 
esta associado a obesidade ou a infecqao do aparelho respirato- 
rio superior. Outras causas associadas sao infecqoes virais, uso 
e interrupqao de corticoterapia, infecqao sinusal, trauma, uso 
de tetraciclina, hormonio de crescimento e trombose do seio 
venoso. No inicio do disturbio, o paciente pode nao perceber 
uma alteraqao na visao, embora o ponto cego possa estar aumen- 
tado. O escurecimento temporario da visao (amaurose fugaz) 
pode ocorrer a medida que o processo se torna mais duradouro. 
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Efeitos adicionais sobre a visao ocorrem quando o papiledema se 
torna cronico e leva a atrofia optica. Os exames complementares 
e o tratamento tem por objetivo encontrar a causa subjacente 
sistemica ou do SNC. 

Achados ch'nicos 

A visualizaqao direta do nervo optico por oftalmoscopia revela 
um disco elevado com margens indistintas, aumento do diame- 
tro do vaso e hiperemia. Hemorragias e exsudatos estao presen- 
tes em casos mais graves. As alteraqoes observadas podem ser 
sutis a marcantes. Alteraqoes na cabeqa do nervo optico sao bila- 
terais e geralmente simetricas. 

Diagnostico diferencial 

Pseudopapiledema, drusas do nervo optico. 

► Tratamento 

O tratamento da hipertensao intracraniana idiopatica pode ser 
farmacologico — por exemplo, usando acetazolamida, um ini- 
bidor da anidrase carbonica ou um corticosteroide. A punqao 
lombar diagnostica tambem pode ser curativa. A fenestraqao da 
bainha do nervo optico e a derivaqao ventriculoperitoneal sao 
intervenqoes cirurgicas utilizadas quando as medidas conserva- 
doras nao sao bem-sucedidas. 

Complicacoes 

Atrofia optica e perda de visao. 

Prognostico 

Depende da etiologia de base, da duraqao e do controle da pres- 
sao intracraniana elevada. 


PAPILITE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A papilite e uma forma de neurite optica observada no 
exame oftalmoscopico como inflamacao da cabeca do 
nervo optico. 

► A neurite optica em pacientes pediatricos pode ser idiopa¬ 
tica ou associada a esclerose multipla, a encefalomielite 
disseminada aguda, a doenca de Devic ou a doenca de ar- 
ranhadura de gato. 


Achados ch'nicos 

A papilite pode ter a mesma aparencia que o papiledema. En- 
tretanto, a papilite pode ser unilateral, e o papiledema e quase 
sempre bilateral. A papilite pode ser diferenciada do papiledema 


por meio de um defeito pupilar aferente (pupila de Marcus 
Gunn), pelo seu maior efeito na reduqao da acuidade visual e da 
visao colorida e pela presenqa de um escotoma central. O papi¬ 
ledema que ainda nao e cronico nao tem um efeito tao marcante 
na visao. Como a pressao intracraniana elevada pode causar pa¬ 
piledema e paralisia do sexto nervo (abducente), o papiledema 
pode ser diferenciado da papilite se houver esotropia e perda 
de abduqao. Contudo, a esotropia tambem pode desenvolver-se 
de forma secundaria em um olho que perdeu a visao devido a 
papilite. No pseudopapiledema (uma variante normal do disco 
optico), o disco tem aspecto elevado, com margens indistintas 
e um padrao vascular normal. O pseudopapiledema, as vezes, 
ocorre em individuos hipermetropes. A neurite retrobulbar — 
inflamaqao de um nervo optico, mas com uma cabeqa de nervo 
de aspecto normal — esta associada a dor e a outros achados 
de papilite. 

Os exames adicionais do paciente com papilite incluem pun- 
qao lombar e analise do liquido cerebrospinal. A infecqao por 
B. henselae pode ser detectada por teste sorologico. A RM e o 
exame de imagem de escolha. Uma RM anormal esta associada a 
um desfecho visual pior. 

Diagnostico diferencial 

Infiltraqao neoplasica do nervo optico. 

Complicacoes 

Reduqao de acuidade visual, visao colorida, visao periferica e 
sensibilidade ao contraste. 

► Tratamento 

O tratamento da doenqa de base e o uso de corticosteroides sis- 
temicos fazem-se necessarios. 

Prognostico 

Depende do processo da doenqa de base. 

ATROFIA OPTICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A atrofia optica e a palidez do nervo optico observada na 
oftalmoscopia. 


Achados ch'nicos 

A atrofia optica e encontrada em crianqas mais frequentemente 
apos comprometimento neurologico durante o periodo perina¬ 
tal. Um exemplo seria um bebe prematuro que desenvolve he- 
morragia intraventricular. Hidrocefalia, glioma do nervo optico, 
craniossinostose, certas doenqas neurologicas e toxinas, como 
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alcool metilico, podem causar atrofia optica, assim como o 
fazem certos erros inatos do metabolismo, papiledema de longa 
duraqao ou papilite. 

O exame direto do nervo optico por meio da oftalmoscopia 
revela uma cabeqa do nervo optico com Colorado creme ou 
branca com possivel depressao. O exame de neuroimagem pode 
ser necessario para delinear anomalias do SNC. 

Complicacoes 

Perda de visao, redu 9 ao da visao periferica e sensibilidade ao 
contraste. 

Tratamento 

Recomenda-se tratamento da doenqa de base. 

Prognostico 

Depende da gravidade da atrofia do nervo optico e dos deficits 
neurologicos associados. 


DOENCAS DA ORBITA 


CELULITE PERIORBITARIA E ORBUARIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A fascia das palpebras junta-se com o septo orbitario fi- 
broso para isolar a orbita das palpebras. 

► 0 septo orbitario ajuda a reduzir o risco de uma infeccao 
palpebral disseminar-se para a orbita. 

► As infeccoes que se desenvolvem anteriormente ao septo 
orbitario sao chamadas de pre-septais. 

► A celulite orbitaria denota infeccao posterior ao septo orbi¬ 
tario e pode causar complicacoes graves, como neuropatia 
optica isquemica aguda ou abscesso cerebral. 


Patogenese 

A celulite pre-septal (periorbitaria) geralmente se desenvolve 
a partir de uma fonte exogena local, como abrasao palpebral, a 
partir de outras infecqoes (hordeolo, dacriocistite ou calazio) 
ou a partir de lesoes infeccionadas de varicela ou de picadas de 
insetos. Os patogenos mais comuns sao o S. aureus e o S. pyoge¬ 
nes cultivados a partir dessas fontes. As infecqoes pre-septais em 
crianqas menores de 3 anos tambem ocorrem em decorrencia de 
bacteriemia, embora isso seja muito menos comum desde que a 
vacinaqao contra o Haemophilus influenzae foi disponibilizada. A 
bacteriemia por S. pneumoniae ainda e uma causa eventual dessa 
infecqao. Crianqas com celulite periorbitaria a partir de suspeita 
de bacteriemia devem ser examinadas para detecqao de focos adi- 
cionais de infecqao. 


A celulite orbitaria quase sempre se desenvolve a partir de in- 
fecqao sinusal contigua, porque as paredes dos tres seios parana- 
sais compoem porqoes das paredes orbitarias, e a infecqao pode 
ultrapassar essas paredes ou disseminar-se via sistema venoso 
fortemente anastomotico. O conteudo orbitario pode apresentar 
fleimao (celulite orbitaria) ou pode haver aparecimento de pus 
franco na orbita (abscesso orbitario). Os agentes patogenicos sao 
aqueles da sinusite aguda ou cronica — flora respiratoria e anae- 
robios. O S. aureus tambem esta geralmente envolvido. 

A frequencia de celulite orbitaria e pre-septal por S. aureus 
resistente a meticilina aumentou nos ultimos anos. 

Achados clmicos 

Crianqas com celulite pre-septal geralmente apresentam palpe¬ 
bras eritematosas e edemaciadas, dor e febre baixa. A visao, os 
movimentos oculares e o olho em si sao normals. A reduqao da 
visao, a restriqao dos movimentos oculares e o defeito papilar 
aferente sugerem celulite orbitaria. 

A celulite orbitaria manifesta-se como sinais de doenqa pe¬ 
riorbitaria, bem como proptose (olho saliente), restriqao dos 
movimentos oculares e dor na movimentaqao dos olhos. A febre 
geralmente e alta. E necessaria TC ou RM para estabelecer a ex- 
tensao da infecqao na orbita e seios paranasais. 

Diagnostico diferencial 

Neoplasia primaria ou metastatica da orbita, pseudotumor da 
orbita (inflamaqao orbitaria idiopatica), corpo estranho na or¬ 
bita com infecqao secundaria. 

Complicacoes 

A celulite pre-septal pode progredir para celulite orbitaria. A 
celulite orbitaria pode resultar em perda permanente da visao 
devido a neuropatia optica compressiva. A proptose pode causar 
exposiqao da cornea, ressecamento e formaqao de cicatrizes. A 
celulite orbitaria grave pode levar a trombose do seio cavernoso, 
a disseminaqao intracraniana e ao obito. 

Tratamento 

O tratamento para a infecqao por celulite pre-septal e orbitaria 
e feito com antibioticos sistemicos. O tratamento de infecqoes 
orbitarias pode necessitar de drenagem cirurgica do abs¬ 
cesso subperiosteal, alem do uso de antibioticos intravenosos. 
A drenagem dos seios paranasais infectados geralmente faz 
parte do tratamento. 

Prognostico 

A maioria dos pacientes tem um bom desfecho com tratamento 
imediato. 

Goldstein SM, Shelsta HN: Community-acquired methicillin-re- 

sistant Staphylococcus aureus periorbital cellulitis: A problem 

here to stay. Ophthal Plast Reconstr Surg 2009;25(1): 77 [PMID: 

19273945]. 
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ANOMALIAS CRANIOFACIAIS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► As anomalias faciais podem afetar a orbita e o sistema 
visual. 

► As anomalias craniofaciais ocorrem em craniossinostoses e 
slndromes, como de Treacher Collins e de Pierre Robin. 

► A sindrome alcoolica fetal esta associada a alteracoes se- 
melhantes nos anexos oculares. 


Achados ch'nicos 

Anomalias oculares associadas a doenqa craniofacial que afeta as 
orbitas incluem comprometimento visual, proptose, exposirpao 
da cornea, hipertelorismo (orbitas com grande espaqamento), 
estrabismo, ambliopia, coloboma palpebral, papiledema, erros 
de refraqao e atrofia optica. 

► Tratamento 

Anomalias orbitarias e oculares associadas a anomalias cranio¬ 
faciais geralmente requerem uma abordagem multidisciplinar. 
O tratamento pode incluir cirurgia orbitaria e do estrabismo. Os 
oftalmologistas tambem tratam ambliopia, erros de refraqao e 
exposiqao da cornea, quando presentes. 


Baranello G et al.: Visual function in nonsyndromic craniosynosto- 
sis: Past, present, and future. Childs Nerv Syst 2007;23(12):1461- 
1465 [Epub 2007 Aug 15] [PMID: 17701186], 


TUMORES DA ORBITA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Tanto lesoes benignas como malignas ocorrem em orbitas 
de criancas. 

► 0 tumor benigno mais comum e o hemangioma capilar 
(Figura 15-25). 

► 0 tumor maligno primario mais comum da orbita e o rab- 
domiossarcoma. 


Achados ch'nicos 

Hemangiomas capilares podem estar localizados superficial- 
mente nas palpebras ou profundamente na orbita e podem cau- 
sar ptose, erros de refraqao e ambliopia. Lesoes mais profundas 
podem causar proptose. Os hemangiomas capilares em lactentes 



▲ Figura 15-25 Hemangioma palpebral superior direito cau- 
sando ptose. 


inicialmente aumentam de tamanho antes de involuir em torno 
dos 2-4 anos. 

Cistos dermoides orbitarios variam de tamanho e geralmente 
sao encontrados no lado temporal da fronte e da borda orbitaria, 
ou na regiao supranasal. Essas lesoes sao firmes, bem encapsula- 
das e moveis. A ruptura do cisto causa uma reaqao inflamatoria 
grave. 

O linfangioma que afeta a orbita e geralmente pouco encap- 
sulado, aumenta de tamanho na infecqao respiratoria superior 
e e suscetivel a hemorragia. Outros tumores benignos da orbita 
sao pseudotumor orbitario, neurofibroma, teratoma e tumores 
nos ossos, no tecido conectivo e no tecido neural. 

O rabdomiossarcoma orbitario (ver Capitulo 29) cresce rapi- 
damente e desloca o globo ocular. A media de idade na apresen- 
taqao e de 6-7 anos. Em geral, o tumor e inicialmente confundido 
com edema orbitario devido a trauma insignificante. 

Tambem ocorrem tumores com metastase para a orbita; o 
neuroblastoma e o mais comum. O paciente pode apresentar 
proptose, equimose orbitaria (olhos de guaxinim), sindrome de 
Horner ou opsoclonia (movimentos oculares rapidos). Sarcoma 
de Ewing, leucemia, linfoma de Burkitt e o grupo de doen 9 as 
denominado histiocitose X podem acometer a orbita. 

Exame de visao, de movimentos oculares, das palpebras e 
das orbitas geralmente mostra ambliopia, mau posicionamento 
das palpebras, estrabismo e proptose. O uso de TC ou RM e ne- 
cessario para delinear a localizaqao e o tamanho dos tumores 
orbitais. 

Diagnostico diferencial 

Pseudotumor orbital (inflama^ao idiopatica da orbita), celulite 
orbitaria. 

Tratamento 

O tratamento de hemangiomas capilares inclui observa^o e 
corticosteroides intralesionais ou sistemicos. O tratamento e in- 
dicado se a lesao e grande o suficiente para causar ambliopia. As- 
tigmatismo induzido ou ambliopia (ou ambos) sao tratados com 
oculos e oclusores, respectivamente. O tratamento de dermoides 
orbitais e por meio de excisao. 

O rabdomiossarcoma e tratado com radiaqao e quimioterapia 
apos o diagnostico ser confirmado pela biopsia. Com um diag¬ 
nostico rapido e um tratamento adequado, a taxa de sobrevida 
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de pacientes com rabdomiossarcoma da orbita confinado a esta 
e proxima de 90%. 

O tratamento de doenqa metastatica requer manejo por um 
oncologista e pode incluir quimioterapia e radioterapia. 

Prognostics 

Depende da doen^a de base. 

Chung EM et al.: From the archives of the AFIP: Pediatric orbit tu¬ 
mors and tumor like lesions: Neuroepithelial lesions of the ocu¬ 
lar globe and optic nerve. Radiographics 2007;27:1159 [PMID: 
17620473]. 

Chung EM et al.: From the archives of the AFIP: Pediatric orbit tu¬ 
mors and tumorlike lesions: Nonosseous lesions of the extraocular 
orbit. Radiographics 2007;27(6):1777-1799 [PMID: 18025517]. 
Chung EM et al.: From the archives of the AFIP: Pediatric orbit tu¬ 
mors and tumorlike lesions: Osseous lesions of the orbit. Radio¬ 
graphics 2008;28(4):1193-1214 [PMID: 18635637]. 


NISTAGMO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Nistagmo e uma oscilacao ritmica ou rapida dos olhos. 
Pode ser uni ou bilateral, mais acentuado em um olho ou 
dependente do olhar. 


Geralmente, e necessario um eletrorretinograma para ex- 
cluir patologias retinianas como causa. Alguns tipos de nis¬ 
tagmo, normalmente nistagmo motor, podem ser tratados, 
geralmente com cirurgia; com menor frequencia, os prismas 
sao uteis. Spasmus nutans , no qual ha um nistagmo rapido, 
tremeluzente e descordenado na torqao da face e do pescoqo, 
geralmente melhora com o tempo. Glioma do hipotalamo pode 
imitar o spasmus nutans. Exames de neuroimagem podem ser 
necessarios para determinar se a causa do nistagmo e uma 
doenqa do SNC. 

Diagnostico diferencial 

Opsoclonia. 

Tratamento 

O objetivo e tratar a doenqa ocular ou de SNC de base. Um 
oft almologista pode otimizar a visao corrigindo erros de refraqao 
importantes e estrabismo. O alcance da visao varia, dependendo 
da causa do nistagmo. Alguns pacientes podem beneficiar-se da 
cirurgia do musculo extraocular. 

Prognostic!) 

A maioria dos individuos afetados tem visao subnormal. 


AMBLIOPIA 


Patogenese 

O nistagmo pode estar associado a esotropia ou pode ocorrer em 
lesoes oculares que causam ambliopia de privaqao (p. ex., cata- 
rata e ptose palpebral) ou disturbios nos quais as vias opticas sao 
hipoplasicas, as vezes chamados de “nistagmo sensorial”. O nis¬ 
tagmo e observado na hipoplasia do nervo optico, na hipoplasia 
macular, na aniridia e no albinismo. O nistagmo tambem pode 
ocorrer em estruturas oculares normals e no desenvolvimento 
aparentemente normal do SNC, as vezes chamado de “nistagmo 
motor”. No ultimo caso, o nistagmo pode ser bloqueado em cer- 
tas posiqoes do olhar, causando uma torqao da face ou do pes- 
coqo. O nistagmo latente ocorre quando um olho e ocluido. Esse 
tipo de nistagmo ocorre em pacientes com esotropia congenita. 
Pode haver ambliopia associada. 

A maioria dos nistagmos que ocorrem na infancia e de ori- 
gem ocular, mas doenqa do SNC e, menos frequentemente, 
doenqa da orelha interna sao outras causas. Quando o nistagmo 
e adquirido, e provavel que a causa advenha do SNC. Os pacien¬ 
tes devem ser encaminhados a um oftalmologista quando for 
observado um nistagmo. 

Achados ch'nicos 

A avaliaqao do nistagmo inicia com o oftalmologista pediatrico. 
Deve-se realizar uma avaliacpao cuidadosa de defeitos de transi- 
luminaqao da iris causados por albinismo. 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A ambliopia e uma reducao uni ou bilateral da visao devido 
ao estrabismo, a erros de refracao e/ou a privacao visual. 

► A ambliopia pode ocorrer apenas durante o periodo critico 
do desenvolvimento visual na primeira decada de vida, 
quando o sistema nervoso visual e plastico. 

► Aproximadamente 3% da populacao e ambliope. 


Patogenese 

A ambliopia e classificada de acordo com sua causa. A am¬ 
bliopia estrabica pode ocorrer no olho nao dominante de uma 
crianqa com estrabismo. A ambliopia refracional pode ocorrer 
em ambos os olhos se erros de refraqao importantes nao forem 
tratados (ambliopia ametrope ou refracional). Outro tipo de 
ambliopia refracional pode ocorrer no olho com pior erro de 
refraqao quando ha desigualdade entre os olhos (ambliopia ani- 
sometrope). A ambliopia de privaqao ocorre quando cataratas 
densas ou ptose completa evitam a formaqao de uma imagem 
retiniana nitida. 

Dos tres tipos de ambliopia, a ambliopia de privaqao resulta 
na pior visao. 
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Prevencao 

Avaliaijao da visao e encaminhamento a um oftalmologista em 
caso de suspeita de ambliopia. 

Achados ch'nicos 

A avalia^ao para detec^ao de ambliopia deve ser parte integrante 
dos testes nas consultas de puericultura. A melhor tecnica de 
triagem da ambliopia e a obten^ao da acuidade visual de cada 
olho. Em criarujas pre-verbais incapazes de responder a avalia- 
9 ao da acuidade visual, deve-se pesquisar fatores ambliogenicos 
como estrabismo, opacidades nos meios transparentes, reflexos 
de Bruckner desiguais (reflexos vermelhos pupilares) e historia 
familiar sugestiva de estrabismo, ambliopia ou doen^a ocular na 
infancia (ver se 9 ao anterior sobre Exame Ocular). 

Tratamento 

Quanto mais cedo for iniciado o tratamento, melhor sera a 
chance de melhorar a acuidade visual. O tratamento geralmente 
e interrompido apos os 9 anos de idade. Fatores ambliogenicos, 
como erros de refra 9 ao, sao pesquisados. Em razao da enorme 
sensibilidade do sistema nervoso visual nos lactentes, cataratas 
congenitas e opacidades nos meios transparentes devem ser 
diagnosticadas e tratadas nas primeiras semanas de vida. A recu- 
pera 9 ao visual e o tratamento da ambliopia devem ser iniciados 
para estimular o desenvolvimento visual. 

Apos a exclusao de fatores ambliogenicos, o tratamento con- 
siste em ocluir o olho saudavel, o que faz com que o sistema ner¬ 
voso visual processe estimulos do olho ambliope, permitindo, 
entao, o desenvolvimento da visao util. Outras modalidades de 
tratamento incluem penaliza 9 ao (borramento) do olho saudavel 
com gotas cicloplegicas (atropina), lentes e filtros. 

Prognostics 

Depende da adesao ao tratamento, mas geralmente e bom. 

Powell C, Hatt SR: Vision screening for amblyopia in childhood. 

Cochrane Database Syst Rev 2009; 8(3):CD002020 [PMID: 

19588363], 


ESTRABISMO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Estrabismo e o mau alinhamento dos olhos. 

► Sua prevalence na infancia e de aproximadamente 2-3%. 

► 0 estrabismo e classificado pela direcao do desvio (esotro¬ 
pia, exotropia, hipertropia, hipotropia) e por sua frequence 
(constante ou intermitente). 

► 0 estrabismo pode causar ou ser causado por ambliopia. 


Esotropia (vesguice) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A pseudoesotropia pode resultar de pregas epicanticas sa- 
lientes que conferem um aspecto de vesguice aos olhos 
quando, na realidade, os olhos estao alinhados. 

► A esotropia e o desvio dos olhos em direcao ao nariz e 
pode afetar um ou ambos os olhos. 


► Patogenese 

A esotropia congenita (esotropia infantil) aparece no primeiro 
ano de vida em lactentes higidos. O desvio e grande e evidente. 
A esotropia que aparece no primeiro ano tambem ocorre em 
bebes prematuros ou em crian 9 as com historia perinatal com- 
plicada associada a problemas no SNC, como hemorragia intra- 
craniana e leucomalacia periventricular. O tipo mais frequente 
de esotropia adquirida e o tipo acomodativo (Figura 15-26). O 
initio ocorre geralmente entre as idades de 2 e 5 anos. O des¬ 
vio e variavel quanto a magnitude e a constancia e e comumente 
acompanhado de ambliopia. Um tipo de esotropia acomodativa 
esta associado a alta refra 9 ao hipermetropica. Em outro tipo, o 
desvio e mais acentuado na visao para perto do que na visao para 
longe. Esse tipo de desvio normalmente esta associado a erros de 
refra 9 ao inferiores. 

A esotropia esta associada a certas sindromes. Na sindrome 
de Mobius (diplegia facial congenita), a paralisia do 6- nervo 
causadora da esotropia esta associada a paralisias dos 7- e 12 2 
nervos cranianos e a deformidades nos membros. A sindrome 
de Duane pode afetar os musculos retos medial e lateral (ou 
ambos). Pode ser um defeito isolado ou estar associada a varios 
defeitos sistemicos (p. ex., sindrome de Goldenhar). A sindrome 
de Duane em geral e diagnosticada erroneamente como para¬ 
lisia do 6 a nervo (abducente). O olho esquerdo e afetado mais 
frequentemente que o olho direito, mas ambos os olhos podem 
ser acometidos. As meninas em geral sao mais suscetiveis que os 
meninos. Cria^as com causas de esotropia pareticas unilaterais 
ou restritivas podem desenvolver to^oes da face em dire 9 &o ao 
olho afetado, a fim de manter a binocularidade. 

Apos os 5 anos de idade, qualquer esotropia de initio recente 
deve levantar suspeita de doen 9 a do SNC. Massas infratentoriais, 
hidrocefalia, doen 9 as desmielinizantes e hipertensao intracra- 
niana idiopatica sao causas de paralisia do nervo abducente, que 
se manifesta como esotropia, paralisia ou paresia do musculo 
reto lateral e tor 9 ao da face. A tor 9 ao da face e uma tentativa de 
manter a binocularidade distante do campo de a 9 ao do musculo 
paretico. Papiledema e encontrado com frequencia, mas nao in- 
variavelmente, na pressao intracraniana elevada. 

Alem da vulnerabilidade do nervo abducente a elevada pres¬ 
sao intracraniana, ele e suscetivel a infec 9 ao e a inflama 9 ao. Otite 
media e sindrome de Gradenigo (doen 9 a inflamatoria do osso 
petroso) podem causar paralisia do 6 2 nervo. Com menor fre¬ 
quencia, enxaqueca e diabetes melito devem ser considerados 
em crian 9 as com paralisia do 6 s nervo. 
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▲ Figura 15-26 Esotropia acomodativa. A: Sem oculos, eso- 
tropico. B: Com oculos, bem alinhado para longe. C: Alinhado 
para perto com correcao bifocal. 


Achados clmicos 

A observaqao do reflexo de uma minilanterna na cornea, o re¬ 
flexo luminoso da cornea, e um meio preciso de determinar se os 
olhos estao alinhados. Na presenqa de estrabismo, o reflexo lu¬ 
minoso da cornea nao estara centralizado em ambos os olhos. A 
observaqao dos movimentos oculares pode revelar restriqao dos 
movimentos em certas posiqoes do olhar. O teste de cobertura 
alternado enquanto a crianqa fixa os olhos em um alvo proximo 
e/ou distante revela os movimentos de refixaqao se os olhos apre- 
sentarem esotropia. 

Complicacoes 

Ambliopia e acuidade estereoscopica/percepqao de profundi- 
dade insuficientes. 

Tratamento 

A avaliaqao da esotropia requer exame por um oftalmologista. A 
motilidade, a refraqao cicloplegica e o exame fundoscopico com 


dilataqao sao necessarios para determinar a etiologia da esotro¬ 
pia. Algumas crianqas necessitam de exames de imagem e de 
consulta com um neurologista. 

A cirurgia e o tratamento de escolha para a esotropia con¬ 
genita. Ha controversia quanto a idade da crianqa na realizaqao 
da cirurgia para que ela obtenha um otimo resultado de bino- 
cularidade. A faixa etaria compreende desde bebes menores de 
6 meses ate crianqas de 2 anos. 

O tratamento da esotropia acomodativa inclui oculos com ou 
sem lentes bifocais, tratamento da ambliopia e, em alguns casos, 
cirurgia. 

No caso de doenqa neurologica subjacente, o paciente devera 
ser encaminhado aos especialistas adequados para tratamento 
adicional. 

Prognostico 

Geralmente bom. 


Exotropia (estrabismo divergente) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Exotropia e um tipo de estrabismo no qual os olhos sao 
divergentes, isto e, desviados para fora (Figura 15-27). 

► A exotropia pode ser intermitente ou constante e acomete 
um ou ambos os olhos. 


Achados clinicos 

O desvio frequentemente inicia de forma intermitente e ocorre 
apos os 2 anos de idade. A exotropia congenita (infantil) e ex- 
tremamente rara em lactentes saudaveis. A exotropia de inicio 
precoce pode ocorrer em lactentes e crianqas com problemas 
neurologicos graves. 

A avaliaqao do reflexo luminoso da cornea revela descentra- 
lizaqao nasal do reflexo da minilanterna no olho com desvio. 
Todas as crianqas com exotropia congenita constante necessitam 
de exames de neuroimagem do SNC. Encaminhamento a um 
oftalmologista e recomendado. 

Complicacoes 

Ambliopia e acuidade estereoscopica/percepqao de profundi- 
dade insuficientes. 

Tratamento 

O tratamento da exotropia consiste em cirurgia, exercicios or- 
topticos, oclusao e eventualmente oculos. 

Prognostico 

Geralmente bom. 
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▲ Figura 15-27 Exotropia. A: Fixacao com olho esquerdo. 
B: Fixacao com olho direito. 


Donahue SP: Clinical practice. Pediatric strabismus. N Engl J Med 
2007;356:1040 [PMID: 17347457]. 


REDUCAO DA VISAO SEM CAUSA APARENTE 
EM LACTENTES E CRIANCAS 

FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Alguns lactentes com atraso no desenvolvimento visual 
durante os primeiros meses de vida e que sao neurologica- 
mente normais atingirao urn ni'vel adequado de maturacao 
visual. 


Patogenese 

Causas ocultas de baixa visao e de cegueira em crianqas podem 
ser resultado de distrofias retinianas hereditarias, como amau- 
rose congenita de Leber e anomalias do nervo optico, que in- 
cluem hipoplasia do nervo optico e atrofia. 

O comprometimento visual cerebral, tambem conhecido 
como cegueira cortical, manifesta-se como atenqao visual redu- 
zida de grau variavel. O acometimento visual cerebral pode ser 
congenito ou adquirido. As causas sao lesoes nas vias opticas e 
nos centros visuais corticais superiores. Asfixia, traumatismo, 
hemorragia intracraniana e leucomalacia periventricular sao 
algumas das causas do acometimento visual cortical. 


Achados di'nicos 

Os lactentes afetados apresentam contato visual pobre, incapaci- 
dade de fixaqao do olhar e de acompanhamento de um alvo visual 
e nenhuma resposta a ameaqas visuais. Movimentos oculares mul- 
tivagos ou errantes e nistagmo sao comuns. Nota-se que alguns 
lactentes com baixa visao costumam enfiar o dedo no olho. 

Recomenda-se encaminhamento a um oftalmologista para 
determinar a etiologia da baixa visao. Testes diagnosticos, como 
eletrorretinograma e potencial visual evocado, podem ser ne- 
cessarios. Estudos de imagem do cerebro, avaliaqao genetica e 
consulta com um neurologista podem ser uteis. 

Diagnostico diferencial 

Atraso na maturaqao visual, perda de visao devido a uma doenqa 
ocular versus neurologica. 

► Tratamento 

Dispositivos para baixa visao estimulam a visao remanescente. 
Esses dispositivos incluem lentes de aumento para longe e para 
perto, circuito fechado de televisao e materials de leitura com 
letras de tamanho maior. Especialistas na recuperaqao da visao e 
grupos de apoio podem ajudar a ensinar a crianqa afetada e sua 
familia a usar melhor esses dispositivos. Ensaios clinicos sobre o 
tratamento da amaurose congenita de Leber com terapia genica 
estao em desenvolvimento. 

Prognostico 

Geralmente ruim para a visao. 

Cai X, Conley SM, Naash MI: RPE65: Role in the visual cycle, 
human retinal disease, and gene therapy. Ophthalmic Genet 
2009;30(2):57-62 [PMID: 19373675]. 

Smith AJ, Bainbridge JW, Ali RR: Prospects for retinal gene replace¬ 
ment therapy. Trends Genet 2009;25(4):156-165 [Epub 2009 Mar 
18] [PMID: 19303164]. 


PROBLEMAS DE APRENDIZAGEM E DISLEXIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Problemas de aprendizagem e dislexia resultam em baixo 
desempenho na compreensao e producao escritas. 

► As criancas geralmente apresentam queixas vagas de can- 
saco visual, dor de cabeca e dificuldade de leitura. 


Achados di'nicos 

A avaliaqao de crianqas com problemas de aprendizagem e disle¬ 
xia deve incluir exame oftalmologico para identificar quaisquer 
disturbios oculares que possam causar ou contribuir para o baixo 
desempenho escolar. A maioria das crianqas com problemas de 
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aprendizagem nao apresenta problemas aparentes no exame of- 
talmologico. 

Tratamento 

Recomenda-se uma abordagem multidisciplinar, conforme su- 
gerido pelas AAP, AAPOS e AAO, para a avaliaqao de crianqas 
com problemas de aprendizagem. Embora existam muitos trata- 
mentos direcionados para “treinar os olhos”, o respaldo cientlfico 
de tais abordagens e pequeno. 

Prognostic 

Geralmente bom. 


American Academy of Pediatrics, Section on Ophthalmology, 
Council on Children with Disabilities; American Academy of 
Ophthalmology; American Association for Pediatric Ophthal¬ 
mology and Strabismus; American Association of Certified 
Orthoptists: Joint statement — learning disabilities, dyslexia, 
and vision. Pediatrics 2009;124(2):837-844 [Epub 2009 Jul 27] 
[PMID: 19651597]. 

Recursos on-line 

American Academy of Ophthalmology: www.aao.org 
American Association of Pediatric Ophthalmology and Strabismus: 
www.aapos.org 
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QUESTOES EM SAUDE BUCAL PEDIATRICA 
Conceito de lar dentario 

De maneira analoga ao conceito de “lar medico” estabelecido 
pela American Academy of Pediatrics (AAP), a American Aca¬ 
demy of Pediatric Dentistry (AAPD) promoveu o conceito de 
“lar dentario”. O lar dentario e estabelecido ao encaminhar, ide- 
almente, uma crianqa ao cirurgiao-dentista especialista (odonto- 
pediatra) para avaliaqao da saude bucal 6 meses apos a irrup^ao 
do primeiro dente ou aos 12 meses de idade, aproximadamente. 
O principal objetivo do lar dentario e estimular o cuidado com 
bons habitos de saude bucal que permitam a crianqa crescer livre 
de doen^as dentarias. Em parceria com os cuidadores, o odonto- 
pediatra desenvolve um programa de prevenqao em saude bucal, 
abrangente e personalizado, com base na avaliaqao do risco. O 
odontopediatra fornece instru^ao sobre tecnicas de higiene bucal 
apropriadas a idade e sobre uma dieta nao prejudicial aos dentes. 
Outras funqoes do lar dentario envolvem a orientaqao anteci- 
pada sobre crescimento e desenvolvimento, rotinas abrangentes 
e cuidado odontologico emergencial e encaminhamento para 
outros especialistas das areas odontologicas quando necessario. 
O lar dentario apresenta o beneficio de promover a continuidade 
do cuidado em um ambiente centrado na familia e apropriado a 
cultura, estando associado a um menor numero de consultas de 
urgencia e ao reduzido custo dos tratamentos. A crianqa apre¬ 
senta menor probabilidade de desenvolver ansiedade ou medo 
do cirurgiao-dentista quando uma consulta nao tao agradavel e 
precedida por varias experiences positivas. 

Hale KJ: Oral health risk assessment timing and establishment of 
the dental home. Pediatrics 2003 May;lll(5 Pt 1):1113—1116 
[PMID:12728101], 

Fatores perinatais e saude bucal 

O atraso no desenvolvimento dentario e caracteristico de bebes 
prematuros, sendo tambem observado em bebes que apresentam 
retardo do desenvolvimento geral. A exposiqao pos-natal a fu- 
ma^a de cigarro no ambiente aumenta a suscetibilidade a caries na 


infancia, em uma associaqao independente da idade, da renda fa¬ 
miliar, da localizaqao geografica e da frequencia de visitas ao cirur¬ 
giao-dentista. £ importante advertir as gestantes sobre esse risco. 
O risco de anormalidades bucais e maior em bebes prematuros ou 
nascidos com baixo peso do que nos bebes nascidos a termo. Essas 
anormalidades incluem palato estreito causado por laringoscopia 
traumatica ou intubaqao endotraqueal prolongada, hipoplasia do 
esmalte da dentiqao decidua e dilaceraqao da coroa dos incisivos 
superiores permanentes. O papel das placas de proteqao do palato 
na formaqao de sulcos nele ainda nao esta claro. 

As mulheres podem nao ter conscience das consequencias de 
sua higiene bucal deficiente sobre a saude bucal de seus filhos. A 
transmissao vertical das bacterias cariogenicas de mae para filho 
pelo ato de lamber a chupeta ou compartilhar utensilios de ali- 
mentaijao esta bem documentada. A colonizaqao do bebe pelos 
estreptococos Mutans (SM) e mais provavel quando os niveis 
salivares maternos de SM sao elevados. A higiene bucal da mae, 
o habito de “beliscar” e a condiqao socioeconomica sao fatores 
que influenciam a colonizaqao do bebe por SM. A orientaqao an- 
tecipada e o tratamento odontologico da gestante podem reduzir 
significativamente o risco de a crian^a adquirir SM. O aconse- 
lhamento odontologico pre-natal deve incluir informaqoes sobre 
a importancia de visitas regulares ao cirurgiao-dentista e sobre o 
papel do fluor na saude bucal materna e infantil, aconselhamento 
sobre a dieta materna apropriada e conselhos sobre a reduijao 
da colonizaqao por SM. Os niveis maternos de SM e o risco de 
transmissao para os bebes podem ser reduzidos por meio do uso, 
pela mae, de digluconato de clorexidina 0,12%, duas vezes ao dia, 
durante duas semanas, seguido da mastigaijao de goma de mas- 
car com xilitol 100% durante 5 minutos, 3-5 vezes ao dia, (dose 
total de xilitol de 6-10 g/dia). 

American Academy of Pediatric Dentistry: Guideline on perinatal 
oral health care. Pediatr Dent 2008;30(Suppl 7). 

Saude bucal do recem-nascido 

O cuidado bucal do bebe e a fundaqao sobre a qual a odontolo¬ 
gia preventiva se constroi. Idealmente, o cuidado com a saude 
bucal do bebe se inicia antes do desenvolvimento de caries, de 
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modo que medidas preventivas podem ser implementadas. Os 
principals objetivos de um programa de saude bucal para o bebe 
sao: (1) estabelecer com os pais os objetivos de saude bucal, (2) 
informar os pais sobre seu papel na busca por esses objetivos, (3) 
motivar os pais a aprender e praticar o correto cuidado denta- 
rio preventivo e (4) iniciar um relacionamento de saude bucal a 
longo prazo com os pais. Esses objetivos podem ser alcanqados 
pelo exame bucal da criampa, pela avalia^ao do risco de doen- 
<pas bucais, pela orientaqao antecipada aos pais e pela supervisao 
periodica da saude bucal. Essa abordagem faz com que o cui¬ 
dado odontologico se estenda alem do monitoramento dentario, 
buscando a promoqao real de saude. Como os pediatras fazem 
contato com as novas maes antes dos cirurgioes-dentistas, e es¬ 
sential que estejam cientes da fisiopatologia infecciosa e dos fa- 
tores de risco para caries da primeira infancia (CPI). 

Os pediatras devem incorporar a saude bucal em sua orien- 
taqao antecipada, fornecendo informaqoes sobre saude bucal em 
seus consultorios e encaminhando as crianqas com necessida- 
des odontologicas especiais a um odontopediatra a partir dos 
6 meses. O encaminhamento dos bebes saudaveis, a fim de esta¬ 
belecer o lar dentario, deve ocorrer ate 6 meses apos a irrupqao 
do primeiro dente ou ate os 12 meses de idade (o que acontecer 
primeiro). 

American Academy of Pediatric Dentistry: Guideline on infant oral health 
care. Pediatr Dent 2008;30(Suppl 7):90-93 [PMID: 19216404], 

Avaliacao do risco em saude bucal 

Aos 6 meses de idade, toda crianqa deve passar por uma ava- 
liaqao acerca do risco em saude bucal, sendo realizada pelo 
profissional de saude da area pediatrica. O Instrumento de 
Avaliaqao do Risco de Caries (CAT, sigla em ingles) desenvol- 
vido pela AAPD e um importante componente para a posterior 
tomada de decisao clinica. O tratamento da carie por meio da 
avaliaqao do risco (CAMBRA, sigla em ingles) e outro proto- 
colo desenvolvido para a avaliaqao abrangente da crian^a e de 
sua familia e integra os muitos fatores que contribuem para 
o desenvolvimento da Carie da Primeira Infancia (CPI) em 
uma estrategia pratica e individualizada de controle da carie. 
Embora o melhor indicio de futuras caries seja a incidencia 
de caries previas, esse achado nao constitui uma ferramenta 
preventiva pratica. Fatores de risco adicionais compreendem o 
nivel de educaqao dos pais, o status socioeconomico e a idade 
de colonizaqao por SM e lactobacilos. Quanto mais cedo ocorre 
a colonizaqao, maior o risco de carie grave. Indicadores que 
colocam um paciente automaticamente no grupo de alto risco 
sao necessidades especiais de cuidado com a saude, alta taxa de 
carie materna, amamentaqao ou mamadeira noturna, bebe com 
nascimento tardio e condiqao socioeconomica. 

American Academy of Pediatric Dentistry: Policy on use of a caries 
risk assessment tool (CAT) for infants, children, and adolescents. 
Pediatr Dent 2008;30(Suppl 7):29-33 [PMID:19216377], 

Ramos-Gomez FJ et ah: Caries risk assessment appropriate for 
the age 1 visit (infants and toddlers). J Calif Dent Assoc 2007 
Oct;35(10):687-702 [PMID:18044377]. 


CARIE DENTARIA 

A carie dentaria e a doenqa cronica mais comum da infancia e 
a mais prevalente necessidade de saude ainda nao sanada das 
criantpas dos EUA. A carie e, em grande parte, uma doenqa da 
pobreza. Criantpas e adolescentes de familias com baixa renda 
constituem 80% dos pacientes que apresentam caries. 

Patogenia 

O desenvolvimento da carie requer a interaqao de quatro fa¬ 
tores: (1) hospedeiro (dente no ambiente bucal), (2) substrato 
apropriado a partir da dieta (carboidratos fermentaveis), (3) mi- 
crorganismos cariogenicos que se aderem ao dente e (4) tempo, 
medido em termos de frequencia de exposiqao aos carboidratos 
fermentaveis e duraqao da exposiqao a aqao do acido. Os prin¬ 
cipals microrganismos envolvidos no initio da carie sao Strep¬ 
tococcus mutans (SM) e Streptococcus sobrinus. Os Lactobacillus 
acidophilus e Lactobacillus casei estao ligados a progressao da 
carie. Os SM sao mais comumente transmitidos verticalmente de 
mae para filho. Foi descrita uma “janela de infectividade” entre as 
idades de 19 e 33 meses, mas a colonizaqao pode ocorrer mesmo 
aos 3 meses. A colonizaqao mais precoce aumenta o risco de ca¬ 
ries. A placa dentaria e um filme aderido a superficie do dente e 
que abriga bacterias acidogenicas em grande proximidade com o 
esmalte. As bacterias metabolizam a sacarose e produzem acido 
lactico que solubiliza o fosfato de calcio do esmalte e da dentina. 
A desmineralizaqao do esmalte dentario ocorre abaixo do pH 
5,5 e e o primeiro passo da cariogenese. A velocidade de fluxo 
salivar e sua capacidade tampao sao importantes fatores modi- 
ficadores da desmineralizaqao. A desmineralizaqao do esmalte 
e da dentina pode ser paralisada ou mesmo revertida pela nova 
deposiqao de calcio, fosfato e fluor pela saliva. Se isso nao ocor¬ 
rer, o processo carioso penetra no esmalte, avanqando atraves 
da dentina em direqao a polpa do dente. Em resposta, os vasos 
sanguineos da polpa se dilatam e celulas inflamatorias comeqam 
a infiltrar-se (pulpite). Se a lesao de carie permanecer nao tra- 
tada, ocorrera a expositpao pulpar, desencadeando a invasao de 
mais celulas inflamatorias e a eventual formatpao de um pequeno 
abscesso pulpar. Quando o abscesso pode drenar para dentro da 
cavidade bucal, o tecido dentario proximo ao apice pode per¬ 
manecer vital. Entretanto, quando a polpa radicular se torna 
necrotica, ocorre o desenvolvimento de um abscesso periapical 
(Figura 16-1). Embora esse processo possa ser assintomatico, 
normalmente provoca dor intensa, febre e inchaqo. 

Achados di'nicos e tratamento 

O diagnostico da carie normalmente e realizado por meio de 
exame visual e tatil. As radiografias sao utilizadas para visualizar 
caries em superficies localizadas entre os dentes. O defeito ini¬ 
tial observado no esmalte abaixo da placa dentaria e a chamada 
“mancha branca”, uma area de descalcificaqao, branca, com as- 
pecto de giz, ao longo da margem gengival ou em superficies 
dentarias proximais. As lesoes de carie francas sao manchas 
marrons claras a escuras ou cavidades de variados tamanhos no 
dente. A cor marrom mais clara indica uma carie de progres¬ 
sao mais rapida. As caries inativas apresentam coloraqao quase 
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▲ Figura 16-1 Anatomia dentaria e progressao da carie. 


preta. Nos estagios iniciais, o dente pode ficar sensivel a altera- 
qoes de temperatura ou a doces. A remogao da estrutura cariada 
e o preenchimento do defeito inicial com material restaurador 
pode reparar o dente. A medida que a carie progride mais pro- 
fundamente em diregao a polpa, a inflamagao e a dor aumentam. 
Finalmente, toda a polpa se torna necrotica, devendo-se optar 
entre o tratamento do canal radicular (pulpectomia) ou a remo- 
gao do dente. Na presenga de celulite ou de abscesso nos espagos 
facials, a extragao e a antibioticoterapia constituem o tratamento 
de escolha. 

A cavitagao constitui a fase tardia da doenga. A restauragao das 
cavidades nao significa o tratamento do processo patologico res- 
ponsavel pela carie dentaria. Diferentemente de outras infecgoes, 
a carie nao pode ser tratada com o uso de antibioticos. Entretanto, 
uma aplicagao diaria de enxaguatorio a base de gliconato de clore- 
xidina 0,12%, durante 2 semanas, pode reduzir significativamente 
o numero de bacterias cariogenicas na boca e inibir a recolonizagao 
por 3-6 semanas. Esse tratamento e recomendado em intervalos 
de 3 meses para pacientes com altos niveis bacterianos. A redugao 
do risco de caries so pode ser obtida com a redugao sustentada 
do numero de bacterias cariogenicas bucais e pela criagao de um 
ambiente bucal favoravel. Alem disso, todas as cavidades ativas 
devem ser restauradas para eliminar fontes de reinfecgao. O pa- 
ciente e sua familia devem ser estimulados a mudar sua dieta e os 
habitos de higiene bucal de modo a prevenir uma infecgao maior. 
Intervengoes motivacionais provaram ser mais bem-sucedidas no 
estabelecimento desses objetivos de autocuidado do que simples 
ou rispidas recomendagoes. Devem ser mantidas visitas regulares 
ao dentista, cuja periodicidade deve ser determinada com base 
no risco de desenvolvimento de lesoes de caries, com o intuito de 
monitorar e reforgar esses objetivos. O conceito de prevengao pela 
instrugao regular dos pais no tempo certo, diagnostico precoce e 
intervengao imediata oferecem grande eficiencia, melhores resul- 
tados de saude e menor custo do que a restauragao sucessiva dos 
dentes afetados. 

Prevencao da carie 

A prevengao da carie dentaria necessita da restauragao do de- 
licado equilibrio entre os fatores patologicos e protetores. Os 
primeiros envolvem bacterias cariogenicas e carboidratos fer- 
mentaveis. Os ultimos consistem em fatores de protegao saliva- 
res e fluor da alimentagao, bebidas, agua de consumo e produtos 
de higiene bucal. A saliva fornece calcio, fosfato, proteinas, subs- 
tancias antibacterianas e tampoes para neutralizar o acido pro- 
duzido pelas bacterias da placa. 


A. Mudancas no estilo de vida 

As praticas de higiene bucal devem se iniciar logo apos o nas- 
cimento. As gengivas do bebe devem ser limpas diariamente 
utilizando-se um pano macio umedecido. Uma vez que os den¬ 
tes tenham irrompido, a higiene bucal deve ser realizada seria- 
mente, em particular em crianqas de alto risco. Uma pequena 
quantidade de dentifricio fluoretado deve ser utilizada em uma 
escova de dentes pequena e com cerdas macias, especialmente 
desenhada para crianqas pequenas. Devido a falta de habilidade 
manual em crianqas menores de 8 anos, os pais devem escovar 
para eles 2 vezes/dia e auxiliar no uso de fio dental. Outra tarefa 
importante dos pais e reduzir a quantidade de substrato disponi- 
vel para as bacterias, limitando o consumo de formulas infantis, 
bebidas e lanches contendo aqucar. Cada uma dessas exposiqoes 
produz um ambiente bucal acidico durante cerca de 30 minutos. 
O medico da familia e sua equipe desempenham um papel de 
valor inestimavel na disseminaqao dessas informaqoes durante 
as consultas iniciais do bebe. 

B. Fluor 

Os fluoretos sao seguros e eficazes na prevenqao da carie por 
meio de tres mecanismos de aqao topica: inibiqao do metabo- 
lismo bacteriano interferindo na atividade enzimatica; inibiqao 
da desmineralizaqao; e estimulo da remineralizaqao. O fluor 
pode ser aplicado profissionalmente ou pelo paciente sob super- 
visao dos pais. Embora mais da metade da populaqao dos EUA 
tenha acesso a agua de consumo fluoretada, um numero cres- 
cente de familias consome agua tratada cujo conteudo de fluor 
e desconhecido. O fluor afeta a dentina e o esmalte dos dentes 
irrompidos e nao irrompidos. Os efeitos sistemicos sao obtidos 
pela ingestao oral de fontes como agua fluoretada ou suplemen- 
tos de fluor. Os dentifricios e colutorios fluoretados fornecem 


Quadro 16-1 Protocolo de complementacao de fluor na dieta 



Concentracao de Fluor na Agua 

Idade 

< 0,3 ppm F 

0,3-0,6 ppm F 

> 0,6 ppm F 

Nascimento-6 meses 

0 

0 

0 

6 meses-3 anos 

0,25 mg 

0 

0 

3-6 anos 

0,50 mg 

0,25 mg 

0 

6-pelo menos 16 anos 

1,00 mg 

0,50 mg 

0 
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beneficios topicos. O Quadro 16-1 apresenta as recomendaqoes 
atuais da AAP e da AAPD quanto a suplementatpao de fluor na 
dieta de criampas consumidoras de agua com conteudo deficiente 
de fluor. A real exposi^ao da criampa ao fluor deve ser avaliada 
antes de prescrever suplementos para evitar a ocorrencia de 
dentes mosqueados (fluorose dentaria) produzidos pelo excesso 
de fluor. Como as crianqas menores de 6 anos nao conseguem 
expectorar direito, os pais devem monitorar o uso de dentifri- 
cio fluoretado, assegurando que apenas uma “quantidade do ta- 
manho de uma ervilha” ou uma “pequena camada” do produto 
seja usada em cada escovaqao. Muitos fatores sao associados ao 
aumento do risco de caries — aparelhos ortodonticos, redu^ao 
da funqao salivar, refluxo gastresofagico, dieta cariogenica, in- 
capacidade fisica de limpar os dentes de forma apropriada, mae 
ou irmaos com caries, historia pessoal de caries. Os individuos 
que apresentam esses fatores de risco devem ser submetidos a 
tratamento topico suplementar com fluor para complementar as 
medidas de higiene habituais. 

C. Outras medidas coadjuvantes 

O consumo de bebidas adoqadas com adoqantes artificiais em vez 
de aqucar pode ajudar a reduzir a ingestao de carboidratos fermen- 
taveis. Ao mesmo tempo que mascar chiclete auxilia na remotpao 
de restos de alimentos dos dentes e no aumento do fluxo salivar, 
esses beneficios se perdem quando se utiliza goma de mascar 
contendo atprcar. A AAP considera que o uso de goma de mascar 
representa um risco de sufocamento em crianqas pequenas. Foi 
descrita uma reduqao significativa dos SM salivares pelo adoqante 
xilitol, mas sao necessarios uma dose de pelo menos 5-10 g para 
adultos e de 5-7,5 g para crianqas de idade entre 6 e 36 meses e 
tempos de exposiqao de varios minutos, tres vezes ao dia, para que 
o efeito seja produzido. A aplica^ao topica de xarope de xilitol 8 g 
em crianqas de 9-15 meses duas vezes ao dia por 12 meses durante 
a irrupqao dos dentes deciduos pode prevenir a carie dentaria em 
ate 70%. Entretanto, os rotulos dos produtos nao sao claros quanto 
a presenqa de xilitol, fazendo com que a determinatpao exata da 
dose seja dificil. Alem disso, o alto custo dos alimentos contendo 
xilitol limita seu uso mais amplo. 

American Academy of Pediatric Dentistry: Policy on the use of xyli- 
tol in caries prevention. Pediatr Dent. 2008 ; 30 (Suppl 7):36-37 
[PMID: 19216379]. 

Featherstone JD: lire science and practice of caries prevention. J Am 
Dent Assoc 2000 Jul;131(7):887-899 [PMID:10916327], 

Carie da primeira infancia 

Tambem conhecida como “carie de mamadeira”, a carie da pri¬ 
meira infancia (CPI) e uma forma particularmente agressiva da 
carie, apresentando rapida progressao, iniciando nas superficies 
lisas dos dentes logo apos sua irrupcpao. A principal causa da CPI e 
o consumo frequente de liquidos contendo carboidratos fermen- 
taveis em mamadeira ou sua suctpao em copos infantis antiderra- 
mamento. As criantpas que tomam mamadeira antes de dormir e 
as que mamam a vontade e pegam no sono durante a mamada sao 
as que apresentam maior risco de CPI. Essa envolve os incisivos 
superiores, podendo nao afetar nenhum outro dente. 


A CPI e definida como presencpa de uma ou mais superficies 
(s) dentarias cariadas (c), perdidas (p) ou obturadas (o) na den- 
ti^ao decidua de uma crianqa com menos de 71 meses. Qual- 
quer sinal de carie em superficie lisa em uma criampa menor de 
3 anos e chamada de CPI grave (CPI-G). Dos 3 aos 5 anos, uma 
ou mais superficies cariadas, perdidas ou obturadas nos dentes 
superiores anteriores ou um escore total de epos de 4 ou mais 
deve estar presente para que se diagnostique CPI-G. Aos 5 anos, 
considera-se CPI-G um escore epos de 6 ou mais. As criantpas 
diagnosticadas com CPI-G apresentam maior risco de desen- 
volverem novas lesoes de carie e estao sujeitas a maior numero 
de internatpoes e de consultas aos servi^os de emergencia. Se au- 
sentam mais frequentemente da escola, podem apresentar altura 
e peso inferiores a media normal e possuem uma qualidade de 
vida inferior relacionada a saude bucal. Embora a CPI-G possa 
afetar todas as crianqas, e 32 vezes mais provavel de acontecer 
em crian^as que consomem alimentos a^ucarados e cujas maes 
apresentam status socioeconomico e educacional mais baixos. 

Os pais devem receber esclarecimento sobre a importancia de 
nao colocarem seus filhos para dormir com uma mamadeira con¬ 
tendo carboidratos fermentaveis. Apos a irrup^ao do primeiro 
dente, a amamenta^ao a vontade deve ser suspensa, e medidas de 
higiene bucal regulares devem ser implementadas. A mamadeira 
deve ser retirada por volta de 1 ano de idade, e a crianqa estimulada 
a beber em uma caneca, principalmente nas refeiqoes principals. O 
consumo de liquidos cariogenicos em mamadeira ou caneca espe¬ 
cial deve ser evitado. 

American Academy of Pediatric Dentistry: Policy on early childhood 
caries (ECC): Classifications, consequences, and preventive stra¬ 
tegies. Pediatr Dent 2008;30(Suppl 7):40-43 [PMID:19216381], 

EXAME BUCAL DO RECEM-NASCIDO E DO BEBE 

A boca do recem-nascido normal e revestida por uma mucosa 
lisa, umida, brilhante e intacta (Figura 16-2). As cristas alveolares 



▲ Figura 16-2 Anatomia normal da boca do recem-nascido. 
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sao continuas e relativamente lisas. No interior do osso alveolar 
existem numerosos botoes dentarios, que no momento do nasci- 
mento se constituem, principalmente, de dentes deciduos. 

Dentes 

A formaqao do tecido mineralizado dos dentes deciduos inicia-se 
aproximadamente aos 4 meses de gesta^o. No nascimento, todos 
os 20 dentes deciduos ja estao calcificados. Os incisivos centrais 
superiores estao quase completamente calcificados, ao passo que 
apenas as pontas de cuspides dos segundos molares superiores 
e inferiores estao calcificadas. Existe um traqo de esmalte nos 
quatro primeiros molares permanentes ja no nascimento. 

Os dentes deciduos normalmente iniciam sua irrupqao aos 
6-7 meses de idade. Em raras ocasioes (1:3.000), estao presen- 
tes dentes natais no nascimento, ou dentes neonatais irrompem 
ainda no primeiro mes de vida. Esses sao, mais comumente, in¬ 
cisivos superiores deciduos (85%). Eles podem ser dentes deci¬ 
duos “verdadeiros” (90%) ou supranumerarios (10%), devendo 
ser diferenciados radiograficamente. Embora a abordagem mais 
adotada seja deixa-los em posiqao, os supranumerarios e os den¬ 
tes deciduos imaturos muito moveis devem ser extraidos. No 
tempo certo, esses dentes devem ser arredondados ou removidos 
caso sua borda incisal afiada cause laceraqoes da lingua (doenqa 
de Riga-Fede). Caso esses dentes causem dificuldades para o 
aleitamento materno, recomenda-se inicialmente que o leite seja 
bombeado e engarrafado enquanto o bebe e treinado para nao 
“morder” ao realizar sucqao. 

Freios 

Devem estar presentes freios superiores e inferiores pequenos, 
mas observaveis (Figura 16-3). Tambem podem estar presentes 
varios outros freios acessorios menores na regiao mais posterior. 
Em casos raros, como na sindrome orofacial-digital, existem 
multiplos freios espessos e firmemente inseridos. Decisoes sobre 



Ponta da lingua 

Freio lingual 
Crista alveolar 

Assoalho bucal 


▲ Figura 16-4 Posicao normal do freio lingual. 

correqao cirurgica devem basear-se na possibilidade de manter a 
saude gengival, sendo melhor posterga-las ate o periodo da pre- 
-adolescencia. Muitos freios espessos nao necessitam de correqao. 

A lingua se conecta ao assoalho bucal atraves do freio lin¬ 
gual (Figuras 16-3 e 16-4). Essa conexao nao deve impedir a livre 
movimentaqao da lingua. Caso a inserqao seja muito firme e alta 
na crista alveolar (Figura 16-5), pode restringir os movimentos 
e interferir na capacidade de produzir os sons “t”, “d” e “1”. Essa 
condiqao e denominada anquiloglossia (lingua presa). A correqao 
cirurgica pode estar indicada caso a lingua nao toque os incisivos 
superiores ou o palato. A intervenqao precoce (aos 3-4 anos) e 
uma abordagem melhor do que a tardia, mas normalmente nao ha 
urgencia na realizaqao da cirurgia no periodo neonatal, a nao ser 
que a crianqa tenha dificuldades para agarrar o mamilo da mae de 
forma apropriada, causando dor durante a amamentaqao. 

Fissura de labio e palato 

O palato do recem-nascido deve estar intacto e ser continuo, 
desde a crista alveolar anterior ate a uvula (ver Figura 16-2). 
As fissuras de labio e palato sao defeitos comuns, com uma 
incidencia global de 0,28-3,74 em cada 1.000 nascidos vivos. 
A incidencia varia grandemente entre as raqas, indo de 1 em 
500 nos nativos norte-americanos Navajo e nos japoneses, ate 
1 em 800 nos brancos e apenas 1 em 2.000 nos afro-americanos. 
A fissura palatal pode ser uni ou bilateral (Figura 16-6). Ela pode 
envolver somente a crista alveolar ou a crista e todo o palato. 
O palato fissurado tambem pode se apresentar como uma fenda 
submucosa isolada ou como uvula bifida. Embora as fendas se 
apresentem superficialmente como um problema estetico, elas 
causam problemas funcionais complexos, como comunica- 
qoes oroantrais e rompimento da crista alveolar superior, com 




A B 

▲ Figura 16-5 Anquiloglossia (lingua presa) em uma crianca 
de 6 semanas de vida, antes (A) e depois (B) da cirurgia de 
liberacao. 
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Fenda isolada do palato 
▲ Figura 16-6 Tipos de fendas 



problemas dentarios significativos associados, como irregulari- 
dades no numero de dentes, atraso na irrupqao e maloclusao. 
Elas perturbam o arranjo dos musculos periorais e do palato 
mole, interrompendo sua continuidade atraves da linha media. 
Como resultado, a alimentapao, a deglutiijao, a fala e a ventilaqao 
da orelha media sao afetadas negativamente. 

As crian^as que apresentam fissura de labio e palato devem 
ser encaminhadas o quanto antes a uma equipe multiprofissio- 
nal especializada para que seja realizada uma analise completa de 
seu estado de saude, problemas de alimentaqao, desenvolvimento 
geral e dentario, audiqao, estetica facial e fun^oes em geral. O 
envolvimento dentario dessas crianqas e extenso, e o tratamento 
deve iniciar imediatamente apos o nascimento com a confecqao de 
um obturador palatal para auxiliar na alimenta^ao. A modelagem 
nasoalveolar pode ser usada para guiar a pre-maxila protrulda no- 
vamente para dentro da cavidade bucal, tornando o fechamento 
cirurgico do labio mais facil quando realizado apos as 10 sema- 
nas de vida. As opinioes sao muito variadas entre os cirurgioes 
quanto a eficacia da cirurgia, seus potenciais disturbios ao cresci- 
mento e custos adicionais. O fechamento do palato para facilitar a 
aquisipao de fala normal sem nasalidade e a cirurgia seguinte, aos 
12-18 meses. A cicatriz que se forma provoca disturbios significa¬ 
tivos no crescimento dentofacial. O tratamento ortodontico pode 
abordar a deficiencia de crescimento sagital e transverso da maxila, 
bem como as frequentes irregularidades na irrupqao e no posicio- 
namento dentarios. Entre os 8 e os 10 anos de idade, defende-se a 
realiza^ao de um enxerto osseo alveolar para promover a irrupcao 
apropriada dos dentes permanentes adjacentes a fenda. Em alguns 
pacientes, a cirurgia ortognatica para reposicionamento da maxila 


e da mandibula no final da adolescencia e necessaria para comple- 
tar a total reabilitaqao do paciente. 

Outras variacoes de tecidos moles 

Pequenas variacoes dos tecidos moles podem ocorrer nos recem- 
-nascidos. Algumas vezes, observam-se pequenas lesoes arre- 
dondadas, lisas, brancas ou acinzentadas, medindo de 1 -2 mm, 
nos aspectos vestibular e lingual das cristas alveolares ou na rafe 
palatal mediana. As ultimas, denominadas perolas de Epstein, sao 
remanescentes de tecido epitelial aprisionados ao longo da rafe 
durante o crescimento fetal. As primeiras, os nodulos de Bohn, 
sao remanescentes de tecido de glandulas mucosas. Ambas sao 
benignas, nao necessitando de tratamento, e normalmente desa- 
parecem algumas semanas depois do nascimento. 

Alguns recem-nascidos podem apresentar pequenos linfan- 
giomas intrabucais sobre as cristas alveolares ou no assoalho 
bucal. Um cirurgiao-dentista com experiencia em neonatos deve 
avaliar esses linfangiomas e as outras variaqoes de tecidos moles 
que sejam mais notaveis ou maiores do que as descritas aqui. 

IRRUPCAO DENTARIA 

Irrupcao normal 

Os dentes deciduos normalmente iniciam sua irrupqao por volta 
dos 6 meses. Em geral, os incisivos inferiores irrompem antes 
dos incisivos superiores. Os primeiros dentes podem aparecer 
dos 3-4 meses ate os 12-16 meses de idade. Muitos sintomas sao 
associados ao aparecimento dos dentes, mas qualquer associa^ao 
com febre, infecqao das vias respiratorias superiores ou doen^a 
sistemica provavelmente se trata de coincidencia, e nao de uma 
associa^ao verdadeira com o processo de irrupcao. A atribuiqao 
da febre ao nascimento dos dentes sem realizar um exame diag- 
nostico completo em busca de outras causas ja resultou no nao 
diagnostico de doen^as organicas serias. 

O tratamento comum para a dor do surgimento dos dentes 
consiste na aplica^o de anestesico topico ou geis especialmente 
comercializados, sem necessidade de receita. A maioria desses 
agentes content benzocaina ou, menos comumente, lidocaina. Se 
utilizados de maneira incorreta podem causar amortecimento 
de toda a cavidade bucal e da faringe. A supressao do reflexo do 
vomito pode ser um dos efeitos colaterais mais serios. Analgesi- 
cos sistemicos como o acetaminofeno ou o ibuprofeno sao mais 
seguros e eficazes. Pode ser benefica a mastigaijao de um morde- 
dor, mesmo que apenas para distra^ao. 

Ocasionalmente, pode-se observar o incha^o da mucosa al¬ 
veolar que cobre o dente em irrupcao. Essa condiqao aparece 
como uma lesao lisa, arredondada, elevada, de coloraqao verme- 
lha a purpura, que pode ser sintomatica, mas normalmente nao 
apresenta sintoma. O tratamento raramente e necessario, pois 
os denominados cisto de erupqao ou hematoma de erupijao se 
resolvem com o surgimento do dente. 

Atraso na irrupcao 

A perda prematura de um dente deciduo pode acelerar ou atra- 
sar a irrupqao do permanente sucessor. Tipicamente, a irrupcao 
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precoce ocorre quando o dente permanente esta no estagio de 
irrupqao ativa, e o dente deciduo antecessor e removido em um 
periodo de 6-9 meses do tempo de esfoliaqao normal. Se a perda 
do dente deciduo ocorrer mais do que 1 ano antes da esfoliaqao 
esperada, o dente permanente provavelmente sofrera atraso da 
sua irrupqao devido ao processo de cicatrizaqao que preenche 
com osso e gengiva o espaqo sobre o dente permanente. A perda 
do dente deciduo pode fazer com que os dentes adjacentes se 
inclinem ou migrem para dentro do espaqo, levando a perda de 
perlmetro e a reduqao do espaqo para a irrupqao do permanente. 
A colocaqao de um espaqador pode evitar que isso aconteqa. 

Outros fatores locals que atrasam ou impedem a irrupqao 
dos dentes incluem dentes supranumerarios, cistos, tumores, 
dentes declduos retidos por tempo demasiado, dentes declduos 
anquilosados e impaccpao. O atraso generalizado na irrupqao dos 
dentes pode estar associado a problemas globais de desenvol- 
vimento, endocrinopatias (hipotireoidismo, hipopituitarismo) 
ou outras condiqoes sistemicas (displasia cleidocraniana, raqui- 
tismo ou trissomia do 21). 

Irrupcao ectopica 

Quando o arco dentario nao apresenta espaqo suficiente, os den¬ 
tes permanentes podem irromper de maneira ectopica e causar 
uma reabsorqao radicular indolor parcial ou completa do dente 
deciduo adjacente. Esse fenomeno e mais comum na maxila, 
sendo a irrupcao ectopica do primeiro molar permanente su¬ 
perior a mais frequente. Na mandibula, os incisivos inferiores 
podem irromper lingualmente e, assim, o deciduo antecessor 
pode ficar retido. A preocupaqao dos pais quanto a uma “dupla 
fileira de dentes” pode ser a razao da primeira consulta odon- 
tologica da crianqa. Caso os dentes declduos nao estejam com 
mobilidade, o cirurgiao-dentista deve remove-los para permitir 
que os sucessores permanentes migrem para a posiqao correta. 

Impaccao 

A impacqao ocorre quando um dente permanente e impedido de 
irromper. Embora o apinhamento seja a razao mais frequente, os 
dentes declduos retidos por tempo demasiado ou dentes supra¬ 
numerarios tambem sao causas. Os dentes mais frequentemente 
afetados na dentiqao em desenvolvimento sao os caninos supe- 
riores. Em geral, eles sao reposicionados corretamente por meio 
de intervenqao cirurgica e tratamento ortodontico. 

Variacoes no numero de dentes 

O nao desenvolvimento de um dente — uma condiqao deno- 
minada hipodontia — e raro na dentiqao decidua, mas ocorre 
com uma incidencia de 5:100 na dentiqao permanente. Os dentes 
mais frequentemente ausentes sao os terceiros molares, seguidos 
dos incisivos laterals superiores e dos segundos pre-molares su- 
periores. A oligodontia, condiqao em que somente alguns dentes 
se desenvolvem, ocorre em pacientes que apresentam displasia 
ectodermica. 

As vezes, estao presentes dentes superanumerarios, mais tipi 
camente na area do incisivo central superior, na distal dos mola¬ 
res superiores ou na regiao de pre-molares inferiores. Mesiodens 



▲ Figura 16-7 Doenca periodontal. 

sao dentes supranumerarios em forma de pino situados na linha 
media superior e que ocorrem em cerca de 5% dos individuos. 
Caso eles atrasem a irrupqao dos incisivos permanentes adjacen¬ 
tes, sua remoqao e indicada. 

McDonald RE, Avery DR, Dean JA: Dentistry for the Child and Ado¬ 
lescent .Mosby, 2004. 


DOENCA PERIODONTAL 

A doenqa periodontal envolve as estruturas de suporte do dente: 
osso, gengiva e ligamento periodontal (Figura 16-7). Ela inicia 
com uma inflamaqao do tecido gengival adjacente ao dente. O 
acumulo de bacterias no sulco gengival causa irrita^ao e infla- 
maqao. Essa fase inicial, denominada doenqa induzida pela placa 
dentaria, e encontrada quase que universalmente em crianqas e 
adolescentes. Condi^oes sistemicas, alteraqoes nos niveis hor- 
monais (insulina, gonadotrofina), medicaqoes e desnutriqao 
podem intensificar a resposta inflamatoria a placa. Geralmente, 
essa condiqao responde bem a remoqao dos depositos bacteria- 
nos e a melhora da higiene bucal. 

A periodontite se caracteriza pela perda de inserqao e destrui- 
qao do osso. Os pacientes que apresentam periodontite agressiva 
localizada demonstram tipicamente perda grave do osso alveo¬ 
lar ao redor dos primeiros molares e incisivos permanentes, ao 
passo que a forma generalizada envolve tambem outros dentes. 
A prevalencia e de 0,2% em brancos, mas maior (2,5%) em afro- 
-americanos. A agregaqao familiar e defeitos funcionais, como 
anomalias na quimiotaxia dos neutrofilos, fagocitose e atividade 
bacteriana, aumentam o risco de periodontite. As especies im- 
plicadas na doenqa sao Actinobacillus actinomycetemcomitans e 
as bacterias tipo Bacteroides. O tratamento consiste em desbri- 
damento radicular cirurgico e nao cirurgico e terapia antibiotica 
associada. 

A periodontite como manifestacpao de doenqas sistemicas 
pode estar associada a disturbios hematologicos (neutropenia 
adquirida, leucemias), ou geneticos, como as sindromes de 
Down, Papillon-Lefevre, Cediak-Higash, da hipofosfatasia e 
da deficiencia de adesao leucocitaria. A incidencia da doenqa 
periodontal necrosante e menor (1%) na America do Norte do 
que nos paises em desenvolvimento (2-5%). A periodontite ne¬ 
crosante se caracteriza pela ulceraqao interproximal e necrose 
da papila interdental, com rapido estabelecimento de dor e, fre¬ 
quentemente, febre. Os fatores predisponentes incluem infeccpoes 
virais (inclusive pelo virus da imunodeficiencia humana [HIV]), 
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▲ Figura 16-8 Tipos de luxacoes. 


desnutrigao, estresse emocional e doengas sistemicas. Essa con- 
digao em geral responde rapidamente ao tratamento, que con- 
siste em desbridamento mecanico com curetas ultrassonicas, 
melhora da higiene bucal e uso de metronidazol e penicilina nos 
pacientes febris. 


Armitage GC: Development of a classification system for periodon¬ 
tal diseases and conditions. Ann Periodontol 1999 Dec;4(l):l-6- 
[PMID: 10863370], 
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dos maxilares. Pancadas no mento estao entre os traumas oro- 
faciais mais comuns na infancia. Essas tambem sao causas im- 
portantes de fratura condilar na populagao pediatrica. Deve-se 
suspeitar de fratura condilar quando ocorrer desvio ou dor du¬ 
rante a abertura bucal. 

Os traumas relacionados aos dentes afetam qualquer um ou 
todos os tecidos duros dentarios e a polpa, o processo alveolar e 
os tecidos periodontais. A variedade de lesoes de luxagao inclui a 
concussao, a subluxagao, a luxagao extrusiva, intrusiva e lateral e a 
avulsao. A Figura 16-8 demonstra as diferentes lesoes de luxagao, e 
a Figura 16-9 apresenta os diferentes graus de fratura dentaria. 

As lesoes de luxagao menos problematicas sao a concussao 
(sem mobilidade) e a subluxagao (mobilidade sem desloca- 
mento). A nao ser que a mobilidade seja exagerada, essa condi- 
gao pode ser acompanhada sem necessitar de intervengao ativa, 
mas a vitalidade pulpar deve ser periodicamente avaliada. 

Dentes deriduos 

A idade na qual ocorre a maioria dos traumas aos dentes de- 
ciduos e o periodo entre 1-3 anos (comegando a caminhar). 
Qualquer tratamento deve incluir medidas para assegurar a in- 
tegridade dos dentes permanentes. Os pais devem ser advertidos 
de qualquer complicagao em algum dente permanente, como 
hipocalcificagao ou dilaceragao coroa-raiz, provocada por lesoes 
de intrusao nos dentes superiores anteriores deciduos. Geral- 
mente se observa uma luxagao intrusiva por um periodo de 
tempo para determinar a ocorrencia da reerupgao espontanea 
(ver Figura 16-8). Luxagoes graves em qualquer diregao sao tra- 
tadas com extragao. Os dentes deciduos avulsionados nao sao 
reimplantados. No caso de fratura radicular, a coroa e o frag- 
mento apical sao extraidos. O ultimo deve ser mantido para re- 
absorgao fisiologica caso sua remogao implique dano potencial 
ao dente permanente. 


Trauma orofacial 

Mais frequentemente, o trauma orofacial consiste somente em 
abrasoes ou lacerates dos labios, gengiva, lingua ou mucosa 
bucal (incluindo os freios), sem que haja dano aos dentes. As 
laceragoes devem ser limpas, removendo os corpos estranhos, e 
suturadas, se necessario. Ocasionalmente, sao necessarias radio- 
grafias da lingua, labios ou mucosa jugal para detectar fragmen- 
tos de dentes ou outros corpos estranhos. Todos os pacientes 
com trauma de face devem ser examinados em busca de fratura 


Somente esmalte 
(nao complicada) 



Esmalte e dentina 
(nao complicada) 


Exposigao pulpar 
(complicada) 


▲ Figura 16-9 Tipos de fraturas coronarias. 


Dentes permanentes 

Como o prognostico de viabilidade piora rapidamente a medida 
que o tempo fora da boca aumenta, os dentes permanentes avul¬ 
sionados devem ser reimplantados no local onde ocorreu a lesao, 
ou proximo a ele, apos uma lavagem com agua corrente. Apos, o 
paciente deve imediatamente buscar atendimento odontologico 
de urgencia. A solugao salina de Hank e o melhor meio de arma- 
zenamento e transporte para dentes avulsionados a serem reim¬ 
plantados. Outros bons meios de armazenamento em ordem do 
melhor para menos adequado sao: leite, solugao salina, saliva (no 
vestibulo bucal) e agua. O kit Save-a-Tooth, aprovado pelo FDA 
e disponivel comercialmente, deve fazer parte dos kits de primei- 
ros socorros em escolas e instituigoes desportivas. 

A intrusao de dentes permanentes e corrigida com cirurgia 
e reposicionamento ortodontico. Luxagoes laterals e extrusivas 
sao geralmente reposicionadas e esplintadas por ate 3 semanas. 
O tratamento endodontico e necessario na maioria das lesoes. Os 
fatores a serem considerados durante o planejamento sao o grau 
de desenvolvimento radicular (apice aberto ou fechado) e a ex- 
tensao da luxagao. Podem ocorrer necrose pulpar, reabsorgao su¬ 
perficial, inflamatoria ou de substituigao ou anquilose a qualquer 
momento durante o processo de cura e determinagao do resultado 
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a longo prazo. Todos os dentes luxados e reimplantados devem 
ser acompanhados regularmente pelo cirurgiao-dentista. 

Andreasen JO: Traumatic Dental Injuries: A Mem wa/. Wiley-Blackwell, 
2003. 

American Academy of Endodontists: Guidelines for the Treatment of 
Traumatic Dental Injuries 2004; http://www.aae.org/dentalpro/ 
guidelines.htm 

Save-a-Tooth Emergency Tooth Preserving System, 2009: http://www. 
save-a-tooth.com/. Accessed August 2009. 

Outras urgencias odontologicas 

As urgencias odontologicas diferentes de trauma normalmente 
estao associadas a dor ou inchaqo devido a infecqoes resultantes 
de caries avanqadas. A dor odontogenica em geral responde ao 
acetaminofeno ou ao ibuprofeno. Medicares topicas apresen- 
tam valor limitado. 

O inchaqo localizado e pequeno, confinado ao tecido gengival 
e associado a um dente normalmente nao constitui situaqao de 
urgencia. Esse abscesso gengival ou parulide representa uma in- 
fecqao que se espalhou para fora da raiz do dente atraves do osso 
e do periosteo. Geralmente ele drena, deixando o caminho da fis¬ 
tula. A celulite facial acontece quando a infecqao invade os espaqos 
facials. Temperatura elevada (> 38°C), dificuldade de degluthjao e 
dificuldade de respiraqao sao os sinais de uma infecqao mais seria. 
O inchaqo da regiao media da face — especialmente a ponte nasal 
e a palpebra inferior — deve ser avaliado urgentemente como po- 
tencial infecqao dentaria. A extraqao do dente ou o tratamento en- 
dodontico combinados a antibioticoterapia sao as condutas mais 
comuns. A hospitalizaqao e uma opqao prudente em crianqas mais 
jovens com celulite facial grave, especialmente quando estao pre- 
sentes outros fatores de risco — desidrataqao, comprometimento 
das vias respiratorias ou possivel nao cooperaqao. O tratamento 
com internaqao consiste em antibioticos intravenosos, como clin- 
damicina ou ampicilina-sulbactam (Unasyn), com drenagem atra¬ 
ves de incisao e a remoqao da fonte da infecqao. 

ANTIBIOTICOS NA 0D0NT0PEDIATRIA 

Os antibioticos de escolha para infecijoes odontogenicas sao a 
clindamicina e a penicilina. Muitos grupos de pacientes neces- 
sitam de cobertura antibiotica profilatica antes de alguma mani- 
pulaqao dentaria invasiva. Esses incluem crianqas que possuem 
valvas cardiacas artificials, endocardite bacteriana previa, algu- 
mas condiqoes cardiacas congenitas, imunodeficiencia ou catete- 
res venosos centrais. A American Heart Association publicou um 
protocolo revisado sobre a profilaxia da endocardite bacteriana, 
em abril de 2007. 

Wilson W et al.: Prevention of infective endocarditis: Guidelines from 
the American Heart Association: A guideline from the American 
Heart Association Rheumatic Fever, Endocarditis and Kawasaki 
Disease Committee, Council on Cardiovascular Disease in the 
Young, and the Council on Clinical Cardiology, Council on Car¬ 
diovascular Surgery and Anesthesia, and the Quality of Care and 
Outcomes Research Interdisciplinary Working Group. J Am Dent 
Assoc 2008 Jan; 139 (Suppl):3S-24S [PMID:18167394], 


P0PULAC0ES ESPECIAIS DE PACIENTES 
Criancas com cancer 

A fonte mais comum de sepse sistemica no paciente imunossupri- 
mido com cancer e a cavidade bucal. Assim, um cirurgiao-dentista 
com conhecimento de oncologia pediatrica deve avaliar a crian 9 a 
com cancer logo apos o diagnostico. O objetivo e educar o paciente 
e os responsaveis/cuidadores sobre a importancia de uma boa hi- 
giene bucal e remover todas as potenciais fontes de infecqao, como 
dentes abscedidos, caries extensas, dentes prestes a esfoliar, dentes 
fraturados ou desgastados, restauraqoes deficientes e aparelhos or- 
todonticos antes que a crianqa se torne neutropenica em conse- 
quencia da quimioterapia. Os pacientes mais jovens apresentam 
mais problemas bucais do que os adultos. Apos uma avaliaqao 
inicial e antes do inicio do tratamento do cancer, o piano de trata¬ 
mento odontologico deve ser elaborado em conjunto com a equipe 
medica. As estrategias preventivas incluem reduqao da ingestao de 
aqucar reftnado, fluorterapia, cuidado com os labios e orientaqoes 
ao paciente. Os farmacos quimioterapicos e a irradiaijao local sao 
citotoxicos para a mucosa bucal. A dor bucal pode ser intensa e fre- 
quentemente leva a ingestao inadequada de alimentos e liquidos, 
infecqoes da cavidade bucal e ao aumento do risco de septicemia. 
A higiene bucal meticulosa reduz o risco de mucosite grave. 

O paciente oncologico pediatrico deve ser monitorado du¬ 
rante todo o tratamento, para se manter o controle sobre infec- 
qoes, tratar o sangramento e manejar a dor bucal. Esses pacientes 
podem apresentar hemorragia bucal espontanea, especialmente 
quando a contagem de plaquetas for inferior a 20.000/mL. A hi¬ 
giene bucal deficiente ou areas de irrita^ao podem aumentar as 
chances de sangramento. As crian 9 as que recebem tratamento 
com irradiaqao da cabeqa e do pescoqo podem desenvolver xe¬ 
rostomia quando as glandulas salivares estiverem dentro do tra- 
jeto da radiaqao. Aplicadores de fluor individualizados e saliva 
artificial combinados com o acompanhamento cuidadoso sao 
utilizados para manejar a xerostomia de maneira agressiva, a fim 
de evitar a destru^ao rapida e extensiva dos dentes. As crian- 
qas que recebem transplante de celulas-tronco hematopoieticas 
podem necessitar de longos periodos de imunossupressao. Du¬ 
rante a fase neutropenica do condicionamento pre-transplante, 
podem ocorrer mucosite, xerostomia, dor bucal, sangramento 
bucal e infecqoes oportunistas. A doen 9 a bucal do enxerto versus 
hospedeiro, bem como infecqoes fungicas e virais bucais como o 
herpes simples podem ser observadas durante o periodo subse- 
quente pos-enxerto e de reconstitu^ao hematopoietica. O acom¬ 
panhamento odontologico a longo prazo inclui tratamento da 
disfunqao salivar e das anormalidades de crescimento craniofa¬ 
cial em decorrencia da radiaqao e o tratamento da doen 9 a bucal 
do enxerto versus hospedeiro. 

Os pacientes oncologicos pediatricos precisam de cuidado cons- 
tante realizado por um cirurgiao-dentista familiarizado com crian- 
qas pequenas e seu crescimento e desenvolvimento. Podem ocorrer 
disturbios do crescimento bucal e maxilofacial apos o tratamento. 
Os efeitos tardios do tratamento incluem alteraqoes morfologicas, 
como microdontia, hipocalcificaqao, raizes encurtadas e largas, 
atrasos na irrupqao e alteraqoes do crescimento osseo facial. 

da Fonseca MA: Dental care of the pediatric cancer patient. Pediatr 
Dent 2004 Jan-Feb;26(l):53-57[PMID:15080359], 
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Criancas com disturbios de coagulacao 

As crianqas que apresentam certos disturbios geneticos ou 
adquiridos da coagulaqao podem necessitar de fatores de coa- 
gulaqao antes de ser submetidas a procedimentos odontologicos 
invasivos, inclusive anestesia infiltrativa local. Os procedimentos 
cirurgicos bucais em crianqas com esses problemas devem ser 
planejados em conjunto com o hematologista responsavel pela 
crianqa. Os pacientes que apresentam hemofilia A e anticorpos 
do fator VIII (inibidores) que necessitam de cirurgia devem ser 
internados em hospital. Alguns pacientes com deficiencia leve 
do fator VIII ou doenqa de von Willebrand tipo I podem res¬ 
ponder ao DDAVP (vasopressina l-deamino-8-D-arginina), ao 
passo que aqueles com von Willebrand tipos 2 e 3 necessitam 
de crioprecipitado. Medicares antifibrinoliticas, como o acido 
e-aminocaproico e tranexaminico, sao utilizadas com sucesso 
apos o tratamento dentario. Medicares topicas, como Gelfoam 
e trombina, podem ser utilizadas para controlar o sangramento 
pos-operatorio. Pacientes que fazem uso de anticoagulantes ge- 
ralmente nao devem sofrer ajuste de dose antes do tratamento 
cirurgico, pois o risco de complicaqoes embolicas e muito maior 
do que as complicates provocadas pelo sangramento nos pa¬ 
cientes nos quais o tratamento com anticoagulante e mantido. 
Entretanto, o cirurgiao-dentista deve consultar o hematologista 
responsavel pelo caso para obter os resultados mais recentes de 
INR (do ingles, International Normalized Ratio ) e para discutir o 
nivel mais apropriado de anticoagulaqao. 

Criancas com diabetes tipo 1 

A incidencia de caries nao sofre aumento nas crianqas diabeticas 
quando o controle metabolico e bom. Entretanto, essas crianqas 


apresentam maior risco de desenvolver doenqa periodontal, ini- 
ciando na puberdade com uma gengivite leve, sangramento e 
recessao gengival. Deve-se tomar cuidado para nao perturbar o 
ciclo regular de alimentaqao e dosagem de insulina. A ansiedade 
associada as consultas odontologicas pode provocar grande des- 
compensaqao no controle glicemico da crianqa com diabetes. 
A dor pos-operatoria ou a dor de um abscesso dentario pode 
perturbar os horarios de alimentaqao rotineiros, necessitando de 
ajustes das doses de insulina. 


ENCAMINHAMENTO PARA TRATAMENTO 
ORTODONTICO 

O odontopediatra e quern inicia o encaminhamento da crianqa 
ao ortodontista. Para qualquer crianqa portadora de fissura de 
labio e palato ou outro disturbio de desenvolvimento cranio¬ 
facial, o encaminhamento e indicado quando os incisivos su¬ 
periors permanentes iniciam sua irrupqao. Outros problemas 
localizados, como mordida cruzada anterior e/ou posterior e 
disturbios associados a irrupqao dos dentes anteriores superio¬ 
rs e inferiores, devem ser abordados o quanto antes, a fim de 
restaurar a funqao e o crescimento normals do complexo cra¬ 
niofacial. Deficiencias significativas de comprimento do arco 
dentario resultando em apinhamento grave exigem decisoes 
precoces sobre como orientar a dentiqao em desenvolvimento 
por meio de multiplas extraqoes de dentes deciduos e per¬ 
manentes (i.e., a sequencia de extraqoes seriadas). Da mesma 
forma, discrepancias pronunciadas na relaqao anteroposterior 
esqueletica dos maxilares devem garantir a avaliaqao de um 
ortodontista o quanto antes. 
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ORELHA 


INFECCOES DA ORELHA 

O espectro de doenqas infecciosas da orelha inclui estruturas da 
orelha externa (otite externa), orelha media (otite media aguda), 
osso mastoide (mastoidite) e orelha interna (labirintite). 


1. Otite externa 



FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 


► Infeccao da pele do canal da orelha externa. 

► Edema do canal auditivo externo e drenagem minima e 
espessa. 

► Dor intensa, que piora com a manipulacao da pina. 


Patogenese 

A otite externa e a inflama^ao da pele que reveste o canal audi¬ 
tivo e o tecido mole adjacente. A causa mais comum e a perda da 
funqao protetora do cerume, produzindo maceraqao da pele sub- 
jacente, como ocorre na nataqao. Outras causas incluem trauma 
no canal auditivo devido ao uso de cotonetes para limpeza ou 
devido a protetores auriculares mal ajustados durante a pratica 
de nataqao; dermatite de contato causada por laque, perfumes ou 
automedicaqao com gotas oticas; infecqao secundaria do canal 
por otite media com tubo de ventilaqao pervio e drenagem cro- 
nica devido a perfura«;ao do timpano. As infecqoes por Staphylo¬ 
coccus aureus ou Pseudomonas aeruginosa sao muito comuns. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

Os sintomas incluem dor e coceira na orelha, especialmente 
ao mastigar ou exercer pressao sobre o trago. O movimento da 


pina ou trago produz muita dor. A drenagem pode ser minima, 
a menos que a otite externa resulte de um tubo de equalizaqao 
da pressao de drenagem ou perfuraqao do timpano. O canal 
auditivo apresenta-se visivelmente inchado, e o paciente pode 
demonstrar resistencia a qualquer tentativa de inserqao de um 
especulo auricular. Observam-se tambem detritos no canal. Ge- 
ralmente, e impossivel visualizar o timpano. A audiqao e normal, 
a nao ser que haja oclusao completa. 

Diagnostico diferencial 

Pode ser dificil determinar se a infecqao resulta de uma perfura- 
9 ao do timpano ou de uma mastoidite. 

Complicacoes 

Caso nao tratada, podera haver celulite facial. Individuos imu- 
nodeprimidos podem desenvolver otite externa maligna, que e 
a disseminaqao da infecqao para a base do cranio com subse- 
quente osteomielite. 

► Tratamento 

O tratamento topico em geral e o suficiente. Gotas de fluoroqui- 
nolona podem ser mais eficazes do que as tradicionais combina- 
qoes de gotas otologicas e seu uso e mais seguro. Na ausencia de 
sintomas sistemicos, as crianqas com otite externa secundaria a 
tubos de drenagem ou perfuraijoes devem ser tratadas apenas 
com medicaqao topica. O tratamento topico escolhido deve ser 
seguro para a orelha interna (nao ototoxico), ja que a perfuraqao 
do timpano ou um tubo pervio permite o acesso das gotas as ore- 
lhas media e interna. Caso o timpano nao possa ser visualizado, 
deve-se considerar a existencia de perfuraqao. Se o canal audi¬ 
tivo estiver aberto, administram-se antibioticos ototopicos, que 
sao prescritos para 5-7 dias, conforme a indica^o. Se o canal 
apresentar edema importante, nao permitindo a entrada da gota 
otica, um tampao de orelha (esponja expansiva) sera necessa- 
rio durante os primeiros dias para garantir a administraqao do 
antibiotico. Os antibioticos orais sao indicados se houver quais- 
quer sinais de infecqao invasiva, como febre, celulite auricular 
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Timpano direito 



▲ Figura 17-1 Timpano. 


ou linfonodos retroauriculares sensiveis ao toque. Em tais casos, 
e preciso prescrever um antibiotico antiestafilococico ate a ob- 
tenqao dos resultados da cultura da secreqao coletada no canal 
auditivo. Os antibioticos sistemicos por si so, sem medicaqao 
topica, nao sao eficientes no tratamento da otite externa. Talvez 
seja necessario o uso de analgesicos narcoticos ate que a infecqao 
comece a ceder em 2-3 dias. 

Prognostico 

Durante a fase aguda, o paciente deve evitar a pratica de nataqao. 
Um tampao de algodao nao e util e pode prolongar a infecqao. Mar¬ 
que uma consulta de acompanhamento para a semana seguinte, a 
fim de se avaliar se o timpano permanece intacto (Figura 17-1). As 
crianqas que apresentam timpano intacto e sao suscetlveis a otite 
externa devem aplicar 2 ou 3 gotas de uma soluqao 1:1 de vinagre 
branco e de alcool etilico 70% nas orelhas antes e apos a nataqao. 

Manolidis S et al.: Comparative efficacy of aminoglycoside versus 
fluoroquinolone topical antibiotic drops. Otolaryngol Head Neck 
Surg 2004;130:S83 [PMID: 15054366], 

Roland PS et al.: Consensus panel on role of potentially ototoxic 
antibiotics for topical middle ear use: Introduction, methodo¬ 
logy and recommendations. Otolaryngol Head Neck Surg 
2004;130:S51 [PMID: 15543836], 


2. Otite media aguda 



FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 


► Sintomas agudos — febre, dor, perda do sono, perda de 
apetite. 

► Efusao. 

► Inflamacao. 

► Todos os itens anteriores sao necessarios para o diagnostico. 


Patogenese 

A otite media e uma infecqao associada a efusao da orelha media 
(EOM) (acumulo de liquido no espaqo da orelha media) ou a otor- 
reia (secreqao da orelha atraves de uma perfuraqao do timpano ou 
de um tubo de ventilaqao). A otite media ainda pode ser classifi- 
cada de acordo com seus sintomas clinicos associados, achados 
otoscopicos, duraqao, frequencia e complicaqoes. Essas classifi- 
caqoes mais especificas sao a otite media aguda (OMA), a otite 
media com efusao (OME) e a otite media cronica secretora. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A OMA e comumente definida como inflamaqao da orelha 
media decorrente de uma efusao e associada ao inicio rapido 
de sintomas, como otalgia, febre, irritabilidade, anorexia ou vo- 
mito. As diretrizes de 2004 da AAP e da American Academy of 
Family especificam tres criterios que deverao estar presentes 
(Quadro 17-1). A presenqa de efusao na orelha e determinada de 
forma mais eficaz por otoscopia pneumatica ou timpanometria. 
Para diferenciar a OMA da OME, devem haver sinais de infla- 
maqao do timpano e sintomas de infecqao aguda. Os achados 
otoscopicos especificos da OMA incluem protrusao do timpano, 
pouca visibilidade dos marcos ossiculares, coloraqao amarelada 
ou branca, opacidade do timpano e exsudato escamoso ou bo- 
lhoso no timpano. A OME esta associada a um timpano sem 
protrusao, que pode estar retraido ou neutro, mas sempre com 
mobilidade reduzida, e pode apresentar opacidade e descolora- 
qao branca ou ambar. As crianqas com OME podem desenvolver 
infecqao aguda concomitante, mas exibirao inflamaqao do tim¬ 
pano, como na OMA. 

B. Fatores predisponentes 

Os fatores que tornam a otite media mais comum em crianqas do 
que em adultos incluem colonizaqao bacteriana da nasofaringe 
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Quadro 17-1 Definicao da otite media aguda 

0 diagnostico de OMA requer (1) historia de inicio agudo de sinais e 
sintomas, (2) presenca de EOM e (3) sinais e sintomas de inflamacao 
na orelha media. 

Todos os eiementos da definicao da OMA sao descritos a seguir: 

1. Manifestacao recente, geralmente abrupta, de sinais e sintomas de 
inflamacao da orelha media e EOM 

2. Presenca de EOM, cujas indicates induem: 

a. Protrusao do timpano 

b. Mobilidade limitada ou ausente do timpano 

c. Nivel de ar-liquido atras do timpano 

d. Otorreia 

3. Sinais e sintomas de inflamacao da orelha media com: 

a. Eritema distinto do timpano, ou 

b. Otalgia distinta (desconforto daramente atribuido a[s] orelha[s]) 
gue resulte na interferencia na atividade normal ou 

no sono, ou gue os impeca 


na ausencia de anticorpo, infecqoes respiratorias superiores fre- 
quentes, exposiqao a fumaqa de cigarro pelos pais, hipofunqao da 
tuba auditiva, alem de alergias. 

1. Colonizacao bacteriana — A colonizaqao da nasofaringe 
por Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae ou Mo- 
raxella catarrhalis aumenta o risco de otite media, ao passo que 
a colonizaqao com flora normal, como, por exemplo, Estrepto- 
coccus viridans, pode prevenir episodios de otite por meio da 
inibiqao do crescimento desses patogenos. A colonizaqao, em 
geral, ocorre sequencialmente com diferentes sorotipos do pa- 
togeno presentes por um periodo de aproximadamente 2 meses, 
havendo risco de OMA em cada novo sorotipo adquirido. Os 
lactentes em creches adquirem esses sorotipos mais cedo do que 
aqueles sob cuidados domesticos. Como as crianqas mais jovens 
apresentam maior risco de OMA, o maior numero de crianqas 
em creches nas ultimas tres decadas indubitavelmente teve um 
papel crucial no aumento de OMA nos EUA. 

2. Infeccoes virais do trato respiratorio superior — Estas in¬ 
fecqoes aumentam a colonizaqao da nasofaringe com patogenos 
da otite. A infecqao viral tambem compromete a funqao tubaria 
devido ao aumento de tamanho (tumefaqao) das adenoides e a 
edema da tuba auditiva. Portanto, os fatores que aumentam a fre- 
quencia de infecqoes respiratorias virais, como permanencia em 
creches, exposiqao a fumaqa de cigarro, ordem de nascimento 
mais tardia e ausencia de aleitamento materno, promovem a co¬ 
lonizaqao com patogenos da otite e predispoem a otite media. 

3. Exposicao a fumaca de cigarro — O fumo passivo aumenta 
o risco de EOM persistente, pois intensifica a colonizaqao, pro- 
longa a resposta inflamatoria e impede a drenagem atraves da 
tuba auditiva. Para lactentes com idades entre 12 e 18 meses, a 
exposiqao a cada carteira adicional de cigarros fumada em casa 
esta associada a um aumento de 11% na duraqao da EOM. 

4. Disfunqao tubaria — Uma tuba auditiva com funqao nor¬ 
mal permite a aeraqao da orelha media. Quando obstruida, ha 
o aparecimento de um vacuo na orelha media, que pode levar 
as secreqoes nasofaringeas e patogenos para o interior da ore¬ 
lha media, ou entao pode trazer liquido seroso das celulas de 


revestimento da orelha media. O liquido esta sujeito a infecqao. 
A tuba auditiva de lactentes e de crianqas pequenas e mais curta e 
mais horizontal que a dos adultos; imagina-se que isso contribua 
para a disfunqao. Lactentes que nasceram com anomalias cranio- 
faciais, como sindrome de Down ou fissura palatina, podem ser 
especialmente suscetiveis a OMA e a OME. 

5. Comprometimento das defesas imunes do hospedeiro 

— Crianqas imunodeprimidas, como as com deficiencia seletiva 
de IgA, geralmente sofrem de OMA recorrente, rinossinusite e 
pneumonia. Contudo, a maioria das crianqas que apresentam 
otite recorrente ou persistente apenas tern comprometimento 
seletivo de suas defesas imunes contra patogenos especificos 
da otite. Por exemplo, um estudo recente mostrou que algumas 
crianqas apresentam respostas a anticorpos antipolissacarideos 
pneumococicos (IgG 2 ou IgA, ou ambos) baixas a ausentes apos 
a vacinaqao, apesar de nlveis sericos normals de IgG 2 e IgA. 

6. Amamentacao com mamadeira — O aleitamento materno 
reduz a incidencia de infecqoes respiratorias agudas, fornece 
anticorpos IgA, que diminuem a colonizaqao com patogenos 
da otite, e reduz a aspiraqao de secreqoes contaminadas para o 
interior do espaqo da orelha media, que pode ocorrer quando 
uma mamadeira e colocada no berqo, ficando a disposiqao do 
lactente. 

7. Suscetibilidade genetica — Embora a OMA seja multifa- 
torial e nenhum gene de suscetibilidade tenha sido identificado, 
estudos recentes de gemeos e trigemeos sugerem que ate 70% do 
risco e determinado geneticamente. Isso traz implicaqoes para 
a prole subsequente de pais com uma crianqa com OMA recor¬ 
rente. Essas familias devem considerar aleitamento materno e 
cuidados domesticos para seus futuros filhos. 

C. Microbiologia da otite media aguda 

O papel da infecqao respiratoria viral na patogenese da otite 
media e inquestionavel, embora menos de 12% das efusoes co- 
letadas apresentem cultura positiva para virus. Estudos recentes 
com testes de antigenos virais ou de acido nucleico sensiveis de- 
tectaram virus em mais de 40% das orelhas infectadas. A infec¬ 
qao viral em geral precede a otite media bacteriana em 3-14 dias 
e supostamente causa hipertrofia da adenoide e disfunqao tu¬ 
baria. Os dois virus que mais comumente predispoem a otite 
media sao o virus sincicial respiratorio e o da influenza, sendo 
responsaveis pelo surto anual de otite media entre Janeiro e maio 
nos climas temperados. 

Historicamente, mais de 50% dos casos de OMA no centro- 
-oeste e no nordeste dos EUA foram causados por S. pneumoniae, 
e, nos climas mais quentes e secos no sul de Israel, houve relatos 
de preponderance de H. influenzae nao tipavel (Quadro 17-2). 
No entanto, desde o uso disseminado da vacina antipneumoco- 
cica conjugada (Prevnar; PCV7) em crianqas menores de 2 anos, 
a incidencia de H. influenzae pode estar em alta, ao passo que a 
do S. pneumoniae pode estar em declinio. O padrao de infec¬ 
qao em Kentucky e semelhante, atualmente, aquele observado 
antes da PCV7 em Denver, Colorado. (Nao ha dados disponiveis 
sobre Denver no periodo pos-Prevnar.) O mais importante e 
que a Prevnar aumentou a porcentagem de casos nos EUA de¬ 
vido a sorotipos nao PCV, de 12%, em 1999, para 32%, em 2002. 
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Quadro 17-2 Bacteriologia da otite media aguda 



Denver 

(autor) 

Kentucky 3 
Pre-PCV7 (Prevnar) 

Kentucky 3 
Pos-PCV7 (Prevnar) 

Streptococcus 

pneumoniae 

32 

48 

31 

Haemophilus 

influenzae 

50 

41 

56 

Moraxella 

catarrhalis 

8 

9 

11 

Streptococcus 

pyogenes 

4 

2 

2 

S. pneumoniae + 

H. influenzae 

5 

Nao relatado 

Nao relatado 


a Dados usados com permissao de Block SL et aL Community-wide vaccina¬ 
tion with the heptavalent pneumococcal conjugate significantly alters the 
microbiology of acute otitis media. Pediatr Infect Dis J 2004 ; 23:829. 

PCV7, vacina antipneumococica heptavalente. 

O significado cltnico dessa mudanga e a redugao da porcentagem 
total de pneumococos resistentes aos farmacos, uma vez que os 
sorotipos inclutdos na vacina sao os mais multirresistentes. 

O terceiro patogeno mais comum em alguns estudos e o 
M. catarrhalis , que causa ate 25% de OMA nos EUA. O quarto 
microrganismo e o Streptococcus pyogenes, que e mais comum 
em escolares do que em lactentes. Esse microrganismo e o S. 
pneumoniae sao as causas predominantes de mastoidite. Con- 
tradizendo o que se costumava ensinar, a etiologia da OMA 
nos primeiros meses de vida difere pouco daquela encontrada 
na vida adulta. A unica diferenga e que o risco de infecgao cau- 
sada por bacterias gram-negativas intestinais e ligeiramente 
maior em lactentes com menos de 4 semanas de vida que estao 
ou estiveram internados na unidade de tratamento intensivo 
neonatal. 

O S. pneumoniae resistente aos farmacos e um patogeno 
comum na OMA, e as cepas podem ser resistentes a ape- 
nas um farmaco (penicilina ou macrolideos) ou a multiplos 
farmacos. As criangas com cepas resistentes costumam ser 
mais jovens e ter mais infecgoes refratarias ao tratamento. 
A antibioticoterapia nos 3 meses anteriores tambem au- 
menta o risco de desenvolvimento de patogenos resisten¬ 
tes. A resistencia a penicilina desenvolve-se por meio de 
mutagoes passo a passo nas estruturas das tres proteinas de 
ligagao as penicilinas. Cepas cujas concentrates inibito- 
rias minimas de penicilina variam entre 0,12 e 1,0 mcg/mL 
exibem resistencia “intermediaria”, e as cepas cujas concentra¬ 
tes inibitorias minimas sao iguais a ou maiores que 2 meg/ 
mL apresentam “alta resistencia”. A prevalencia de cepas resis¬ 
tentes nao varia mais significativamente entre areas geograficas 
dos EUA, mas varia em nivel mundial. Incidences menores 
sao observadas em paises que utilizam menos regimes de an- 
tibioticos por individuo. Essas cepas tambem sao resistentes 
a muitos grupos de farmacos. As taxas de resistencia para os 
EUA sao de 63% para sulfametoxazol-trimetoprima, 32% para 
macrolideos e 2% para amoxicilina (dose de 90 mg/kg/dia). 


As cefalosporinas orais variam muito em termos de eficacia, 
sendo as maiores taxas de resistencia encontradas para cefi- 
xima e cefaclor, e as menores (em torno de 35%) para cefu- 
roxima, cefprozila, cefpodoxima e cefdinir. Mais de 90% das 
cepas altamente resistentes a penicilina ainda sao suscetiveis a 
clindamicina, a rifampicina e as fluoroquinolonas. As fluoro- 
quinolonas ainda nao foram aprovadas para criangas menores 
de 16 anos; entretanto, estudos estao em andamento para ava- 
liar sua seguranga nesse grupo etario. 

D. Tecnicas e procedimentos de exame 

1. Otoscopia pneumatics — A OMA e sobrediagnosticada. 
Fatores que contribuem para os erros diagnosticos sao a tentagao 
de aceitar o diagnostico sem remover cerume suficiente para vi- 
sualizagao adequada do timpano e a crenga erronea de que um 
timpano avermelhado estabelece o diagnostico. A vermelhidao 
do timpano geralmente e um rubor vascular causado por febre, 
choro ou ate mesmo esforgos para remogao do cerume. A impos- 
sibilidade de se obter um selamento adequado com o otoscopio, 
a visualizagao deficiente em razao de baixa intensidade luminosa 
e a confusao da parede do canal auditivo com o timpano podem 
impedir a avaliagao da mobilidade do timpano. 

Um otoscopio pneumatico com pera de insuflagao e tubo e 
utilizado para avaliar a mobilidade do timpano. O especulo inse- 
rido no canal auditivo do paciente devera ser grande o suficiente 
para um selamento hermetico. A colocagao de um pedago de 
tubo de borracha com largura de 0,25-0,5 cm proximo a ponta 
do especulo ajuda a criar um selamento hermetico adequado. 
O tubo devera estar bem acoplado ao especulo a uma distancia 
de mais ou menos 0,5 cm de sua extremidade. O especulo maior 
possivel (3 ou 4 mm) devera ser usado a fim de otimizar o campo 
visual. Quando a pera de insuflagao for apertada, o timpano se 
movera livremente para frente e para tras se nao houver liquido 
presente, com um movimento de encaixe; na presenga de liquido 
no espago da orelha media, a mobilidade do timpano estara 
ausente ou sera semelhante a uma onda de liquido. A capacidade 
de avaliar a mobilidade e afetada pela baixa intensidade lumi¬ 
nosa; uma lampada de halogenio e excelente nesse caso. Essas 
lampadas perdem a intensidade, mas raramente queimam e, 
portanto, devem ser substituidas periodicamente. 

Especulos descartaveis tornaram-se populares, mas nao sao 
necessarios para o controle de infeapao, uma vez que os especu¬ 
los reutilizaveis podem ser facilmente desinfetados. Os especu¬ 
los descartaveis sao afiados na ponta e geralmente causam dor 
quando pressionados para obtenqao do selamento hermetico. 
£ recomendavel usar um especulo menor para avaliar todo o 
timpano e entao inserir um especulo maior que fique dentro do 
canal auditivo cartilaginoso externo enquanto a mobilidade e 
verificada. 

2. Remocao do cerume — A remo^ao do cerume e uma ha- 
bilidade essencial para qualquer pessoa que cuide de crian 9 as. 
O cerume impactado pressionado contra o timpano pode causar 
coceira, otalgia ou perda auditiva. Os pais devem ser informa- 
dos de que a cera protege a orelha (o cerume content lisozimas e 
imunoglobulinas que inibem a infec^ao) e que normalmente sai 
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+200 


(D) 


+200 



▲ Figura 17-2 Quatro tipos de timpanogramas obtidos com o MicroTymp Welch-Allyn 2. A: Orelha media normal. B: Otite media 
com efusao ou otite media aguda. C: Pressao negativa na orelha media devido a disfuncao tubaria. D: Tubo de ventilacao pervio 
ou perfuracao do timpano. Igual ao B, exceto pelo grande volume na orelha media. 


por conta propria; portanto, os pais jamais devem colocar algo 
solido dentro do canal auditivo para a remoqao da cera. 

O medico pode remover o cerume com seguranqa sob vi- 
sualizaqao direta atraves do cabeqote de um otoscopio, contanto 
que dois adultos estejam presentes para segurar a crianqa. Uma 
cureta descartavel de plastico, tamanho 0, pode ser usada. Ne- 
nhuma cureta deve ser pontiaguda ou afiada. 

Pode-se usar tambem irrigaqao para remover cerume duro ou 
em forma de flocos. Crianqas asiaticas costumam ter cerume seco 
e em forma de flocos. Esse tipo de cera pode ser amolecido com 
soluqao de docusato de sodio a 1%, soluqoes de peroxido de car- 
bamila, oleo mineral ou algumas gotas de detergente antes da ten- 
tativa de irrigaqao. Apos 20 minutos, pode-se usar irrigaqao por 
meio de uma seringa com pera de borracha com a agua aquecida a 
35-38°C para prevenir vertigens. Um jato dental (i.e.. Water Pik) e 
um dispositivo excelente para a remoqao de cerume, mas e impor- 
tante coloca-lo em baixa potencia (2 ou menos) para evitar danos 
ao timpano. Um timpano perfurado ou um tubo de ventilaqao 
pervio e uma contraindicaqao a qualquer forma de irrigaqao. 

Uma boa soluqao caseira para o cerume impactado recor- 
rente e o uso de algumas gotas de oleo, como oleo mineral ou 
azeite de oliva, duas vezes por semana, aquecido a temperatura 
do corpo para prevenir tontura. 


3. Timpanometria — A timpanometria pode identificar rapi- 
damente uma efusao em lactentes com aproximadamente mais 
de 6 semanas de vida e requer pouco treinamento. Deve ser 
precedida pela otoscopia pneumatica para garantir que 50% 
ou mais do canal esteja livre de cera. Como nao identifica in- 
flamaqao, ela nao consegue diferenciar OMA de OME. A tim¬ 
panometria mede a complacencia do timpano e a exibe em 
forma de grafico (ao longo do eixo y, expressa em mmH 2 0). 
A complacencia e determinada como pressao atmosferica 
que varia de +200 ate -400 mmH 2 0 no canal auditivo externo 
selado. 

Os timpanogramas podem ser classificados em quatro pa- 
droes principals, conforme mostra a Figura 17-2. O padrao mos- 
trado na Figura 17-2A, caracterizado por complacencia maxima 
a uma pressao atmosferica normal, indica um timpano normal, 
boa funqao tubaria e ausencia de efusao. A altura e o gradiente 
do pico nao sao importantes quando se usa o timpanometro de 
Welch-Allyn. O padrao mostrado na Figura 17-2B diz respeito 
a um timpano nao movel, indicando efusao na orelha media. 
O padrao mostrado na Figura 17-2C refere-se a um timpano 
movel intacto com disfunqao tubaria e excesso de pressao nega¬ 
tiva (pressao atmosferica menor que -300 mmH 2 0) na orelha 
media. A Figura 17-2D mostra um traqo piano, com um volume 
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bem grande na orelha media devido a um tubo pervio ou a uma 
grande perfuraqao. 

4. Reflectometria acustica — A reflectometria acusticamede o 
gradiente espectral do timpano por meio de um instrumento de 
mao, sem necessidade de selamento hermetico. Todavia, dados 
recentes sugerem que esse metodo nao consegue diferenciar, de 
forma confiavel, a pressao da orelha media da efusao. O instru¬ 
mento nao esta disponivel comercialmente no momento. 

Diagnostic*:) diferencial 

A otite media cronica secretora as vezes e confundida com 
OMA. 

Complicacoes 

As complicaqoes da otite media podem incluir dano as estrutu- 
ras da orelha media, como timpanosclerose, bolsas de retraqao, 
aderencias, erosao ossicular, colesteatoma, perfura 9 oes e disse- 
minaqao intratemporal e intracraniana. 

A. Timpanosclerose 

Um aspecto parecido com placas brancas no timpano e causado 
por inflamaqao cronica ou trauma que produz tecido de granu- 
laqao e hialinizaqao. O aspecto de um pequeno defeito na area 
posterossuperior da pars tensa ou na pars flaccida sugere uma 
bolsa de retraqao. As bolsas de retraqao ocorrem quando a infla- 
maqao cronica e a pressao negativa no espaqo da orelha media 
produzem atrofia e atelectasia do timpano. 

A inflamaqao continua pode causar aderencias entre a bolsa 
de retraqao e os ossiculos. Isso e chamado de otite adesiva e pre- 
dispoe a forma^o de um colesteatoma ou fixaqao e erosao dos 
ossiculos (Figura 17-3). A erosao dos ossiculos resulta de osteite 
e comprometimento do aporte sanguineo aos ossiculos. A des- 
continuidade ossicular pode produzir perda auditiva maxima, 


Colesteatoma 
do atico 



Abertura do 
colesteatoma na 
membrana de Shrapnell 



▲ Figura 17-3 Colesteatoma do atico, formado a partir da 
invaginacao de uma bolsa de retracao do atico. 


com limiar de 50-dB. Um timpanograma com complacencia bas- 
tante alta sugere descontinuidade ossicular. 

B. Colesteatoma 

Uma massa de aparencia gordurosa ou de coloraqao branco- 
-perola observada em uma bolsa de retraqao ou perfuraqao su¬ 
gere um colesteatoma, com ou sem presenqa de secreqao (ver 
Figura 17-3). A perfuraqao geralmente e indolor. Se nao houver 
infecqao, a cavidade da orelha media normalmente tera uma mu¬ 
cosa higida. Se houver infecqao concomitante, sera observada 
drenagem serosa ou purulenta, e a cavidade da orelha media 
podera conter tecido de granulaqao ou ate mesmo polipos. 
A otorreia persistente ou recorrente apos tratamento medico 
adequado deve levar a suspeita de colesteatoma. A otorreia de 
odor fetido indica possivel colesteatoma. 

C. Perfuracao do timpano 

Eventualmente, um episodio de OMA esta associado a otorreia. 
Uma secreqao aural indica que o timpano foi perfurado. E pro- 
vavel que a perfuraqao se resolvera espontaneamente. Pode haver 
perda auditiva condutiva, dependendo do tamanho e da localiza- 
9 ao da perfuraqao. O local da perfuraqao e importante tanto para a 
formaqao do colesteatoma como para a extensao de perda auditiva 
esperada. Perfura 9 oes centrais circundadas por timpano intacto 
em geral estao relativamente a salvo da forma 9 ao de colesteatoma. 
Em uma perfura 9 ao periferica, especialmente na pars flaccida, a 
perfura 9 ao estende-se ate a parede do canal sem a intervenien- 
cia do timpano. As perfura 9 oes perifericas geram um risco de 
colesteatoma, porque o epitelio do canal auditivo pode invadir a 
perfuraqao. As perfuraqoes sobre a membrana na janela oval na 
parte posterior do timpano resultam em mais perda auditiva do 
que uma perfuraqao no timpano inferior ou anterior. 

A maioria das perfuraqoes secundarias a OMA se resolve em 
ate 2 semanas. Quando as perfuraqoes nao se resolverem apos 
3-6 meses, o reparo cirurgico podera ser necessario. O reparo do 
defeito no timpano geralmente e adiado ate que a crianqa tenha 
mais idade e ate que a funqao tubaria tenha melhorado. Os pro- 
cedimentos incluem miringoplastia com retalho de papel, mirin- 
goplastia com uso de gordura e timpanoplastia. A timpanoplastia 
e protelada ate os 7-9 anos de idade. Em crianqas saudaveis sem 
anomalias craniofaciais, alguns cirurgioes reparam o timpano 
perfurado mais cedo se o timpano contralateral nao perfurado 
permanecer livre de infecqao e efusao por 1 ano. Essa politica nao 
garante o sucesso. A idade da crianqa quando o reparo e reali- 
zado e o indicador mais provavel do sucesso. Eventualmente, uma 
perfuraqao sera fechada em uma crianqa mais jovem se a otor¬ 
reia recorrente for considerada como secundaria a contaminaqao 
por agua ou a refluxo nasofaringeo. O fechamento mais precoce 
da perfuraqao selara o espaqo da orelha media e restabelecera 
o colchao de ar proporcionado pelo sistema de ar da mastoide. 
Uma crianqa mais velha tern mais probabilidade de um desfecho 
favoravel com o fechamento da perfura 9 ao. Na presenqa de per- 
furaqao, as atividades aquaticas devem ser limitadas a nata 9 ao de 
superficie, preferivelmente com o uso de um protetor auricular. 
Mergulho, pulo na agua e nataqao subaquatica devem ser proibi- 
dos por 6 meses apos a cirurgia reparadora. 
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D. Paralisia do nervo facial 

O nervo facial atravessa a orelha media em direijao ao osso tem¬ 
poral ate sua saida no forame estilomastoideo. Eventualmente, a 
inserqao do nervo no osso e incompleta, tornando-o suscetivel a 
inflamaqao durante um episodio de OMA. O inicio agudo de uma 
paralisia do nervo facial nao deve ser considerado como paralisia 
idiopatica de Bell ate que todas as outras causas tenham sido exclui- 
das. Se houver liquido na orelha media, havera indicaqao de mirin- 
gotomia imediata. A colocaqao de um tubo de ventilaqao permite 
a ventilaqao prolongada. A TC e indicada se houver suspeita de 
colesteatoma ou a presen 9 a de mastoidite coalescente aguda. 

E. Otite media crdnica secretora 

A otite media cronica secretora esta presente quando ocorre 
otorreia persistente em uma crianqa com tubos de ventila- 
9 ao ou perfura 9 ao timpanica. Eventualmente, e um sinal que 
acompanha um colesteatoma. A visualizaqao do timpano e a 
limpeza cuidadosa com cultura da drenagem e tratamento an- 
timicrobiano adequado sao essenciais para o manejo de casos 
nao relacionados a colesteatoma. O tratamento bem-sucedido 
da otite media cronica secretora geralmente requer tratamento 
com um antibiotico que aja contra Pseudomonas e agentes ana- 
erobios. O uso de quinolonas orais eficazes contra infecqao por 
Pseudomonas ainda nao foi aprovado para crian 9 as em cres- 
cimento. Estudos recentes sugerem que as quinolonas topicas 
durante 14 dias podem ser eficazes. E muito importante limpar 
o canal auditivo por aspira 9 ao, a fim de permitir a penetraqao 
das gotas otologicas, sendo util realizar a cultura das secreqoes. 
Um tampao deve ser providenciado, e as gotas devem ser co- 
locadas no tampao varias vezes ao dia. A crianqa deve ser ava- 
liada em 7 dias, com remoqao do tampao, e a aspira 9 ao devera 
ser repetida, caso necessario. Quando um colesteatoma (ver 
Figura 17-3) estiver associado a otite media cronica secretora, 
o tratamento medico nao sera eficaz. Se a secreqao nao res¬ 
ponder a 2 semanas de tratamento agressivo, deve-se suspeitar 
de mastoidite, colesteatoma, tuberculose ou infecqao fungica. 
Complicaqoes serias do SNC, como abscesso extradural, abs- 
cesso subdural, abscesso cerebral, meningite, labirintite ou 
tromboflebite do seio lateral, podem ocorrer na extensao desse 
processo. Portanto, pacientes com paralisia facial, vertigem ou 
outros sinais do SNC devem ser imediatamente encaminhados 
a um otorrinolaringologista. 
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abscess in acute mastoiditis. Ann Otol Rhinol Laryngol 2005; 
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Allergy Asthma Rep 2005;5:308 [PMID: 15967073], 
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2004;68:317 [PMID: 15129942], 

Oestreicher-Kedem Y et al.: Complications of mastoiditis in children 
at the onset of a new millennium. Ann Otol Rhinol Laryngol 
2005;1141:147 [PMID: 15757196], 

Zapalac JS et al.: Suppurative complications of acute otitis media in 
the era of antibiotic resistance. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 
2002;128:660 [PMID: 12049560], 


Recursos on-line 

American Academy of Otolaryngology and Head and Neck Surgery 
(http://www.entnet.org): The official web site of the American 
Academy of Otolaryngology and Head and Neck Surgery. Con¬ 
tains patient information, clinical indications for common surgi¬ 
cal procedures, and links to other ear, nose and throat sites. 

► Tratamento 

A. Manejo da dor 

Crianqas com dor relacionada a OMA podem obter allvio com 
o uso de paracetamol ou ibuprofeno, combinado com gota anes- 
tesica topica se o timpano nao estiver perfurado. Em um ensaio 
controlado randomizado, gotas de Auralgan (benzocalna e anti- 
pirina) foram melhores do que o azeite de obva para a reduqao 
da dor. Na presenqa de dor intensa, deve-se considerar timpano- 
centese para allvio da dor e para diagnostico do agente causal. 

B. Opcao de observacao ("atitude expectante") 

Poucos temas sao tao polemicos quanto a necessidade de anti- 
bioticoterapia imediata para a otite media. Os medicos precisam 
ponderar o desejo dos pais em relaqao ao allvio dos sintomas e o 
risco de resistencia a medicaqao pelo uso excessivo de antibioti- 
cos. Em dois editorials recentes, a Dra. Ellen Wald apontou que o 
uso excessivo de antibioticos ocorre no tratamento de resfriados 
virais e de faringite viral. A segunda razao mais comum para o 
uso excessivo de antibioticos e o sobrediagnostico de OMA pelos 
professionals de saude. O curso natural de OMA nao tratada e a 
melhora por meio das defesas do hospedeiro ou pela perfuraqao 
do timpano; porem, a mastoidite nao era uma complicaqao in- 
frequente antes do uso de antibioticos. 

Nos estudos classicos do Dr. Howie, na decada de 1970, nos 
quais ele selecionou aleatoriamente crianqas para receberem pla¬ 
cebo e varios antibioticos, as taxas de cura bacteriologica deter- 
minada por uma segunda timpanocentese durante o tratamento 
foram de apenas 32% no grupo placebo. A taxa de cura esponta- 
nea variou consideravelmente de acordo com o microrganismo: 
16% para S. pneumoniae, 50% para H. influenzae nao tipavel e 
em torno de 84% para M. catarrhalis, o qual ele considerava um 
contaminante. Varios autores correlacionam as taxas de cura cli- 
nica no final do tratamento com a cura bacteriologica nos dias 
4-6, sendo que as taxas de cura clinica sao sempre mais altas do 
que as taxas de cura bacteriologica. Contudo, as crianqas com 
falha bacteriologica no final do tratamento apresentam uma 
probabilidade muito alta de ter tambem falha clinica. Isso traz 
implicaqoes importantes ao delineamento do estudo, o que levou 
o FDA a solicitar que novos antibioticos sejam estudados para 
comprovar a cura bacteriologica em um subgrupo de pacientes. 

Em 2004, as orientaqoes de pratica clinica foram publicadas, 
sugerindo o nao tratamento de grupos limitados de crianqas com 
OMA (Quadro 17-3). Os pontos principals sao que as crian- 
qas maiores de 2 anos com doenqa nao grave nao recebessem 
tratamento nas primeiras 48-72 h apos o inicio dos sintomas. 
Aquelas com menos de 2 anos e as crianqas mais velhas com dor 
intensa ou febre deveriam receber antibioticoterapia imediata. 
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Quadro 17-3 Criterios para antibioticoterapia inicial em 
criancas com otite media aguda 


Idade 

Diagnostico certo 

Diagnostico incerto 

< 6 meses 

Uso de antibacterianos 

Uso de antibacterianos 

6 meses a 

2 anos 

Uso de antibacterianos 

Uso de antibacterianos 
em caso de doenca grave; 
opcao de observacao 3 em 
caso de doenca nao grave 

> 2 anos 

Uso de antibacterianos 
em caso de doenca grave; 
opcao de observacao 3 em 
caso de doenca nao grave 

Opcao de observacao 3 


a Doenca nao grave corresponde a otalgia leve e febre < 39°C nas ultimas 24 h. 


As criangas reprovadas na observagao deveriam iniciar a anti¬ 
bioticoterapia apos 48-72 h. Embora nao mencionado, pode-se 
emitir uma receita na primeira consulta com instrugoes para 
preenchimento caso nao seja observada nenhuma melhora apos 
o periodo de observagao especificado. 

As orientates apresentam diferentes recomendagoes para 
diagnostico “certo” versus “incerto”, mas os clinicos devem ter a 
possibilidade de examinar o timpano e estabelecer o diagnostico 
correto se tiverem dominio das tecnicas de remogao de cerume 
e de otoscopia pneumatica. Um diagnostico “incerto” so deve 
ocorrer quando pus, sangue ou cerume obstruir o timpano. Em 
criangas menores de 6 meses, os antibioticos sempre sao reco- 
mendados na primeira consulta, independentemente da certeza 
do diagnostico. As orientagoes tambem enfatizam a importancia 
de se usar a otoscopia pneumatica ou timpanometria para esta¬ 
belecer a presenga de efusao e a importancia de diferenciagao 
entre OME e OMA por meio da ausencia de sinais e sintomas 
agudos de inflamagao (ver Quadro 17-3). 

Ha um consentimento geral de que o tratamento excessivo da 
OME por profissionais bem intencionados tern levado ao uso ex¬ 
cessivo de antibioticos sem nenhum beneficio aparente. A OMA 
deve incluir o inicio recente de otalgia, que pode ser mais dificil de 
diagnosticar em lactentes, mas que geralmente manifesta-se como 
despertar noturno, puxadas na orelha, anorexia devido a dor ao 
engolir e choro sem motivo. Embora muitos medicos tratem a otite 
aguda rotineiramente com antibioticos, tambem e sensato incluir 
os pais na decisao. Existe um impasse entre os riscos da antibioti¬ 
coterapia (custo, reagoes alergicas, efeitos colaterais e colonizagao 
por um patogeno resistente aos antibioticos) e o beneficio de uma 
resposta clinica possivelmente mais rapida e de prevengao de pos- 
siveis complicagoes. O alivio mais rapido da dor, por si so, pode 
justificar o tratamento em criangas mais velhas. Criangas menores 
de 2 anos devem ser tratadas imediatamente com antibioticos, ja 
que estudos demonstram uma vantagem sobre o placebo e elas 
apresentam maior probabilidade de desenvolver complicagoes. 

C. Antibioticoterapia 

A amoxicilina continua sendo o antibiotico de primeira linha 
para o tratamento de otite media, mesmo com uma alta preva¬ 
lence de S. pneumoniae resistente ao farmaco, pois a resistencia 


a antibioticos betalactamicos, como amoxicilina, surge como um 
processo passo a passo durante varios anos. Uma cepa bacteriana 
resistente a baixos niveis de amoxicilina geralmente e erradicada 
com uma dosagem mais alta. A dosagem de amoxicilina pode 
ser aumentada consideravelmente sem toxicidade; por exemplo, 
uma dosagem de 200 mg/kg/dia e usada para tratar meningite em 
criangas, e uma dose diaria maxima de 4 g e usada em adultos. 
Estudos demonstram que o aumento da dosagem de 40 mg/kg 
para 90 mg/kg produz uma concentragao de medicagao no liquido 
da orelha media que excede o nivel minimo necessario para ini- 
bir 98% da otite media causada por pneumococos. Uma segunda 
vantagem e que administrar a amoxicilina nessas doses mais altas 
pode ajudar a retardar o surgimento gradual da resistencia. Com 
base nesses novos dados farmacodinamicos, em junho de 1999, o 
governo dos EUA dobrou a concentragao inibitoria minima uti- 
lizada para definir a resistencia a amoxicilina para 8 mcg/mL ou 
mais. Como a otite media nao e uma doenga fatal, nao e necessa¬ 
rio que um antibiotico de primeira linha atinja 100% de cura. A 
amoxicilina em altas doses geralmente erradica o patogeno mais 
invasivo, S. pneumoniae, e se nao houver melhora, um antibiotico 
de segunda linha pode ser escolhido para combater M. catarrhalis 
e o H. infuenzae produtor de betalactamase. Reforgo com amoxi- 
cilina-clavulanato, com 90 mg/kg/dia de dosagem de amoxicilina 
(proporgao de amoxicilina e clavulanato de 14:1), e uma opgao 
adequada quando uma crianga apresenta falha terapeutica apos 
48-72 h de uso de amoxicilina (Quadro 17-4). Nessa situagao, 


Quadro 17-4 Tratamento de otite media aguda na era de 
resistencia a farmacos 


Tratamento de primeira linha 

1. Amoxicilina, 90 mg/kg/dia, ate 4 g/dia. Para criancas de mais de 
2 anos, administrar durante 5 dias; naquelas de menos de 2 anos, 
administrar durante 10 dias. 

2. Se a amoxicilina causar rash cutaneo, administrar cefuroxima 
(Ceftin), cefdinir (Omnicef) ou cefpodoxima (Vantin). 

3. Se ocorrer urticaria ou outros eventos mediados por IgE, 
administrar sulfametoxazol-trimetoprima ou azitromicina 
(Zithromax). 

4. Se a crianca nao conseguir tomar a medicacao via oral, administrar 
uma dose IM unica de ceftriaxona (Rocefin). 

Tratamento de segunda linha 3 

1. Amoxicilina-davulanato (Clavulin), administrada para que o paciente 
receba amoxicilina na dose de 90 mg/kg/dia. 

2. Se a amoxicilina causar sintomas alergicos, ver recomendacoes 
anteriores. 

Tratamento de terceira linha 

1. A timpanocentese e recomendada para determinar a causa. 

2. Ceftriaxona (Rocefin), duas doses via IM, com intervalo de 48 h, 
com opcao de uma terceira dose. 

Recidivas > 4 semanas apos primeiro episodio 

1. Probabilidade de um novo patogeno. Reiniciar o tratamento de 
primeira linha. 

2. Certificar-se de que o diagnostico nao e de OME, o que pode ser 
observado durante 3-6 meses sem tratamento. 


a Para falha clinica apos 48-72 h de tratamento ou para recidivas em ate 
4 semanas. 

IM, intramuscular; OME, otite media com efusao. 
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H. influenzae e o patogeno mais provavel, e a adi^ao de clavulanato 
a amoxicilina aumentara a cobertura, sendo ao mesmo tempo 
eficaz contra o S. pneumoniae. As formulaqoes antigas de 200 e 
400 mg por colher das de cha de amoxicilina-clavulanato (propor- 
(jao 7:1) nunca deverao ter sua dose duplicada, pois o clavulanato 
em doses muito altas causa diarreia. 

Tres cefalosporinas orais (cefuroxima, cefpodoxima e cefdinir) 
sao mais estaveis em termos de betalactamase e sao alternativas a 
antibioticoterapia em crianqas que desenvolvem rashes papulares 
devido a amoxicilina (ver Quadro 17-4). A cobertura de pneu¬ 
mococos altamente resistentes a penicilina com esses agentes e 
fraca, e apenas as classes de resistencia intermediaria sao cober- 
tas. Desses tres farmacos, o cefdinir e muito palatavel na forma 
liquida, ao passo que os outros dois farmacos deixam um gosto 
amargo na boca, que e dificil, mas nao impossivel, de disfar^ar. 
Novos aromatizantes podem ser liteis nesse caso. Um antibiotico 
de segunda linha e indicado quando a crian^a apresenta infec^ao 
sintomatica 1 mes apos a interrupqao da amoxicilina; entretanto, 
a readministraqao de amoxicilina em alta dosagem e indicada 
quando se passaram mais de 4 semanas sem sintomas, visto que 
um novo patogeno pode estar presente. Os macrolideos, como 
azitromicina e claritromicina, nao sao recomendados como agen¬ 
tes de segunda linha por duas razoes. Primeiro, a resistencia do 
S. pneumoniae nos EUA aos macrolideos e de aproximadamente 
30% em amostras respiratorias. Segundo, estudos realizados com 
timpanocentese dupla demonstraram a erradicaijao de H. influen¬ 
zae , independentemente da produ<;ao de betalactamase. Quase 
todas as cepas de H. influenzae tem uma bomba de efluxo de ma¬ 
crolideos intrinseca, que bombeia o antibiotico para fora da celula 
bacteriana. Em um estudo recente realizado com timpanocentese 
dupla, a taxa de erradicaqao de todos os patogenos durante o trata- 
mento foi de 94,2% para amoxicilina-clavulanato em alta dosagem 
e de 70,3% para azitromicina (P < 0,001). 

Se uma crian 9 a permanecer sintomatica por mais de 3 dias en- 
quanto estiver sendo tratada com um agente de segunda linha, a 
timpanocentese sera util para identificar o agente causal. O aspi- 
rado pode ser esteril ou o microrganismo pode ser sensivel. As 
razoes para a nao erradica^ao de um patogeno sensivel podem ser 
a falta de adesao ao tratamento, a baixa absorqao do farmaco ou a 
eliminaqao do farmaco atraves de vomito. Se houver um pneumo¬ 
coco altamente resistente ou se a timpanocentese nao for viavel, 
a melhor opqao talvez seja ceftriaxona intramuscular na dose de 
50 mg/kg/dia durante 3 dias consecutivos, de acordo com um es¬ 
tudo realizado em Israel. Alem de listar os passos do tratamento, 
o Quadro 17-4 tambem lista as cefalosporinas especificas que 
podem ser usadas como medicares alternativas em crian^as aler- 
gicas a penicilina. Se a crian^a tiver anafilaxia com a amoxicilina, 
as cefalosporinas nao deverao ser substituidas. Todavia, o rash 
maculopapular frequentemente observado no uso da amoxicilina 
nao e mediado pela IgE, e as cefalosporinas podem ser utilizadas. 

Com o aparecimento do S. pneumoniae nos valores de con- 
centra^ao inibitoria minima de 4 mcg/mL, a amoxicilina em alta 
dosagem certamente apresentara falha terapeutica. Portanto, 
duas novas classes de antibioticos contra a OMA estao em ana- 
lise em ensaios clinicos ativos: fluoroquinolonas e cetolideos. 
Recentemente, entretanto, os cetolideos foram retirados do mer- 
cado. As fluoroquinolonas sao divididas em duas classes; a classe 
mais antiga inclui a ciprofloxacina, a ofloxacina e a levofloxacina. 


A classe mais nova e constituida pelas 8-metoxifluoroquinolo- 
nas, que incluem a gatifloxacina e a moxifloxacina. A diferen 9 a 
entre as duas classes e que os novos farmacos tem uma tendencia 
menor a selecionar o S. pneumoniae resistente, ja que duas mu- 
ta 9 oes sao necessarias. A resistencia pneumococica e observada 
em paises onde as fluoroquinolonas foram amplamente utiliza¬ 
das em adultos. A levofloxacina foi avaliada em um estudo rea¬ 
lizado com timpanocentese dupla e foi considerada altamente 
eficaz, mas os fabricantes escolheram nao registra-la no FDA 
para uso contra a OMA na epoca. Em um estudo realizado com 
timpanocentese dupla em crian 9 as de alto risco, a gatifloxacina 
conseguiu erradicar 96% dos patogenos. A toxicidade a cartila- 
gem foi observada apenas em animais de laboratorio jovens e ne- 
nhum aumento na incidencia de artropatia foi detectado durante 
o uso gratuito de qualquer fluoroquinolona. 

A Figura 17-4 mostra o acompanhamento recomendado para 
a OMA com resolu 9 ao com efusao residual em 3-4 semanas. As 
crian 9 as, especialmente aquelas pequenas o suficiente, que ainda 
estao desenvolvendo suas habilidades linguisticas, devem ser acom- 
panhadas mensalmente por meio de otoscopia, a fim de determinar 
se a efusao e persistente ou se ocorre apenas nas infecqoes sinto- 
maticas. Antibioticos profilaticos e corticosteroides nao sao mais 
recomendados para a OME. Uma avalia 9 ao audiologica deve ser 
realizada depois de aproximadamente 3 meses de efusao bilateral 
continua em crianqas menores de 3 anos e naquelas com risco de 
atraso na linguagem devido a circunstancias socioeconomicas ou 
anomalias craniofaciais ou outros fatores de risco. Criam^as com 
perda auditiva ou atraso na fala devem ser encaminhadas a um 
otorrinolaringologista para possivel tratamento com tubos de ven- 
tilaqao. Crianqas mais velhas podem ser submetidas a testes de au- 
diqao periodicos no consultorio medico (ver se 9 ao sobre Manejo da 
Otite Media com Efusoes Residuais e Persistentes mais adiante). 

D. Duracao do tratamento 

A duraqao da antibioticoterapia e polemica. Somente tres en¬ 
saios recentes usaram criterios de entrada e de desfecho rigidos. 
As taxas de sucesso foram maiores 10 dias apos o tratamento do 
que regimes mais curtos nos tres estudos, especialmente para 
crian 9 as menores de 2 anos e para aquelas em creches. Neste 
momento, o tratamento de curta dura 9 ao (5 dias) so pode ser 
recomendado para crianqas maiores de 2 anos e que nao estejam 
frequentando creches. 

Um efeito colateral do uso da amoxicilina ou penicilina e a 
erradicaqao da flora oral e nasofarfngea normal. Um estudo re¬ 
cente com pre-escolares demonstrou que a coloniza 9 ao pneumo¬ 
cocica resistente a farmacos no 28 fi dia pos-tratamento foi menor 
em um grupo tratado com regime de curta dura 9 ao com alta dosa¬ 
gem de amoxicilina em compara 9 ao a um grupo submetido a um 
regime de tratamento padrao. Esse achado e importante porque se 
sabe atualmente que a flora nasofarfngea influencia o patogeno no 
episodio subsequente de OMA. A flora normal resiste a coloniza- 
9 ao pela flora causadora de doenqas, tal como o S. pneumoniae. 

E. Timpanocentese 

A timpanocentese e realizada colocando-se uma agulha no tim¬ 
pano e aspirando o liquido da orelha media. As indica 9 oes para 
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Otite media aguda (OMA) 



▲ Figura 17-4 Algoritmo para otite media aguda. ONG, orelha, nariz e garganta. 

a timpanocentese sao: (1) OMA em paciente com comprometi- ( 4 ) otite media refrataria apesar de regime com dois antibioticos 
mento da resistencia do hospedeiro, (2) estudos de pesquisa, (3) adequados e (5) mastoidite ou outras complicates secretoras. A 
avaliaijao de suposta sepse ou meningite (p. ex., em um neonato), tecnica da timpanocentese e descrita a seguir: 
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▲ Figura 17-5 Cabecote de operacao e coletor de Alden- 
-Senturia para timpanocentese. Uma agulha espinal de cali¬ 
bre 18 e acoplada e curvada. 

1. Pre-medicacao — Nas condiqoes mencionadas, a dor asso- 
ciada a timpanocentese e apenas ligeiramente maior que a dor da 
inflamaqao aguda do timpano. Portanto, nenhuma pre-medica- 
qao e usada, mas o profissional da saude deve realizar o procedi- 
mento rapidamente e deixar a crianqa com os pais. 

2. Imobilizacao — Uma prancha de imobilizaqao ou um len- 
qol pode ser usado para imobilizar o corpo do paciente, sendo 
necessario um assistente extra para firmar a cabeqa da crianqa. 
E bom deixar que o pai ou a mae fique onde a crianqa possa 
ve-lo(a) para sentir-se segura. 

3. Selecao do local — Com um otoscopio cirurgico com sis- 
tema aberto (Figura 17-5), o operador cuidadosamente seleciona 
um alvo. O quadrante anteroinferior e mais apropriado para isso, 
embora o quadrante posteroinferior seja uma alternativa segura, 
porem mais trivial. Esses locais evitam dano aos ossiculos, que 
estao no quadrante posterossuperior, durante o procedimento. 

4. Aspiracao — Uma agulha espinal de 8,8 cm (n 2 18 ou 20) com 
um bisel curto e acoplada a uma seringa de 3 mL. Opcionalmente, 
um coletor de Alden-Senturia (Storz Instrument Co., St. Louis, 
Missouri, EUA) ou um aspirador Tymp-Tap (Xomed Surgical 
Products, Jackson, Florida, EUA) e acoplado a uma bomba de as- 
piraqao. O operador entao aspira a efusao da orelha media do qua¬ 
drante anteroinferior. O aspirado deve ser colocado diretamente 
nas placas de cultivo para maxima recuperaqao, e o agar chocolate 
e adequado para o cultivo de todos os patogenos comuns. 

F. Prevencao da otite media aguda 

1. Profilaxia antibiotica — O uso prolongado de baixas doses 

de antibioticos por periodos de 6-12 meses e o principal metodo 


de profilaxia. Entretanto, como a comunidade sanitaria tenta evi- 
tar o uso de baixas doses de antibioticos (ou farmacos presentes 
por longos periodos de tempo apos o tratamento, como azitro- 
micina), esse metodo deve ser reservado para situaqoes inco- 
muns. A amoxicilina e o farmaco mais investigado. Uma situaqao 
em que a profilaxia ainda pode ser recomendada e quando uma 
crianqa esta sendo considerada para colocaqao de tubo de venti- 
laqao devido a infecqoes recorrentes que se manifestam no final 
da primavera*. Um regime de amoxicilina por 1-2 meses pode 
prevenir a infecqao ate a estaqao de verao de baixo risco, quando 
a OMA e incomum. Uma outra recomendaqao profilatica diz 
respeito a crianqa com tubos de ventilaqao pervios que apresenta 
OMA recorrente e imunodeficiencia em mais de uma ocasiao. 
A profilaxia antibiotica nao e recomendada para crianqas com 
OME, apesar de orientaqoes anteriores que a recomendavam. 

2. Alteracoes no estilo de Vida — Ainformaqaodospaistemum 
papel fundamental na reduqao da OMA, e a National Association 
of Daycare Providers preparou materials informativos para suas 
unidades e para os pais. A seguir, sao apresentados alguns conse- 
lhos a serem considerados para crianqas com recidivas frequentes: 

• O habito de fumar e um fator de risco tanto para infecqao 
respiratoria superior como para OMA, e medicos de assis- 
tencia primaria podem indicar bibliografia sobre programas 
antitabagismo e sobre gomas de mascar ou adesivos a base 
de nicotina. 

• A amamentaqao protege as crianqas contra a OMA, mas o 
mecanismo e desconhecido. Alem disso, deixar uma mama- 
deira com leite no berqo a disposiqao da crianqa aumenta o 
risco de OMA. 

• A retirada de chupetas reduz episodios de OMA em aproxi- 
madamente um terqo em comparaqao a um grupo-controle, 
conforme estudo realizado na Finlandia. O mecanismo ainda 
e indefinido, mas provavelmente esta relacionado aos efeitos 
na tuba auditiva. 

• Creches sao certamente um fator de risco para a OMA, mas 
pais que trabalham fora tern poucas alternativas. As sugestoes 
incluem deixar a crianqa com um familiar ou em um am- 
biente de cuidado domestico com poucas crianqas. 

• Xilitol, tambem conhecido como aqucar de betula, e encon- 
trado em ameixas, morango e framboesa. Foi estudado pela 
primeira vez na Europa como goma de mascar para reduqao 
de caries, mostrando ser eficaz. Infelizmente, para prevenir 
um unico episodio de OMA, seria necessario que um grupo 
de crianqas mascasse 4.100 chicletes ao ano. 

3. Cirurgia — Os tubos de ventilaqao constituem um tratamento 
eficaz contra otite media recorrente e OME, o que sera discutido 
na proxima secpao. 

4. Avaliacao imunologica e teste de alergia — Os pais geral- 
mente perguntam se uma imunodeficiencia pode ser a razao para 
os episodios frequentes de otite em seus filhos. Embora se saiba 
que as deficiencias da subclasse de imunoglobulinas sejam mais 
comuns em crianqas imunodeprimidas, a relaqao nao e direta. 
Ademais, nao existe nenhum tratamento imunologico pratico. 

• N. de R.T. No Brasil, onde nao ha diferencpas sazonais nitidas, as otites 
sao mais frequentes nos meses de inverno, acompanhando a distribuiqao 
das infecqoes virais das vias respiratorias superiores. 
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As imunodeficiencias mais serias, como deficiencia seletiva da 
IgA, devem ser investigadas em crian^as com uma combinaijao 
de OMA recorrente, rinossinusite e pneumonia. Os pais tambem 
podem indagar sobre o papel da alergia, uma vez que, ha uma 
geraijao, muitas criampas com OMA recorrente eram submetidas 
a dietas para eliminaijao do leite. Nenhum beneflcio foi obser- 
vado no grande grupo, mas em certos individuos, a elimina^ao 
de todo o leite e alimentos que content leite pode acabar com as 
infec^oes de orelha. Nas crian^as em idade escolar e nos pre-es- 
colares com historia de atopia, o teste cutaneo pode ser eficiente 
na identificaqao de alergenios que possam predispor a OMA. 

5. Vacinas — Com os problemas crescentes associados a anti- 
bioticoterapia e profilaxia, as vacinas assumem um papel cada 
vez mais importante. A vacina antipneumococica heptavalente 
(PCV7) foi projetada para prevenir a meningite e a sepse, nao a 
OMA. Contudo, ela produziu uma reduqao de 55% na OMA re- 
sultando dos sete sorotipos encontrados na vacina, e essas cepas 
incluem os sorotipos com mais probabilidade de ter resistencia 
a penicilina e aos macrolideos. No total, a PCV7 reduziu a OMA 
em 6% em um grupo de crianqas na California em compara^ao 
a um grupo-controle. O mais impressionante e que ela reduziu 
as coloca^oes de tubos de ventilaqao em 20% e reduziu conside- 
ravelmente a incidencia de OMA em crianqas com seis ou mais 
episodios ao ano. Alem disso, estudos mostram um efeito imu- 
nologico de grupo nos irmaos mais velhos das crianqas vacina- 
das, o que pode diminuir ainda mais a circulaqao do sorotipo 
resistente ao farmaco. A vacina deve ser aplicada em dose unica 
a crianqas com idades entre 2 e 5 anos com historia de OMA 
recorrente ou OME com episodios de OMA concomitantes. 

Em estudos recentes, a vacina antigripal intranasal reduziu o 
numero de casos de OMA associados ao virus da influenza em 
92%. Em crianqas maiores que 6 meses com OMA recorrente, 
parece prudente recomendar a vacina anual contra a influenza , 
embora isso nao seja ainda uma recomendaqao oficial. 

As vacinas atualmente investigadas em animais que sao pro- 
missoras para a prevempao da OMA incluem uma vacina contra o 
virus sincicial respiratorio e uma vacina contra o H. influenzae nao 
tipavel. Estudos com gestantes no terceiro trimestre de gravidez 
demonstraram que seus niveis de anticorpos antipneumococicos 
sao aumentados pela vacina antipneumococica heptavalente, que 
tambem pode aumentar os niveis de anticorpos na prole. Um es- 
tudo recente mostrou que o baixo nivel de anticorpos antipneu¬ 
mococicos no sangue do cordao umbilical e um fator de risco para 
OMA e OME; portanto, a transference passiva a partir da mae e 
logicamente o passo seguinte a ser estudado. 

G. Manejo da otite media com efusoes residuals 
e persistentes 

A OME e tratada para evitar as consequencias da pressao nega- 
tiva prolongada no timpano e a perda auditiva condutiva cro- 
nica. Os dados disponiveis revelam uma relaqao causal entre 
perda auditiva neurossensorial grave (PANG) e atraso na lingua- 
gem, mas nao entre a perda auditiva condutiva devido a OME 
e o atraso na linguagem. Estudos que investigam a EOM e seus 
efeitos no desenvolvimento da linguagem em criamjas normais 
falantes de ingles, de classe media e alta, nao mostram diferemjas 
nas idades de 5-7 anos. Esse estudo, todavia, elimina muitas, se 


nao a maioria, das crianqas com fatores de alto risco para otite 
media. Dois terqos das crian 9 as com OMA tem EOM ou pressao 
muito negativa na orelha media 2 semanas apos o diagnostico, e 
um ter^o 1 mes apos o diagnostico, independentemente da an- 
tibioticoterapia. As op^oes de tratamento da otite media com 
efusao residual entre 6 semanas e 4 meses incluem observa^o. 
Em estudos abrangentes, os corticosteroides nasais e orais nao 
reduziram a EOM durante varios meses, mas podem ser uteis 
para certos pacientes com obstru<;ao nasal causada por hipertro- 
fia de adenoides ou rinite alergica. 

Se o paciente eliminar a secreqao na orelha media unilateral 
ou bilateralmente, o medico precisara acompanhar o paciente a 
cada mes. Devido ao aumento na resistencia a antibioticos, o uso 
de profilaxia, ate mesmo de forma intermitente, deve ser restrito 
a pacientes cuidadosamente selecionados. As orientates desen- 
volvidas pela Agency for Healthcare Research and Quality para 
o tratamento da OME sao de que os tubos de ventila^ao devem 
ser colocados apos a efusao ter persistido durante 4 meses e ter 
sido acompanhada por perda auditiva bilateral de 20 dB ou mais. 
A colocaqao precoce dos tubos de ventilaqao depende do estado 
de desenvolvimento e comportamental da crian<;a, bem como da 
preference dos pais. A validade do uso de tubos de ventilaqao 
no tratamento de efusoes unilaterais em crianqas saudaveis esta 
focada na preven^ao de sequelas a orelha media, geralmente ob- 
servadas como timpano retraido ou atelectasico. 

Criamjas que apresentam otite media e efusao persistente tem 
maior incidencia de colesteatoma, otite adesiva, bolsas de retra- 
^ao, atrofia timpanica e perfura^ao timpanica persistente. Visto 
que nao ha como identificar a pequena proponjao de crian^as 
candidatas a colocaqao de tubos de ventilaijao para prevenqao de 
danos, um acompanhamento proximo das crian^as com orelha 
anormais pode ser realizado mais eficientemente por um otorri- 
nolaringologista. Essa abordagem e discutida mais adiante. 

Prognostico 

O prognostico varia de acordo com a idade de apresenta^ao, 
sendo muito provavel que uma crian^a mais jovem no primeiro 
episodio de otite media necessite de interven^ao cirurgica. 
Outros fatores incluem genetica, condi^ao socioeconomica, 
epoca do ano em que a crian<;a nasceu, etc. 
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otitis media. Pediatr Infect Dis J 2004;23:390 [PMID: 15131460]. 
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Finkelstein JA et aL: Watchful waiting for acute otitis media: Are 
parents and physicians ready? Pediatrics 2005;115:1466 [PMID: 
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Recursos on-line 

American Academy of Otolaryngology, Head and Neck Surgery (http:// 
www.entnet.org): Information on diagnosis and treatment of acute 
and chronic ear disease, written by the Otolaryngology Academy. 
Information is presented for parents and treating providers. 

American Academy of Pediatrics (http://www.aap.org/otitismedia/ 
www/): Information on diagnosis and treatment of AOM, written 
for the American Academy of Pediatrics. Features video clipes of 
TMs being insufflated, to help clinicians learn normal landmarks 
and pathologic states. Requires Apple QuickTime to run. 

Centers for Disease Control and Prevention: Appropriate Antibiotic 
Use (http://www.cdc.gov/drugresistance): Offers excellent advice 
for clinicians on (1) distinguishing OME from AOM, (2) careful 
antibiotic use for respiratory infections, and (3) patient education 
material on these two topics. 

The Ear Treatment Group at the University of Texas Medical Branch 
(http://www.atc.utmb.edu/aom/home.htm): An interactive site for 
medical students, residents, and physicians to learn about otitis 
media and to test their knowledge. Contains links to other otitis 
media-related resources as well as parent educational material. 


3. Mastoidite 



FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 


► Complicacao da otite media. 

► Sessenta por cento menores de 2 anos. 

► Geralmente nenhuma historia de otite media recorrente. 

► Dor pos-auricular, pina deslocada para baixo ou para fora. 


Patogenese 

A mastoidite e um espectro de doenqa que varia desde a inflama- 
qao do periosteo da mastoide ate a destruiqao ossea do sistema 
de ar da mastoide (mastoidite coalescente) e desenvolvimento 
de abscesso. Infeccpao do periosteo do osso da mastoide e uma 
complicaqao rara da OMA na era pos-antibiotica. Em um ar- 
tigo recente, Rosenfeld e cols, observaram uma taxa de 0,01% de 
mastoidite em um grupo grande de crian^as nao tratadas com 
antibioticos. A mastoidite pode ocorrer em qualquer faixa etaria, 
mas mais de 60% dos pacientes tem menos de 2 anos. Muitas 
crianqas nao tem historia anterior de OMA recorrente. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

As principals queixas dos pacientes com mastoidite sao dor pos- 
-auricular, febre e pina deslocada para fora. No exame, a area da 
mastoide geralmente apresenta edema e vermelhidao. Com a pro- 
gressao da doenqa, ela pode se tornar flutuante. O achado mais 
precoce e sensibilidade aumentada a palpaqao da mastoide. 

A OMA quase sempre esta presente na otoscopia. Achados 
tardios sao pina com protra^ao anterior devido a edema pos-au- 
ricular e canal auditivo com adelgamento na parede posterossu- 
perior em razao da pressao exercida pelo abscesso da mastoide. 
Em lactentes menores de 1 ano, o edema ocorre acima da orelha, 
empurrando a pina para baixo, em vez de para fora. 

A meningite e uma complicacao da mastoidite aguda e deve-se 
suspeitar de sua presenqa quando a crianqa apresentar febre alta 
associada, rigidez na nuca, cefaleia intensa ou outros sinais me- 
ningeos. A puncpao lombar deve ser realizada para estabelecer o 
diagnostico. Ocorre abscesso cerebral em 2% dos pacientes com 
mastoidite, e ele pode estar associado a cefaleias persistentes, febre 
recorrente ou altera^oes no sensorio. Paralisia facial, trombose do 
seio cavernoso e tromboflebite tambem podem ser encontradas. 

B. Exames de imagem 

Na fase aguda, ocorre enevoamento inflamatorio difuso das ce- 
lulas da mastoide, como em todos os casos de OMA. Nos casos 
mais graves, podem ocorrer destruiqao ossea e reabso^ao das 
celulas da mastoide. A melhor forma de determinar a extensao 
da doenca e pela TC. 

C. Microbiologia 

Os patogenos mais comuns sao S. pneumonia e S. pyogenes, 
com eventual detec^ao de S. aureus e H. influenzae. Raramente, 
bacilos gram-negativos e agentes anaerobios sao isolados. Os an¬ 
tibioticos podem afetar a incidencia e a morbidade da mastoidite 
aguda. Entretanto, a mastoidite aguda ocorre em crianqas trata¬ 
das com antibioticos para infeccpao aguda da orelha. Na Holanda, 
onde apenas 31 % dos pacientes com OMA recebem antibioticos, a 
incidencia de mastoidite aguda e de 4,2 por 100.000 pessoas/ano. 
Nos EUA, onde mais de 96% dos pacientes com OMA sao tra- 
tados com antibioticos, a incidencia de mastoidite aguda e de 
2 por 100.000 pessoas/ano. O maior uso de antibioticos nos EUA 
esta correlacionado com uma taxa mais alta de microrganismos 
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resistentes e interaqoes medicamentosas mais adversas. Alem 
disso, apesar do uso rotineiro de antibioticos, a incidencia de 
mastoidite aguda tem aumentado em algumas cidades. A alte- 
raqao no padrao pode ser secundaria ao surgimento de S. pneu¬ 
moniae resistente. 

Diagnostico diferencial 

Embora a caracteristica principal da mastoidite seja a sensibili- 
dade retroauricular ao toque e protrusao da orelha, a otite externa 
importante tambem pode manifestar-se por meio desses sinais. 

Complicacoes 

A mastoidite pode progredir para trombose do seio sigmoide, 
abscesso epidural ou abscesso cerebral franco. 


perfuraijao timpanica ou hematoma da orelha media. Um estudo 
relatou que 50% dos ferimentos penetrantes graves do timpano 
decorreram do uso de cotonetes pelos pais. 

O tratamento de hematomas da orelha media consiste princi- 
palmente na conduta expectante. Os antibioticos nao sao neces- 
sarios, a menos que apareqam sinais de infecqao. O prognostico 
para audiqao nao comprometida depende do deslocamento ou 
da fratura dos ossiculos durante o processo. O paciente precisa 
ser acompanhado com audiometria ou por um otorrinolaringo- 
logista ate que a audiqao tenha retornado ao normal, o que deve 
acontecer dentro de 6-8 semanas. 

As perfuraqoes traumaticas do timpano em geral nao se re¬ 
solvent espontaneamente e, nesse caso, o paciente deve ser enca- 
minhado a um otorrinolaringologista. As perfuraqoes causadas 
por um corpo estranho devem ser atendidas com urgencia, espe- 
cialmente se acompanhadas de vertigem. 


Tratamento 

1. Miringotomia com ou sem colocaqao de tubo para mastoidite 
sem abscesso posterior, seguida de antibioticoterapia intrave- 
nosa e aplicaqao de gotas de ofloxacina ou ciprofloxacina 

(a) Ceftriaxona + nafcilina ou clindamicina ate a obten^ao 
dos resultados da cultura. 

(b) Antibioticoterapia direcionada a cultura durante 2-3 se¬ 
manas. 

2. Drenagem cirurgica da mastoide se nao houver nenhuma 
melhora clinica em 24-48 h ou se houver quaisquer sinais ou 
sintomas de complicaqoes intracranianas. 

3. Mastoidectomia cortical geralmente e o tratamento princi¬ 
pal para mastoidite coalescente (com formaqao de abscesso e 
destruiqao das celulas da mastoide). 

4. Uma revisao recente da University of Texas-Southwestern Me¬ 
dical Center revelou que 39% dos pacientes com mastoidite 
necessitaram de mastoidectomia. Apos melhora clinica sig- 
nificativa com terapia parenteral, os antibioticos orais foram 
iniciados e mantidos durante 3 semanas. Se a crian 9 a tiver um 
abscesso subperiosteo isolado e nao apresentar mastoidite coa¬ 
lescente, a aspiraqao por agulha ou incisao e drenagem em con- 
junto com miringotomia produzira bons resultados clinicos. 

Prognostico 

O prognostico para recuperaqao total e bom. As crianqas nas 
quais a mastoidite aguda e a primeira infecqao de orelha nao sao 
necessariamente suscetiveis a otite media recorrente. 

Rosenfeld RM et al.: Implications of the AHRQ evidence report on 
acute otitis media. Otolaryngol Head Neck Surg 2001;125:440 
[PMID: 11700439], 

TRAUMA AGUDO NA ORELHA MEDIA 

Ferimento na cabeqa, pancada no canal auditivo, impacto re- 
pentino com a agua, lesao causada por explosao ou inserqao 
de instrumentos pontiagudos no canal auditivo pode levar a 


CORPO ESTRANHO NO CANAL AUDITIVO 

Varios objetos podem ser inseridos por uma crianqa no canal 
auditivo. Se o objeto for grande, ficar entalado ou for dificil de 
remover com os instrumentos disponiveis, o paciente deve ser 
encaminhado a um otorrinolaringologista o quanto antes, evi- 
tando, assim, trauma a crianqa ou ao canal auditivo ou edema 
que venha a necessitar de remoqao sob anestesia. O caso e emer- 
gencial se o objeto for uma bateria tipo disco como aquelas usa- 
das em relogios e dispositivos para surdez. Uma corrente eletrica 
e gerada no canal umido, causando uma queimadura grave com 
formaqao de cicatrizes em menos de 4 h. 

Lin VY et al.: Button batteries in the ear, nose and upper aerodiges- 
tive tract. Int J Pediatr Otorhinolaryngol 2004;68:473 [PMID: 
15013616], 


HEMATOMA DA PINA 

Trauma na orelha pode resultar em hematoma entre o peri- 
condrio e a cartilagem. Isso difere de uma contusao, em que o 
sangue se encontra no tecido mole fora do pericondrio. O he¬ 
matoma surge como um edema roxo mole na metade superior 
da orelha. As pregas da cartilagem apresentam obscurecimento. 
Se nao tratado, pode causar necrose por pressao da cartilagem 
subjacente e resultar em “orelha em couve-flor”. Para evitar 
essa deformidade estetica, os medicos devem encaminhar, com 
urgencia, os pacientes a um otorrinolaringologista para aspira- 
(jao e aplicaijao de um curativo de pressao cuidadosamente mol- 
dado. Um hematoma recorrente ou persistente pode necessitar 
de drenagem cirurgica. Uma contusao na orelha manifesta-se 
como descoloraqao e edema, mas sem perda da anatomia da ore¬ 
lha. Todas as pregas da cartilagem sao identificaveis. Contusoes 
requerem apenas observaqao ate resoluqao completa. 

MALFORMACOES CONGENITAS DA ORELHA 

Agenesia, conhecida como atresia, do canal auditivo externo 
resulta em perda auditiva condutiva que necessita de avaliaijao 





ORELHA, NARIZ E GARGANTA 


UlMLiU 


nos tres primeiros meses de vida por especialistas em audiqao e 
otorrinolaringologistas. 

Microtia e o termo usado para uma orelha pequena, colap- 
sado ou com apenas um lobulo auricular. A incidencia e maior 
em americanos nativos e em latinos e menor nas populates 
africanas. A reconstru^ao e realizada nas meninas em torno dos 
6 anos, e nos meninos, entre os 8 e 10 anos. Geralmente ha atre¬ 
sia aural associada, conforme citado. 

“Orelhas de abano”, dobradas para baixo, ou orelhas protrusas 
(chamadas de Orelhas de Dumbo) sao motivos de muita provo- 
cacpao e zombaria. No passado, a correcpao cirurgica ocorria aos 
5 ou 6 anos. Prender as orelhas com fita adesiva para forqa-los a 
ficarem na posi^ao anatomica correta e muito eficaz se isso for 
feito nas primeiras 72-96 h de vida. A fita e aplicada sobre um 
molde de cera e mantida por 2 semanas. Uma outra alternativa 
para uma orelha que possa ser moldada somente pela pressao 
dos dedos e colocado em sua configuraqao normal e a otoplastia 
sem incisao, que pode ser realizada em uma idade ainda mais 
jovem que 5-6 anos e esta associada a uma baixa morbidade pos- 
operatoria. Como nao existe destrui^ao da cartilagem associada 
a essa tecnica, o crescimento futuro nao e afetado. 

Uma orelha tem implantaijao baixa se o polo superior estiver 
abaixo do nivel da sobrancelha. Esse problema geralmente esta 
associado a malformaijoes renais (p. ex., sindrome de Potter), 
sugerindo-se, portanto, uma ecografia renal. 

Apendices pre-auriculares, cartilagem ectopica, fistulas e 
cistos requerem correcpao cirurgica, principalmente por razoes 
esteticas. Crian^as com quaisquer desses achados devem ser sub- 
metidas a uma audiometria. Deve-se considerar uma ecografia 
renal, pois anomalias da orelha externa podem estar associadas 
a anomalias renais, ja que ambos se formam durante o mesmo 
periodo da embriogenese. A maioria dos apendices pre-auricu¬ 
lares nao causa sintomas. Caso venha a infeccionar, o paciente 
deve receber antibioticos e ser encaminhado a um otorrinolarin- 
gologista para sua excisao. 

Brent B: Microtia repair with rib cartilage grafts: A review of personal 
experience with 1000 cases. Clin Plast Surg 2002;29:257 [PMID: 
12120682], 

Fritsch MH: Incisionless otoplasty. Facial Plast Surg 2002;29:257 
[PMID: 15778913], 

Yotsuyanagi T et al.: Nonsurgical treatment of various auricular de¬ 
formities. Clin Plast Surg 2002;29:327 [PMID: 12120687], 


identificacAo e manejo da perda auditiva 

A perda auditiva e classificada como condutiva, neurossensorial 
ou mista. A perda auditiva condutiva ocorre quando ha bloqueio 
da transmissao de som entre a abertura da orelha externa e as 
celulas cocleares receptoras. A causa mais comum de perda au¬ 
ditiva condutiva em criampas e liquido na orelha media. A perda 
auditiva neurossensorial se deve a um defeito na transmissao 
neural do som, decorrente de um defeito nas celulas ciliadas co¬ 
cleares ou no nervo auditivo. A perda auditiva mista e caracteri- 
zada por elementos das perdas condutiva e neurossensorial. 

A audi^ao e medida em decibeis (dB). O limiar, ou 0 dB, re- 
fere-se ao nivel no qual um som e percebido em sujeitos normals 


50% das vezes. A audi^ao e considerada normal se os limiares 
de um individuo estiverem no intervalo de 15 dB do normal. 
Nas criampas, a gravidade da perda auditiva geralmente e classifi¬ 
cada como a seguir: 16-30 dB leve, 31-60 dB moderada, 61-90 dB 
grave e mais de 91 dB, profunda. 

A perda auditiva pode comprometer significativamente a ha- 
bilidade da crian^a em comunicar-se e pode interferir no desen- 
volvimento academico, social e emocional. Estudos sugerem que 
periodos de privat^ao auditiva podem ter efeitos duradouros no 
processamento auditivo, mesmo depois que a audi^ao normal 
tenha sido restabelecida. No passado, acreditava-se que os efei¬ 
tos da perda auditiva unilateral tinham poucas consequencias, 
mas estudos tem mostrado que ate mesmo uma perda unilateral 
pode estar associada a dificuldades na escola e a problemas com- 
portamentais. A identifica^ao precoce e o manejo de qualquer 
problema de audi<;ao sao, portanto, criticos. 

Perda auditiva condutiva 

A causa mais comum de perda auditiva condutiva na infancia e 
a otite media e problemas relacionados, como EOM e disfun^ao 
tubaria. Outras causas de perda auditiva condutiva podem in- 
cluir atresia ou estenose do canal auditivo externo, perfura^ao 
timpanica, cerume impactado, colesteatoma e anomalias da ore¬ 
lha media, como fixa^ao ou descontinuidade ossicular. Geral¬ 
mente, uma perda condutiva pode ser corrigida com cirurgia. 

A EOM pode ser serosa, mucoide ou purulenta, como na 
OMA. As efusoes estao geralmente associadas a perda auditiva 
condutiva leve, que normaliza assim que a efusao desaparece. A 
AAP recomenda que as habilidades de audiijao e de linguagem 
sejam avaliadas em crian^as com OMA recorrente ou EOM com 
dura«;ao maior que 3 meses. 

Perda auditiva neurossensorial 

A perda auditiva neurossensorial (PANS) surge em razao de um 
defeito nas celulas receptoras da coclea ou no nervo auditivo 
(nervo craniano VIII). A perda pode ser congenita (presente ao 
nascimento) ou adquirida. Em ambos os casos, a perda auditiva 
pode ser ou hereditaria (devido a uma muta^ao genetica) ou nao 
hereditaria. Estima-se que a PANS afete 2-3 a cada 1.000 nascidos 
vivos, o que faz dela o problema sensorial congenito mais comum. 
Acredita-se que a incidencia seja consideravelmente maior na po- 
pula^ao internada na unidade de tratamento intensivo neonatal. 
Os fatores de risco amplamente reconhecidos para a PANS em 
recem-nascidos incluem historia familiar positiva de PANS na in¬ 
fancia, peso de nascimento menor que 1.500 g, escores de Apgar 
baixos (0-4 no primeiro minuto ou 0-6 aos 5 minutos), anomalias 
craniofaciais, hipoxia, infec^oes intrauterinas (p. ex., sindrome 
TORCH), hiperbilirrubinemia com necessidade de exsanguineo- 
transfusao e ventila^ao mecanica por mais de 5 dias. 

A. Perda auditiva congenita 

Causas nao hereditarias sao responsaveis por aproximadamente 
50% da perda auditiva congenita. Elas incluem infec^oes pre- 
-natais, farmacos teratogenicos e lesoes perinatais. Os restantes 
50% sao atribuidos a fatores geneticos. Entre as criamjas com 
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perda auditiva hereditaria, aproximadamente um terqo dos casos 
podem ser decorrentes de uma sindrome conhecida, ao passo 
que os outros dois terqos sao considerados nao sindromicos. 

O problema de audiqao sindromico esta associado a malfor- 
maqoes da orelha externa ou de outros orgaos, ou a problemas 
medicos que envolvem outros sistemas. Mais de 400 sindromes 
geneticas que incluem perda auditiva foram descritas. Todos os 
pacientes avaliados para perda auditiva tambem devem ser ava- 
liados para caracteristicas comumente associadas a essas sindro¬ 
mes. Essas caracteristicas incluem cistos ou fistulas da fissura 
branquial, apendices pre-auriculares, anomalias oculares, mecha 
de cabelos brancos na fronte, manchas cafe com leite e anoma¬ 
lias craniofaciais. Algumas das sindromes mais frequentemente 
mencionadas associadas a perda auditiva congenita incluem as 
seguintes: Waardenburg, branquio-otorrenal, Usher, Pendred, 
Jervell e Lange-Nielsen e Alport. 

Mais de 70% da perda auditiva hereditaria e nao sindromica, 
ou seja, nao existem anomalias visiveis associadas ou proble¬ 
mas medicos relacionados. A mutaqao mais comum associada 
a perda auditiva nao sindromica esta no gene GJB2, que codifica 
a proteina conexina 2. A mutaqao no gene GJB2 apresenta uma 
taxa de portador em torno de 3% na populaqao geral. A maior 
parte da perda auditiva sindromica, incluindo aquela devido a 
mutaqao do gene GJB2, e autossomica recessiva, mas locos do 
gene para perda auditiva autossomica dominante e ligada ao cro- 
mossomo X tambem foram identificados. 

B. Perda auditiva adquirida 

A perda auditiva hereditaria pode ter inicio tardio, como na sin¬ 
drome de Alport e na maioria das perdas auditivas autossomicas 
dominantes nao sindromicas. A vulnerabilidade a perda auditiva 
induzida por aminoglicosideo tambem foi correlacionada com 
um defeito na mitocondria do gene. 

Etiologias nao geneticas da PANS de inicio tardio incluem 
exposiqao a medicaqoes ototoxicas, meningite, doenqas autoi- 
munes ou neoplasicas, exposiqao ao barulho e trauma. Infecqoes 
como sifilis e doenqa de Lyme foram associadas a problemas de 
audiqao. Perda auditiva associada a infecqao congenita pelo ci- 
tomegalovirus pode estar presente ao nascimento ou pode ter 
um inicio tardio. A perda e progressiva em aproximadamente 
metade de todos os pacientes com perda auditiva relacionada ao 
citomegalovirus. Outros fatores de risco para perda progressiva, 
de inicio tardio, incluem historia de hipertensao pulmonar per- 
sistente e oxigenaqao por membrana extracorporea. 

Identificacao da perda auditiva 
A. Avaliacao da audicao no recem-nascido 

Antes da instituiqao dos programas de avaliaqao universal de re¬ 
cem-nascidos, a media de idade a identificaqao da perda auditiva 
era de 30 meses. Reconhecendo a importancia da detecqao pre- 
coce, em 1993, um National Institutes of Health Consensus Panel 
recomendou que todos os recem-nascidos fossem avaliados para 
problemas de audiqao antes da alta hospitalar. Atualmente, a 
avaliaqao universal para detecqao de problemas de audiqao em 
recem-nascidos e obrigatoria em quase todos os Estados, nos 


EUA, com o objetivo de identificaqao da perda auditiva ate os 
3 meses de vida e intervenqao adequada ate os 6 meses. Um teste 
subjetivo nao e confiavel em lactentes e, por conseguinte, meto- 
dos objetivos e fisiologicos sao usados na avaliaqao. A resposta 
auditiva de tronco e o teste de emissao otoacustica sao duas mo- 
dalidades de avaliaqao comumente usadas. 

B. Avaliacao di'nica no consultorio 

No passado, o relato dos pais sobre o comportamento de seus filhos 
era considerado uma avaliaqao adequada da audiqao. Contudo, o 
comportamento de uma crianqa surda pode parecer normal, po- 
dendo enganar tanto os pais como os profissionais de saude. A 
seguir, sao apresentadas algumas tecnicas de avaliaqao usadas em 
consultorio. E importante ressaltar que elas talvez identifiquem 
apenas as perdas auditivas evidentes, deixando de detectar uma 
perda menos grave, como aquela decorrente de otite media. 

1. Do nascimento ate os 4 meses — Em resposta a um som 
alto e repentino (70 dB ou mais) produzido por uma corneta, 
som agudo e continuo ou um dispositivo eletrico em particu¬ 
lar, o lactente deve demonstrar um reflexo de Moro ou piscar 
os olhos. 

2. Dos 4 meses aos 2 anos — Enquanto o lactente se distrai com 
um brinquedo ou objeto luminoso, o examinador faz um barulho 
suave fora do campo de visao, na altura da cintura. As respostas 
normals sao as seguintes: aos 4 meses, os olhos arregalam, outras 
atividades sao interrompidas e talvez ocorra um leve giro da ca- 
beqa na direqao do som; aos 6 meses, a cabeqa gira na direqao do 
som; aos 9 meses ou mais, a crian 9 a ja e capaz de localizar o som 
vindo debaixo e virar para o lado certo; apos 1 ano, a crianqa e 
capaz de locabzar o som, seja ele vindo debaixo ou de cima. 

Depois que as respostas a sons leves forem percebidas, uma 
corneta ou som agudo e continuo deve ser usado para fazer com 
que a crianqa pisque ou exiba um reflexo de Moro. Essa ultima 
manobra e necessaria porque crianqas surdas em geral sao vi- 
sualmente alertas e capazes de percorrer o ambiente com os 
olhos de forma tao ativa que isso pode ser confundido com uma 
resposta adequada ao teste do som leve. Uma crian 9 a surda nao 
pisca em resposta ao som alto. Sons de consoantes, como “mama”, 
“dada” e “baba”, devem estar presentes na fala ate os 11 meses de 
idade. As crian 9 as que nao conseguirem responder adequada- 
mente devem ser encaminhadas para avaliaqao audiologica. 

C. Avaliacao audiologica de lactentes e criancas 

A audiometria avalia subjetivamente a audiqao. Ha varios meto- 
dos, com base na idade do paciente: 

• Audiometria observacional comportamental (do nascimento 
ate 6 meses): os sons sao apresentados em varios niveis de in- 
tensidade, e o audiologista observa com cuidado as reaqoes, 
como alteraqao na respira 9 ao, inicio e interrupqao de ativi¬ 
dades, sobressalto, giro com a cabeqa ou tensao muscular. 
Esse metodo depende muito do examinador e esta sujeito 
a erros. 

• Audiometria de reforqo visual (6 meses ate 2,5 anos): o esti- 
mulo auditivo e pareado com o reforqo positivo. Por exemplo, 
quando uma crianqa reage adequadamente, virando-se em 
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direqao a origem do som, o comportamento e recompensado 
com a ativaqao de um brinquedo que se acende. Apos um 
breve periodo de condicionamento, a crianqa vira-se em di- 
reqao ao som, se audlvel, como antecipaqao da ativaqao do 
brinquedo luminoso. 

• Audiometria ludica (2,5-5 anos): a crianqa responde ao estl- 
mulo sonoro realizando uma atividade, como, por exemplo, 
colocar um pino em um tabuleiro. 

• Audiometria convencional (5 anos ou mais): a crianqa indica 
quando ouve um som. 

Metodos objetivos, como resposta auditiva de tronco e 
teste de emissao otoacustica, podem ser usados se uma crianqa 
nao puder ser testada de forma confiavel por meio dos outros 
metodos. 

Encaminhamento 

Uma crianqa que e reprovada na avaliaqao de audiqao ou com 
suspeita de perda auditiva deve ser encaminhada para avaliaqao 
audiologica adicional, e qualquer crianqa com perda auditiva 
deve ser encaminhada a um otorrinolaringologista para exames 
adicionais e tratamento. Alem dos lactentes que se enquadram 
nas categorias de alto risco de PANS conforme descrito, a au- 
diqao deve ser testada em crianqas com historia de atraso no 
desenvolvimento, meningite bacteriana, exposiqao a medicaqao 
ototoxica, disturbios neurodegenerativos ou historia de infec- 
qao, como, por exemplo, caxumba ou sarampo. Crianqas com 
meningite bacteriana devem ser encaminhadas imediatamente a 
um otorrinolaringologista, pois pode ocorrer ossificaqao coclear, 
o que requer implante coclear urgente. Mesmo se aprovados na 
avaliaqao neonatal, todos os lactentes enquadrados na categoria 
de alto risco de perda auditiva progressiva ou de inicio tardio 
devem ser submetidos a monitoramento audiologico por 3 anos 
e em intervalos adequados apos esse periodo, a fim de evitar que 
um diagnostico seja negligenciado. 

Prevencao 

O cuidado adequado pode tratar ou prevenir problemas que cau- 
sam deficit auditivo. Os aminoglicosideos e os diureticos, espe- 
cialmente quando combinados, sao potencialmente ototoxicos e 
devem ser usados com prudencia, devendo ser monitorados cui- 
dadosamente. Devido a associaqao de um determinado defeito 
mitocondrial do gene e da ototoxicidade do aminoglicosideo, 
seu uso deve ser evitado, se possivel, em pacientes com histo¬ 
ria familiar de perda auditiva relacionada a aminoglicosideos. 
A reduqao na exposiqao recorrente a ruidos altos pode ajudar a 
prevenir a perda auditiva de alta frequencia associada a trauma 
acustico. Qualquer paciente com PANS de inicio repentino deve 
ser avaliado imediatamente por um otorrinolaringologista, ja 
que, em alguns casos, o tratamento com esteroides pode reverter 
a perda se iniciado imediatamente. 

Manejo da perda auditiva 

Se houver suspeita de perda auditiva, a crianqa deve ser enca¬ 
minhada a um audiologista para exame e a um otorrinolaringo¬ 
logista para avaliaqao adicional e tratamento. A importancia da 


intervenqao precoce para desenvolvimento receptivo e expressivo 
esta bem estabelecida. O manejo da perda auditiva depende do 
tipo e da gravidade do comprometimento. A perda auditiva con- 
dutiva pode ser corrigida pela detecqao do ponto na transmis- 
sao sonora no qual a eficiencia e afetada. Por exemplo, a perda 
auditiva devido a efusoes cronicas geralmente normaliza assim 
que o liquido e eliminado, seja naturalmente ou pela colocaqao 
de tubos de ventilaqao. A perda condutiva devido a perfuraqao 
timpanica pode ser corrigida pela timpanoplastia. Ate o presente 
momento, a PANS nao e reversivel, embora a regeneraqao da ce- 
lula ciliada coclear seja uma area de investigaqao ativa. A maior 
parte da perda neurossensorial e tratada com amplificaqao. O 
implante coclear e uma opqao para algumas crianqas com perda 
grave profunda e, ate a publicaqao deste livro, havia sido apro- 
vado ate a idade de 12 meses. Diferentemente dos dispositivos de 
audiqao, o implante coclear nao amplifica o som, mas funciona 
pelo estimulo direto da coclea por meio de impulsos eletricos. As 
crianqas com perda auditiva devem ser submetidas ao monitora¬ 
mento audiologico. 

Joint Committee on Infant Hearing: Year 2000 position statement: 
Principles and guidelines for early hearing detection and inter¬ 
vention programs. Pediatrics 2000;106:798 [PMID: 11015525). 

Lieu JE: Speech-language and educational consequences of unilate¬ 
ral hearing loss in children. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 
2004;130:524 [PMID: 15148171). 

Philips B et al.: Impact of newborn hearing screening: Comparing 
outcomes in pediatric cochlear implant users. Laryngoscope 
2009;119(5):974-979 [PMID: 19358207). 

Smith RJH, Van Camp G: Deafness and hereditary hearing loss over¬ 
view. Revised Jan 30, 2007. Available at: http://www.geneclinics. 
org/profiles/deafness-overview/details.html. accessed Aug 31, 
2009. 


NARIZ E SEIOS PARANASAIS 


RINITE VIRAL AGUDA (RESFRIADO COMUM) 

O resfriado comum (infecqao respiratoria superior viral) e a 
doenqa infecciosa pediatrica mais comum, e sua incidencia e 
maior na primeira infancia do que em qualquer periodo da vida. 
Crianqas menores de 5 anos geralmente tern 6-12 resfriados por 
ano. Aproximadamente 30-40 destes sao causados por rinovlrus. 
Outros agentes incluem adenovirus, coronavlrus, enterovirus, 
virus da influenza e da parainfluenza e o virus sincicial respira- 
torio. 



FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 


► Rinorreia dara ou mucoide, congestao nasal, dor de gar- 
ganta. 

► Possivel febre, especialmente em criancas mais jovens 
(com menos de 5-6 anos). 

► 0s sintomas desaparecem em torno de 7-10 dias. 
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Dia da doenga 

A Figura 17-6 Duracao dos sintomas no resfriado comum em 
adultos. (Reproduzida com permissao de Gwaltney JM: Rhino- 
virus infections in an industrial population. II. Characteristics of 
illness and antibody response. JAMA 1967;202:494.) 


Achados clmicos 

O paciente geralmente apresenta um intcio repentino de ri- 
norreia clara ou mucoide, congestao nasal, espirros e dor de 
garganta. Pode haver tosse ou febre. Embora a febre nao seja 
uma caracterlstica importante em criangas mais velhas e em 


adultos, ela pode chegar a 40,6°C nos primeiros 5 ou 6 anos 
de vida sem superinfecgao. O nariz, a garganta e os tlmpanos 
podem estar vermelhos e inflamados. A Figura 17-6 mostra a 
duragao de tosse, dor de garganta e rinorreia em adultos com 
infecgoes por rinovlrus. A duragao media dos sintomas e de 
mais ou menos 1 semana. As secregoes nasais tendem a bear 
mais espessas e mais purulentas apos o 2- dia de infeegao de- 
vido a descamagao de celulas epiteliais e ao influxo de neutro- 
filos. Nao se deve presumir que essa coloragao seja um sinal 
de rinossinusite bacteriana, a menos que persista por mais de 
10-14 dias, quando o paciente ja devera apresentar melhora 
significativa dos sintomas. 

Tratamento 

O tratamento do resfriado comum deve ser sintomatico (Fi¬ 
gura 17-7). O paracetamol ou o ibuprofeno pode ser util para 
a febre e dor. A umidificagao do ar pode proporcionar alivio da 
congestao e da tosse. Gotas nasais de soro fisiologico e uma pera 
de suegao podem ser usados em um lactente ou crianga incapaz 
de assoar o nariz. Um descongestionante topico, como oximeta- 
zolina, pode proporcionar um pouco de alivio, mas devera ser 
interrompido ate no maximo 3 dias, para evitar congestao nasal 
de rebote grave ou rinite quimica. 


Congestao nasal aguda e rinossinusite 


Avaliar apresentagao 


<10 dias de duragao >10-14 dias de duragao Qualquer duragao, com sinais focais 



A Figura 17-7 Algoritmo para congestao nasal aguda e rinossinusite. 
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Os dados cientificos disponiveis sugerem que medicamentos 
para resfriado e tosse vendidos sem receita medica geralmente nao 
sao eficazes para crian^as, e que essas medicates podem estar 
associadas a serios efeitos adversos. Recomenda-se que essas me¬ 
dicares nao sejam usadas em crianqas com menos de 4 anos. 

Os anti-histammicos nao se mostraram eficazes para o alivio 
dos sintomas do resfriado; nos resfriados por rinovirus, nao sao 
observados niveis elevados de histamina. Ha poucas evidencias 
de beneficios que justifiquem o uso de antibioticos para sintomas 
do resfriado comum. Descongestionantes orais proporcionam 
um pouco de alivio dos sintomas em adultos, mas nao foram 
amplamente investigados em crianqas. A supressao da tosse no- 
turna e o primeiro objetivo de muitos pais; entretanto, estudos 
revelam que antitussigenos, anti-histammicos, combina^oes de 
anti-histaminico-descongestionante e combinaqoes de antitus- 
sigeno-broncodilatador sao tao eficazes quanto placebo. O uso 
de antitussigenos narcoticos nao e recomendado, pois eles foram 
associados a depressao respiratoria grave. 

Informaqao e tranquilizaqao podem ser o “tratamento” mais 
importante contra o resfriado comum. Os pais devem ser infor- 
mados sobre a natureza e a duraqao dos sintomas, a eficacia e os 
possiveis efeitos colaterais das medicares e os sinais e sintomas 
das complicates do resfriado comum, como rinossinusite bac- 
teriana, bronquiolite ou pneumonia. 

Arroll B, Kenealy T: Antibiotics for the common cold and acute purulent 
rhinitis. Cochrane Database Syst Rev 2005;(3):CD000247 [PMID: 
16034850], 

Smith SM, Schroeder K, Fahey T: Over-the-counter medications for 
acute cough in children and adults in ambulatory settings. Co¬ 
chrane Database Syst Rev 2008;(1):CD001831 [PMID: 18253996], 
Taverner D, Latte J: Nasal decongestants for the common cold. Co¬ 
chrane Database Syst Rev 2007;(1): CD001953 [PMID: 17253470], 
U.S. Food and Drug Administration: Using over-the-counter cough 
and cold products in children. Available at: http://www.fda.gov/ 
ForConsumers/ConsumerUpdates/ucm048515.htm. Accessed 
Aug 20, 2009. 


RINOSSINUSITE 

O uso do termo rinossinusite substituiu sinusite. Na rinossinu¬ 
site, as mucosas nasal e sinusal sao afetadas em processos infla- 
matorios semelhantes e concomitantes. 

1. Rinossinusite bacteriana aguda 

A rinossinusite bacteriana aguda (RSBA) e uma infec^ao bacte¬ 
riana dos seios paranasais que dura menos de 30 dias e na qual 
os sintomas desaparecem espontaneamente por completo. Em 
geral, e precedida de uma infectjao respiratoria superior viral 
(resfriado). Outras afecqoes predisponentes incluem alergias e 
trauma. O diagnostico da RSBA e feito quando uma criamja res- 
friada nao melhora em 10-14 dias ou piora apos 5-7 dias. Os 
seios maxilares e etmoidais sao frequentemente afetados. Esses 
seios estao presentes ao nascimento. Os seios esfenoidais costu- 
mam formar-se em torno dos 5 anos de idade, e os seios parana¬ 
sais frontais formam-se em torno dos 7-8 anos. A sinusite frontal 
e incomum antes dos 10 anos de idade. 



FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 


► Diagnosticada quando os sintomas de infeccao respiratoria 
superior estao presentes 10 ou mais dias depois da apre- 
sentacao ou quando os sintomas pioram 10 dias apos um 
periodo inicial de melhora. 

► 0s sintomas podem incluir congestao nasal, secrecao nasal, 
secrecao pos-nasal, dor facial, cefaleia e febre. 

► 0s sintomas desaparecem completamente em 30 dias. 


Patogenese 

As situates que levam a inflamaifao da mucosa sinonasal e obs- 
truqao das vias de drenagem do seio sao a base do desenvolvi- 
mento da rinossinusite. Acredita-se que haja uma combinaqao 
de fatores patogenicos anatomicos, das mucosas, microbianos e 
imunes envolvidos. As infec^oes virais e bacterianas integram a 
patogenese. As infecqoes respiratorias superiores virais podem 
causar lesao e edema a mucosa, resultando em obstruqao osteo- 
meatal, perda de atividade ciliar e hipersecreqao de muco. Os 
patogenos bacterianos que comumente causam a rinossinusite 
aguda sao S. pneumoniae , H. influenzae (nao tipavel), M. catar- 
rhalis e estreptococos beta-hemoliticos. 

Achados ch'nicos 

O inicio dos sintomas na RSBA pode ser gradual ou repentino e 
pode comumente incluir secreqao nasal, congestao nasal, pres- 
sao ou dor facial, secreqao pos-nasal, hiposmia ou anosmia, 
febre, tosse, cansa^o, dor de dente maxilar e pressao ou sensaqao 
de orelha cheia. O exame fisico raramente e util para o estabe- 
lecimento do diagnostico, porque os achados sao basicamente 
os mesmos que aqueles apresentados por uma crianqa resfriada 
sem complicaqoes. Eventualmente, os seios paranasais podem 
apresentar sensibilidade a percussao, mas isso costuma ser 
observado apenas em crianqas mais velhas e sua confiabilidade e 
questionavel. A transiluminaqao dos seios paranasais e dificil de 
realizar e nao e muito util, a menos que eles sejam assimetricos 
macroscopicamente. 

Em pacientes com complica 9 oes ou imunodeprimidos, a as- 
piraqao e cultura dos seios paranasais por um otorrinolaringolo- 
gista deve ser considerada para fins diagnosticos e para facilitar 
a antibioticoterapia direcionada a cultura. A Colorado de Gram 
ou cultura da secrecao nasal nao esta necessariamente correla- 
cionada com as culturas dos aspirados sinusais. Se o paciente for 
hospitalizado em razao de complica^oes relacionadas a rinossi¬ 
nusite, deve-se obter tambem hemocultura. 

Exames de imagem dos seios paranasais durante a doemja 
aguda nao sao indicados, exceto na avalia^ao de possiveis com¬ 
plicates ou em pacientes com sintomas persistentes que nao 
respondem a medicaqao. Assim como no exame fisico, os acha¬ 
dos radiologicos da RSBA, como opacificaqao sinusal, liquido e 
espessamento da mucosa, tambem sao observados nas infectes 
respiratorias superiores virais. 
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Complicacoes 

As complicacoes da RSBA ocorrem quando a infecqao se dis- 
semina para as estruturas adjacentes — tecidos sobrejacentes, 
olho ou cerebro. Streptococcus anginosus (milleri) e um micror- 
ganismo particularmente virulento envolvido na rinossinusite 
aguda com complicacoes. 

As complicacoes orbitais sao as mais comuns, originando-se 
nos seios etmoides. Essas complicacoes geralmente comecam 
como celulite pre-septal, mas podem progredir para celulite pos- 
-septal, abscesso subperiosteo, abscesso orbital e trombose do 
seio cavernoso. Os sinais e sintomas associados incluem edema 
palpebral, restriqao dos movimentos extraoculares, proptose, 
quemose e alteraqao na acuidade visual (ver Capitulo 15). 

A complicaqao mais comum da sinusite frontal e a osteite do 
osso frontal, tambem conhecida como tumor de Pott. A dissemi- 
nacao intracraniana da infecqao pode levar a meningite e a abs- 
cessos epidurais, subdurais e cerebrais. A complicacao maxilar 
mais comum e a celulite sobrejacente da bochecha. Raramente, 
ha desenvolvimento de osteomielite da maxila. Em geral, crian- 
Cas com complicacoes da rinossinusite nao tern historia previa 
de infeccao sinusal. Nao ha informaqoes disponiveis sobre a taxa 
de complicacoes em pacientes ambulatoriais com rinossinu¬ 
site, mas a gravidade das complicacoes sugere que os pacientes 
devem ser monitorados regularmente enquanto estiverem sendo 
tratados. 

Tratamento 

Para crianqas sem melhora em 10 dias ou que apresentam sin¬ 
tomas mais graves, com febre de pelo menos 39°C e secreqao 
nasal purulenta durante pelo menos 3-4 dias consecutivos, re- 
comenda-se antibioticoterapia. Embora existam discrepancias, 
os antibioticos normalmente reduzem a duraqao e a gravidade 
dos sintomas. 

Para minimizar o numero de criancas que recebem trata¬ 
mento antimicrobiano para infecqoes respiratorias superiores 
virais sem complicacoes e para ajudar a combater a resistencia 
aos antibioticos, a AAP publicou, em 2001, orientaqoes de trata¬ 
mento. Esse algoritmo e apresentado na Figura 17-8. Pontos de 
decisao importantes incluem a gravidade da doenca e os fatores 
de risco para microrganismos resistentes. 

Em pacientes com sintomas leves a moderados, que nao 
frequentam creches e nao receberam antibioticoterapia recen- 
temente, a amoxicilina em alta dosagem e considerada o trata¬ 
mento de primeira linha. Para aqueles pacientes com sintomas 
graves, que frequentam creches ou que foram submetidos a 
antibioticos nos ultimos 1-3 meses, recomenda-se o uso de 
amoxicilina-clavulanato em alta dosagem como tratamento de 
primeira linha. A cefuroxima, a cefpodoxima e o cefdinir sao re- 
comendados para pacientes com hipersensibilidade nao tipo I a 
penicilina. Os macrolideos devem ser reservados para pacientes 
com reaqao anafilatica a penicilina. Outras opqoes para esses pa¬ 
cientes incluem clindamicina ou sulfametoxazol-trimetoprima. 
Entretanto, e importante ressaltar que a clindamicina nao e efi- 
caz contra microrganismos gram-negativos como H. influenzae. 

Se nao houver melhora apos 48-72 h, deve-se suspeitar de mi- 
crorganismo resistente ou de possivel complicacao. Tratamentos 


de segunda linha devem ser iniciados nesse momento, ou, se o 
paciente ja estiver sendo tratado com amoxicilina-clavulanato 
ou cefalosporina, deve-se considerar a administracao intrave- 
nosa de antibioticos. Exames de imagem e encaminhamento 
para aspiraqao dos seios paranasais tambem sao amplamente 
recomendados. 

Pacientes com toxicidade ou que apresentem evidencias de 
infeccao invasiva ou de complicacoes do SNC devem ser hospi- 
talizados imediatamente. Deve-se iniciar a administracao intra- 
venosa de nafcilina ou clindamicina mais uma cefalosporina de 
terceira geracao (p. ex., cefotaxima) ate a obtenqao dos resulta- 
dos da cultura. 

Descongestionantes topicos e combinacoes orais sao frequen- 
temente usados na rinossinusite aguda para promover a drena- 
gem. Sua eficacia nao esta comprovada e ha preocupacao com os 
possiveis efeitos adversos relacionados com o comprometimento 
da funqao ciliar, diminuicao do fluxo sanguineo para a mucosa 
e reduqao da difusao do antibiotico para os seios paranasais. Pa¬ 
cientes com rinite alergica subjacente podem beneficiar-se da 
cromolina intranasal ou spray nasal de corticosteroides. Descon¬ 
gestionantes nasais topicos nao devem ser usados por mais de 
3 dias devido ao risco de edema de rebote. 

American Academy of Pediatrics: Clinical practice guidelines: Mana¬ 
gement of sinusitis. Pediatrics 2001;108:798 [PMID: 11533355], 
Principi N, Esposito S: New insights into pediatric rhinosinusi- 
tis. Pediatr Allergy Immunol 2007;18 (Suppl 18):7-9. [PMID: 
17767598], 

Rankhethoa NM, Prescott CA: Significance of Streptococcus mil¬ 
leri in acute rhinosinusitis with complications. J Laryngol Otol 
2008; 122(8):810-813 [PMID: 17623497], 

Sinus and Allergy Health Partnership: Antimicrobial treatment 
guidelines for acute bacterial rhinosinusitis. Otolaryngol Head 
Neck Surg 2004;13:1 [PMID: 14726904], 


2. Rinossinusite recorrente ou cronica 

A rinossinusite recorrente ocorre quando episodios de RSBA de- 
saparecem com a antibioticoterapia, mas apresentam recidiva 
com cada infecqao respiratoria superior ou com a maioria delas. 
A rinossinusite cronica e diagnosticada quando a crian^a nao 
se livra da infecqao no periodo esperado, mas nao desenvolve 
complicaqoes agudas. A presenqa de sintomas e achados fisicos 
e necessaria para sustentar o diagnostico, e a TC pode ser um 
adjuvante util para estabelecer o diagnostico. Embora metanali- 
ses recentes apresentem recomendaqoes para a RSBA, os dados 
sobre o tratamento de rinossinusite recorrente ou cronica sao 
escassos. Fatores importantes a considerar incluem alergias, va- 
riaqoes anatomicas e disturbios na imunidade do hospedeiro. A 
inflamaqao da mucosa com consequente obstru^ao e, em geral, 
causada por rinite alergica e eventualmente por rinite nao aler¬ 
gica. O refluxo gastresofagico tambem desempenha um papel 
na rinossinusite cronica. Menos comum, a rinossinusite cronica 
e causada por variaqoes anatomicas, como desvio do septo, po- 
lipo ou corpo estranho. Os polipos alergicos sao incomuns em 
crianqas menores de 10 anos e devem levar a investigaqao de 
fibrose cistica. Em casos de pansinusite piogenica cronica ou re¬ 
corrente, a baixa resistencia do hospedeiro (p. ex., defeito imune, 
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A. Amoxicilina em alta dosagem = 90 mg/kg/dia dividida 
em 2 doses 

B. Dose normal de amoxicilina = 45 mg/kg/dia dividida em 
2 doses 

C. A maioria dos pacientes com alergia a penicilina tolera as 
cefalosporinas. Se a alergia se manifestar como anafilaxia, 
macrolfdeos devem ser prescritos no lugar de cefalosporinas: 

1. Cefuroxima, 30 mg/kg/dia dividida em 2 doses 

2. Cefpodoxima, 10 mg/kg/dia uma vez ao dia 

3. Cefdinir, 14 mg/kg/dia uma vez ao dia 

4. Azitromicina, 10 mg/kg no dia 1; 5 mg/kg x 4 dias 
em dose diaria unica 

5. Claritromicina, 15 mg/kg/dia dividida em 2 doses 


▲ Figura 17-8 Manejo de criancas com rinossinusite bacteriana aguda (RSBA) sem complicacoes. (Reproduzida com permissao 
da American Academy of Pediatrics: Clinical practice guidelines: Management of sinusitis. Pediatrics. 2001 ;108:798.) 
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discinesia ciliar primaria ou fibrose cistica) — embora rara — 
deve ser excluida por dosagem de imunoglobulinas, microscopia 
eletronica dos cflios respiratorios, mensuraijoes do oxido nitrico 
nasal, se disponlvel, teste do cloreto de sodio no suor e testes 
geneticos (ver Capltulos 18 e 31). Microrganismos anaerobios 
e estafilococicos geralmente sao responsaveis pela rinossinusite 
cronica. A avalia^ao por um alergista e um otorrinolaringolo- 
gista pode ser util para determinar as causas subjacentes. 

Tratamento 

A. Tratamento medicamentoso 

A antibioticoterapia e semelhante aquela usada contra a RSBA, 
mas a dura^ao e maior, geralmente 3-4 semanas. O tratamento 
com antimicrobianos deve incluir farmacos eficazes contra es- 
tafilococos. Os tratamentos adjuvantes, como irrigaqao nasal 
com soro fisiologico, descongestionantes, anti-histamlnicos ou 
esteroides intranasais topicos, podem ser uteis, dependendo da 
causa subjacente. Uma pequena porcentagem de crian^as nao 
responde ao tratamento medicamentoso e necessita de cirurgia. 

B. Tratamento cirurgico 

1. Lavagem antral — A lavagem antral, geralmente conside- 
rada como procedimento diagnostico, pode ter algum valor te- 
rapeutico. Um aspirado ou amostra do seio maxilar e obtido sob 
anestesia, com uma agulha espinal ou com um instrumento de 
ponta curva. O seio maxilar e entao irrigado. Nas crian^as muito 
jovens, este pode ser o unico procedimento a ser realizado. 

2. Adenoidectomia — A adenoidectomia mostrou ser eficaz 
em 60-75% das crianqas com rinossinusite cronica. O papel das 
adenoides nessa doen^a nao esta totalmente esclarecido, mas 
acredita-se que eles possam servir de reservatorio de bacterias 
patogenicas e que possam interferir na depura^ao e drenagem 
mucociliar. Ha relatos de biofilmes nas adenoides de crianqas 
com rinossinusite cronica, podendo explicar a resistencia dessas 
infec^oes a antibioticoterapia padrao. 

3. Cirurgia sinusal endoscopica — A cirurgia sinusal endos¬ 
copica em crian^as era controversa devido a preocupaqao com 
a altera^ao dos seios paranasais em desenvolvimento e o com- 
prometimento do crescimento do terqo medio da face. Contudo, 
estudos recentes nao sustentam essa preocupaijao. A cirurgia 
sinusal endoscopica mostrou ser eficaz em crianijas e pode ser 
indicada se a adenoidectomia nao resolver. 

4. Drenagem externa — Os procedimentos de drenagem ex¬ 
terna sao reservados para complicates decorrentes da sinusite 
etmoide e frontal. 

Brietzke SE, Brigger MT: Adenoidectomy outcomes in pediatric 
rhinosinusitis: A meta-analysis. Int J Pediatr Otorhinolaryngol 
2008;72( 10): 1541-1545 [PMID: 18723228], 

Coticchia J et al.: Biofilm surface area in the pediatric nasopha¬ 
rynx. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 2007;133:110 (PMID: 
17309976], 

Ramadan HH: Surgical management of chronic sinusitis in children. 
Laryngoscope 2004;114:2103 [PMID: 15564828], 


ATRESIA DE COANA 

A atresia de coana ocorre em aproximadamente 1 em 7.000 nas- 
cidos vivos. A proportpao entre os sexos e de 2:1, assim como a 
propor^ao unilaterabbilateral. A atresia bilateral causa descon- 
forto respiratorio grave ao nascimento e requer estabelecimento 
de via respiratoria oral e consulta com um otorrinolaringologista 
para uma solutpao cirurgica mais permanente. A atresia unila¬ 
teral geralmente se manifesta mais tarde como secre^ao nasal 
cronica unilateral que pode ser confundida com rinossinusite 
cronica. Ha suspeita desse diagnostico se nao for possivel passar 
um cateter 6F atraves do nariz, e sua confirmaijao se da por meio 
de TC axial. Aproximadamente 50% dos pacientes com atresia 
de coana bilateral apresentam a associa<;ao CHARFE (coloboma, 
doenija cardiaca, atresia de coanas, atraso de crescimento e de 
desenvolvimento ou anomalias do SNC, hipoplasia genital e 
anomalias de orelha ou surdez) (ver Capitulo 35) ou outras ano¬ 
malias congenitas. 

RINITE RECORRENTE 

A rinite recorrente e frequentemente observada no consultorio 
pediatrico. A criantja e levada ao consultorio com a queixa prin¬ 
cipal de ter “um resfriado apos o outro”, “resfriados constantes” 
ou “estar sempre doente”. Aproximadamente dois tertpos dessas 
crianqas tem resfriados recorrentes; o restante ou tern rinite aler- 
gica, ou rinossinusite recorrente. 

1. Rinite alergica 

A rinite alergica possui morbidade significativa e pode contri- 
buir para o desenvolvimento de rinossinusite e exacerbates da 
asma. Os sintomas podem incluir congestao nasal, espirros, ri- 
norreia e coceira no nariz, no palato, na garganta e nos olhos. 
Ao exame fisico, os cornetos nasais estao inchados e podem 
apresentar Colorado vermelha ou rosa-palido. Varios grupos de 
medicamentos sao eficazes no tratamento dos sintomas da rinite 
alergica, entre eles, corticoides intranasais, anti-histaminicos 
orais e intranasais, antagonista dos leucotrienos e descongestio¬ 
nantes; o spray nasal de ipratropio tambem pode ser usado como 
tratamento adjuvante. A higiene nasal com soro fisiologico e util 
para eliminar alergenios. 

2. Rinite nao alergica 

A rinite nao alergica tambem causa rinorreia e congestao nasal, 
mas nao parece envolver uma rea^ao imune. Seu mecanismo 
nao esta bem esclarecido. Os fatores predisponentes podem in¬ 
cluir mudan^as abruptas na temperatura ambiente, polui<;ao 
do ar e outros irritantes, como fumacpa de cigarro. Os medi¬ 
camentos tambem podem estar associados a rinite nao aler¬ 
gica. Os sprays descongestionantes, quando usados por longos 
periodos, podem causar rinite medicamentosa — que e uma 
congestao nasal de rebote muito dificil de ser tratada. Descon¬ 
gestionantes orais, corticosteroides nasais, anti-histaminicos e 
spray de ipratropio mostraram ser eficientes para o alivio dos 
sintomas. 
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American Academy or Allergy, Asthma, and Immunology: 1 ips to r r ° T 
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Bachert C: A review of the efficacy of desloratadine, fexofenadine, acido acetilsalicllico e ibuprofeno, bem como os atos de cutucar 
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tients with allergic rhinitis. Clin Ther 2009:31(5):921-944 [PMID: nolaringologista e indicado para casos refratarios. A cauteriza^ao 

19539095], dos vasos na sai s e reservada para falhas terapeuticas. 


EPISTAXE 

O nariz e uma estrutura extremamente vascular. Na maioria dos 
casos, a epistaxe (sangramento nasal) origina-se da por^ao ante¬ 
rior do septo nasal (area de Kiesselbach). Geralmente se deve ao 
ressecamento, aos atos de esfregar o nariz com for^a, de assoa-lo 
ou de cutuca-lo. O exame do septo anterior geralmente revela uma 
superflcie avermelhada, em carne viva, com coagulos recentes ou 
crostas antigas. Deve-se procurar tambem por telangiectasias, he¬ 
mangiomas ou varizes. Se um paciente estiver usando um corti- 
costeroide em forma de spray nasal, verificar a tecnica usada pelo 
paciente para certificar-se de que ele esta direcionando o bico de 
aplicaqao lateralmente, longe do septo. Se isso nao reduzir os san- 
gramentos nasais, o uso do spray devera ser suspenso. 

Em menos de 5% dos casos, a epistaxe e causada por uma 
doen^a hemorragica, como, por exemplo, doen^a de von Wille- 
brand. Uma avaliatpao hematologica e necessaria se qualquer um 
dos seguintes itens estiver presente: historia familiar de doencpa 
hemorragica; historia medica de sangramento facil, especial- 
mente no caso de circuncisao ou extra^ao dentaria; sangramento 
espontaneo em qualquer local; sangramento com duraqao maior 
que 30 minutos ou sangue que nao coagula com pressao direta 
feita pelo medico; inicio antes do 2 s ano de vida; ou reduqao no 
hematocrito devido a epistaxe. Raramente, a pressao alta predis- 
poe a sangramentos prolongados em crianqas. 

Um angiofibroma nasofaringeo pode manifestar-se como 
epistaxe recorrente. Adolescentes do sexo masculino sao afeta- 
dos quase que exclusivamente. TC com contraste da cavidade 
nasal e da nasofaringe e usada para o diagnostico. 

► Tratamento 

O paciente deve sentar e inclinar-se para frente para nao engolir 
o sangue. Engolir o sangue pode causar nausea e hematemese. 
Deve-se eliminar os coagulos da cavidade nasal assoando-se o 
nariz suavemente. A parte mole do nariz abaixo dos ossos na¬ 
sais e apertada firmemente para evitar o fluxo de sangue arterial, 
exercendo-se pressao sobre o local que esta sangrando (septo 
anterior) durante 5 minutos. Para sangramento persistente, uma 
unica aplicaqao de oximetazolina no interior da cavidade nasal 
pode ajudar. Se o sangramento continuar, o local do sangra¬ 
mento precisara ser visualizado. Um pedaqo pequeno de esponja 
de gelatina (Gelfoam) ou esponja de colageno (Surgicel) pode ser 
inserido sobre o local do sangramento e mantido la. 

A friabilidade dos vasos nasais geralmente ocorre devido ao 
ressecamento e pode ser minimizada com o aumento da umidade 
nasal. Isso pode ser obtido com a aplicacpao diaria de uma pomada 
a base de agua no nariz. Uma quantidade de pomada, do tamanho 
de uma ervilha, e inserida no interior do nariz, e o lubrificante e 


INFECCA0 NASAL 

Um furunculo nasal e uma infec^ao de um foliculo capilar nas na¬ 
rinas anteriores. O arrancamento dos pelos ou o ato de cutucar o 
nariz pode proporcionar uma porta de entrada. O microrganismo 
mais comum e o S. aureus. O diagnostico e feito pela identifica- 
^ao de um carocpo avermelhado, firme e extremamente sensivel 
ao toque nas narinas anteriores. O tratamento inclui dicloxacilina 
ou cefalexina via oral durante 5 dias para evitar a disseminacpao. 
Deve-se fazer uma suave incisao na lesao e drena-la assim que ela 
ficar saliente, geralmente com uma agulha. A pomada de bacitra- 
cina topica pode ser util. Como a lesao fica na area de drenagem 
do seio cavernoso, o paciente deve ser alertado para nunca cutucar 
ou espremer um furunculo nesse local — nem o medico devera 
faze-lo. Celulite associada ou dissemina^ao requer hospitalizacpao 
para a administraqao de antibioticos via intravenosa. 

Um abscesso no septo nasal geralmente surge apos um trauma 
nasal ou um furunculo nasal. O exame revela um edema cinzento 
e flutuante no septo, que e bilateral. As possiveis complicates sao 
as mesmas que no hematoma do septo nasal (ver discussao a se- 
guir). Alem disso, a disseminaqao da infec^ao para o SNC e uma 
possibilidade. O tratamento consiste na hospitalizacpao imediata e 
em incisao e drenagem por um otorrinolaringologista. 

TRAUMA NASAL 

Recem-nascidos raramente apresentam subluxaqao da cartila- 
gem quadrangular do septo. Nessa afec^ao, o topo do nariz des- 
via para um lado, a borda inferior do septo desvia para o outro 
lado, a columela inclina-se e a ponta do nariz e instavel. Essa 
afecqao deve ser diferenciada do achatamento temporario do 
nariz, mais comum, causado pelo processo de nascimento. No 
passado, os medicos eram encorajados a reduzir todas as sublu- 
xa^oes no benpario. E mais provavel que a redu^ao sob anestesia 
de casos mais dificeis seja realizada por otorrinolaringologistas. 

Apos o trauma nasal, e essencial examinar o interior do nariz 
com um especulo nasal. Deve-se excluir hematoma do septo 
nasal, pois ele apresenta um grande risco de necrose por pressao 
e reabsorqao da cartilagem, produzindo deformidade nasal per- 
manente, que e muito diflcil de corrigir. Esse diagnostico e con- 
firmado pelo inicio abrupto de obstru^ao nasal apos o trauma e 
pela presen 9 a de um septo nasal alargado e mole. O septo nasal 
normal tern apenas 2-4 mm de espessura. Um cotonete pode ser 
utilizado para apalpar o septo. O tratamento consiste em enca¬ 
minhamento imediato a um otorrinolaringologista para drena¬ 
gem do hematoma e tamponamento nasal. 

Na maioria das contusoes no nariz, os individuos engolem 
sangue e ha forma^ao de hematoma sem fratura. Sangramento 
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nasal persistente apos um trauma, crepitaqao ossea, instabilidade 
dos ossos da ponte nasal e deformidade externa do nariz indicam 
fratura. Entretanto, a lesao septal nao pode ser exclulda por radio- 
grafia, mas apenas por meio de um cuidadoso exame intranasal. 
Pacientes com suspeita de fraturas nasais devem ser encaminha- 
dos a um otorrinolaringologista para tratamento definitivo. Como 
a consolidaqao dos ossos nasais comeqa em ate 7 dias, a crianqa 
deve ser examinada por um otorrinolaringologista idealmente 
48-72 h apos a lesao, para permitir que haja tempo de reduzir a 
fratura antes que os ossos se tornem imoveis. 

CORPOS ESTRANHOS NO NARIZ 

Os corpos estranhos mais comuns no nariz sao sementes ou 
contas de colar. Se houver atraso no diagnostico, podem ocor- 
rer rinorreia unilateral, cheiro fetido, halitose, sangramento ou 
obstruqao nasal. 

Existem diversas maneiras de se remover corpos estranhos 
do nariz. O primeiro passo evidente e fazer com que a crianqa 
assoe o nariz com forqa, se esta tiver idade suficiente para isso. O 
proximo passo da remoqao necessita de anestesia topica, descon- 
gestionamento nasal, boa iluminaqao, instrumentos adequados e 
contenqao fisica. Tetracaina ou lidocaina topica pode ser usada 
em crianqas pequenas. O descongestionamento nasal pode 
ser obtido com fenilefrina ou oximetazolina topica. Quando a 
crianqa estiver imobilizada adequadamente, a maioria dos cor¬ 
pos estranhos pode ser removida com uma pinqa jacare ou ins- 
trumento de angulo reto atraves de um otoscopio. Se a remoqao 
do objeto parecer improvavel em uma primeira tentativa ou se ele 
estiver entalado ou for muito grande, o paciente devera ser enca- 
minhado a um otorrinolaringologista, evitando-se, assim, a piora 
da situaqao por meio de tentativas infrutiferas de remoqao. 

Visto que o nariz e uma cavidade umida, a corrente eletrica 
gerada por baterias tipo disco — como aquelas usadas em relogios 
e aparelhos de surdez — pode causar necrose da mucosa e destrui- 
qao da cartilagem em menos de 4 h. As baterias constituem um 
caso de emergencia em se tratando de corpos estranhos no nariz. 


GARGANTA E CAVIDADE ORAL 


ESTOMATITE AGUDA 

1. Estomatite aftosa recorrente 

As ulceras aftosas, conhecidas tambem como aftas, sao pequenas 
ulceras (3-10 mm) encontradas geralmente no aspecto interno 
dos labios ou na lingua; raramente, aparecem nas tonsilas ou no 
palato. Normalmente, nao ha febre associada e nenhuma ade- 
nopatia cervical. Sao dolorosas e duram de 1-2 semanas. Podem 
reaparecer varias vezes no decorrer da vida. A causa e desconhe- 
cida, embora haja suspeita de uma base alergica ou autoimune. 

O tratamento consiste em cobrir as lesoes com pomada de vale- 
rato de betametasona duas vezes ao dia. A dor pode ser minimizada 
com uma dieta suave, evitando-se alimentos salgados ou acidos e 
sucos, alem da administraqao de paracetamol ou ibuprofeno. 

Outras causas menos comuns de ulceras orais recorren- 
tes incluem doenqa de Behqet, febre familiar do mediterraneo e 


sindrome PFAPA (febre periodica, estomatite aftosa, faringite e 
adenopatia cervical). A sindrome PFAPA foi descrita pela pri¬ 
meira vez em 1987 e sua causa e desconhecida, embora se suspeite 
de uma etiologia imune. Geralmente tem inicio antes dos 5 anos 
de idade, continua durante a adolescencia e entao desaparece. A 
febre e outros sintomas reaparecem periodicamente. Os episo- 
dios podem melhorar bastante com doses excessivamente altas de 
prednisona, mas as recidivas, em geral, continuam. Os episodios 
duram aproximadamente 5 dias e nao estao associados a outros 
sintomas de IVAS ou outras doenqas. A PFAPA pode se resolver 
por meio do tratamento prolongado com cimetidina ou com ton- 
silectomia (ver seqao seguinte sobre tonsilectomia). O encaminha- 
mento a um otorrinolaringologista e uma medida apropriada. 

O diagnostico de doenqa de Behqet requer dois dos seguintes 
itens: ulceras genitais, uveite e lesoes do tipo eritema nodoso. Os 
pacientes com febre mediterranea geralmente tem uma historia 
familiar positiva, comprometimento da serosa e febre recorrente. 

Garavello W, Romagnoli M, Gaini RM: Effectiveness of adenoton- 
sillectomy in PFAPA syndrome: A randomized study. J Pediatr 
2009 Aug;155(2):250-253 [Epub May 21, 2009] [PMID: 19464029], 

Pignataro L et al.: Outcome of tonsillectomy in selected patients 
with PFAPA syndrome. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 
2009 Jun;135(6):548-553 [PMID: 19528401], 

2. Gengivoestomatite herpetica 

Em uma infecqao inicial pelo herpes-virus simples, as crianqas 
geralmente desenvolvem 10 ou mais ulceras pequenas (1-3 mm) 
na mucosa oral, pilares tonsilares anteriores, interior dos labios, 
lingua e gengiva; a faringe posterior costuma ser poupada. As 
lesoes normalmente estao associadas a febre, a adenopatia cer¬ 
vical sensivel ao toque e a inflama^o oral generalizada que pre¬ 
cede o desenvolvimento das ulceras. A exposiqao ao virus ocorre 
3-50 dias antes do inicio dos sintomas. As crianqas afetadas ge¬ 
ralmente tem menos de 3 anos de idade. A gengivoestomatite 
dura 7-10 dias. O tratamento e sintomatico, como descrito para 
a estomatite aftosa recorrente, exceto que o uso de corticosteroi- 
des e contraindicado. Se a crianqa for levada ao medico logo no 
inicio, ela pode ser tratada com aciclovir. Devido a dor, even- 
tualmente ha desidrataqao, com necessidade de hospitalizaqao. 
A laringotraqueite herpetica e uma complicaqao rara. 

3. Sapinho 

A candidiase oral afeta principalmente lactentes e, as vezes, 
crianqas mais velhas debilitadas. Candida albicans e um pato- 
geno saprofita que normalmente nao e invasivo, a menos que 
haja abrasao na boca ou que o paciente esteja imunodeprimido. 
O uso de antibioticos de largo espectro e de corticosteroides siste- 
micos ou inalatorios pode contribuir para a afecqao. Os sintomas 
incluem dor oral e recusa a se alimentar. As lesoes consistem em 
placas brancas cremosas, predominantemente na mucosa oral, 
que nao sao eliminadas apos a alimentaqao. Uma outra variaqao 
menos comum da candidiase oral e a candidiase eritematosa, que 
produz placas eritematosas no palato e no dorso da lingua. Essa 
afecqao esta associada principalmente a pacientes em tratamento 
com antibioticos de largo espectro ou com corticosteroides, ou 
que sao HIV-positivos. 
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O tratamento consiste no uso de suspensao oral de nistatina. 
Placas grandes podem ser removidas com um cotonete umedecido, 
e a nistatina tambem pode ser aplicada sobre as lesoes com um co¬ 
tonete. Os pacientes que nao respondem a terapia oral ou que estao 
imunodeprimidos podem necessitar de antifungicos sistemicos. Os 
pais devem ser alertados para substituir quaisquer itens (p. ex., chu- 
petas) que possam ter sido contaminados com Candida. 

4. Ulceras orais traumaticas 

O traumatismo mecanico frequentemente ocorre na mucosa oral 
apos mordedura com os dentes molares. O traumatismo termico, 
decorrente de alimentos muito quentes, tambem pode causar le¬ 
soes ulcerativas. As ulceras qulmicas podem ser produzidas por 
contato da mucosa com acido acetilsalicllico ou outros agentes 
causticos. As ulceras orais tambem podem ocorrer no caso de 
leucemia ou de forma recorrente na neutropenia ciclica. 

FARINGITE 

A Figura 17-9 e um algoritmo para o tratamento de dor de gar¬ 
ganta. 

1. Faringite viral aguda e tonsilite 

Mais de 90% das dores de garganta e febre em crian^as se devem 
a infeopoes virais. Os achados raramente oferecem alguma pista 
sobre um agente viral em particular, mas quatro tipos de farin¬ 
gite viral sao suficientemente distingulveis, conforme discutido 
a seguir. 

Achados clinicos 

A. Mononudeose infecciosa 

Os achados incluem tonsilite exsudativa, adenite cervical gene- 
ralizada e febre, geralmente em pacientes com mais de 5 anos. 
Um ba<;o palpavel ou adenopatia axilar aumenta a probabilidade 
do diagnostico. A presen^a de mais de 10% de linfocitos atlpicos 
em um esfrega«;o de sangue periferico ou um resultado positivo 
para o teste de mononudeose sustenta o diagnostico, embora 
esses testes comumente deem resultados falso-negativos em 
criam;as menores de 5 anos. A sorologia do virus Epstein-Barr 
com anticorpos anti-VCA IgM elevados fornece o diagnostico 
definitivo. A amoxicilina e contraindicada em pacientes com 
suspeita de mononudeose, ja que o farmaco geralmente produz 
um rash cutaneo. 

B. Herpangina 

As ulceras de herpangina tem tipicamente 3 mm, circundadas 
por um halo, e sao encontradas nos pilares tonsilares anteriores, 
no palato mole e na uvula; a parte anterior da boca e as tonsilas 
sao poupadas. A herpangina e causada pelo grupo de virus Co- 
xsackie A, e um paciente pode apresentar varios episodios de 
ulceras. A rea^ao em cadeia da polimerase para enterovirus esta 
amplamente disponlvel, mas em geral nao e indicada, ja que a 
herpangina e uma doencpa autolimitada. 


C. Doenca das maos, pes e boca 

Esta entidade e causada por varios enterovirus, dos quais apenas 
um (enterovirus 71) pode, raramente, causar encefalite. As ulce¬ 
ras ocorrem em qualquer lugar da boca. Podem ser observadas 
veslculas, pustulas ou papulas nas palmas das maos, solas dos 
pes, areas interdigitais e nadegas. Em crian«;as menores, as lesoes 
podem ser observadas nas extremidades distais e ate mesmo 
na face. 

D. Febre faringoconjuntival 

Esta afec^ao e causada por um adenovirus e frequentemente e 
epidemica. A tonsilite exsudativa, a conjuntivite, a linfadenopatia 
e a febre sao os principals achados. O tratamento e sintomatico. 

2. Faringite bacteriana aguda 

Aproximadamente 10% das crian«;as com dor de garganta e febre 
tem infec^ao estreptococica de grupo A. Causas menos comuns 
de faringite bacteriana sao Mycoplasma pneumoniae. Chlamydia 
pneumoniae , estreptococos dos grupos C e G e Arcanobacte- 
rium hemolyticum. Dos cinco, M. pneumoniae e ate agora o mais 
comum, podendo causar mais de um ter^o de todos os casos de 
faringite em adolescentes e adultos. 

Achados clinicos 

A faringite estreptococica nao tratada pode resultar em febre 
reumatica aguda, glomerulonefrite e complicates supurativas 
(p. ex., adenite cervical, abscesso peritonsilar, otite media, ce- 
lulite e septicemia). O inicio repentino de dor de garganta, odi- 
nofagia, febre, cefaleia, ganglios cervicais anteriores, petequias 
palatais, uvula vermelho-vivo e exsudato tonsilar sugerem in- 
fec<;ao estreptococica; entretanto, a unica maneira de estabelecer 
um diagnostico definitivo e por meio de cultura de garganta ou 
teste de detecijao rapida de antigeno. Testes de detec^ao rapida 
de antigeno sao muito especificos, mas tem uma sensibilidade de 
apenas 85-95%. Portanto, um teste positivo requer confirma^ao 
por meio de cultura. A presemja de conjuntivite, tosse, rouqui- 
dao, sintomas de infeccpao d as vias respiratorias superiores, esto- 
matite anterior, lesoes ulcerativas discretas, rash viral e diarreia 
deve levantar suspeita de etiologia viral. 

Eventualmente, uma crian 9 a com infeajao estreptococica de 
grupo A desenvolve escarlatina 24-48 h apos o inicio dos sinto¬ 
mas. A escarlatina e uma erupqao difusa, finamente papulosa e 
eritematosa que produz uma Colorado vermelho-vivo da pele, 
que esbranquece sob pressao. O rash e mais intenso nas pregas 
cutaneas. A lingua apresenta uma aparencia de morango. 

Uma complica^ao controversa, mas possivel, das infec^oes 
estreptococicas e o transtorno obsessivo compulsivo da infancia 
e/ou tiques. PANDAS (disturbios neuropsiquiatricos autoimu- 
nes pediatricos associados a estreptococo) e uma hipotese ainda 
nao comprovada. 

► Tratamento 

A suspeita ou comprova^ao de infeccpao estreptococica do grupo 
A deve ser tratada com um regime de 10 dias de penicilina 
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Faringite 

I 

Avaliar grau da doenga 


Leve a moderado 


Grave (ver a seguir) 


Sem febre, Febril ou com nodulos cervicais sensfveis ao toque 

com IVAS ou exsudatos tonsilares ou exposigao ao S. pyogenes, 
ou historia familiar de febre reumatica 


Tratamento 
dos sintomas 


Teste rapido para estreptococos 


Negativo Positivo 



1 


_ 

Cultura de garganta 

1 

Penicilina VK 50-70 mg/kg/dia dividida em 

3 doses; penicilina benzatina 600.000 unidades 
IM se < 27 kg, 1,2 milhoes de unidades se 

1 

Negativa 

1 


> 27 kg, dose unica; para pacientes alergicos 
a penicilina, usar azitromicina 






Cura Falha ou recidiva em < 1 semana 


Repetir cultura de garganta e considerar 

Faringite grave teste sorologico para mononucleose 



Consulta com ORL 

1 1 




Teste de Estreptococo do 


mononucleose positivo grupo A persistente 


Hipertrofia unilateral 
das tonsilas 


Drenar cirurgicamente 
em caso de abscesso 
ou tratar via IV em 
caso de celulite 


Admitir para observagao 


Hipertrofia bilateral das 
tonsilas e problemas 
nas vias respiratorias 
durante o sono 


Vias respiratorias I 

comprometidas Aconselhar 

J - sobre esportes 


Avaliagao urgente 
por urn ORL 


de contato 


1. Cultura de garganta e teste rapido 

2. Testes diagnostics de mononucleose 
(Flem, Monospot, IgM paraVEB) 


1 


Clindamicina por 10 dias 


▲ Figura 17-9 Algoritmo para faringite. Hem, hemograma; IVAS, infeccao das vias respiratorias superiores; ORL, otorrinolarin- 
gologista; VEB, virus Epstein-Barr. 


potassica V via oral, cefalosporina ou penicilina G benzatina 
LA via intramuscular (Quadro 17-5). A penicilina VK e igual- 
mente eficaz se administrada em duas ou tres doses a criangas 
em idade escolar. Contudo, em adolescentes, recomenda-se tres 
doses. Amoxicilina e azitromicina podem ser usadas uma vez ao 
dia se houver preocupagao com adesao ao tratamento; todavia, 


ambos sao antibioticos de largo espectro seletivos para a flora 
nasofaringea resistente. A American Healt Association aprova o 
uso de eritromicina como alternativa para pacientes alergicos a 
penicilina. 

A taxa de falha terapeutica relatada apos 10 dias de penicilina 
VK administrada tres vezes ao dia varia entre 6 e 23%. Entretanto, 
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Quadro 17-5 Tratamento da faringite causada por estreptococo do grupo A 


Farmaco 

Duracao do tratamento 

Dose 


Taxa de cura clinica 

Tratamento da faringite aguda 

Penicilina 

10 dias 

Penicilina V 50-75 mg/kg/dia dividida em 3 doses 

Penicilina benzatina 600.000 unidades IM se < 27 kg, 1,2 milhoes 
de unidades se > 27 kg, dose unica 

63-64% 

Amoxicilina 

10 dias 

50 mg/kg/dia uma vez ao dia 


86% 

Azitromicina 

5 dias 

12 mg/kg uma vez ao dia 


82% 

Cefalexina 

10 dias 

25-50 mg/kg/dia dividida em doses 


94% 

Erradicacao do estado de portador 

Clindamicina 

10 dias 

20 mg/kg/dia dividida em 3 doses 


92% para o estado de portador 

Penicilina + rifampicina 

10 dias (rifampicina nos 
ultimos 4 dias) 

Penicilina V 50-75 mg/kg/dia dividida em 3 doses 

Penicilina benzatina 600.000 unidades IM se < 27 kg, 1,2 milhoes 
de unidades se > 27 kg, dose unica 

Rifampicina 20 mg/kg/dia duas vezes ao dia durante 4 dias 

55% 


Reproduzido e adaptado, cortesia do Hospital Infantil de Denver, de autoria de Suchitra R, Todd J: Commonly asked questions about group A streptococcal 
pharyngitis. Contagious Comments 2007 ; XXll(4). 


durante 50 anos de tratamento com penicilina, nenhuma especie 
de estreptococo do grupo A desenvolveu resistencia a penici¬ 
lina ou as cefalosporinas; portanto, a causa da falha terapeutica 
e outra. A adesao dos pacientes as 20 doses de medicagao e um 
fator importante na falha terapeutica, devendo-se considerar pe¬ 
nicilina benzatina intramuscular em criangas que apresentam 
falha durante ou imediatamente apos o tratamento. Foi sugerido 
que a presenga de microrganismos produtores de betactamase 
na faringe pode causar inativagao da penicilina, mas isso nao foi 
comprovado. 

Criangas que nao respondem ao tratamento podem ser tra- 
tadas com amoxicilina-clavulanato ou azitromicina. Aproxima- 
damente 5% dos microrganismos S. pyogenes sao resistentes a 
eritromicina, e o sulfametoxazol-trimetoprima e ineficaz contra 
estreptococos do grupo A. Alem disso, como o sulfametoxazol- 
trimetoprima e ineficaz na erradicagao de patogenos da faringe 
e tambem e ineficaz na prevengao da febre reumatica aguda, 
quando usado como tratamento de infecgoes faringeas agudas, 
ele nao e recomendado. 

A cultura de rotina apos o tratamento nao e recomendada e 
e indicada apenas para aqueles casos que continuarem sintoma- 
ticos, tenham recidiva de sintomas ou tenham tido febre reu¬ 
matica. £ importante ressaltar que criangas que tiveram febre 
reumatica apresentam um maior risco de recorrencia; portanto, 
recomenda-se que elas recebam profilaxia continua e a longo 
prazo com antimicrobianos. 

Em geral, o estado de portador e inocuo, autolimitado 
(2-6 meses) e nao contagioso. Ha pouco risco de desenvol- 
vimento de febre reumatica. Uma tentativa de erradicagao do 
estado de portador faz-se necessaria se o paciente ou outro 
membro da familia tiver infecgoes estreptococicas frequentes ou 
quando um membro da familia ou paciente apresentar historia 
de febre reumatica ou glomerulonefrite. Caso a erradicagao seja 
escolhida, um regime de tratamento com clindamicina durante 
10 dias ou com rifampicina durante 5 dias devera ser usado. 


No passado, a profilaxia diaria com penicilina era eventual- 
mente recomendada; entretanto, para evitar o desenvolvimento de 
resistencia ao farmaco, a tonsilectomia e preferida hoje em dia. 

Gerber MA et al.: Prevention of rheumatic fever and diagnosis and 
treatment of acute streptococcal pharyngitis: A scientific statement 
from the American Heart Association Rheumatic Fever, Endocar¬ 
ditis, and Kawasaki Disease Committee of the Council on Cardio¬ 
vascular Disease in the Young, the Interdisciplinary Council on 
Functional Genomics and Translational Biology, and the Interdisci¬ 
plinary Council on Quality of Care and Outcomes Research: Endor¬ 
sed by the American Academy of Pediatrics. Circulation 2009 Mar 
24; 119(11): 1541-1551 [Epub 2009 Feb 26] [PMID: 19246689]. 

Shulman ST, Gerber MA: So what’s wrong with penicillin for strep 
throat? Pediatrics 2004; 113:1816 [PMID: 15173515], 


CELULITE OU ABSCESSO PERITONSILAR 
(ESQUINENCIA) 

A infecgao das tonsilas eventualmente penetra a capsula tonsilar, 
disseminando-se para os tecidos adjacentes, causando celulite 
peritonsilar. Se nao tratada, ocorre necrose e ha formagao de 
um abscesso peritonsilar. O patogeno mais comum e o estrepto¬ 
coco beta-hemolltico, mas outros patogenos sao estreptococo do 
grupo D, S. pneumoniae e agentes anaerobios. 

O paciente queixa-se de dor de garganta intensa mesmo antes de 
os achados fisicos tornarem-se evidentes. Geralmente ha presenga 
de febre alta, e o processo e quase sempre unilateral. A tonsila au- 
menta de volume medialmente, e o pilar tonsilar anterior torna-se 
saliente. O palato mole e a uvula no lado afetado apresentam edema 
e estao deslocados em diregao ao lado nao afetado. A medida que a 
infecgao progride, podem ocorrer trismo, dor de ouvido, disfagia 
e salivagao. A complicagao mais seria do abscesso peritonsilar nao 
tratado e o abscesso faringeo lateral, que causa enfartamento e sensi- 
bilidade a palpagao na area lateral do pescogo, bem como torcicolo. 
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Sem intervem^ao, um abscesso faringeo lateral pode causar obstru- 
<pao das vias respiratorias ou ate mesmo erosao da arteria carotida. 
Ha indicaijao de consulta imediata com um otorrinolaringologista 
se houver sintomas de vias respiratorias. 

Normalmente e diflcil diferenciar a celulite peritonsilar do abs¬ 
cesso. Em algumas crian^as, e possivel aspirar o espaijo peritonsilar 
para diagnosticar e tratar um abscesso. Contudo, e prudente inter- 
nar uma crian^a durante 24-48 h para tratamento antimicrobiano 
intravenoso, visto que o tratamento agressivo da celulite no seu 
inlcio geralmente evita a supuracpao. O tratamento com penicilina 
ou clindamicina e adequado. A falta de resposta ao tratamento du¬ 
rante as primeiras 12-24 h indica alta probabilidade de formacpao 
de abscesso. Um otorrinolaringologista deve ser consultado para 
incisao e drenagem ou para aspiracpao sob anestesia local ou geral. 

Abscessos peritonsilares recorrentes sao tao incomuns (7%) 
que a tonsilectomia de rotina para um incidente unico nao e 
indicada, a menos que existam outras indicates para a tonsi¬ 
lectomia. Os pacientes hospitalizados podem ser liberados dos 
antibioticos orais quando a febre tiver desaparecido ha 24 h e a 
disfagia tiver melhorado. 

ABSCESSO RETROFARINGEO 

Os linfonodos retrofaringeos drenam as adenoides, a nasofaringe 
e os seios paranasais e podem tornar-se infeccionados. As causas 
mais comuns sao os estreptococos beta-hemollticos e o S. aureus. 
Se essa adenite piogenica nao for tratada, havera forma^ao de 
um abscesso retrofaringeo. O processo ocorre mais comumente 
durante os dois primeiros anos de vida. Depois dessa idade, o 
abscesso retrofaringeo geralmente resulta de superinfecijao de 
uma lesao penetrante da parede posterior da orofaringe. 

Ha grande suspeita do diagnostico de abscesso retrofaringeo em 
um lactente com febre, sintomas respiratorios e hiperextensao do 
pesco^o. Tambem sao observadas disfagia, saliva^ao, dispneia e res- 
pira^ao com estertor persistente, que se devem ao pin^amento pelo 
abscesso. O edema proeminente em um lado da parede posterior 
da faringe confirma o diagnostico. O edema geralmente cessa na 
linha media, pois uma rafe mediana divide o espa«;o pre-vertebral. 
Os filmes do tecido mole na area lateral do pesco^o mostram que o 
espa^o retrofaringeo e mais largo que o corpo vertebral da C4. 

Embora o abscesso retrofaringeo seja uma emergencia cirurgica, 
geralmente nao e possivel distingui-lo da adenite retrofarlngea. A 
hospitaliza<;ao imediata seguida de antibioticoterapia intravenosa 
com penicilina semissintetica ou clindamicina e o primeiro passo 
na maioria dos casos. A drenagem cirurgica imediata e necessaria 
quando um abscesso definido e observado radiologicamente ou 
quando a via respiratoria esta muito comprometida. Na maioria 
dos casos, um perlodo de 12-24 h de antibioticoterapia ajuda a di¬ 
ferenciar as duas entidades. Na criamja com adenite, a febre baixa e 
a ingestao oral aumenta. Uma crian 9 a com abscesso retrofaringeo 
continuara a piorar. Um cirurgiao deve fazer a incisao e drenar o 
abscesso sob anestesia geral para evitar sua extensao. 

ANGINA DE LUDWIG 

A angina de Ludwig e uma celulite de progressao rapida do espaijo 
submandibular que pode causar obstruijao das vias respiratorias 


e morte. O espaqo submandibular estende-se da mucosa do as- 
soalho da boca ate as inser^oes muscular e fascial do osso hioide. 
Esta infeccpao e encontrada de forma infrequente em lactentes 
e crian^as. O fator predisponente em mais de 50% dos casos e 
doen 9 a dentaria, incluindo abscessos e extra 9 ao. Alguns pacien¬ 
tes apresentam historia de lacera 9 oes e lesoes no assoalho da 
boca. Os estreptococos do grupo A sao os microrganismos mais 
comumente identificados. 

Os sintomas incluem febre e edema do assoalho da boca sen- 
slvel ao toque. A lingua pode apresentar aumento de tamanho, 
bem como sensibilidade ao toque e eritema. O deslocamento da 
lingua para cima pode causar disfagia, saliva 9 ao e obstru 9 ao das 
vias respiratorias. 

O tratamento consiste em clindamicina ou ampicilina IV em 
alta dosagem + nafcilina ate que os resultados da cultura e dos 
testes de sensibilidade estejam disponiveis. Como a causa mais 
comum de morte na angina de Ludwig e a obstru 9 ao repentina 
das vias respiratorias, o paciente deve ser monitorado cuidado- 
samente na unidade de tratamento intensivo, devendo-se proce- 
der a intuba 9 ao em caso de desconforto respiratorio progressive. 
Um otorrinolaringologista deve ser consultado para identifica- 
9 ao e realiza 9 ao do procedimento de drenagem. 

ADENITE CERVICAL AGUDA 

Infec 9 oes locais da orelha, do nariz e da garganta podem acome- 
ter um linfonodo regional e causar forma 9 ao de abscesso. O caso 
tipico afeta um linfonodo cervical anterior, solitario, unilateral. 
Em torno de 70% desses casos se devem a infec 9 ao por estrep¬ 
tococos beta-hemoliticos; 20%, a infec 9 ao por estafilococos; e o 
restante, devido a infec 9 oes virais, a micobacterias atipicas e a 
Bartonella henselae. O S. aureus resistente a meticilina tambem 
deve ser considerado. 

A avalia 9 ao inicial da adenite cervical geralmente deve incluir 
um teste rapido para detec 9 ao de estreptococos do grupo A, um 
hemograma com pesquisa diferencial de linfocitos atipicos e um 
teste tuberculinico PPD, a procura de micobacterias nao tubercu- 
losas. Se forem encontrados linfonodos com tamanho aumentado 
alem do linfonodo sentinela, um teste rapido para detec 9 ao de 
mononucleose sera util. O tratamento precoce com antibioticos 
evita que muitos casos de adenite progridam para supura 9 ao. To- 
davia, quando ocorre flutua 9 ao, somente a antibioticoterapia nao e 
suficiente e, nesse caso, a aspira 9 ao com agulha pode ser a sohupao. 
Dependendo do tamanho do abscesso, podera haver necessidade 
de incisao e drenagem. Devido ao aumento da resistencia do S. 
aureus a meticilina adquirida na comunidade, e prudente enviar 
uma amostra para cultura e teste de sensibilidade. 

A doen 9 a da arranhadura do gato e causada por B. henselae e 
e a causa mais frequente de adenopatia indolente (“fria”). O diag¬ 
nostico e facilitado pela identifica 9 ao de uma papula primaria 
no local do arranhao na face. Em mais de 90% dos pacientes, ha 
historia de contato com filhotes de gatos. O linfonodo em geral 
e levemente doloroso a palpa 9 ao, mas pode supurar e drenar em 
1 mes ou mais. Mais ou menos um ter 90 das crian 9 as tem febre 
e mal-estar e, raramente, sequelas neurologicas e febre prolon- 
gada. A doempa da arranhadura do gato pode ser diagnosticada 
por teste sorologico disponivel em laboratories comerciais, mas 
o teste nem sempre e confirmatorio. Deve-se coletar sangue 
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2-8 semanas apos o inicio dos sintomas. Uma vez que a maioria 
dos linfonodos aumentados causados por esse patogeno e reab- 
sorvida espontaneamente em 1-3 meses, o beneflcio da antibio- 
ticoterapia e controverso. Em um ensaio placebo-controlado, o 
uso de azitromicina durante 5 dias causou uma reduqao mais 
rapida no tamanho do linfonodo. Outros farmacos que prova- 
velmente sao eficazes sao rifampicina, sulfametoxazol-trimeto- 
prima, eritromicina, claritromicina, doxiciclina, ciprofloxacina 
e gentamicina. 

A linfadenite cervical pode ser causada por especies nao tu- 
berculosas de micobacterias ou pelo complexo Mycobacterium 
avium. A doenqa micobacteriana e unilateral e pode consistir em 
varios linfonodos coalescentes, sendo que a dentiqao precaria 
pode ser uma porta de entrada. Um aspecto violaceo caracteris- 
tico pode desenvolver-se em um perlodo longo de tempo sem 
sinais sistemicos ou muita dor local. As infecqoes micobacteria- 
nas atlpicas geralmente estao associadas a reaqoes ao PPD com 
menos de 10 mm de diametro, sendo que um segundo teste cuta- 
neo (com 250 unidades-teste) e quase sempre positivo. 

Inman JC et al.: Pediatric neck abscesses: Changing organisms 
and empiric therapies. Laryngoscope 2008 Dec;118(12):2111- 
2114 [PMID: 18948832], 

Ossowski K et al.: Increased isolation of methicillin-resistant Sta¬ 
phylococcus aureus in pediatric head and neck abscesses. Arch 
Otolaryngol Head Neck Surg 2006;132:1176 [PMID: 17116811], 
Reygaert W: Methicillin-resistant Staphylococcus aureus (MRSA): 
Identification and susceptibility testing techniques. Clin Lab Sci 
2009 Spring;22(2):120-124 [PMID: 19534447], 

Wynne DM et al.: Acute pediatric neck abscesses. Scott Med J. 
2008 Aug;53(3):17-20 [PMID: 18780520], 

Diagnostico diferencial 

A. Neoplasias e linfonodos cervicais 

Geralmente nao ha suspeita de tumores malignos ate que haja 
persistencia de adenopatia, apesar do tratamento com antibio- 
ticos. Costumeiramente, os linfonodos sao indolores, indolores 
a palpaqao e com consistencia firme a dura. Podem ser fixos aos 
tecidos subjacentes. Esses linfonodos podem ocorrer de forma 
isolada, como linfonodos unilaterais em cadeia, linfonodos cer¬ 
vicais bilaterais ou adenopatia generalizada. As neoplasias ma- 
lignas comuns que podem manifestar-se no pescoqo sao doenqa 
de Hodgkin, linfoma nao Hodgkin, rabdomiossarcoma e carci¬ 
noma da tireoide. 

B. Emuladores de adenite 

Varias estruturas no pescoqo podem tornar-se infeccionadas e 
apresentar aspecto de linfonodo. As primeiras tres massas sao de 
origem congenita e estao listadas em ordem de frequencia. 

1. Cisto do ducto tireoglosso — Na prescript de superinfecqao, 
essa malformaqao congenita pode apresentar edema agudo. Sao en- 
contrados na linha media entre o osso hioide e a incisura supraes- 
ternal. Os cistos do ducto tireoglosso movem-se para cima quando 
a lingua e protralda ou com a deglutiqao. Eventualmente, o cisto 
desenvolve um trato sinusal com abertura lateral a linha media. 


2. Cisto da fissura branqilial — Napresenqade superinfecqao, 
essa malformaqao apresenta uma massa sensivel a palpaqao com 
3-5 cm de diametro. A massa esta localizada ao longo da borda 
anterior do musculo esterocleidomastoideo e e lisa e flutuante. 
Eventualmente, esta fixada a pele sobrejacente por uma pequena 
cova ou um trato sinusal com drenagem. 

3. Malformacao linfatica — A maioria desses cistos linfaticos 
esta localizada no triangulo posterior logo acima da clavicula. 
Sao macios e compressiveis e podem apresentar transilumina- 
qao. Mais de 60% das malformaqoes linfaticas sao percebidas ao 
nascimento; as malformaqoes restantes geralmente sao obser- 
vadas quando a crianqa tem em torno de 2 anos. Se os cistos 
forem grandes, eles podem afetar a capacidade de deglutiqao e a 
respiraqao do paciente. 

4. Parotidite — O problema mais comum e confundir paro- 
tidite com adenite cervical. Uma parotida edematosa cruza o 
angulo da mandibula, esta associada com dor a percussao pre- 
auricular e e bilateral em 70% dos casos. Existem varias causas 
de parotidite, incluindo virus (p. ex., caxumba ou parainfluenza), 
bacterias (p. ex., S. aureus ) e processos autoimunes. O nivel de 
amilase e elevado na parotidite. 

5. Ranula — Uma ranula e um cisto no assoalho da boca cau- 
sado por obstruqao dos ductos da glandula sublingual. Uma ra¬ 
nula mergulhante estende-se abaixo do musculo milo-hioideo e 
pode manifestar-se como uma massa cervical. 

6. Hematoma do musculo esterocleidomastoideo — Essa 
massa cervical e percebida entre a 2- e 4- semanas de vida. Em 
um exame minucioso, apresenta-se como parte do corpo mus¬ 
cular e nao e flutuante. Um torcicolo associado geralmente con- 
firma o diagnostico. A ecografia e usada para o diagnostico, e o 
tratamento costuma ser a fisioterapia. 

RONCO, RESPIRACAO PELA BOCA E OBSTRUCAO 
DAS VIAS RESPIRATORIAS SUPERIORES 

Em abril de 2002, a AAP publicou um guia clinico para diag¬ 
nostico e tratamento da sindrome da apneia obstrutiva do sono 
(AOS) da infancia sem complicaqoes. Atualmente, a AOS e con- 
siderada apenas como um componente de um espectro maior de 
doenqas, conhecido como disturbio respiratorio do sono (DRS), 
que varia desde ronco primario (ronco isolado sem apneia, des- 
pertar ou alteraqoes na troca gasosa) ate sindrome de resistencia 
das vias aereas superiores (SRVAS) a AOS. Historicamente, o 
ronco primario nao e considerado patologico. O guia enfatiza 
que os pediatras devem avaliar todas as crianqas para detecqao 
de ronco, e os pacientes de alto risco complexos devem ser enca- 
minhados a um especialista. 

Avaliacao clinica e tratamento 

Quando os pais relatam que seu filho apresenta ronco a noite 
e respira pela boca mesmo durante o dia, deve-se suspeitar de 
AOS. Em uma crianqa saudavel, a avaliaqao de tres sinais e sinto¬ 
mas pode ajudar a determinar a necessidade de polissonografia 
ou cirurgia: 
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1. Sintomas noturnos: ronco habitual com arfadas, pausas ou 
respiraqao dificil. 

2. Sintomas diurnos: sono inquieto, deficit de atenqao, hiperati- 
vidade, labilidade emocional, comportamento temperamen¬ 
tal, baixo ganho de peso e cansaqo diurno. 

3. Tonsilas aumentadas. 

Se todos os tres achados estiverem presentes, alguns medicos 
consideram cirurgia sem polissonografia. Se os tres achados nao 
puderem ser confirmados, mas a crianqa tem outras indicates 
para adenotonsilectomia — isto e, tonsilite recorrente, tonsilas 
muito aumentadas (4+) com disfagia —, a cirurgia e necessaria. 

A Figura 17-10 e um algoritmo para o tratamento dessas 
queixas. A abordagem depende dos sintomas clinicos e do ta- 
manho das tonsilas. O tonus muscular baixo tambem contri- 
bui para que um individuo seja propenso a DRS. Entretanto, a 
medida do tonus muscular nao e direta. Embora seja sugerido 
que uma crianpa assintomatica com tonsilas muito aumenta¬ 
das (4+) deve ser submetida a polissonografia noturna, e pru- 
dente respeitar um periodo de observaqao. A suspeita clinica de 
DRS cresce na presenpa de tonsilas aumentadas, especialmente 
se os pais nao conseguem fornecer uma historia confiavel. Se 
a crianqa nao apresenta nenhum sintoma cbnico e as tonsilas 
encontram-se moderadamente aumentadas (3+), a observaqao 
e adequada. E essencial informar os pais sobre os riscos de DRS 
e sobre o que buscar. 

A polissonografia e orelha recomendada para uma crianqa 
que nao apresenta hipertrofia adenotonsilar com nariz descon- 
gestionado, mas sintomas diurnos significativos de DRS. Outros 


problemas, especialmente um disturbio do movimento perio- 
dico dos membros, podem imitar o DRS. Se o polissonograma 
nao detectar o DRS em uma crianqa sem hipertrofia adenotonsi¬ 
lar, uma avaliapao completa das vias respiratorias superiores por 
laringoscopia flexivel em vigilia deve ser realizada para procurar 
outros possiveis locais de obstrupao: base da lingua, tonsilas lin- 
guais, hipofaringe ou laringe. Outros metodos alternativos para 
avaliar uma crianpa com DRS, mas sem nenhum local anatomico 
evidente de obstruqao durante o estado de vigilia, sao pela ciner- 
ressonancia das vias respiratorias superiores sob sedaqao ou por 
endoscopia com sono induzido. 

As adenoides tambem podem ser examinadas por estudos 
radiologicos. Ha suspeita de hipertrofia da adenoide ou de obs- 
trupao nasal quando uma crianpa apresenta fala hiponasal. As 
consoantes “m”, “n” e “ng” nao tocam a parede da faringe poste¬ 
rior quando pronunciadas. Ao fazer uma crianpa repetir a pala- 
vra “banana” ou “noventa e nove” com o nariz aberto ou com as 
narinas pressionadas e possivel avaliar as vias nasais e nasofarin- 
geas. Se a voz nao se alterar com a oclusao das narinas, entao ha 
hipertrofia da adenoide ou obstruqao nasal. 

Embora a obstruqao nasal seja geralmente decorrente da rinite 
alergica e possa ser diagnosticada por meio de uma minuciosa 
historia de alergias, existem outras causas menos comuns. Poli- 
pos nasais manifestam-se como massas de superficie brilhante, 
de coloraqao cinzenta a rosada, gelatinosas, que apresentam sa- 
liencia no interior das narinas anteriores e ocorrem isoladamente 
ou em grupos. Eles ocorrem na fibrose cistica e na rinite alergica 
grave. A respiraqao persistente pela boca raramente se deve a um 
tumor nasofaringeo ou a uma meningocele com herniaqao para 
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Nenhum problema craniofacial Anomalia craniofacial ou 

ou neurologico problema neurologico 



Tonsilas normais (1 ou 2+) 
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da adenoide 


▲ Figura 17-10 Algoritmo para ronco. ORL, otorrinolaringologista; QDV, gualidade de vida. 
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LilMLIU 


Tamanho das tonsilas 



▲ Figura 17-11 Escala de 0 a 4 para definicao do tamanho das tonsilas. 0 grau 1 indica que as tonsilas sao pequenas e estao 
contidas na fossa tonsilar; o grau 4 mostra que as tonsilas sao tao grandes que elas quase se tocam ("se beijam"). (Reim- 
pressa, com permissao, de Brodksy L: Modern assessment of tonsils and adenoids. Pediatr Clin North Am 1989,36:1551.) 


dentro da cavidade nasal. Em pacientes masculinos, se ocorre- 
rem obstruqao nasal unilateral e epistaxe frequentes, deve-se 
suspeitar de angiofibroma juvenil. Se a rinite alergica for a causa 
do ronco, indica-se o uso de um spray nasal de corticosteroide. 
Se houver aumento das tonsilas (Figura 17-11) e das adenoides, 
recomenda-se o encaminhamento a um otorrinolaringologista 
ou laboratorio do sono para pacientes pediatricos. 

Polissonografia 

O padrao-ouro para o diagnostico de AOS e a polissonografia. A 
historia e o exame cllnico de um paciente nao conseguem prever 
a presenqa ou gravidade da AOS. Da mesma forma, a oximetria 
noturna e um teste de triagem fraco para a AOS; ele consegue 
detectar pacientes com doenqa grave, mas nao identifica aqueles 
com formas mais brandas, como a sindrome de resistencia das 
vias aereas superiores. Pacientes com essa sindrome tem um po- 
lissonograma normal, em que a unica evidencia de obstrutpao e o 
aumento no esforyo respiratorio. 

Os criterios para o diagnostico da AOS diferem entre crian- 
yas e adultos. Um evento obstrutivo ocorre quando o fluxo de ar 
cessa, apesar da persistencia do esfortpo respiratorio. Um episo- 
dio de hipopneia e considerado quando o fluxo de ar e o esforqo 
respiratorio diminuem com associatpao de dessaturaqao de oxi¬ 
genio ou despertar. Valores normativos para as criantpas ainda 
estao sendo estabelecidos. A ediyao revisada da Classificafdo 
Internadonal de Disturbios do Sono, publicada pela American 
Academy of Sleep Disorders (AASM), declara que, para as crian- 
qas, a ocorrencia de mais de um evento apneico ou hipopneico 
por hora, com duraqao de pelo menos dois ciclos respiratorios, 
e anormal. Contudo, o comite diagnostico da AASM qualificou 
sua recomendatpao, afirmando que os criterios podem ser mo- 
dificados tao logo dados mais abrangentes sejam disponibiliza- 
dos. Uma investigaqao do DRS em crianqas com idades entre 6 e 
11 anos foi a primeira a avaliar a relevancia cllnica utilizando 
polissonogramas completos. O estudo demonstrou que um in- 
dice de disturbio respiratorio de pelo menos um evento por hora, 
quando associado a uma dessaturatpao de oxigenio de 3%, estava 


associado a sonolencia diurna e a problemas de aprendizagem. 
Se as dessaturaqoes de oxigenio estivessem ausentes, um Indice 
de disturbio respiratorio de cinco eventos por hora estaria asso¬ 
ciado aos sintomas cllnicos. 

Embora um Indice de apneia obstrutiva maior que um evento 
possa ser estatisticamente significativo, ainda nao esta claro se 
ele e clinicamente relevante. Qualquer crianya com um Indice 
de apneia + hipopneia maior que cinco eventos por hora parece 
apresentar DRS clinicamente significante. O problema e como 
tratar criantpas com um indice de apneia + hipopneia maior que 
um, mas menor que cinco eventos por hora, pois algumas dessas 
crianyas apresentam sintomas neurocognitivos. 

Complicacoes e sequelas 

A importancia do diagnostico da AOS e do DRS em crianqas 
nao pode ser subestimada. Estudos recentes mostram que ado- 
lescentes que roncam alto apresentam mau desempenho escolar, 
e que problemas comportamentais estao associados a AOS. Da 
mesma forma, uma recente revisao da literatura realizada por 
Beebe fornece um forte argumento de que o DRS afeta a neuro- 
cogniqao e o comportamento. Os deficits cognitivos nao podem 
ser responsabilizados exclusivamente pela gravidade do DRS. E 
multifatorial, com a participaqao de fatores geneticos, ambien- 
tais e nutricionais. Grupos especialmente vulneraveis a disfun- 
9 ao neurocognitiva causada pelo DRS incluem ex-prematuros, 
afro-americanos, crianqas obesas e aquelas com baixo status 
socioeconomico. Alem da disfunqao cognitiva, outras morbi- 
dades ligadas ao DRS incluem atraso no crescimento, enurese, 
marcadores inflamatorios elevados, qualidade de vida ruim e 
disfunqao cardiaca. 

Beebe DW: Neurobehavioral morbidity associated with disordered 
breathing during sleep in children: A comprehensive review. 
Sleep 2006;29:1115 [PMID: 17040000], 

Gozal D et al.: APOE epsilon 4 allele, cognitive dysfunction, and obs¬ 
tructive sleep apnea in children. Neurology. 2007 Jul 17;69(3):243- 
249 [PMID: 17636061], 
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Recursos on-line 


American Academy of Sleep Medicine educational site: http://www. 
sleepeducation.com 

Child-friendly web site: http://www.sleepforkids.org/ 

Childrens Hospital web site: http://www.thechildrenshospital.org 
National Sleep Foundation: http://www.sleepfoundation.org/ 


TONSILECTOMIA E ADENOIDECTOMIA 
Tonsilectomia 

A tonsilectomia com ou sem adenoidectomia e geralmente reali- 
zada nos casos de hipertrofia ou infecqoes recorrentes. Hoje em 
dia, a indicaqao mais comum para adenotonsilectomia e a hiper¬ 
trofia adenotonsilar associada a um padrao respiratorio obstru- 
tivo noturno (ver discussao anterior sobre AOS e DRS). Alem de 
produzir obstruqao das vias respiratorias, a hipertrofia adenoton¬ 
silar pode causar disfagia ou maloclusao dentaria. Raramente, as 
tonsilas com hipertrofia produzem hipertensao pulmonar ou cor 
pulmonale. Infecqoes recorrentes estao presentes quando uma 
crian^a apresenta sete ou mais infecqoes por S. pyogenes em 1 ano, 
cinco por ano durante 2 anos ou tres por ano durante 3 anos. A 
tonsilectomia e uma opqao sensata se houver poucas infecqoes e 
mesmo assim a crianqa tiver faltado a varios dias de aula ou apre¬ 
senta complicates. Os abscessos peritonsilares recorrentes e o 
estado de portador de estreptococos sao outras indicates, bem 
como hipertrofia tonsilar unilateral com aspecto neoplasico. 

Uma possivel nova indicaqao e a sindrome PFAPA (ver seqao 
anterior sobre Estomatite Aftosa Recorrente), na qual a febre e 
previsivel e geralmente ocorre a cada 4-8 semanas. A tonsilecto¬ 
mia demonstrou erradicar ou reduzir os sintomas em um estudo 
recente. 

Recentemente, tem ocorrido uma propagaqao de novas tec- 
nicas cirurgicas que podem reduzir potencialmente a morbidade 
associada a adenotonsilectomia. 

Garavello W, Romagnoli M, Gaini RM: Effectiveness of adenoton- 
sillectomy in PFAPA syndrome: A randomized study. J Pe¬ 
diatr 2009 Aug; 155(2):250-253 [Epub 2009 May 21] [PMID: 
19464029]. 


Gerber MA et al.: Prevention of rheumatic fever and diagnosis and 
treatment of acute streptococcal pharyngitis: A scientific state¬ 
ment from the American Heart Association Rheumatic Fever, 
Endocarditis, and Kawasaki Disease Committee of the Council 
on Cardiovascular Disease in the Young, the Interdisciplinary 
Council on Functional Genomics and Translational Biology, and 
the Interdisciplinary Council on Quality of Care and Outcomes 
Research: Endorsed by the American Academy of Pediatrics. 
Circulation 2009 Mar 24;119(11):1541 -1551 [Epub 2009 Feb 26] 
[PMID: 19246689], 

Gigante J: Tonsillectomy and adenoidectomy. Pediatr Rev2005;26:199 
[PMID: 15930327], 

Pignataro L et al.: Outcome of tonsillectomy in selected patients 
with PFAPA syndrome. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 2009 
Jun;135(6):548-553 [PMID:19528401], 

Recursos on-line 

American Academy of Otolaryngology/Head and Neck Surgery- 
sponsored site dedicated to children: http://www.entnet.org/ 
kidsent/ 


Adenoidectomia 

As adenoides, compostas por tecido linfoide na nasofaringe, 
sao um componente do anel de Waldeyer do tecido linfoide, 
que tambem inclui as tonsilas palatinas e linguais. O aumento 
de tamanho das adenoides com ou sem infectpao pode obs- 
truir as vias respiratorias superiores, alterar o crescimento 
orofacial e interferir na fala, na deglutit^ao ou na funqao tu- 
baria. A maioria das crianqas com respiratjao prolongada pela 
boca ocasionalmente desenvolve maloclusao dentaria, e o que 
e chamado de facies adenoide. A face e comprimida e a maxila 
sofre adelgamento, ja que as pressoes de moldagem dos mus- 
culos orbicular da boca e bucinador nao apresentam resisten- 
cia pela lingua. O papel da hipertrofia e da infecqao cronica na 
patogenese da rinossinusite nao esta esclarecido, mas a ade¬ 
noidectomia demonstrou ser eficaz em alguns pacientes com 
rinossinusite cronica. 

As indicates para adenoidectomia com ou sem tonsilec¬ 
tomia incluem problemas pulmonares, como hipoxia cronica 
relacionada a obstruqao das vias respiratorias superiores; pro¬ 
blemas orofaciais, como crescimento mandibular anormal; 
EOM persistente; otite media recorrente e cronica; e rinossi¬ 
nusite cronica. 


Complicacoes da tonsilectomia 
e da adenoidectomia 

As taxas de mortalidade relatadas para tonsilectomia e adenoi¬ 
dectomia aproximam-se daquelas da anestesia geral. A taxa de 
hemorragia varia entre 0,1 e 8,1%, dependendo da definiqao de 
hemorragia; e a taxa de transfusao pos-operatoria e de 0,04%. 
Outras complicates incluem fala hipernasal (< 0,01%) e, mais 
raramente, estenose nasofaringea, subluxaqao atlantoaxial, fra- 
tura do condilo mandibular e trauma psicologico. 
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Contraindicacoes a tonsilectomia 
e a adenoidectomia 

A. Palato curto 

As adenoides nao devem ser removidas completamente em uma 
crianqa com fenda palatina ou fenda palatina submucosa devido 
aos riscos de agravar a incompetencia velofaringea e causar fala 
hipernasal e regurgitaqao nasal. A adenoidectomia superior ou 
parcial pode ser realizada em crianqas com AOS acentuada que 
tern fenda palatina submucosa ou perda auditiva condutiva em 
progresso decorrente de EOM. 

B. Doenca hemorragica 

Na presenqa de doenqa hemorragica cronica, o diagnostico e o 
tratamento devem ser realizados antes da tonsilectomia e da ade¬ 
noidectomia. 

C. Tonsilite aguda 

Deve-se postergar uma tonsilectomia e adenoidectomia eletiva 
ate a resoluqao da tonsilite aguda. Talvez haja necessidade de 
tonsilectomia emergencial no caso de uma tonsilite refrataria 
ao tratamento. 


AFECCOES DOS LABIOS 

1. Calo de succao no labio superior 

Um lactente jovem pode apresentar um pequeno calo no terqo 
medio do labio superior. Normalmente e assintomatico e desa- 
parece apos o initio do aleitamento por copo. 

2. Queilite 

Ressecamento, rachadura e descamaqao dos labios normalmente 
sao causados pela exposiqao ao sol ou ao vento. Tambem ha 
relatos de dermatite de contato a partir de boquilhas de varios 
instrumentos de sopro de madeira ou de metal. Lamber os la¬ 
bios acentua o processo, e o paciente deve ser alertado sobre isso. 
O uso de balsamos labiais oferece otimos resultados. 

3. Cisto de inclusao 

Cistos de inclusao (retenqao) ocorrem devido a obstruqao da 
glandula mucosa ou de outras estruturas mucosas. Em recem- 
-nascidos, eles ocorrem no palato duro ou na gengiva e sao cha- 
mados de perolas de Epstein. Esses pequenos cistos desaparecem 
espontaneamente em 1-2 meses. Em crianqas maiores, cistos de 
inclusao normalmente ocorrem no palato, na uvula ou nos pila- 
res tonsilares. Eles aparecem como papulas amareladas rijas com 
tamanho entre 2 e 10 mm. Os cistos de inclusao que nao despare- 
cem espontaneamente podem necessitar de incisao e drenagem. 
As vezes, um cisto mucoso no labio inferior (mucocele) requer 
excisao por razoes esteticas. Patologicamente, as mucoceles sao 
glandulas salivares menores bloqueadas. 


AFECCOES DA LINGUA 

1. Lingua geografica 
(glossite migratoria benigna) 

Essa afecqao de causa desconhecida ocorre em 1-2% da popu- 
laqao sem apresentar preferencia por idade, sexo ou raqa e e ca- 
racterizada por areas de formatos irregulares na lingua, que nao 
apresentam papilas e sao rodeadas por bordas paraqueratoticas 
avermelhadas. O padrao muda quando ha regeneraqao alternada 
e ocorre a descamaqao. As lesoes normalmente sao assintomati- 
cas e nao precisam de tratamento. 

2. Lingua fissurada 
(lingua escrotal) 

Essa afecqao e caracterizada por numerosas fissuras irregulares 
no dorso da lingua. Ocorre em cerca de 1% da populaqao e e, 
em geral, um traqo dominante. Tambem e comumente vista em 
crianqas com trissomia do cromossomo 21 e em outros pacientes 
com atraso no desenvolvimento que tem o habito de mastigar 
sobre a lingua protralda. 

3. Lingua saburrosa 
(lingua branca) 

Normalmente a lingua se torna saburrosa se houver comprome- 
timento da mastigaqao e se o paciente estiver seguindo uma dieta 
llquida ou leve. Respiraqao bucal, febre ou desidrataqao pode 
acentuar o processo. 

4. Macroglossia 

Hipertrofia e protrusao da lingua podem indicar trissomia do 
cromossomo 21, sindrome de Beckwith-Wiedemann, doenqa do 
armazenamento de glicogenio, cretinismo, doenqa de armaze- 
namento de mucopolissacarideos, linfangioma ou hemangioma. 
Procedimentos de reduqao da lingua devem ser considerados em 
indivlduos saudaveis quando a macroglossia afeta a perviedade 
das vias respiratorias. 

HALITOSE 

Mau halito normalmente ocorre devido a estomatite aguda, 
a faringite, a rinossinusite, a corpo estranho no nariz ou por 
problemas de higiene dentaria. Em crianqas maiores e adoles- 
centes, a halitose pode ser uma manifestaqao de rinossinusite 
cronica, bezoar gastrico, bronquiectasia ou abscesso pulmo- 
nar. A presenqa de aparelhos ortodonticos ou dentaduras pode 
causar halitose se a higiene dentaria for precaria. A halitose 
tambem pode ser causada por particulas de alimentos em de- 
composiqao acumuladas nas criptas tonsilares. Em adolescen- 
tes, o fumo e uma causa comum. Antissepticos bucais e gomas 
refrescantes para o halito ajudam ate certo ponto. O tratamento 
da causa subjacente e indicado, e o encaminhamento a um den- 
tista pode ser necessario. 
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AFECCOES DAS GLANDULAS SALIVARES 

1. Parotidite 

O primeiro episodio de parotidite pode seguramente ser consi- 
derado de origem viral, a menos que haja uma massa flutuante. A 
causa principal era a caxumba antes do uso da vacinaqao; agora, 
os virus principals sao o parainfluenza e o de Epstein-Barr. A 
infeeqao por HIV deve ser considerada se a crianqa for do grupo 
de risco. 

2. Parotidite supurativa 

A parotidite supurativa e uma afecqao clinica incomum que 
ocorre principalmente em recem-nascidos e pacientes idosos de- 
bilitados. A glandula parotida flea inchada, sensivel ao toque e, 
com frequencia, avermelhada, quase sempre unilateralmente. O 
diagnostico e feito pela expressao de material purulento a partir 
do ducto de Stensen. O material deve ser submetido a esfregaqo 
e cultura. Pode haver febre e leucocitose. 

O tratamento inclui hospitalizaqao e nafeilina intravenosa, 
porque o agente causador mais comum e o S. aureus. 


Quenin S et al.: Juvenile recurrent parotitis: Sialendoscopic approach. 
Arch Otolaryngol Head Neck Surg 2008 Jul;134(7):715-719 
[PMID: 18645120], 

4. Tumores da glandula parotida 

Tumores mistos, hemangiomas, sarcoidose e leucemia podem 
manifestar-se na glandula parotida como uma massa dura ou 
persistente. Uma massa cistica ou massas cisticas multiplas 
podem representar infeeqao por HIV. Para exames adicionais, 
pode ser necessario uma consulta no setor de oncologia, de 
doenqas infecciosas, de hematologia e de otorrinolaringologia. 

5. Ranula 

A ranula e um cisto de retenqao de uma glandula salivar sublin¬ 
gual. Ocorre no assoalho da boca em um lado do frenulo lingual. 
A ranula e descrita como tendo a aparencia da barriga de uma ra, 
porque tem uma parede fina e liquido azulado-claro. O encami- 
nhamento a um otorrinolaringologista para excisao do cisto e da 
glandula sublingual associada e o tratamento de escolha. 


3. Parotidite idiopatica recorrente 

Algumas crianqas tem episodios repetidos de parotida inchada a 
cada 3-4 meses que duram 4-7 dias e desaparecem espontanea- 
mente ou podem infeccionar e necessitar de antibioticos. Nor- 
malmente ha dor, mas nao ha febre. Se nao houver infeeqao, a 
pessoa tera saliva clara saindo do ducto da parotida depois que 
a glandula inchada for massageada. O achado caracteristico da 
ecografia e a sialectasia. O processo e frequentemente mais uni¬ 
lateral, sugerindo algum tipo de processo obstrutivo, mas pode 
estar associado a sindrome de Sjogren, a outra doenqa auto- 
imune, a infeeqao por HIV, ou a um calculo no ducto parotideo. 
Os niveis sericos de amilase sao normals, o que exclui o diagnos¬ 
tico de parotidite viral. Niveis de IgA recentemente aumentados 
foram encontrados nessas crianqas. Muitos episodios ocorrem 
a partir dos 2 anos de idade. O problema, em geral, desaparece 
espontaneamente na puberdade. 

O tratamento inclui analgesico, se houver dor, e antibioticos 
antiestafilococicos como profilaxia contra infeeqao e para reso- 
luqao mais rapida logo no inicio dos sintomas. Na presenqa de 
um segundo episodio de parotida inchada sem febre, o paciente 
deve ser encaminhado a um otorrinolaringologista, que fara o 
diagnostico. Recentemente, a endoscopia do ducto de Stensen 
tem sido investigada, nao apenas para confirmar o diagnostico, 
mas tambem para definir o tratamento. 

Faure F, Froehlich P, Marchal F: Paediatric sialendoscopy. Curr Opin 
Otolaryngol Head Neck Surg 2008 Feb;16(l):60-63, Review 
[PMID: 18197024], 

Fazekas T: Selective IgA deficiency in children with recurrent pa¬ 
rotitis of childhood. Pediatr Infect Dis J 2005;24:461 [PMID: 
15876950], 

Leerdam CM, Martin HC, Isaacs D: Recurrent parotitis of chil¬ 
dhood. J Paediatr Child Health 2005 Dec;41(12):631-634 [PMID: 
16398865], 


MALFORMACOES ORAIS CONGENITAS 

1. Lingua presa (anquiloglossia) 

A firmeza do frenulo lingual varia muito entre os individuos 
normais. Um frenulo curto evita a protrusao e a elevaqao da lin¬ 
gua. O franzimento na linha mediana da lingua, que ocorre com 
o movimento da lingua, e notado ao exame fisico. A anquiloglos¬ 
sia pode causar dificuldades na alimentaqao nos recem-nascidos, 
problemas de fala e problemas dentarios. 

Quando e leve, o tratamento consiste em tranquilizaqao. Se 
a lingua nao puder passar dos dentes ou do rebordo alveolar ou 
mover-se entre a gengiva e as bochechas, sera preciso encaminhar 
o paciente a um otorrinolaringologista ou a um dentista para ava- 
liaqao. A frenectomia deve ser realizada no periodo neonatal se o 
lactente estiver tendo dificuldade na pegada (abocanhamento do 
bico do seio). Em nosso meio, a frenectomia neonatal e realizada 
em ambulatorio. O tratamento precoce e preferivel, pois mesmo 
quando o lactente tem meses de idade, ha necessidade de anestesia 
geral para a realizaqao segura do procedimento. 

Messner AH, Lalakea ML: Ankyloglossia: Controversies in mana¬ 
gement. Int J Pediatr Otorhinolaryngol 2000 ; 54:123 [PMID: 
10967382], 

Messner AH, Lalakea ML: The effect of ankyloglossia on speech in 
children. Otolaryngol Head Neck Surg 2002;127:539 [PMID: 
12501105], 

2. Torus palatino 

Massas duras na linha mediana do palato sao chamadas de torus 
palatino. Sao protrusoes osseas que se formam nas linhas de su- 
tura do osso. Normalmente, sao assintomaticos e nao precisam 
de tratamento. Eles podem ser reduzidos cirurgicamente, caso 
necessario. 
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3. Fenda labial ou fenda palatina 

A. Fenda palatina submucosa 

Ha presenqa de uvula bifida em 3% das crianqas saudaveis. En- 
tretanto, existe uma associaqao direta (de ate 75%) entre uvula 
bifida e fenda palatina submucosa. A fenda palatina submucosa 
pode ser diagnosticada pela percepqao de uma zona translucida 
no meio do palato mole (zona pelucida). A palpaqao do palato 
duro revela a ausencia de uma protrusao ossea posterior. As 
crianqas afetadas tem 40% de risco de desenvolver EOM per- 
sistente. Elas tambem tem risco de fechamento incompleto do 
palato, resultando em fala hipernasal. Durante a alimentaqao, 
alguns desses lactentes tem regurgitaqao nasal dos alimentos. 
Crianqas com fenda palatina submucosa com fala anormal ou 
regurgitaqao nasal de alimentos precisam ser encaminhadas para 
uma possivel cirurgia de reparaqao. 

B. Palato em ogiva 

O palato em ogiva normalmente e um traqo genetico sem ne- 
nhuma consequencia. Ocorre tambem em crianqas com respira- 
qao bucal cronica e em lactentes prematuros submetidos a longos 
periodos de entubaqao oral. Algumas causas raras de palato em 


ogiva sao disturbios congenitos, como a sindrome de Marfan, a 
sindrome de Treacher Collins e a sindrome de Ehlers-Danlos. 

C. Sequencia de Pierre Robin 

Este grupo de malformaqoes congenitas e caracterizado pela 
triade de micrognatia, de fenda palatina e de glossoptose. 
As crian^as afetadas apresentam situates emergenciais no 
periodo neonatal devido a restriijao sobre as vias respirato- 
rias causada pela lingua. O principal objetivo do tratamento 
e prevenir a asfixia ate a mandibula tornar-se grande o sufi- 
ciente para acomodar a lingua. Em alguns casos, esse objetivo 
pode ser atingido deixando-se a crian^a na posii;ao prona 
enquanto estiver sozinha. Outras manipulates das vias res- 
piratorias, como canula nasal, podem ser necessarias. Recente- 
mente, a osteogenese por distraijao tem sido usada para evitar a 
traqueostomia. Em casos graves, a traqueostomia e necessaria. 
A crian^a requer observa 9 ao e alimenta^ao cuidadosas ate que 
o problema seja superado. 

Denny A, Amm C: New technique for airway correction in neonates 
with severe Pierre Robin sequence. J Pediatr 2005;147:97 [PMID; 
16027704], 
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TRATO RESPIRATORIO 


As doen<;as pulmonares pediatricas sao responsaveis por quase 
50% dos obitos em crianqas com menos de 1 ano de idade e 
por aproximadamente 20% de todas as intermixes hospitalares 
em crianqas com menos de 15 anos. Aproximadamente 7% das 
crianqas apresentam um disturbio cronico do sistema respirato¬ 
rio inferior. A compreensao da fisiopatologia de muitas doenqas 
pulmonares pediatricas requer uma avaliapio do crescimento e 
desenvolvimento normal do pulmao. 


CRESCIMENTO E DESENVOLVIMENTO 


O pulmao tem sua origem em uma evaginac^ao da porqao cefa- 
lica do tubo digestorio primitivo. O desenvolvimento pulmonar 
e dividido em cinco estagios que se sobrepoem. 

1. Estagio embrionario (3-7 semanas de gesta^ao): Durante 
esse estagio, o botao pulmonar primitivo passa por rami- 
ficaqao assimetrica e, subsequentemente, por ramificaqoes 
dicotomicas, levando ao desenvolvimento das vias respira¬ 
torias condutoras. Esse estagio de desenvolvimento pulmo¬ 
nar depende de uma interaqao complexa de diversos fatores 
de crescimento que dao origem ao epitelio pulmonar e ao 
mesenquima esplancnico. Observa-se tambem o desenvol¬ 
vimento das grandes arterias pulmonares a partir do sexto 
arco aortico e das grandes veias como evaginaqoes a partir 
do atrio esquerdo. Anormalidades que ocorrem nesse es¬ 
tagio resultam em anormalidades congenitas, como apla¬ 
sia pulmonar, fistula traqueoesofagica e cistos pulmonares 
congenitos. 

2. Estagio pseudoglandular (5-17 semanas de gesta^o): Du¬ 
rante esse estagio, que apresenta certa sobrecarga ao estagio 
embrionario, o pulmao tem uma aparencia glandular. As 
vias respiratorias condutoras (bronquios e bronquiolos) se 
formam ao longo dessas 12 semanas. O epitelio respiratorio 
dessas vias respiratorias comeija a se diferenciar e observa-se, 
pela primeira vez, a presenqa de cartilagem, celulas muscu- 
lares lisas e glandulas mucosas. Adicionalmente, a cavidade 


pleuroperitoneal se divide em dois compartimentos distin- 
tos. Anormalidades durante esse estagio levam a sequestro 
pulmonar, malformaijao adenomatoide cistica e hernia dia- 
fragmatica congenita. 

3. Estagio canalicular (16-26 semanas de gestaqao): Neste es¬ 
tagio, ocorre o delineamento do acino pulmonar. As celulas 
alveolares tipo II se diferenciam em celulas tipo I, ocorre o 
desenvolvimento da rede capilar pulmonar e as celulas alveo¬ 
lares tipo I ficam bem proximas a rede capilar em desenvol¬ 
vimento. As anormalidades de desenvolvimento observadas 
nesse estagio incluem a sindrome do desconforto respirato¬ 
rio neonatal e a hipoplasia pulmonar. 

4. Estagio sacular (26-36 semanas de gesta^ao): Durante esse 
estagio ocorre uma nova ramificaqao dos saculos terminals, 
assim como um adelgasamento do intersticio e a fusao da ce- 
lula tipo I e da membrana basal capilar, em preparaqao para a 
funijao pulmonar como um orgao de trocas gasosas. 

5. Estagio alveolar (36 semanas de gestaqao ate os 3-8 anos de 
idade): A dura^ao desse estagio de desenvolvimento pul¬ 
monar e controversa. Nesse estagio, ocorre a forma^ao de 
septos secundarios, o desenvolvimento posterior da trama 
capilar e o desenvolvimento dos alveolos verdadeiros. 
Anormalidades desse estagio levam a hipoplasia pulmonar, 
podendo resultar no desenvolvimento de displasia bronco- 
pulmonar (DBP). 

Ao nascimento, o pulmao assume a fun^ao de troca gasosa 
que in utero era desempenhada pela placenta; isso leva a um es- 
tresse imediato de todos os componentes do sistema respiratorio. 
Qualquer anormalidade do pulmao, dos musculos respiratorios, 
parede toracica, vias respiratorias, controle respiratorio central ou 
circulaqao pulmonar pode, consequentemente, levar a problemas 
no momento do nascimento. Por exemplo, lactentes homozigotos 
para uma anormalidade do gene da proteina surfactante B desen- 
volverao uma doenqa pulmonar letal. Uma hipertensao pulmonar 
persistente do recem-nascido como consequencia de uma falha na 
transi^ao normal para uma circulaqao pulmonar de baixa resisten- 
cia ao nascer pode complicar doempas respiratorias neonatais. 

Ha evidencias tambem de que anormalidades durante o 
crescimento fetal e neonatal e o desenvolvimento pulmonar 
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apresentam efeitos de longa dura^ao durante a idade adulta, 
como troca gasosa reduzida, intolerancia ao exercicio, asma e 
risco aumentado de doen^a pulmonar obstrutiva cronica. 

Barker DJ: The intrauterine origins of cardiovascular and obstructive 
lung disease in adult life: The Marc Daniels Lecture 1990. J R Coll 
Physicians Lond 1991;25:129 [PMID: 2066923]. 

Bogue CW: Genetic and molecular basis of airway and lung develop¬ 
ment. In Haddad GG et al. (editors): Basic Mechanisms of Pedia¬ 
tric Respiratory Disease. BC Decker, 2002. 

Burri P: Structural aspects of prenatal and postnatal development and 
growth of the lung. In McDonald JA (editor): Lung Growth and 
Development. BC Decker, 1997. 

Wharburton D et al.: Molecular mechanisms of early lung specifica¬ 
tion and branching morphogenesis. Pediatr Res 2005;57(5 Pt 2) 
26R [PMID: 15817505]. 


AVALIACAO DIAGNOSTICA 


EXAME FISICO DO TRATO RESPIRATORIO 

Os quatro componentes de um exame pulmonar completo in- 
cluem inspeqao, palpaqao, ausculta e percussao. A inspegao da 
frequencia respiratoria, da profundidade, da simetria e do ritmo 
da respiracpao e fundamental para a detecqao de doenqa pulmo¬ 
nar. Em crianqas pequenas, uma frequencia respiratoria elevada 
pode ser um indicador inicial de pneumonia ou hipoxemia. Em 
um estudo com criampas com doempas respiratorias, as anorma- 
lidades de esforqo respiratorio, cor, movimento, atenqao e acei- 
taqao de consolo apresentaram uma boa exatidao diagnostica na 
detecqao da hipoxemia. A palpagao da posiqao da traqueia, a si¬ 
metria dos movimentos da parede toracica e a vibra^ao durante a 
vocalizacpao podem ajudar na identifica^ao de anormalidades in- 
tratoracicas. Um desvio na posiqao traqueal pode sugerir pneu- 
motorax ou atelectasias significativas. Fremito palpavel pode 
se alterar na presenqa de consolidaqao ou ar no espaqo pleural. 
Outros testes liteis de transmissao de ruidos incluem pectorilo- 
quio sussurrado, broncofonia e egofonia. Apesar de a radiogra- 
fia ter substituido a utilidade desses testes, eles podem ser uteis 
quando exames por imagem nao estao a disposiqao. A ausculta 
avalia a qualidade dos ruidos respiratorios e detecta a presenqa 
de ruidos anormais, como crepitates finas, sibilos ou roncos. E 
importante conhecer a anatomia pulmonar, visando identificar 
a localizaqao de achados anormais (Figura 18-1). Em pacientes 
maiores, a presenqa de sibilos unilaterais e o achado de exame 
mais util para detecqao de pneumonia. A percussao pode iden¬ 
tificar sons timpanicos ou abafados que podem ajudar a deftnir 
um processo intratoracico. (Este componente do exame pode ser 
desafiador em criampas pequenas, que podem nao cooperar com 
o exame.) Manifestaqoes extrapulmonares de doenqa pulmonar 
incluem crescimento insuficiente, alteraqoes do estado mental 
(por hipoxemia ou hipercapnia), cianose, baqueteamento digi¬ 
tal e osteoartropatia. Evidencias de cor pulmonale (componente 
pulmonar alto da segunda bulha cardiaca, hepatomegalia, veias 
cervicais proeminentes e, raramente, edema periferico) signifi- 
cam doenqa pulmonar avanqada. 

Disturbios respiratorios podem ser secundarios a doenqa 
em outros sistemas. Por isso, e importante procurar por 






▲ Figura 18-1 Projecoes dos lobos pulmonares sobre a su- 
perficie toracica. 0s lobos superiores foram representados na 
cor branca; os lobos medios, na cor mais escura; e os lobos 
inferiores apresentam coloracao mais clara. 

outras condiqoes congenitas, como doenqa cardiaca (murmu- 
rio ou galope), doenqa neuromuscular (atrofia muscular ou 
escoliose), imunodeficiencia (erupqao ou diarreia) e doenqa 
autoimune ou processos malignos ocultos (artrite ou hepato- 
esplenomegalia). 

Palafox M et al.: Diagnostic value of tachypnea in pneumonia defined 
radiologically. Arch Dis Child 2000;82:41 [PMID: 10630911], 

Wipf JE et al.: Diagnosing pneumonia by physical examination: 
Relevant or relic? Arch Intern Med 1999;159:1082 [PMID: 
10335685], 


TESTES DE FUNCAO PULMONAR 

Os testes de funqao pulmonar podem ajudar a diferenciar doempas 
pulmonares obstrutivas de doempas pulmonares restritivas, medir 
a gravidade da doenqa, definir precipitantes dos sintomas e avaliar 
a resposta ao tratamento. Eles podem ajudar a definir os riscos de 
anestesia e cirurgia e auxiliar no planejamento do cuidado respi¬ 
ratorio durante o periodo pos-operatorio. Contudo, a variaqao de 
valores normals para um teste pode ser ampla, e os valores predi- 
tivos normals se alteram drasticamente com o crescimento. Por 
essa razao, determinaqoes seriadas da funqao pulmonar frequen- 
temente sao mais informativas do que uma determinaqao isolada. 
A colaboraqao do paciente e fundamental para todas as avalia- 
qoes diagnosticas. Algumas crianqas nao sao capazes de realizar as 
manobras necessarias antes dos 5 anos e se beneficiarao com um 
tecnico bem treinado, com incentivos visuais e animaqoes intera- 
tivas computadorizadas. Testes de funqao pulmonar em lactentes 
e criampas pequenas estao disponiveis em centres especializados. 
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A despeito dessas limitaqoes, os testes de funqao pulmonar sao 
valiosos para os cuidados pediatricos. 

Estao disponiveis espirometros com os quais a capacidade vital 
forqada (CVF) pode ser registrada como um traqado volumetrico 
(espirografia) ou como uma curva de fluxo-volume. O paciente 
realiza uma inspiraqao maxima, segura a respiraqao por um curto 
periodo e, entao, expira o mais rapidamente possivel por no mi- 
nimo 3 segundos. O traqado produzido pela expiraqao mostra a 
CVF, que e a quantidade total de ar exalado a partir da inspiraqao 
maxima, e o volume expiratorio forqado no primeiro segundo da 
exalaqao (FEVj). A taxa de fluxo medio-expiratorio maxima e a 
taxa de fluxo medio durante a porqao media da manobra CVF, tam¬ 
bem conhecida como o fluxo expiratorio maximo com 25-75% de 
CVF (FEF 25 . 75 ). A proporqao FEVpCVF e calculada a partir desses 
valores absolutos; uma proporqao maior do que 0,85 em crianqas e 
adultos jovens mostra um fluxo aereo normal ilimitado. 

Estes testes basicos da funqao pulmonar diferenciam processos 
obstrutivos de processos restritivos (Quadro 18-1). Exemplos de 
processos obstrutivos incluem asma, bronquite cronica e fibrose 
cistica (FC); problemas restritivos incluem deformidades toraci- 
cas, que limitam a expansao pulmonar, e processos intersticiais 
decorrentes de doenqas colageno-vasculares, pneumonite por hi- 
persensibilidade e fibrose intersticial. Classicamente, doenqas que 
obstruem o fluxo aereo reduzem a FEVj mais do que a CVF, de 
modo que a proporqao FEVpCVF e baixa. Em problemas restriti¬ 
vos, no entanto, as reduqoes na FEV 2 e na CVF sao proporcionais; 
assim, a proporqao FEVpCVF e normal ou elevada. A suspeita 
clinica de uma doenqa restritiva geralmente e uma indicarpao para 
o encaminhamento a um especialista para avaliaqao. 

O pico da taxa de fluxo expiratorio, o fluxo maximo regis- 
trado durante uma manobra CVF, pode ser avaliado por dispo- 
sitivos manuais. Os registros do pico da taxa expiratoria podem 
ser uteis para o acompanhamento da evoluqao de disturbios pul- 
monares dificeis de controlar e que requerem medicares multi- 
plas (p. ex., asma). Esses dispositivos tambem podem ser usados 
para pacientes que apresentam uma dificuldade de percepqao 
de sua doenqa, fornecendo-lhes a consciencia da reduqao de sua 
funqao pulmonar, facilitando, assim, um tratamento precoce. 

Quadro 18-1 Classificacao das anormalidades da funcao 
pulmonar 


a Exemplos incluem asma, bronquite cronica e fibrose cistica. 
b Exemplos incluem deformidades de parede toracica, processos intersticiais 
decorrentes de doenca coldgeno-vascular, pneumonite por hipersensibili- 
dade e fibrose intersticial. 

FEF 25-75 fluxo expiratorio forcado a 25-75% da CVF; VEFi volume expiratorio 
forcado no primeiro segundo da exalacao; CVF, capacidade vital forcada. 


Beydon N et al.: An official American Thoracic Society/European Res¬ 
piratory Society statement; Pulmonary function testing in pres¬ 
chool children. Am J Respir Crit Care Med 2007;175:1304 [PM1D: 
17545458], 

Blonshine SB; Pediatric pulmonary function testing. Respir Care Clin 
North Am 2000;6:27 [PM1D: 10639555], 

Dundas I, Mckenzie S: Spirometry in the diagnosis of asthma in 
children. Curr Opin Pulm Med 2006 Jan;12(l):28-33 [PMID: 
16357576], 

Ffammer J, Eber E (editors): Paediatric Pulmonary Function Testing. 
Karger, 2005. 

Pellegrino R et al.: Interpretative strategies for lung function tests. Eur 
Respir J 2005;26:948 [PMID: 16264058], 


AVALIACAO DA OXIGENACAO E VENTILACAO 

A determinaqao de gases arteriais define o equillbrio entre a res- 
pira 9 ao em nlvel tecidual e pulmonar. A avaliaqao de gases san- 
gulneos e essencial em crianqas criticamente enfermas e tambem 
pode ser usada na determinaqao da gravidade do envolvimento 
pulmonar em condiqoes cronicas. As medidas de gases sangulneos 
sao afetadas por anormalidades de controle respiratorio, trocas 
gasosas, mecanica respiratoria e circulaqao. Em crianqas, a hipoxe- 
mia (baixa pressao parcial de oxigenio arterial [Pao 2 ]) resulta mais 
comumente de disturbios da ventilaqao e perfusao. Flipercapnia 
(elevaqao da pressao parcial de dioxido de carbono [Paco 2 ]) re¬ 
sulta de ventilaqao alveolar inadequada (ou seja, incapacidade de 
eliminar o Co 2 produzido). Isso e chamado de hipoventilafdo. As 
causas incluem reduqao do controle respiratorio central, paralisia 
dos musculos respiratorios e respiraqao com movimentos respi- 
ratorios de baixo volume, como aqueles observados em doenqas 
pulmonares restritivas, escoliose grave ou traumatismo da parede 
toracica. O Quadro 18-2 fornece valores normals para o pFl arte¬ 
rial, Pao 2 e Paco 2 ao nfvel do mar e a 5.000 pes de altitude. 

A monitoraqao de Co 2 exalado ou do Co 2 ao final da expi- 
raqao pode ser usada para estimar o conteudo de Co 2 arterial. £ 
usada para monitorar a ventilaqao alveolar, sendo mais precisa 
em pacientes sem doenqa pulmonar, particularmente naqueles 
com uma boa correspondencia de ventilaqao e perfusao e que 
nao apresentam obstruqao de via respiratoria. A monitoraqao do 
Co 2 expirado ou do Co 2 do final da expiraqao esta sendo cada 
vez mais usada para confirmar o posicionamento de tubo en- 
dotraqueal, bem como assegurar uma intubaqao endotraqueal, 
e nao esofagiana. Essa avaliaqao e precisa em crianqas com mais 
de 2 kg e que apresentam um ritmo de perfusao. O Co 2 exalado 
pode ser monitorado adaptando um detector de Co 2 a uma 


Quadro 18-2 Valores normals da gasometria arterial com ar 
ambiente 



pH 

Pao 2 (mmHg) 

Paco 2 (mmHg) 

Nivel do mar 

7,38-7,42 

85-95 

36-42 

500 pes de altitude 

7,36-7,40 

65-75 

35-40 


Paco 2 , pressao parcial de dioxido de carbono arterial; Pao 2 , pressao parcial 
de oxigenio arterial. 



Tipo de doenca pulmonar 


Obstrutiva 3 

Restritiva b 

CVF 

Normal ou 
diminufda 

Diminuida 

VEF; 

Diminuido 

Diminuido 

Razao VEFy CVF 

Diminuida 

Normal ou aumentada 

FEF 25 -75 

Diminuido 

Normal, aumentado ou diminuido 
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sonda endotraqueal ou a uma canula nasal. Monitores qualitati- 
vos de C0 2 utilizam um detector qulmico em uma tira de papel 
que muda de cor na presenqa de C0 2 . Os dispositivos de cap- 
nografia sao quantitativos e medem a concentraqao de C0 2 por 
meio de detectores de absorqao infravermelhos. Estes mostram a 
concentraqao contlnua de C0 2 exalado em forma de onda e com 
visualizaqao digital do C0 2 do final da expiraqao. 

A monitoraqao gasosa transcutanea e uma avaliaqao nao 
invasiva de Pao 2 e Paco 2 por meio de eletrodos que medem 
a tensao gasosa junto a superficie cutanea. A monitora- 
qao transcutanea pode subestimar a Pao 2 e superestimar a 
Paco 2 mesmo com perfusao cutanea maxima. Por isso, e ne- 
cessario o aquecimento do local da pele, e a funqao cardiaca 
deve ser estavel. 

A oximetria de pulso (medida da absorqao da luz por meio 
de transiluminaqao da pele) e a forma mais facil e confiavel de 
monitoraqao nao invasiva da oxigenaqao. A hemoglobina oxige- 
nada absorve a luz vermelha a determinados comprimentos de 
onda. A medida durante um pulso sistolico permite a estimativa 
da saturaqao arterial de oxigenio, ao passo que o aparelho corrige 
a luz absorvida ao nivel tecidual entre os pulsos. O aquecimento 
cutaneo nao e necessario. Os valores da saturaqao de oxigenio 
sao confiaveis ate 80%. O oximetro de pulso apresenta uma 
confiabilidade reduzida na presenqa de condiqoes que levam a 
reduqao da pulsaqao arterial, como hipotermia, hipotensao ou 
infusao de farmacos vasoconstritores. Monoxido de carbono li- 
gado pela hemoglobina leva a resultados falsamente elevados de 
saturaqao de oxigenio. 

Ralston M et al. (editors): Pediatric Advanced Life Support Provider 
Manual. American Heart Association and American Academy of 
Pediatrics, 2006. 
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Soubani AO: Noninvasive monitoring of oxygen and carbon dioxide. 
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Sullivan KJ, Kissoon N, Goodwin SR: End-tidal carbon dioxide 
monitoring in pediatric emergencies. Pediatr Emerg Care 
2005 May;21(5):327-332 [PMID: 15874818], 

Tobias JD: Transcutaneous carbon dioxide monitoring in infants 
and children. Paediatr Anaesth 2009 May;19(5):434-444 [PMID: 
19236597], 


CULTURA DE MATERIAL DO TRATO RESPIRATORIO 

Fontes de secreqoes do trato respiratorio para cultura incluem 
escarro expectorado e induzido, swabs orofarlngeos, aspiraqao 
endolarlngea e llquido do lavado broncoalveolar. Escarro expec¬ 
torado espontaneamente e a maneira menos invasiva de coleta 
de amostra para cultura, apesar de raramente ser pactlvel em 
pacientes com menos de 6 anos de idade. O escarro induzido por 
meio de inalaqao de soluqao salina hipertonica em aerossol e uma 
maneira relativamente segura e nao invasiva de obter secreqoes 
da via respiratoria inferior. A induqao do escarro tern sido usada 
em pacientes com FC e pode ser util em pacientes com suspeita 
de tuberculose micobacteriana, pneumonia por Pneumocystis ji- 
roveci ou pneumonia comunitaria adquirida. Swabs orofarlngeos 
sao amplamente usados como substitutes para culturas de via 
respiratoria inferior em pacientes nao expectorantes, particular- 


mente em crianqas com FC. Culturas do trato respiratorio infe¬ 
rior podem ser obtidas de modo invasivo por meio de aspiraqao 
traqueal com uso de uma sonda endotraqueal ou broncoscopio 
rigido, ou por meio da realizaqao de um lavado broncoalveolar a 
partir de um broncoscopio flexivel. Outras medidas empregadas 
com menor frequencia para a obtenqao de especimes pulmona- 
res incluem a aspiraqao por agulha guiada por TC e a biopsia 
pulmonar a ceu aberto ou por toracoscopia. A toracocentese 
deve ser considerada na presenqa de liquido pleural. 

Hatherill M et al.: Induced sputum or gastric lavage for community- 
based diagnosis of childhood pulmonary tuberculosis? Arch Dis 
Child 2009; 94:195-201. 

Lahti E et al.: Induced sputum in the diagnosis of childhood commu¬ 
nity-acquired pneumonia. Thorax 2009;64:252-257. 

EXAME 0E IMAGEM DO TRATO RESPIRATORIO 

A radiografia simples de torax continua sendo a base para a in- 
vestigaqao do torax pediatrico. Deve ser obtida uma incidencia 
frontal (anteroposterior) e lateral, sempre que possivel. A ra¬ 
diografia e util para a avaliaqao de anormalidades do arcabouqo 
toracico, forma e tamanho do coraqao, mediastino, diafragma 
e parenquima pulmonar. A hiperinsuflaqao, frequentemente ob- 
servada em crianqas com obstruqao de vias respiratorias (como 
na bronquiolite e na asma), e melhor demonstrada em inciden- 
cias laterals sob a forma de retificaqao do diafragma. Quando 
existe suspeita de liquido pleural, radiografias em decubito late¬ 
ral podem ser uteis para determinar a extensao e a mobilidade 
do liquido. Se houver suspeita de corpo estranho, radiografias 
em expiraqao forqada podem mostrar alqaponamento focal de 
ar e desvio mediastinal para o lado contralateral. Radiografias 
laterals do pescoqo podem ser uteis na avalia^ao do tamanho das 
adenoides e tonsilas, assim como na diferenciaqao entre difteria 
e epiglotite, sendo a ultima associada ao “sinal do polegar”. 

O exame com deglutiqao de bario e indicado em pacientes 
com suspeita de aspiraqao para detectar disfunqao da degluti¬ 
qao, fistula traqueoesofagica, refluxo gastresofagico, aneis e alqas 
vasculares e acalasia. A fluoroscopia da via respiratoria avalia a 
obstruqao fixa da via respiratoria (p. ex., estenose traqueal, mas- 
sas ou compressao traqueal) e obstruqao dinamica da via respira¬ 
toria (p. ex., traqueomalacia). A fluoroscopia ou o ultrassom do 
diafragma pode detectar paralisia ao demonstrar o movimento 
paradoxal do hemidiafragma envolvido. 

A TC do torax e util na avaliaqao de lesoes pulmonares con- 
genitas, doenqa pleural (p. ex., derrame ou pneumotorax recor- 
rente), mediastino (p. ex., linfadenopatia), nodulos ou massas 
pulmonares. Uma TC de alta resoluqao e melhor para a avalia- 
qao de doenqa pulmonar intersticial (DPI) ou bronquiectasias, 
pois reduz a exposiqao a radiaqao, em comparaqao com uma 
TC padrao. Ressonancia magnetica (RM) e util para definiqao 
de anormalidades vasculares ou bronquicas. Cintilografias de 
ventilaqao-perfusao podem fornecer informaqao adicional sobre 
a ventilaqao e a perfusao regionais, podendo ajudar a detec¬ 
tar malformaqoes vasculares e embolos pulmonares (raros em 
crianqas). A angiografia pulmonar ocasionalmente e necessaria 
para definir com maior precisao o leito vascular pulmonar. 
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Schneebaum et aL: Use and yield of chest computed tomography in 
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LARINGOSCOPIA E BRONCOSCOPIA 

As indicates para laringoscopia incluem rouquidao nao diag- 
nosticada, estridor, sintomas de apneia obstrutiva do sono e si- 
bilos laringeos compativeis com um diagnostico de disfunqao 
de pregas vocais. As indicaqoes para broncoscopia incluem si- 
bilos, suspeita de corpo estranho, pneumonia, atelectasia, tosse 
cronica, hemoptise, intubaqao endotraqueal e avaliaqao da per- 
meabilidade do tubo. Em geral, quanto mais especifica for a in- 
dicaqao, maior e o valor diagnostico. 

Instrumentos para broncoscopia pediatrica sao feitos com 
fibra optica flexivel ou do tipo tubo rigido. A broncoscopia flexi- 
vel apresenta as seguintes vantagens: 

1. Pode ser feita a beira do leito usando sedaqao consciente e 
anestesicos topicos. 

2. Avaliaqao da via respiratoria superior pode ser feita com 
baixo risco para pacientes acordados. 

3. A via respiratoria distal de pacientes intubados pode ser exa- 
minada sem a remoqao da sonda endotraqueal. 

4. O instrumento pode ser usado como um obturador para entu- 
bar um paciente portador de uma via respiratoria superior 
dificil. 

5. O posicionamento e a permeabilidade da sonda endotra¬ 
queal podem ser verificados. 

6 . A avaliaqao da dinamica da via respiratoria geralmente e 
melhor. 

7. E possivel examinar vias respiratorias mais distais. 

Melhorias nos dispositivos opticos digitais levaram a uma 
melhora consideravel da qualidade da imagem. As vantagens de 
usar um instrumento rigido sao (1) facil remoqao de corpos es- 
tranhos (portanto, a broncoscopia rigida e preferida na suspeita 
de aspiraqao de corpos estranhos) e (2) melhor controle da via 
respiratoria, permitindo que o paciente seja ventilado atraves do 
broncoscopio. Alem disso, esta abordagem da via respiratoria 
permite uma melhor avaliaqao do espaqo subglotico para pes- 
quisa de estenose. A escolha dos procedimentos depende ampla- 
mente da experiencia do especialista. 

O lavado broncoalveolar atraves de um broncoscopio flexivel e 
usado para detectar infecqao. Pode-se suspeitar de aspiraqao e he- 
morragia na presenqa de macrofagos carregados de lipideos e he- 
mossiderina, respectivamente, apesar de macrofagos carregados 
de lipideos tambem serem encontrados em outras condiqoes. A 
analise do liquido da lavagem tambem pode ser completada com 
contagens celulares, proteinas surfactantes e mediadores inflama- 
torios. A biopsia transbronquica em crianqas esta limitada a ava- 
liaqao de infecqao e rejeiqao em pacientes de transplante devido ao 
limitado ganho diagnostico na maioria das condiqoes. A biopsia 
transbronquica pode desempenhar um papel no diagnostico de 
doenqas pulmonares difusas como a sarcoidose. 


Efrati O et al.: Flexible bronchoscopy and bronchoalveolar lavage 
in pediatric patients with lung disease. Pediatr Crit Care Med 
2009 Jan;10(l):80-84 [PMID: 19057431], 

Naguib ML et al.: Use of laryngeal mask airway in flexible bronchos¬ 
copy in infants and children. Pediatr Pulmonol 2005;39:56 [PMID: 
15558607], 

Schellhase DE: Pediatric flexible airway endoscopy. Curr Opin Pe¬ 
diatr 2002; 14:327 [PMID: 12011674], 


TRATAMENTO GERAL DE DOENCAS 
PULMONARES PEDlATRICAS 


OXIGENOTERAPIA 

A oxigenoterapia em crianqas com doenqa respiratoria pode re- 
duzir o trabalho respiratorio, resultando em reduqao dos sinto¬ 
mas respiratorios, relaxamento da vasculatura pulmonar, reduqao 
do potencial para hipertensao pulmonar e insuficiencia cardiaca 
congestiva, alem da melhora da alimentaqao. Pacientes que res- 
piram espontaneamente podem ser tratados por meio de canula 
nasal, tenda de oxigenio ou mascara (incluindo mascara simples, 
mascara de reinalaqao, nao reinalaqao ou mascara de Venturi). 
A meta geral da oxigenoterapia e atingir uma pressao arterial de 
oxigenio de 65-90 mmHg ou uma saturaqao de oxigenio acima de 
92%. A real concentraqao de oxigenio depende da taxa de fluxo, 
do tipo de mascara usado e da idade do paciente. Pequenas al- 
teraqoes na taxa de fluxo durante a administraqao de oxigenio 
atraves de canula intranasal podem levar a alteraqoes substanciais 
da concentraqao de oxigenio inspirado em lactentes pequenos. 
A quantidade de oxigenio necessaria para corrigir a hipoxemia 
pode variar de acordo com a atividade da crianqa. Nao e raro, por 
exemplo, que um lactente com doenqa pulmonar cronica neces- 
site de 0,75 L/min, enquanto estiver acordado, e cerca de 1 L/min, 
enquanto estiver dormindo ou sendo alimentado. 

Apesar do capacete de oxigenaqao ser um dispositivo efi- 
caz para o fornecimento de oxigenio em lactentes pequenos, 
a canula nasal e usada com maior frequencia, porque permite 
uma maior mobilidade ao lactente. A canula nasal apresenta 
prensas que sao inseridas nas narinas. O fluxo atraves da canula 
nasal, em geral, nao deve exceder 3 L/min, para evitar um res- 
secamento excessivo da mucosa. Mesmo com fluxos elevados, 
o oxigenio liberado pela canula nasal raramente libera concen- 
traqoes de oxigenio inspiradas superiores a 40-45%. As masca¬ 
ras de reinalaqao parcial e de nao reinalaqao ou os capacetes de 
oxigenaqao atingem concentraqoes inspiradas de oxigenio de 
ate 90-100%. 

Como os achados fisicos da hipoxemia sao sutis, a adequaqao 
da oxigenaqao deve ser medida como pressao arterial de oxige¬ 
nio, ou a saturaqao de oxigenio pode ser determinada por meio de 
oximetria. As vantagens do ultimo metodo nao invasivo incluem 
a capacidade de obter medidas continuas durante diversas ativida- 
des normals, alem de evitar artefatos causados pelo choro ou cri¬ 
ses de perda de folego durante tentativas de se fazer uma punqao 
arterial. Para crianqas com disturbios cardiopulmonares cronicos 
que possam necessitar de tratamento suplementar com oxigenio 
(p. ex., DBP ou FC), avaliaqoes nao invasivas frequentes sao essen¬ 
tials para assegurar a seguranqa e adequaqao do tratamento. 
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Ralston M et al. (editors): Pediatric Advanced Life Support Provider 
Manual. American Heart Association and American Academy of 
Pediatrics, 2006. 

INALACAO DE MEDICAMENTOS 

A obstru^ao das vias respiratorias, que pode ser revertida, pelo 
menos parcialmente, por meio de um broncodilatador inalado, 
pode ser observada na FC, na bronquiolite e na BPD, assim como 
em asma aguda e cronica. Medicamentos inalados podem ser usa- 
dos para fornecer medicamentos anti-inflamatorios, mucoliticos 
ou antibioticos a pacientes com diversas doempas pulmonares. 

Os agonistas (3-adrenergicos inalados podem ser liberados por 
meio de um inalador pre-dosado, inalador de po seco ou nebu- 
lizador. Inaladores pre-dosados sao convenientes e funcionam 
melhor se utilizados juntamente com um espa^ador valvado, es- 
pecialmente para crian^as que nao tem habilidade de coordenar 
o manuseio do inalador pre-dosado com a inala^ao. O nebuliza- 
dor, por sua vez, e um metodo eficaz para liberaijao de medicaijao 
em lactentes e criantpas pequenas. Espatpadores e nebulizadores 
podem liberar medicamentos usando um bocal para aqueles que 
sao capazes de adaptar a boca ao redor do bocal, ou por meio de 
uma mascara para aqueles que nao conseguem fechar a boca ao 
redor do bocal. Agentes (3-adrenergicos de longa atpao inalados e 
relativamente seletivos para o trato respiratorio sao descritos no 
Capitulo 36. Broncodilatadores inalados sao tao eficazes quanto os 
agentes injetados no tratamento de episodios agudos de obstruqao 
de via respiratoria e apresentam menos efeitos colaterais. Essas me¬ 
dicares podem ser administradas em casa com seguran<;a, desde 
que tanto o medico quanto a familia percebam que uma resposta 
inadequada pode significar que existe a necessidade de corticos- 
teroides para ajudar a restaurar a responsividade (3-adrenergica. 
Pacientes selecionados podem se beneficiar ao receber agentes 
(3-adrenergicos e anticolinergicos. Em geral, essa classe de medi¬ 
camentos e mais eficaz no tratamento da bronquite cronica. 

O uso cronico de medicamentos inalados e comum em crian- 
9 as com doenijas pulmonares cronicas. Corticosteroides inalados 
sao medicamentos padrao para o tratamento de asma persistente 
e podem ser administrados por meio de um inalador pre-dosado, 
inalador de po seco ou nebulizador. A Dornase a e usada como 
mucolitico na FC e em outros disturbios da elimina^ao de secre¬ 
tes mucosas. A solu^ao salina hipertonica e usada para induzir 
a produ^ao de escarro e como medica^ao cronica para elimina- 
qao de secrecies mucosas na FC. Antibioticos inalados podem ser 
usados aguda ou cronicamente em pacientes com doenija pulmo- 
nar que os predispoe a infecijoes cronicas das vias respiratorias. 

Janssens HM, Tiddens HA.; Aerosol therapy: The special needs of 
young children. Paediatr Respir Rev 2006;7 (Suppl 1) [PMID: 
16798606], 

Rubin BK, Fink JB: The delivery of inhaled medication to the young 
child. Pediatr Clin North Am 2003;50:717 [PMID: 12877243], 

TERAPIAS DE REMOCAO DE SECRECAO 
DAS VIAS RESPIRAT6RIAS 

A fisioterapia toracica com drenagem postural, tapotagem e ma- 
nobras para expira^ao forqada tem sido amplamente usadas para 


melhorar a liberaqao de secretes das vias respiratorias superiores 
em criantpas com FC, bronquiectasia e disturbios neuromuscula- 
res. Tecnicas para limpeza e desobstru^ao das vias respiratorias 
atualmente disponiveis incluem: fisioterapia toracica, drenagem 
autogenica, pressao expiratoria positiva (Flutter ou Acapella), 
ventilaijao percussiva intrapulmonar ou compressao toracica de 
alta frequencia. A decisao sobre qual a melhor tecnica a ser usada 
deve basear-se na idade do paciente e em sua preferencia apos ex- 
perimentar diversas abordagens. Dispositivos para tosse assistida 
(p. ex., insufladores-exsufladores mecanicos) auxiliam criamjas 
com uma tosse inefetiva. Eles sao liteis, por exemplo, para crian- 
9 as com disturbios neuromusculares, como distrofia muscular e 
atrofia muscular espinal. Broncodilatadores ou mucoliticos fre- 
quentemente sao administrados antes ou durante o tratamento 
para limpeza das vias respiratorias. Corticosteroides inalados e 
antibioticos inalados devem ser administrados apos o tratamento 
para limpeza das vias respiratorias, para que estas estejam livres de 
secre^ao, permitindo uma penetraijao maxima dos medicamentos 
nos pulmoes. A limpeza das vias respiratorias nao mostrou ser 
benefica para pacientes com doen^as respiratorias agudas, como 
pneumonia, bronquiolite e asma. 

Bradley JM et al.: Evidence for physical therapies (airway clearance 
and physical training) in cystic fibrosis: An overview of five 
Cochrane systematic reviews. Respir Med 2006;100:191 [PMID: 
16412951], 

De Boeck K et al.: Airway clearance techniques to treat acute res¬ 
piratory disorders in previously healthy children: Where is the 
evidence? Eur J Pediatr 2008;167;607-612. 

Marks JH: Airway clearance devices in cystic fibrosis. Paediatr Respir 
Rev 2007;8:17 [PMID: 17419974], 

Kravitz RM: Airway clearance in Duchenne muscular dystrophy. 
Pediatrics 2009;123: S231-S235. 


PREVENCAO DE RISCOS AMBIENTAIS 

Os pais e cuidadores devem ser orientados sobre riscos ambien- 
tais para o pulmao. A lista de riscos potenciais inclui pequenos 
objetos que podem ser aspirados, alergenios, que podem preci- 
pitar sintomas respiratorios em crian^as atopicas, e fumaqa de 
cigarro. Os efeitos nocivos do tabagismo no domicllio devem 
ser especialmente enfatizados. Cria^as provenientes de faml- 
lias cujos pais e outras pessoas sao fumantes apresentam cresci- 
mento pulmonar reduzido, assim como uma redu<;ao da fun<;ao 
pulmonar em comparatpao com criantpas oriundas de famllias 
nao fumantes. A exposi^ao de criantpas a fumatpa de cigarro 
tambem leva a um aumento da frequencia de infec<;6es do trato 
respiratorio inferior e a uma incidencia aumentada de sintomas 
respiratorios, incluindo sibilos recorrentes. Provedores de cuida- 
dos da saude devem aumentar seus esfor^os para a educatjao de 
pacientes e suas familias sobre os riscos do tabagismo. 

Carlsen KH, Carlsen KC Respiratory effects of tobacco smoking on 
infants and young children. Paediatr Respir Rev 2008 Mar;9(l): 
11-19 [PMID: 18280975], 

DiFranzaJRetal.: Prenatal andpostnatalenvironmental tobacco smoke 
exposure and childrens health. Pediatrics 2004;113:1007 [PMID: 
15060193], 
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DISTURBIOS DAS VIAS RESPIRATORIAS 
CONDUTORAS 

As vias respiratorias condutoras (nariz, boca, faringe, laringe, 
traqueia, bronquios e bronquiolos) direcionam o ar inspirado 
para as unidades de troca gasosa do pulmao; elas nao participam 
da troca gasosa propriamente dita. Obstruqao do fluxo aereo nas 
vias respiratorias condutoras ocorre por (1) compressao externa 
(p. ex., anel vascular ou tumor), (2) anormalidades da estrutura 
aerea propriamente dita (p. ex., defeitos congenitos ou espessa- 
mento da parede da via respiratoria decorrente de inflamaqao) 
ou (3) material situado no lumen da via respiratoria (p. ex., cor- 
pos estranhos ou muco). 

Obstruqao de via respiratoria pode ser fixa (fluxo aereo li- 
mitado, tanto na fase inspiratoria como expiratoria) ou variavel 
(fluxo de ar mais limitado em uma fase da respiraqao do que na 
outra). Obstruijao variavel e comum em crianqas, porque suas 
vias respiratorias sao mais complacentes e suscetiveis a com¬ 
pressao dinamica. Na obstruqao extratoracica variavel das vias 
respiratorias (p. ex., laringite), a limitaqao do fluxo aereo e maior 
durante a inspiraqao, levando ao estridor inspiratorio. Na obs- 
truqao intratoracica variavel (p. ex., broncomalacia), a limita- 
qao e maior durante a expiraqao, produzindo sibilo expiratorio. 
Assim, a determinate da fase respiratoria na qual a obstruqao e 
maior pode ser util na localizaqao do local de obstruqao. 

OBSTRUCAO DAS VIAS RESPIRATORIAS 

extratorAcicas 

Pacientes com anormalidades das vias respiratorias extratora- 
cicas podem se apresentar com roncos e outros sintomas de 
apneia obstrutiva, rouquidao, tosse metalica ou estridor. A evo- 
luqao da doenqa pode ser aguda (p. ex., laringite infecciosa), 
recorrente (p. ex., crupe espasmodica), cronica (p. ex., estenose 
subglotica) ou progressiva (p. ex., papilomatose laringea). Fa- 
tores de risco significativos incluem parto dificil, ligaqao do 
canal arterial e intuba^o. O exame deve determinar se exis¬ 
tent sintomas obstrutivos em repouso ou durante agitaqao, se 
sao posicionais ou se estao relacionados ao sono. A presen^a 
de agitaqao, “feme de ar”, retraqoes graves, cianose, letargia ou 
coma deve alertar o medico para uma condiqao com potencial 
risco de vida que possa requerer uma intervenqao imediata nas 
vias respiratorias. Exames diagnosticos uteis na avaliaqao da 
obstruqao das vias respiratorias superiores incluem radiografias 
do torax e radiografias laterals do pescoqo, fluoroscopia de vias 
respiratorias e estudos com deglutiqao de bario. Em pacientes 
que apresentam sintomas de obstruqao cronica grave, deve ser 
feito um eletrocardiograma para investigaqao de hipertrofia 
ventricular direita e hipertensao pulmonar. Pacientes com ap¬ 
neia obstrutiva do sono devem ser submetidos a uma polisso- 
nografia (medidas do movimento da parede toracica durante 
o sono, do fluxo aereo nasal e bucal, frequencia cardiaca, satu- 
rato de oxigenio e derivaqoes eletrencefalograficas especiais 
para o estagio de sono) com a finalidade de avaliar a necessi- 
dade de tonsilectomia e adenoidectomia, oxigenio ou pressao 
positiva continua ou bifasica da via respiratoria. Em crianqas 
maiores, os testes de funqao pulmonar podem diferenciar entre 


uma obstruqao fixa e variavel do fluxo aereo, identificando o 
local da obstruqao variavel. Quando exames nao invasivos fa- 
lham em estabelecer a causa, a laringoscopia direta e a broncos- 
copia permanecem sendo os procedimentos de escolha para o 
estabelecimento de um diagnostico preciso. O tratamento deve 
ser direcionado para alivio da obstruqao da via respiratoria e 
correqao da condiqao subjacente quando possivel. 

OBSTRUCAO DAS VIAS RESPIRATORIAS 

intratorAcicas 

A obstruqao das vias respiratorias intratoracicas geralmente causa 
sibilos expiratorios. A anamnese deve incluir os itens a seguir: 

1 . Idade de inicio 

2. Fatores precipitantes (p. ex., exercicio, doenqas respiratorias, 
alergenios ou engasgos ao comer) 

3. Evoluqao — aguda (bronquiolite ou corpo estranho), cro¬ 
nica (traqueomalacia ou anel vascular), recorrente (asma) ou 
progressiva (FC ou bronquiolite obliterante) 

4. Presenqa e natureza da tosse 

5. Produqao de escarro 

6 . Resposta previa a broncodilatadores 

7. Sintomas com alteraijoes posturais (aneis vasculares) 

8 . Envolvimento de outros sistemas organicos (ma absorqao na 
FC) 

O exame fisico deve incluir mensuraqoes do crescimento e si- 
nais vitais. O examinador deve investigar a presen 9 a de cianose ou 
palidez, torax em formato de barril, retraqoes e uso de musculos 
acessorios, baqueteamento digital. A ausculta deve definir o padrao 
e o ritmo da respiraqao, detectar a presen 9 a de estertores e sibilos e 
determinar se os achados sao localizados ou generalizados. 

Exames de rotina incluem radiografias simples do torax, 
teste do suor e testes de furn^ao pulmonar em crian 9 as maiores. 
Outros exames diagnosticos sao indicados por historia e acha¬ 
dos de exame fisico. O tratamento deve ser direcionado para a 
causa primaria da obstru 9 ao, mas em geral inclui um teste com 
broncodilatadores. 


DISTURBIOS CONGENITOS DAS 
VIAS RESPIRATORIAS EXTRATORACICAS: 
ESTRIDOR E RESPIRACAO RUIDOSA 

FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Apresentacao desde o nascimento ou nos primeiros meses 
de vida. 

► Ruidos inspiratorios geralmente sao de frequencia aguda 
(tipo crupe), mas a natureza pode variar de acordo com o 
diagnostico especifico. 

► Sintomas moderados a graves requerem visualizacao da 
via respiratoria. 
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LARINGOMALACIA 

A laringomalacia e um disturbio congenito benigno no qual 
o arcabouqo cartilaginoso para as estruturas supragloticas se 
encontra subdesenvolvido. fi a causa mais comum de estridor 
persistente em lactentes e geralmente e observado nas primei- 
ras 6 semanas de vida. Foi observado que o estridor piora na 
posiqao supina, com aumento da atividade, com infecqoes res¬ 
piratorias altas e durante a alimentaqao; porem, a apresentaqao 
clinica pode ser variavel. Os pacientes podem apresentar uma 
leve dessaturaqao de oxigenio durante o sono. Refluxo gastreso- 
fagico tambem pode estar associado a laringomalacia e requer 
tratamento. A condiqao geralmente melhora com a idade, e a 
resoluqao ocorre ate os 2 anos; porem, em alguns casos, os sin- 
tomas persistem durante anos. O diagnostico e feito por meio de 
laringoscopia direta, que mostra o colapso inspiratorio de uma 
epiglote em forma de omega (com ou sem aritenoides longas e 
redundantes). Em pacientes com doenqa leve e apresentaqao ti- 
pica (sem estridor em repouso ou retraqoes), esse procedimento 
pode ser desnecessario. Em geral, nao e necessario tratamento. 
No entanto, em pacientes com sintomas graves de obstruqao de 
vias respiratorias associadas a dificuldades de alimentaqao, cres- 
cimento insuficiente, apneia obstrutiva do sono, insuficiencia 
respiratoria ou dispneia grave, pode ser necessaria uma epiglo- 
toplastia cirurgica. 

Richter GT, Thompson DM. The surgical management of la- 
ryngomalacia. Otolaryngol Clin North Am 2008 Oct;41(5): 
837-864 [PMID: 18775337], 

Vicencui AG et al.: Laryngomalacia and tracheomalacia: Com¬ 
mon dynamic airway lesions. Pediatr Rev 2006;27:e33 [PMID: 
16581951], 

Zoumalan R et al.: Etiology of stridor in infants. Ann Otol Rhinol 
Laryngol2007;l 16:329 [PMID: 17561760], 

OUTROS PROBLEMAS CONGENITOS 

Outras lesoes congenitas raras da laringe (atresia laringea, teia 
laringea, laringocele e cistos de laringe, hemangioma subglotico 
e fenda laringea) sao melhor avaliadas por meio de laringosco¬ 
pia direta. A atresia laringea se apresenta imediatamente apos 
o nascimento com desconforto respiratorio grave e em geral e 
fatal. A teia laringea, representando a fusao da porqao anterior 
das pregas vocais verdadeiras, esta associada a rouquidao, afonia 
e estridor. A correqao cirurgica pode ser necessaria, dependendo 
do grau de obstruqao da via respiratoria. 

Acredita-se que cistos congenitos e laringoceles tenham ori- 
gem similar. Cistos sao mais superficiais, e laringoceles se co- 
municam com o interior da laringe. Cistos geralmente content 
liquido, e laringoceles podem conter ar ou liquido. A obstruqao 
da via respiratoria geralmente e importante e requer cirurgia ou 
tratamento com laser. 

Hemangiomas subgloticos sao observados em lactentes com 
sinais de obstruqao das vias respiratorias superiores e podem 
estar associados a lesoes cutaneas similares (mas isso nao ocorre 
sempre). Apesar de essas lesoes tenderem a regredir espontanea- 
mente, a obstruqao da via respiratoria pode requerer tratamento 
cirurgico ou mesmo traqueostomia. 


A fenda laringea e uma condiqao muito rara resultante de 
insuficiencia da fusao cricoide posterior. Pacientes com essa 
condiqao podem apresentar estridor, mas sempre apresentam 
aspiraqao grave, resultando em pneumonia recorrente ou cro- 
nica e crescimento insuficiente. Estudos radiologicos com de- 
glutiqao de bario sempre sao positivos para aspiraqao grave, 
mas o diagnostico pode ser muito dificil, mesmo com larin¬ 
goscopia direta. Pacientes frequentemente necessitam de tra¬ 
queostomia e gastrostomia, pois as taxas de sucesso cirurgico 
podem ser variaveis. 

Ahmad SM, Soliman AM: Congenital anomalies of the larynx. 
Otolaryngol Clin North Am 2007 Feb;40(l):177-191 [PMID: 
17346567]. 

Vijayasekaran S et ah: Open excision of subglottic hemangiomas to 
avoid tracheostomy. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 2006;132: 
159 [PMID: 16490873], 

Watson GJ et ah: Acquired paediatric subglottic cysts: A series from 
Manchester. Int J Pediatr Otorhinolaryngol 2007;71:533 [PMID: 
17239962], 


DISTURBIOS ADQUIRIDOS DA VIA 
RESPIRATORIA EXTRATORACICA 

FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Apresentacao com sintomas agudos ou subagudos. 

► Rui'dos inspiratorios compatfveis com estridor. 0 carater do 
som pode ser variavel, dependendo do diagnostico. 

► Pode ocorrer uma condicao com risco de morte, que requer 
avaliacao cuidadosa do paciente. 


SINDROME DO CRUPE 

Crupe e um termo que descreve doenqas inflamatorias agudas da 
laringe, incluindo crupe viral (laringotraqueobronquite), epiglo- 
tite (supraglotite) e traqueite bacteriana. Essas sao as principals 
entidades no diagnostico diferencial de pacientes que apresen- 
tem estridor agudo, embora o crupe espasmodico, o edema an- 
gioneurotico, o corpo estranho da laringe ou esofago e o abscesso 
retropalatino sejam considerados. 

1. Crupe viral 

O crupe, ou a laringite viral, em geral afeta crianqas pequenas no 
outono e nos primeiros meses de inverno, sendo causado mais 
frequentemente por sorotipos do virus parainfluenza. Outros 
microrganismos que causam crupe incluem virus respiratorio 
sincicial (VRS), metapneumovirus humano, virus influenza , 
virus da rubeola, adenovirus e Micoplasma pneumoniae. Apesar 
de geralmente existir inflamaqao de toda a via respiratoria, a for- 
maqao de edema no espaqo subglotico e responsavel pelos sinais 
predominantes de obstruqao das vias respiratorias superiores. 
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Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Em geral, prodromos de sintomas do trato aereo superior sao 
seguidos por uma tosse ladrante (“tosse de cachorro”) e estridor. 
Febre geralmente ausente ou de baixo grau; as vezes, a febre pode 
ser alta. Pacientes com doenqa leve podem apresentar estridor 
quando agitados. Com a piora da obstruqao, o estridor ocorre em 
repouso e, em casos graves, pode estar acompanhado de retraqoes, 
dispneia e cianose. Ao exame, a presenqa de tosse e a ausencia de 
salivaqao favorecem o diagnostico de crupe viral sem epiglotite. 

B. Exames de imagem 

Radiografias laterals do pescoqo em pacientes com apresenta- 
qao classica sao desnecessarias, mas podem apoiar o diagnostico 
caso o raio X mostre adelgamento subglotico sem as irregulari- 
dades observadas na traqueite e uma epiglote normal. 

Tratamento 

O tratamento do crupe viral se baseia nos sintomas apresenta- 
dos. Crupe leve, caracterizada por uma tosse ladrante e sem es¬ 
tridor em repouso, requer tratamento de suporte com hidrataqao 
oral e minimo manuseio. Tratamento com umidificaqao do am- 
biente tern sido usado historicamente, mas estudos clinicos nao 
demonstram sua eficacia. Por outro lado, pacientes com estridor 
em repouso requerem uma intervenqao ativa. Oxigenio deve ser 
administrado a pacientes com dessaturaqao de oxigenio. Epine- 
frina racemica nebulizada (soluqao a 2,25%; 0,05 mL/kg ate um 
maximo de 1,5 mL diluidos em soluqao salina) e comumente 
usada, pois seu inicio de aqao e rapido (entre 10-30 minutos). A 
epinefrina racemica e o hidrocloreto de epinefrina sao eficazes 
no alivio dos sintomas, reduzindo a necessidade de intubaqao. 

Antes controvertidos, a eficacia dos glicocorticoides no 
crupe atualmente esta firmemente estabelecida. Dexametasona 
a 0,6 mg/kg por via intramuscular em dose unica melhora os 
sintomas, reduz a duraqao das internaqoes hospitalares e a fre- 
quencia das intubaqoes, permitindo uma alta mais precoce do 
departamento de emergencia. Dexametasona oral (0,15 mg/kg) 
parece ser igualmente eficaz. Budesonide inalado (2-4 mg) tam- 
bem melhora os sintomas e reduz a permanencia hospitalar. O 
inicio de aqao ocorre dentro de 2 h e este agente pode ser tao 
eficaz como a dexametasona; no entanto, a dexametasona con- 
tinua sendo o esteroide de escolha com a melhor relaqao custo- 
-beneficio. Dexametasona tambem demonstrou ser mais eficaz 
do que a prednisolona em doses equivalentes. 

Se os sintomas se resolverem em 3 h com glicocorticoides 
e epinefrina nebulizada, os pacientes podem receber alta com 
seguranqa sem que se tema por uma subita recorrencia de sin¬ 
tomas. No entanto, caso sejam necessarios tratamentos recor- 
rentes com epinefrina nebulizada ou se persistir o desconforto 
respiratorio, o paciente necessita de internaqao para observaqao 
cuidadosa, cuidados de suporte e inalaqoes, conforme for pre- 
ciso. Em pacientes com insuficiencia respiratoria iminente, deve 
ser assegurada a potencia da via respiratoria. Pacientes interna- 
dos com sintomas persistentes por mais de 3-4 dias, a despeito 
do tratamento, devem iniciar uma avaliaqao buscando por outra 
causa subjacente. 


Pacientes com insuficiencia respiratoria iminente requerem 
uma via respiratoria artificial. Intubaqao com um tubo endotra- 
queal de diametro um pouco menor que o normalmente usado 
e um procedimento razoavelmente seguro. A extubaqao deve ser 
feita em 2-3 dias para minimizar o risco de lesao laringea. Se 
houver falha de extubaqao, deve ser feita uma traqueostomia. 

Prognostic 

A maioria das crianqas com crupe viral apresenta uma evoluqao 
sem intercorrencias e melhora em alguns dias. Algumas eviden- 
cias sugerem que os pacientes com uma historia de crupe asso- 
ciada a dispneia podem apresentar uma hiperatividade da via 
respiratoria. Nem sempre esta claro se a hiperatividade estava 
presente antes do episodio de crupe ou se a infecqao viral cau- 
sando crupe alterou a funqao da via respiratoria. 

Bjornson CL et al.: Croup. Lancet 2008;371(9609):329-339[PMID: 
18295000], 

Dobrovoljac M et al.: 27 years of croup: An update highlighting the 
effectiveness of 0.15 mg/kg of dexamethasone. Emerg Med Aus- 
tralas 2009;21(4):309-314 [PMID: 19682017], 

2. Epiglotite 

Com a introduqao da vacina conjugada para Haemophilus in¬ 
fluenzae , a incidencia de epiglotite foi drasticamente reduzida, 
e a epiglotite, hoje, e rara em paises que tenham programas de 
imunizaqao. Se a doenqa ocorrer, e provavel que esteja associada 
a H. influenzae em crianqa nao imunizada ou seja decorrente 
de outro microrganismo, como uma H. influenzae nao tipada, 
Neisseria meningitides ou especie de Streptococcus em populates 
imunizadas. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A apresentaqao classica e o inicio agudo de febre alta, disfagia, 
salivaqao excessiva, voz abafada, retraqoes inspiratorias, cianose 
e estridor leve. Os pacientes frequentemente adotam a posiqao 
preferencial em tripe, com o torax levemente flexionado para a 
frente, hiperextensao do pescoqo e protusao da lingua, a qual lhes 
fornece a melhor via respiratoria possivel nestas circunstancias. 
Pode haver uma progressao, chegando a uma obstruqao total de 
via respiratoria, resultando em parada respiratoria. O diagnostico 
definitivo e feito pela inspeqao direta da epiglote, procedimento 
que deve ser feito por um especialista com experiencia em exa¬ 
mes de via respiratoria sob condiqoes controladas (geralmente na 
sala de cirurgia). Os achados caracteristicos sao uma epiglote de 
cor vermelho-cereja e epiglote e aritenoides edemaciadas. 

B. Exames de imagem 

Do ponto de vista diagnostico, radiografias laterals do pescoqo 
podem ser uteis na demonstraqao de um classico “sinal em po- 
legar”. Porem, a obtenqao de radiografias pode retardar uma im- 
portante intervenqao na via respiratoria. 
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► Tratamento 

Uma vez feito o diagnostico de epiglotite, a intubaqao endotra- 
queal deve ser feita de imediato em crianqas, mas nao necessaria- 
mente em populates adultas. A maioria dos anestesistas prefere 
a anestesia geral (mas sem relaxantes musculares) para facilitar 
a intubaqao. Depois de estabelecida uma via respiratoria, devem 
ser obtidas hemocultura e cultura da epiglote, e o paciente deve 
receber antibioticos intravenosos apropriados para cobrir espe- 
cies do H. influenzae e Streptococcus (ceftriaxona sodica ou uma 
cefalosporina equivalente). A extubaqao geralmente pode ser feita 
em 24-48 h, quando a inspeqao direta mostra uma reduqao signi- 
ficativa do tamanho da epiglote. Antibioticos intravenosos devem 
continuar sendo administrados durante 2-3 dias, seguidos por an¬ 
tibioticos por via oral ate completar um ciclo de 10 dias. 

Prognostico 

O pronto reconhecimento e o tratamento apropriado geralmente 
resultam na rapida resoluqao do edema e inflamaqao. A recor- 
rencia e pouco comum. 

Faden H: The dramatic change in the epidemiology of pediatric epi¬ 
glottitis. Pediatr Emerg Care 2006;22:443 [PMID: 16801849], 

3. Traqueite bacteriana 

Traqueite bacteriana (crupe pseudomembranoso) e uma forma 
grave e com risco de morte da laringotraqueobronquite. Como o 
tratamento do crupe viral melhorou com o uso de dexametasona 
e a vacinaqao reduziu a incidencia de epiglotite, a traqueite e uma 
forma mais comum de urgencia pediatrica das vias respiratorias, 
requerendo internaqao na unidade de tratamento intensivo infan- 
til. Este diagnostico deve ser considerado no diagnostico diferen- 
cial quando um paciente se apresenta com grave obstruqao das 
vias respiratorias superiores e febre. Frequentemente, o micror- 
ganismo isolado e o Staphilococcus aureus, mas microrganismos 
como H. influenzae. Streptococcus pyogenes grupo A, especies de 
Neisseria, Moraxella catarrhalis e outros tem sido relatados. A 
doenqa provavelmente representa a invasao localizada da bacteria 
na mucosa de pacientes com crupe viral primario, resultando em 
edema inflamatorio, secreqoes purulentas e pseudomembranas. 
Apesar de culturas da secreqao traqueal frequentemente serem 
positivas, hemoculturas quase sempre sao negativas. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

O quadro clinico inicial e similar ao do crupe viral. Contudo, 
em vez da melhora gradual, os pacientes desenvolvem febre mais 
alta, toxicidade e obstruqao progressiva ou intermitente grave 
da via respiratoria superior que nao responde ao tratamento 
padrao para o crupe. A incidencia de parada respiratoria su- 
bita ou insuficiencia respiratoria progressiva e elevada; nesses 
casos, e necessaria a intervenqao nas vias respiratorias. Acha¬ 
dos de choque toxico e sindrome da distriqao respiratoria aguda 
tambem podem estar presentes. Recentemente, foram relatados 
subgrupos de pacientes com membranas traqueais e com uma 


apresentaqao clinica inicial menos grave. Nao obstante, esses 
pacientes apresentam um risco de obstruqao grave da via respi¬ 
ratoria com risco de morte. Nesses pacientes, deve ser feito um 
tratamento medicamentoso agressivo e desbridamento. 

B. Achados laboratoriais e de imagem 

A contagem de leucocitos geralmente esta elevada e com um 
desvio a esquerda. Culturas das secreqoes traqueais em geral 
mostram um dos microrganismos causais. Radiografias laterals 
do pescoqo mostram uma epiglote normal e uma grave estenose 
subglotica e traqueal. Irregularidade do contorno da mucosa 
traqueal proximal pode ser frequentemente observada nas ra¬ 
diografias, gerando preocupaqao. Broncoscopia mostrando uma 
epiglote normal e a presenqa de grande quantidade de secreqoes 
traqueais purulentas e membranas confirmam o diagnostico. 

Tratamento 

Pacientes com suspeita de traqueite bacteriana requerem vi- 
sualizaqao direta da via respiratoria em um ambiente controlado 
e desbridamento da via respiratoria. A maioria dos pacientes sera 
intubada em decorrencia da alta incidencia de parada respirato¬ 
ria e insuficiencia respiratoria progressiva. Os pacientes tambem 
necessitam desbridamento adicional, umidificaqao, aspiraqao fre- 
quente e monitoraqao intensiva para prevenir obstruqao do tubo 
endotraqueal por secreqoes traqueais purulentas. Estao indicados 
antibioticos por via intravenosa para cobrir S. aureus, H. influen¬ 
zae e outros microrganismos. Secreqoes espessas persistem por 
varios dias, resultando geralmente em periodos mais longos de 
intubaqao por traqueite bacteriana do que por epiglotite ou crupe. 
A despeito da gravidade dessa doenqa, a taxa de mortalidade rela- 
tada e muito baixa quando reconhecida e tratada prontamente. 

Hopkins A et al.: Changing epidemiology of life-threatening upper 

airway infections: The reemergence of bacterial tracheitis.Pedia¬ 
trics 2006;118:1418 [PMID: 17015531], 

Tebruegge M et al.: Bacterial tracheitis: A multi-centre perspective. 

Scand J Infect Dis 2009:1-10 [PMID: 19401934], 

PARALISIA DE PREGAS VOCAIS 

A paralisia uni ou bilateral de pregas vocais pode ser congenita, 
ou, mais comumente, resultar de lesao dos nervos laringeos re- 
correntes. Fatores de risco para paralisia adquirida incluem in- 
tercorrencias durante o parto (especialmente na apresentaqao de 
face), cirurgia de pescoqo e torax (p. ex., ligaqao ducal ou corre- 
qao da fistula traqueoesofagica), traumatismos, massas medias- 
tinais e doenqa do SNC (p. ex., malformaqao de Arnold-Chiari). 
Os pacientes frequentemente apresentam graus variaveis de 
rouquidao, aspiraqao ou estridor agudo. Paralisia unilateral da 
prega vocal ocorre mais frequentemente do lado esquerdo em 
decorrencia do trajeto mais longo do nervo laringeo recorrente 
esquerdo e sua proximidade com estruturas toracicas principals. 
Pacientes com paralisia unilateral em geral apresentam rouqui¬ 
dao, mas raramente estridor. Na paralisia bilateral das pregas 
vocais, quanto mais proximas da linha media se encontram as 
pregas vocais, maior a obstruqao da via respiratoria; quanto mais 
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lateral for o posicionamento das pregas, maior a tendencia a aspi- 
raqao e a apresentaqao de rouquidao ou afonia. Quando a funqao 
parcial se encontra preservada (paresia), os musculos adutores 
tendem a trabalhar melhor do que os abdutores, resultando em 
um estridor inspiratorio agudo e voz normal. 

A traqueostomia raramente e indicada na paralisia unilateral, 
sendo, com frequencia, necessaria para a paralisia bilateral. Cli- 
nicamente, a paralisia pode ser avaliada pela visualizaqao direta 
da funqao da prega vocal com laringoscopio ou, de modo mais 
invasivo, pelo registro da atividade eletrica muscular (eletromio- 
grafia). Registros eletromiograficos podem diferenciar a para¬ 
lisia das pregas vocais do deslocamento aritenoide, o que tern 
valor prognostico. A recuperaqao esta relacionada a gravidade 
da lesao nervosa e do potencial de cura. 

Chen EY et al.: Bilateral vocal cord paralysis in children.Otolaryngol 
Clin North Am 2008;41(5):889-901 [PMID: 18775340], 

Ysunza A et al.: The role of laryngeal electromyography in the diag¬ 
nosis of vocal fold immobility in children. Int J Pediatr Otorhino- 
laryngol 2007;71:949 [PMID: 17418427], 

ESTENOSE SUBGLOTICA 

A estenose subglotica pode ser congenita ou, mais comumente, resul- 
tar de intubaqao endotraqueal. Recem-nascidos e lactentes sao par- 
ticularmente vulneraveis a lesao subglotica decorrente de intubaqao. 
A subglote e a parte mais estreita da via respiratoria de um lactente, 
e a cartilagem cricoide que sustenta a subglote e a unica cartilagem 
que envolve completamente a via respiratoria. A apresentaqao clinica 
pode variar de totalmente assintomatica ate o quadro caracteristico 
de uma obstruqao grave da via respiratoria superior. Pacientes com 
sinais de estridor e que apresentam falha de extubaqao em multiplas 
tentativas provavelmente apresentam estenose subglotica. Tambem 
se deve suspeitar de estenose subglotica em crianqas com episodios 
multiplos, prolongados ou graves de crupe. O diagnostico e feito 
por meio de visualizaqao direta do espaqo subglotico com bron- 
coscopia e manobras para visualizaqao do tamanho da via respira¬ 
toria. A traqueostomia, com frequencia, e necessaria quando a via 
respiratoria se encontra gravemente comprometida. A Intervenqao 
cirurgica e necessaria para corrigir a estenose. Dependendo do tipo 
de estenose, pode-se tentar executar uma separaqao cricoide na qual 
a cartilagem cricoide e aberta cirurgicamente (o procedimento tern 
melhor resultado em lesoes adquiridas em comparaqao com lesoes 
congenitas). Reconstruqao laringotraqueal, na qual e usado um im- 
plante de cartilagem de outro lugar (p. ex., costela) para expandir 
a via respiratoria, tornou-se o procedimento padrao para estenose 
subglotica sistematica em crianqas. 

Khariwala SS et al.: Laryngotracheal consequences of pediatric cardiac 
surgery. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 2005;131:336 [PMID: 
15837903], 

Schroeder JW et al.: Congenital laryngeal stenosis. Otolaryngol Clin 
North Am 2008;41(5):865-875, viii [PMID: 18775338], 

PAPILOMATOSE LARINGEA 

Papilomas da laringe sao excrecencias verrucosas benignas de difi- 
cil tratamento e representam a neoplasia laringea mais comum em 


crianqas. O papilomavirus humano 6,11 e 16 faz parte dos agentes 
causais. Uma porcentagem substancial de maes de pacientes com 
papilomas laringeos tern uma historia de condilomas genitais no 
momento do parto, de modo que o virus pode ser adquirido du¬ 
rante a passagem atraves de um canal do parto infectado. 

A idade de inicio geralmente se situa entre 2-4 anos, mas a 
papilomatose respiratoria recorrente de inicio na adolescencia 
tambem tem sido bastante documentada. Uma idade de inicio 
mais precoce pode ser o indicio de um pior prognostico. Os pa¬ 
cientes geralmente desenvolvem rouquidao, alteraqoes da voz, 
tosse semelhante a tosse do crupe ou estridor que pode levar a 
uma obstruqao da via respiratoria com risco de morte. O diag¬ 
nostico e feito por meio de laringoscopia direta. No momento do 
diagnostico, a laringe esta envolvida em mais de 95% dos pacien¬ 
tes, muitos dos quais tem somente um envolvimento unilateral. 

A estrategia mais eficaz e a prevenqao por meio de uma vacina 
contra o papilomavirus humano, recentemente desenvolvida. No 
entanto, depois de instalada a doenqa, o tratamento e dirigido 
para o alivio da obstruqao da via respiratoria, geralmente por 
meio de remoqao cirurgica das lesoes. A traqueostomia e ne¬ 
cessaria quando ocorre obstruqao ou parada respiratoria com 
risco de morte. Varios procedimentos cirurgicos (laser, pinqas, 
cureta ou criocirurgia) foram usados para remover papilomas, 
mas a recorrencia da lesao e comum, e reoperaqoes frequentes 
podem ser necessarias. As vezes, as lesoes podem disseminar-se 
inferiormente em direqao a traqueia e aos bronquios, tornando 
a remoqao cirurgica mais dificil. O uso de tratamento com in- 
terferona permanece controverso. Felizmente, podem ocorrer 
remissoes espontaneas, em geral na puberdade. Isso faz com que 
a meta do tratamento seja a manutenqao de uma via respiratoria 
adequada ate que ocorra a remissao. 

Gallagher TQ et al.: Recurrent respiratory papillomatosis: Update 
2008.Curr Opin Otolaryngol Head Neck Surg 2008;16(6):536- 
542 [PMID: 19005325], 

Zacharisen MC et al.: Recurrent respiratory papillomatosis in chil¬ 
dren: Masquerader of common respiratory diseases. Pediatrics 
2006; 118:1925 [PMID: 17079563], 


DISTURBIOS CONGENITOS DAS VIAS 
RESPIRATORIAS INTRATORACICAS 


MALAGA DAS VIAS RESPIRATORIAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Sibilo monofonico cronico com ou sem tosse ladrante. 

► Sintomas respiratorios que nao respondem a broncodila- 
tadores. 


Consideracoes gerais 

Traqueomalacia ou broncomalacia existe quando a estrutura de 
sustentaqao da via respiratoria e inadequada para manter a via res¬ 
piratoria permeavel. Como a cartilagem das vias respiratorias do 
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lactente normalmente e menos rigida, todos os lactentes podem 
apresentar algum grau de colabamento dinamico da via respira¬ 
toria central quando a pressao fora da via respiratoria excede a 
pressao intraluminar. Na traqueomalacia congenita e adquirida, 
o colabamento dinamico leva a obstrucpao das vias respiratorias. A 
malaria congenita pode ser isolada ou estar associada a anorma- 
lidades do desenvolvimento, como fistula traqueoesofagica, anel 
vascular ou anomalias cardiacas causando compressao extrinseca 
da via respiratoria durante o desenvolvimento. A traqueomala¬ 
cia congenita tambem pode estar associada a varias sindromes. A 
traqueomalacia congenita pode ser localizada em determinadas 
portpoes da traqueia, mas tambem pode envolver toda a traqueia, 
assim como o restante das vias respiratorias condutoras. Em casos 
graves, a cartilagem na area envolvida pode estar ausente ou sub- 
desenvolvida. A traqueomalacia congenita pode estar associada a 
ventilaqao artificial a longo prazo de recem-nascidos prematuros, 
resultando em lesao traqueal cronica, fistula traqueoesofagica, tra- 
queobronquite grave e compressao de vias respiratorias em decor- 
rencia de anomalias de grandes vasos e miocardiopatia congenita, 
tumores, abscesso ou infec^ao e cistos. 

Achados ch'nicos 

Sibilos rudes, tosse, estridor, doenqa recorrente, sibilos recorrentes 
que nao respondem a broncodilatadores ou alteracpoes radiograficas 
sao alteraqoes comumente encontradas. Classicamente, os sintomas 
se instalam de modo insidioso durante os primeiros meses de vida 
e podem aumentar com agitacpao, excitaqao ou infecqoes de vias res¬ 
piratorias superiores. O diagnostico pode ser feito por meio de fluo- 
roscopia ou broncoscopia. Estudos de degluticpao com bario podem 
estar indicados para eliminar condi^oes coexistentes. 

► Tratamento 

Para a condiqao isolada, geralmente esta indicado o tratamento 
conservador, que melhora com o decorrer do tempo e o cresci- 
mento. Lesoes coexistentes, como fistulas traqueoesofagicas e 
aneis vasculares, requerem corre^ao primaria. Em casos graves de 
traqueomalacia, pode ser necessaria uma intubaqao ou traqueos- 
tomia. De qualquer modo, isso isoladamente em geral nao basta, 
pois o colabamento da via respiratoria continua existindo abaixo da 
extremidade da via respiratoria artificial. Ventilaqao com pressao 
positiva pode ser necessaria para manter patente a via respiratoria 
em colabamento. Abordagens cirurgicas do problema (traqueo- 
pexia ou aortopexia) podem ser consideradas como alternativas 
antes de ou como tentativa de desmame do suporte ventilatorio. 

Carden KA et al.: Tracheomalacia and tracheobronchomalacia in chil¬ 
dren and adults: An in-depth review. Chest 2005:127:984 [PMID: 
15764786], 

Masters IB, Chang AB: Interventions for primary (intrinsic) tra¬ 
cheomalacia in children. Cochrane Database Syst Rev 2005;(4): 
CD005304 [PMID: 16235399], 

ANEIS E ALCAS VASCULARES 
Consideracoes gerais 

A anomalia vascular que mais frequentemente comprime a tra¬ 
queia ou o esofago e o anel vascular. Um anel vascular pode ser 


formado por um arco aortico duplo, um arco aortico a direita 
com um ligamento arterioso esquerdo ou um canal arterial per- 
sistente. A alcpa pulmonar se forma quando a arteria pulmonar 
esquerda se ramifica a partir da arteria pulmonar direita. Outras 
anomalias vasculares incluem uma arteria inominada anomala, 
uma arteria carotida esquerda e uma arteria subclavia direita 
aberrante. Todas, exceto a arteria subclavia direita, podem cau- 
sar compressao traqueal e, nos lactentes, se apresentam com 
sintomas de obstruqao cronica das vias respiratorias (estridor, 
sibilos rudes e tosse tipo crupe). 

Achados laboratoriais e exames 
de imagem 

Os sintomas frequentemente pioram na posiqao supina. O com- 
prometimento respiratorio e mais grave na presen^a de duplica- 
qao do arco cornico e pode levar a apneia, a parada respiratoria e 
ate mesmo ao obito. A compressao esofagica, presente em todos 
os tipos de anel vascular, exceto na arteria inominada anomala 
ou na arteria carotida, pode resultar em dificuldades de alimenta- 
qao, incluindo disfagia e vomito. Exames contrastados com bario 
mostrando compressao esofagica sao a base do diagnostico. Ra- 
diografias toracicas e ecocardiogramas podem nao apresentar 
anormalidades. A anatomia pode ser ainda definida por meio de 
angiografia, TC de torax com contraste, RM ou angiografia por 
ressonancia magnetica, ou broncoscopia. 

Tratamento 

Pacientes com sintomas significativos necessitam de corre^ao 
cirurgica, especialmente aqueles com duplo arco aortico. Os 
pacientes em geral melhoram depois da correqao, mas podem 
apresentar sintomas leves persistentes de obstruqao da via respi¬ 
ratoria em decorrencia de traqueomalacia associada. 

Humphrey C et al.: Decade of experience with vascular rings at a sin¬ 
gle institution. Pediatrics 2006;117:e903 [PMID: 16585275]. 

Turner A et al.: Vascular rings—presentation, investigation and out¬ 
come. Eur J Pediar 2005;164:266 [PMID: 15666159], 

CISTOS BRONCOGENICOS 
Consideracoes gerais 

Cistos broncogenicos geralmente ocorrem no mediastino medio 
(ver setpao posterior em Massas Mediastinais), proximo a carina 
e adjacentes ao bronquio principal, mas podem ser encontra- 
dos em qualquer local do pulmao. Seu tamanho varia entre 2 e 
10 cm. As paredes do cisto sao finas e podem conter pus, muco 
ou sangue. Cistos se desenvolvem a partir de brotamentos do 
tubo digestorio primitivo. Podem ser observados junto com ou¬ 
tras malforma^oes pulmonares congenitas, como sequestraqao 
pulmonar ou enfisema lobar. 

Achados clinicos 

Cistos broncogenicos podem se apresentar agudamente com 
desconforto respiratorio na primeira infancia decorrente de 
compressao das vias respiratorias ou com sintomas de infectpao. 
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Outros pacientes apresentam sintomas cronicos, como sibilos 
cronicos, tosse, taquipneia intermitente, pneumonia recorrente 
ou estridor recorrente, dependendo da localizaqao e do tamanho 
dos cistos e do grau da compressao das vias respiratorias. 

Outros pacientes permanecem assintomaticos ate a idade 
adulta. De qualquer forma, todos os cistos assintomaticos even- 
tualmente passarao a ser sintomaticos, sendo a dor toracica a 
queixa de apresentaqao mais comum. O exame fisico muitas 
vezes e normal. Achados positivos do exame podem incluir des- 
vio traqueal a partir da linha media e redu<;ao do murmurio vesi¬ 
cular. A percussao sobre os lobos envolvidos pode ser altamente 
ressonante em decorrencia do ahjaponamento de ar. 

A escolha dos estudos diagnostics para cistos broncogenicos 
e controversa. Radiografias de torax podem demonstrar a^apo- 
namento de ar e hiperinsuflaqao dos lobos afetados ou demons¬ 
trar uma lesao esferica com ou sem nivel hidroaereo. Porem, 
lesoes pequenas podem passar despercebidas nas radiografias de 
torax. A TC e o exame de imagem de escolha e pode diferenciar 
entre massas mediastinais solidas e cisticas, definindo a relaqao 
do cisto com a via respiratoria e o resto do pulmao. Um deglu- 
tograma contrastado com bario pode determinar se a lesao se 
comunica com o trato gastrintestinal. RM e ultrassom sao outras 
modalidades de exame por imagem usadas. 

Tratamento 

O tratamento consiste na ressecqao cirurgica. No pos-operato- 
rio, e necessaria fisioterapia pulmonar vigorosa para prevenir 
complicaqoes (atelectasias ou infecqao do pulmao distal ao local 
de ressecqao do cisto). 

Eber E: Antenatal diagnosis of congenital thoracic malformations: 
Early surgery, late surgery, or no surgery? Semin Respir Crit Care 
Med 2007; 28(3) 355-366. 

McAdams HP et al.: Bronchogenic cyst: Imaging features with clinical 
and histopathologic correlation. Radiology 2000;217:441 [PMID: 
11058643], 


DISTURBIOS ADQUIRIDOS DAS VIAS 
RESPIRATORIAS INTRATORACICAS 


ASPIRACAO DE CORPOS ESTRANHOS 

O momenta da aspirat^ao de um corpo estranho para dentro do 
trato respiratorio raramente e observado. O inicio do quadro 
clinico em geral e abrupto, com uma historia da crianqa com 
alimentos na boca ou brincando com sementes, pequenas moe- 
das ou brinquedos. No momenta da ingestao, os sintomas geral- 
mente sao abruptos e incluem tosse, engasgamento ou sibilos. 

O corpo estranho pode se alojar em qualquer lugar do trato 
respiratorio. Frequentemente se encontra aprisionado na via 
respiratoria supraglotica, provocando reflexos de proteqao que 
resultam em laringospasmo. Pequenos objetos, como moedas, 
podem passar atraves da glote e obstruir a traqueia. Finalmente, 
corpos estranhos que se alojam no esofago podem comprimir a 
via respiratoria e causar disfagia e desconforto respiratorio. 

Os objetos mais comumente observados na aspiraqao de cor¬ 
pos estranhos incluem amendoim, salsicha de cachorro quente, 


pipoca, pequenas moedas, balas duras e pequenos brinquedos. 
Crianqas com idades entre 6 meses e 4 anos apresentam o maior 
risco e, a cada ano, muitos obitos sao causados por aspiraqao de 
corpos estranhos e obstruqao de via respiratoria. 

1.Corpos estranhos no trato respiratorio 
superior 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Tosse ou sofrimento respiratorio de inicio subito. 

► Dificuldade de vocalizacao. 


Achados clinicos 

O diagnostic e estabelecido pela instalaqao aguda de engasgo 
com incapacidade de vocalizaqao ou tosse e cianose com so¬ 
frimento acentuado (obstruqao completa) ou com salivaqao 
excessiva, estridor e incapacidade de vocalizacao preservada 
(obstruqao parcial). 

Corpos estranhos que se alojam no esofago podem compri¬ 
mir as vias respiratorias, causando desconforto respiratorio. Mais 
comumente, o corpo estranho se aloja na via respiratoria supra¬ 
glotica, desencadeando reflexos de proteqao que resultam em la¬ 
ringospasmo. O inicio geralmente e abrupto, com uma historia da 
crianqa estar correndo com alimentos na boca ou brincando com 
sementes, pequenas moedas, brinquedos, ou objetos semelhan- 
tes. Residencias e creches nos quais um irmao mais velho ou uma 
crianqa alimenta outra com alimentos nao apropriados a idade 
(p. ex., amendoins, balas duras ou pedaqos de cenoura) sao tipi- 
cos. Sem tratamento, pode se instalar cianose progressiva, perda 
da consciencia, convulsoes, bradicardia e parada cardiopulmonar. 

Tratamento 

O tratamento de emergencia da obstruqao de via respiratoria su¬ 
perior em decorrencia de aspiracao de corpo estranho e um tanto 
quanto controverso. Na presenqa de uma obstruqao completa, 
deve-se intervir imediatamente. Na presenqa de uma obstruqao 
parcial, devemos permitir que o individuo use sua propria tosse 
para remover o corpo estranho. Se, apos um curto periodo de 
observaqao, a obstruqao aumentar ou a via respiratoria se tornar 
completamente obstruida, sera necessario fazer uma interven- 
9 ao aguda. A American Society of Pediatrics e a American Heart 
Association distinguem entre crianqas com menos de 1 ano e 
aquelas com mais de 1 ano de idade. Um lactente pequeno com 
menos de 1 ano deve ser colocado com a face para baixo sobre 
o bra^o do socorrista, com a cabeqa posicionada mais abaixo 
do tronco. Cinco golpes controlados no dorso sao executados 
rapidamente entre as escapulas do lactente; se a obstruqao per- 
sistir, o lactente deve voltar a posi<;ao original, sendo realizadas 
cinco compressoes rapidas do torax (similares a ressuscitaqao 
cardiopulmonar). Esta sequencia e repetida ate que a obstruqao 
se resolva. Em uma crianqa com mais de 1 ano de idade, podem 
ser realizadas cinco vezes a manobra de compressao abdominal 
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com traqao superior (manobra de Heimlich), tomando-se muito 
cuidado em crianqas pequenas devido a possiveis lesoes de or- 
gaos intra-abdominais. 

Manobras de inserqao de dedos na garganta da crianqa, rea- 
lizadas as cegas, devem ser evitadas em lactentes ou crianqas, 
pois podem empurrar o corpo estranho mais para dentro da via 
respiratoria, causando piora da obstruqao. 

A via respiratoria pode ser aberta com traqao a mandibula 
e, se for possivel visualizar diretamente o corpo estranho, este 
deve ser cuidadosamente removido com os dedos ou com ins- 
trumentos (pinqa de Magill). Pacientes com apneia persistente e 
incapazes de realizar uma ventilaqao adequada necessitam de in- 
tubaqao de urgencia, traqueotomia ou cricotireotomia com agu- 
lha, dependendo do contexto e do treinamento do socorrista. 

Ralston M et al. (editors): Pediatric Advanced Life Support Provider 
Manual. American Heart Association and American Academy of 
Pediatrics, 2006. 


2. Corpos estranhos no trato respiratorio inferior 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Tosse de im'cio siibito, sibilos ou desconforto respiratorio. 

► Achados ffsicos com murmurio vesicular assimetricamente 
diminuido ou sibilos localizados. 

► Achados radiograficos assimetricos, especialmente no filme 
em expiracao forcada. 


Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Sinais e sintomas respiratorios variam, dependendo do local 
da obstruqao e da duraqao do episodio agudo subsequente. Por 
exemplo, uma obstruqao importante ou central da via respiratoria 
pode causar desconforto acentuado. A tosse aguda ou os sibilos 
causados por um corpo estranho no trato respiratorio inferior 
podem diminuir com o passar do tempo, para recorrer mais 
tarde como tosse cronica ou sibilos persistentes, sibilos mono- 
fonicos, ruidos respiratorios assimetricos ao exame toracico ou 
pneumonia recorrente em uma localizaqao. Deve-se suspeitar de 
aspiraqao de corpo estranho em pacientes com tosse cronica, si¬ 
bilos persistentes ou pneumonia recorrente. Corpos estranhos de 
longa duraqao podem levar a bronquiectasia ou ao abscesso pul- 
monar. A ausculta de ruidos respiratorios assimetricos ou sibilos 
localizados tambem sugerem a presem^a de um corpo estranho. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Na suspeita de aspiraijao de corpo estranho devem ser obtidas 
radiografias toracicas durante a inspiraqao e a expiraqao forqada 
(por meio de compressao manual do abdome durante a expi- 
raqao). A radiografia de torax pode ser normal em ate 25% dos 
casos. Se for anormal, a incidencia inspiratoria inicial pode mos- 
trar areas localizadas de hiperinsuflaqao decorrentes do efeito de 


valva causado pelo corpo estranho, levando a um alqaponamento 
distal ou aerosao dentro de uma area de atelectasia. Um exame 
expiratorio forqado positivo mostra um desvio mediastinal em di- 
reqao oposta ao lado afetado. Se a obstruqao de via respiratoria for 
completa, atelectasia e perda de volume a ela relacionada serao os 
principals achados radiologicos. Incidencias em decubito lateral 
podem ser uteis se a crianqa for muito pequena para cooperar. 
A fluoroscopia toracica e uma abordagem alternativa para detec- 
tar alqaponamento de ar e desvio mediastinal. 

► Tratamento 

Quando existe forte suspeita de presenqa de corpo estranho, uma 
radiografia toracica normal nao descarta a possibilidade de um 
corpo estranho na via respiratoria. Uma broncoscopia esta in- 
dicada se a suspeita clinica persistir, com base em dois de tres 
achados — historia de possivel aspiraqao, exame pulmonar focal 
anormal ou uma radiografia toracica anormal. Recomenda-se 
uma broncoscopia rigida sob anestesia geral. A broncoscopia 
flexivel pode ser util para avaliaqoes posteriores (depois da re- 
moqao do corpo estranho). 

Crianqas com suspeita de aspiraqao aguda de corpo estranho 
devem ser internadas no hospital para avaliaqao e tratamento. A 
drenagem toracica postural deixou de ser recomendada, pois o 
corpo estranho pode se desalojar e obstruir uma via respiratoria 
central mais importante. A execuqao de uma broncoscopia nao 
deve ser retardada em crianqas com desconforto respiratorio, 
mas ser realizada assim que o diagnostico for feito — mesmo 
em crianqas com sintomas mais cronicos. Apos a remoqao do 
corpo estranho, recomenda-se tratamento com nebulizaqao de 
(3-adrenergicos seguida de fisioterapia toracica para ajudar na 
expectoraqao do muco relacionado ou para o tratamento do 
broncospasmo. A falha na identificaqao de um corpo estranho 
no trato respiratorio inferior pode resultar em bronquiectasia ou 
abscesso pulmonar. Este risco justifica uma abordagem agressiva 
na suspeita de inalaqao de corpos estranhos. 


Chiu CY et al.: Factors predicting early diagnosis of foreign body 
aspiration in children. Pediatr Emerg Care 2005;21:161 [PMID: 
15744193], 

Cohen S, Avital A, Godfrey S, Gross M, Kerem E, Springer C. Suspec¬ 
ted foreign body inhalation in children:What are the indications 
for bronchoscopy? J Pediatr 2009 Aug;155(2):276-280. Epub 
2009 May 15 [PMID: 19446848], 

Girardi B et al.: Two new radiographic findings to improve the dia¬ 
gnosis of bronchial foreign body aspiration in children. Pediatr 
Pulmonol 2004;38:261. 


DISTURBIOS DA ELIMINACAO DE SECRECOES 
PELO SISTEMA MUCOCILIAR 


A eliminaqao de secreqoes pelo sistema mucociliar (ou “depura- 
qao” mucociliar) e o mecanismo de defesa primario do pulmao. 
Partlculas inaladas, incluindo patogenos microbianos, sao envol- 
vidas pelo muco na superflcie da via respiratoria e, entao, elimi- 
nadas pela aqao coordenada dos cilios. O volume e a composiqao 
do llquido superficial da via respiratoria influenciam a eficacia da 
funqao ciliar e a eliminaqao do muco. As duas principals doenqas 









TRATO RESPIRATORIO E MEDIASTINO 


geneticas que afetam o sistema mucociliar envolvem disturbios 
do transporte de ions (fibrose cistica, FC) e disturbios da funqao 
ciliar (discinesia ciliar primaria, DCP). 

FIBROSE CISTICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Fezes gordurosas e fetidas; crescimento insuficiente. 

► Infeccoes respiratorias recorrentes. 

► Baqueteamento digital. 

► Bronquiectasias na radiografia de torax. 

► Cloreto no suor > 60 mmol/L. 


Consideracoes gerais 

A fibrose cistica (FC) — uma doenqa autossomica recessiva — re- 
sulta em uma sindrome de infecqoes cronicas pulmonares e dos 
seios paranasais, ma absorqao e anormalidades nutricionais. £ uma 
das doenqas geneticas mais letais nos EUA, com uma incidencia de 
aproximadamente 1:3.000 entre os brancos. Apesar de esta anorma- 
lidade ocorrer nos sistemas hepatico, gastrintestinal e no sistema 
reprodutor masculino, a doenqa pulmonar e a principal causa de 
morbidade e mortalidade. A maioria dos individuos com FC desen- 
volve doenqa pulmonar obstrutiva associada a infecqao cronica que 
leva a uma perda progressiva da funqao pulmonar. 

A causa da FC e um defeito em um gene isolado no cromos- 
somo 7, que codifica um canal epitelial de cloreto denominado 
proteina reguladora da condutancia transmembrana na FC (em 
ingles, CFTR). Mutaqoes no gene levam a defeitos ou deficien- 
cias de CFTR, causando problemas na movimentaqao de sais e 
agua atraves de membranas celulares, resultando em secreqoes 
anormalmente espessas em varios sistemas organicos e alterando 
criticamente as defesas hospedeiras no pulmao. 

Achados dmicos 
A. Sinais e sintomas 

Aproximadamente 15% dos recem-nascidos com FC apresentam 
ileo meconial ao nascimento, obstruqao intestinal grave resul- 
tante de impactaqao de meconio espesso no ileo terminal. O ileo 
meconial e praticamente diagnostico de FC, e o lactente deve 
ser tratado como portador presumivel de FC ate que possa ser 
obtido um teste do suor ou genotipagem. 

Uma apresentaqao comum de FC na primeira infancia e alem 
e o crescimento insuficiente. Essas crianqas nao ganham peso a 
despeito de apresentarem bom apetite e, tipicamente, apresentam 
fezes oleosas, volumosas e de odor fetido. Esses sintomas sao o 
resultado de uma insuficiencia pancreatica exocrina grave, a insu¬ 
ficiencia do pancreas em produzir enzimas pancreaticas digestivas 
suficientes para permitir degradaqao e absorqao de gorduras e pro- 
teinas. A insuficiencia hepatica ocorre em mais de 85% das pessoas 
com FC. (O Capitulo 21 descreve manifestaqoes gastrintestinais e 
hepatobiliares da FC; ver tambem Quadro 21-9). Lactentes com 


FC nao diagnosticada tambem podem apresentar hipoproteine- 
mia com ou sem edema, anemia e deficiencia de vitaminas lipos- 
soluveis A, D, E e K, decorrente da esteatorreia continua. 

As manifestaqoes clinicas respiratorias incluem tosse produ- 
tiva, sibilos, bronquite cronica e pneumonias recorrentes, doenqa 
obstrutiva progressiva das vias respiratorias, intolerancia ao 
exercicio, dispneia e hemoptise. Infecqao bacteriana cronica de 
vias respiratorias, incluindo S. aureus e H. influenzae, frequente- 
mente se instala nos primeiros meses de vida, mesmo em lacten¬ 
tes assintomaticos. Posteriormente, a Pseudomonas aeruginosa 
passa a ser o patogeno predominante. A aquisiqao de Pseudo¬ 
monas mucoide caracteristica esta associada a um declinio mais 
rapido da funqao pulmonar. A infecqao cronica leva a obstruqao 
do fluxo aereo e a destruiqao progressiva das vias respiratorias e 
do pulmao, resultando em bronquiectasias. 

Uma alteraqao aguda nos sinais e sintomas respiratorios a par- 
tir da linha base do individuo e genericamente denominada exa- 
cerbaqao pulmonar. Clinicamente, uma exacerbaqao se manifesta 
por aumento da tosse e produqao de escarro, reduqao da tolerancia 
ao exercicio, mal-estar e anorexia. Esses sintomas geralmente estao 
associados a reduqao das medidas da funqao pulmonar, novos 
achados radiograficos, ou ambos. O tratamento das exacerbaqoes 
pulmonares geralmente consiste em antibioticos e aumento das 
medidas para a limpeza da via respiratoria. 

A FC tambem deve ser considerada em lactentes e crianqas 
que se apresentam com desidrataqao grave e alcalose hipoclore- 
mica. Outros achados que devem levar a uma investigaqao diag- 
nostica para FC incluem bronquiectasias inexplicaveis, prolapso 
retal, polipos nasais, sinusite cronica, alem de pancreatite e cir- 
rose inexplicadas. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

O diagnostico de FC e estabelecido por concentraqoes de clo¬ 
reto do suor acima de 60 mmol/L na presenqa de uma ou mais 
caracteristicas clinicas tipicas (doenqa sinopulmonar cronica, 
insuficiencia pancreatica, sindromes de expoliaqao salina) ou por 
meio de uma historia familiar apropriada (irmaos ou primos de 
primeiro grau portadores de FC). Testes do suor devem ser rea- 
lizados em um laboratorio acreditado pela CF Foundation.”' Um 
diagnostico tambem pode ser confirmado por genotipagem que 
revele as duas mutaqoes causadoras de doenqa. Hoje, todos os Es- 
tados e muitos outros paises realizam a triagem do recem-nascido 
para FC no sangue, por meio da medida da tripsina imunoreativa 
(IRT), uma enzima pancreatica. A triagem pode ser feita com ou 
sem exame correspondente do DNA. A maioria dos lactentes com 
FC apresenta niveis elevados de IRT no periodo neonatal, apesar 
de resultados falso-negativos serem possiveis. Em recem-nascidos 
com exame neonatal positivo, o diagnostico de FC deve ser con¬ 
firmado por teste do suor, analise das mutaqoes ou por ambos. 
(http://ccf.org/AboutCF/Testing/NewbornScreening/)* ** 


* N. de R.T. No Brasil,os laboratories que realizam o teste sao regulamen- 
tados pela ANVISA. 

** N. de R.T. No Brasil, o teste do pezinho deve incluir a triagem da Fi¬ 
brose Cistica de acordo com portaria do Ministerio da Saude. Embora, 
esse teste nao tenha sido implementado na rotina de triagem de todos os 
Estados (fase III), e realizado na rede particular. Ver portaria CM/SM n a 
22 de 6 de junho de 2001 em http://portal.saude.gov.br. 
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► Tratamento 

Recomenda-se que individuos com FC sejam acompanhados em 
um centra de atendimento para FC, acreditado pela CF Founda¬ 
tion (http://www.cf.org). 

O principal no tratamento gastrintestinal e a suplementaijao 
da enzima pancreatica, combinada com uma dieta rica em calo- 
rias e proteina e com alto teor de gordura. Pessoas com FC neces- 
sitam ingerir capsulas de enzimas pancreaticas imediatamente 
antes de refei^oes e lanches. Tambem devem tomar diariamente 
complexos multivitaminicos contendo vitaminas A, D, E e K. 
Suplementos caloricos com frequencia sao adicionados a dieta 
do paciente para otimizar o crescimento. Uma suplementaijao 
diaria de sal tambem e recomendada para prevenir hiponatre- 
mia, especialmente em climas quentes. 

O tratamento de limpeza das vias respiratorias e o uso inten¬ 
sive de antibioticos sao os fundamentos do tratamento da doen^a 
pulmonar na FC. O tratamento antibiotico parece ser uma das ra- 
zoes primarias pelo aumento da expectativa de vida de pessoas com 
FC. Fla atualmente quatro medicamentos baseados em evidencias 
usados rotineiramente em muitas pessoas portadoras de FC: agente 
mucolitico inalado, DNAse recombinante humana (Pulmozyme), 
soluijao salina hipertonica inalada e, para aqueles com infec^ao 
cronica por Pseudomonas , tobramicina inalada (TOBI), alem de 
azitromicina oral de uso cronico para aqueles com infecijao cro¬ 
nica por Pseudomonas. Esses tratamentos demonstraram manter a 
funijao pulmonar, reduzindo a necessidade de internaijao e de uso 
de antibioticos intravenosos. Broncodilatadores e tratamentos anti- 
inflamatorios tambem sao frequentemente usados. 

Prognostico 

Ha algumas decadas, a FC era fatal na infancia precoce. Hoje 
em dia, a expectativa media de vida esta ao redor dos 35 anos. A 
taxa de progressao da doen<;a pulmonar geralmente determina a 
sobrevida. Transplantes pulmonares tern sido feitos em pacien- 
tes com doen<;a pulmonar em estagio final. Alem disso, novos 
tratamentos, incluindo estudos de tratamento genetico e agentes 
que modulam a fun«;ao da proteina CFTR, estao sendo desen- 
volvidos com base na melhor compreensao dessa doen^a a nivel 
celular e molecular. 

Amin R et al.: Cystic fibrosis: A review of pulmonary and nutritional 
therapies. Adv Pediatr 2008;55:99-121. 

Farrell PM et al.: Guidelines for diagnosis of cystic fibrosis in new¬ 
borns through older adults: Cystic Fibrosis Foundation consensus 
report. J Pediatr 2008;153:S4-S14. 

Strausbaugh SD, Davis PB: Cystic fibrosis: A review of epidemio¬ 
logy and pathobiology. Clin Chest Med 2007;28:279 [PMID: 
17467547], 

DISCINESIA Cl LIAR PRIMARIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Bronquite cronica, sinusite e otite. 

► Situs inversus em aproximadamente 50% dos casos. 


► Desconforto respiratorio inexplicavel no pen'odo neonatal. 

► Defeito ultraestrutural dos cilios, demonstrado por meio de 
microscopia eletronica. 


Consideracoes gerais 

A DCP — tambem conhecida como slndrome do cflio imovel 
ou slndrome de Kartagener — e uma doentpa genetica humana, 
associada a estrutura e fun«;ao ciliar anormais. Ocorrendo em 
aproximadamente 1 em 15.000 nascidos, a DCP e uma doen^a 
hereditaria que causa disturbios na eliminaepao de bacterias do 
pulmao, seios paranasais e orelha media. Metade dos pacientes 
com PCD apresenta inversao de seus orgaos internos (anormali- 
dades do situs), e os homens geralmente sao inferteis. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Criampas com DCP apresentam varias caracterlsticas cllnicas, 
incluindo tosse produtiva cronica, sibilos, congestao nasal e 
rinorreia, sinusite cronica, bronquite e pneumonias. A otite 
media cronica recorrente e um problema serio, e a perda audi- 
tiva e comum. No perlodo pre-natal, obtem-se frequentemente 
uma historia de desconforto respiratorio neonatal transitorio 
e atelectasias inexplicadas. Cerca de 50% dos pacientes porta- 
dores de DCP apresentam situs inversus totalis ou outras ano- 
malias da rota<;ao de orgaos, sugerindo um papel para cilios 
embrionarios na rotaijao dos orgaos internos. O diagnostico de 
DCP tambem deve ser considerado em qualquer paciente com 
bronquiectasias inexplicadas ou em homens com problemas de 
infertilidade. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Atualmente, o diagnostico de DCP requer um fenotipo clinico 
compativel e a identificarpao de defeitos ultraestruturais e/ou fun- 
cionais dos cilios. O exame da ultraestrutura ciliar por meio de 
microscopio de transmissao de eletrons permanece sendo o teste 
fundamental para DCP. Amostras dos cilios podem ser obtidas 
das vias respiratorias superiores (narinas) ou das vias respira¬ 
torias inferiores (traqueia). Semen coletado de pacientes mais 
velhos do sexo masculino tambem pode ser obtido para analise 
da cauda dos espermatozoides, que tern a mesma ultraestrutura 
que os cilios. Para a produ<;ao de micrografias ciliares por trans¬ 
missao de eletrons de alta qualidade, e necessario conhecimento 
especializado consideravel, assim como para distinguir entre de¬ 
feitos primarios (geneticos) e secundarios (adquiridos). A ava- 
lia 9 ao funcional dos cilios consiste em avaliaijao macroscopica 
da atividade de limpeza mucociliar nasal (o teste da sacarina) ou 
medidas da limpeza mucociliar dos pulmoes usando tecnicas de 
radioisotopos. As atuais limita^oes no diagnostico da DCP cons¬ 
tituent-se em forte motivat^ao para a pesquisa das muta^oes ge- 
neticas que causam a doen^a, o que permitira um grande avan^o 
na identifica^ao e no diagnostico da DCP por meio de testes 
geneticos. Apesar de avaliatpoes estruturais e funcionais dos ci¬ 
lios terem sido o padrao-ouro no diagnostico de DCP, o oxido 
nitrico nasal tern o potencial para se tornar um teste diagnostico 
complementar util para DCP. Estudos recentes demonstraram 
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niveis extremamente baixos de oxido nitrico nasal em pessoas 
portadoras de DCP, sugerindo que o oxido nitrico nasal pode ser 
usado como um teste de triagem para DCP. 

Tratamento 

Ate o momento, nao existem tratamentos especlficos disponi- 
veis para corrigir a disfunqao ciliar na DCP. O tratamento nao 
se baseia em evidencias, e as recomenda^oes sao amplamente 
extrapoladas da FC e de outras doenqas pulmonares supurati- 
vas. A abordagem respiratoria inclui monitoraqao pulmonar de 
rotina (testes de fun^ao pulmonar, culturas respiratorias, exames 
de imagem toracicos), limpeza de vias respiratorias por meio de 
combina^oes de fisioterapia e atividade fisica e tratamento agres- 
sivo das infecqoes de vias respiratorias inferiores e superiores. 

Prognostic 

A progressao da doen^a pulmonar na DCP e muito variavel e, 
para a maioria dos indivlduos afetados, e menos grave que na 
FC. No entanto, e importante lembrar que indivlduos portadores 
de DCP apresentam um risco para doenqa pulmonar cronica 
com bronquiectasias. Com monitoramento e tratamento inten¬ 
sive durante os perlodos da doen^a, a maioria dos indivlduos 
com diagnostico parece ter uma expectativa de vida normal ou 
proxima ao normal. 

Um grupo nacional, o “Genetic Disorders of Mucociliary 
Clearance Consortium”, membro da Rare Disease Clinical Re¬ 
search Network (http://rarediseasesnetwork.epi.usf.edu/gdmcc/ 
index.htm), foi criado para melhorar o diagnostico e o trata¬ 
mento de crianqas com suspeita ou confirma^ao de DCP. 

Bush A, O’Callaghan C: Primary ciliary dyskinesia. Arch Dis Child 
2002;87:363 [PMID: 12390901], 

Leigh MW, Zariwala MA, Knowles MR: Primary ciliary dyskine¬ 
sia: Improving the diagnostic approach. Curr Opin Pediatr 
2009;21:320-325 [PMID: 19300264], 

BRONQUIECTASIAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Tosse cronica com producao de secrecao. 

► Roncos ou sibilos (ou ambos) a ausculta toracica. 

► Diagnostico confirmado por meio de TC de alta resolucao. 


Consideracoes gerais 

Bronquiectasias sao dilataqoes permanentes do bronquio. Elas 
resultam de obstruqao das vias respiratorias por secreqoes muco¬ 
sas retidas ou inflamarpao em resposta a infeccpao cronica ou re- 
petida. Ocorrem como consequencia de uma doenqa precedente 
(pneumonia grave ou aspirar^ao de corpo estranho), ou como 
uma manifestarpao de disturbio sistemico subjacente (FC, DCP, 
aspirarpao cronica ou imunodeficiencia). 


Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Pessoas com bronquiectasias apresentam, tipicamente, tosse cro¬ 
nica, escarro purulento, febre e perda de peso. Infec^oes respiratorias 
recorrentes e dispneia ao exercicio tambem sao comuns. A he- 
moptise ocorre com menor frequencia em crian^as do que em adul- 
tos com bronquiectasias. Ao exame fisico, podemos observar ba- 
queteamento digital. Estertores, roncos e reduqao da entrada de ar 
frequentemente podem ser notados sobre areas de bronquiectasias. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

As bacterias mais comumente encontradas em culturas a par- 
tir do trato respiratorio inferior sao Streptococcus pneumoniae, 
S. aureus, H. influenzae nao tipavel e Pseudomonas aeruginosa. 
Especies micobacterianas nao tuberculosas tambem podem ser 
detectadas em pacientes com bronquiectasias. 

Radiografias de torax podem apresentar achados discreta- 
mente anormais, com vasculatura broncovascular pouco aumen- 
tada ou areas de atelectasia, ou podem mostrar alteraqoes cisticas 
em uma ou mais areas do pulmao. A extensao das bronquiecta¬ 
sias e melhor definida por TC pulmonar de alta resolucao, que 
frequentemente revela um envolvimento pulmonar bem maior 
do que aquele esperado a partir de radiografias simples de torax. 
Obstruqao do fluxo aereo e alqaponamento de ar sao frequente¬ 
mente observados em testes de funqao pulmonar. A avaliaqao da 
fun^ao pulmonar apos o uso de um broncodilatador e util para 
avaliar o beneficio que um paciente pode ter com broncodilata- 
dores. Avaliaqoes seriadas da funqao pulmonar ajudam a deftnir 
a progressao ou resolucao da doenqa. 

Diagnostico diferencial 

Bronquiectasias tem varias causas. Elas podem ocorrer apos in- 
fecqoes graves do trato respiratorio causadas por bacterias (Bor- 
detella pertussis ), virus (adenovirus) ou outros microrganismos 
(M. tuberculosis). Bronquiectasias sao comumente observadas em 
pessoas com FC, DCP, imunodeficiencia e doempas vasculares do 
colageno. Outras possibilidades diagnosticas a considerar incluem 
aspira^ao de corpo estranho, aspiraqao cronica de conteudo gas- 
trico ou orofaringeo e aspergilose alergica broncopulmonar. 

Tratamento 

Tratamento antibiotico agressivo durante exacerbaqoes pulmona¬ 
res e limpeza rotineira de vias respiratorias sao as bases do trata¬ 
mento. Em estudos pequenos, a inalaqao de agentes hiperosmolares 
(solucpao salina hipertonica ou manitol) demonstraram melhorar a 
funqao pulmonar e a limpeza de secre^oes em bronquiectasias nao 
associadas a FC. O uso cronico de antibioticos, inalacpao de muco- 
liticos (DNAse), tratamento anti-inflamatorio e broncodilatadores 
nao demonstrou eficacia em bronquiectasias nao causadas por FC, 
apesar de alguns pacientes se beneficiarem dele. 

A remoepao cirurgica de uma area pulmonar afetada com bron- 
quiectasia grave e considerada quando a resposta medicamentosa 
e inadequada. Outras indicates para cirurgia incluem doenepa 
localizada grave, hemoptise de repeti^ao e pneumonia recorrente 
em uma area determinada do pulmao. Se a bronquiectasia e disse- 
minada, a ressec^ao cirurgica oferece poucas vantagens. 
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Prognostico 

O prognostico depende da causa subjacente e da gravidade das 
bronquiectasias, da extensao do envolvimento pulmonar e da 
resposta ao tratamento medicamentoso. Manter uma boa hi- 
giene pulmonar e evitar complicaqoes infecciosas nas areas pul- 
monares envolvidas pode reverter bronquiectasias cilindricas. 

Bilton D: Update on non-cystic fibrosis bronchiectasis. Curr Opin 
Pulm Med 2008;14:595-599. 

Redding GJ: Bronchiectasis in children. Pediatr Clin North Am 
2009;56:157-171, xi. 

BRONQUIOLITE OBLITERANTE 

A bronquiolite obliterante se caracteriza por oclusao parcial ou 
completa dos lumens dos bronquiolos terminals e respiratorios 
por tecido inflamatorio ou fibroso. Essa condiqao ocorre apos 
lesao do trato respiratorio inferior por diversas causas como ina- 
laqao de gases toxicos, infecqoes (adenovirus, virus da influenza, 
virus da rubeola, Bordetella ou Mycoplasma), doenqas do tecido 
conectivo, transplante e aspiraqao. A bronquiolite obliterante 
tambem pode se desenvolver em crianqas portadoras de sin- 
drome de Stevens-Johnson com envolvimento pulmonar. Muitos 
casos de bronquiolite obliterante sao idiopaticos. Bronquiolite 
induzida por adenovirus ocorre mais frequentemente na popu- 
laqao americana nativa. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Pessoas com bronquiolite obliterante geralmente apresentam 
dispneia, tosse e intolerancia ao exercicio. Este diagnostico deve 
ser considerado em crianqas com tosse persistente, sibilos, es- 
tertores, prolongamento inspiratorio/expiratorio ou hipoxemia 
apos um episodio de pneumonia aguda ou bronquiolite. 

B. Achados laboratoriais e estudos de imagem 

Anormalidades na radiografia toracica incluem evidencias lo- 
calizadas ou generalizadas de alqaponamento de ar, assim como 
(em alguns casos) densificaqoes nodulares e opacificaqao alveo¬ 
lar. Bronquiectasias por traqao podem ocorrer com a progressao 
da doenqa. Areas dispersas de diminuiqao da relaqao ventilaqao- 
-perfusao sao observadas a cintigrafia. Angiografias pulmona- 
res revelam diminuiqao da vasculatura no pulmao envolvido, e 
broncografias mostram reduqao acentuada da arvore bronquica. 
Uma avaliaqao da funqao pulmonar demonstra um processo 
obstrutivo que pode estar combinado com evidencias de restri- 
qao. Broncodilatadores inalados ou corticosteroides fornecem 
pouca melhora na funqao pulmonar. 

Diagnostico diferencial 

Em crianqas com obstruqao persistente de vias respiratorias, de- 
vem-se considerar asma tratada inadequadamente, FC e DBP. Um 
teste terapeutico (incluindo broncodilatadores e corticosteroides) 
pode ajudar a determinar a reversibilidade do processo quando o 


diagnostico diferencial primario inclui asma ou bronquiolite obli¬ 
terante. Uma TC de torax de alta resoluqao, mostrando um padrao 
classico de perfusao em mosaico, atenuaqao vascular e bronquiec¬ 
tasias, juntamente com testes de funqao pulmonar mostrando obs¬ 
truqao de vias respiratorias superiores, pode ter valor diagnostico 
em alguns pacientes com historia clinica compativel. Outros, com 
achados menos classicos, podem necessitar de uma biopsia pul¬ 
monar para estabelecer um diagnostico. 

Complicacoes 

Sequelas de bronquiolite obliterante incluem obstruqao persis¬ 
tente das vias respiratorias, sibilos recorrentes, bronquiectasias, 
atelectasias cronicas, pneumonia recorrente e sindrome do pul¬ 
mao hipertransparente. 

Tratamento 

Suplementaqao de oxigenio deve ser fornecida a pacientes com 
dessaturaqao de oxigenio durante atividades normais ou sono. 
Alem disso, o tratamento precoce deve ser dirigido para evitar 
danos adicionais das vias respiratorias em decorrencia de aspira¬ 
qao, que pode ser decorrente de lesao primaria ou um problema 
adquirido secundario a hiperinsuflaqao. A eficacia de outras for¬ 
mas de tratamento pode ser mais dificil de avaliar. Broncodi¬ 
latadores orais e inalados podem reverter a obstruqao das vias 
respiratorias quando a doenqa tem um componente reativo. 
Muitas crianqas tambem recebem pelo menos um ciclo de tra¬ 
tamento com corticosteroides na tentativa de reverter a obstru¬ 
qao ou evitar a piora das lesoes. Antibioticos devem ser usados, 
como indicado para pneumonia. A azitromicina demonstrou ter 
efeitos terapeuticos sobre danos a via respiratoria na FC, pan- 
bronquiolite difusa ou na sindrome da bronquiolite obliterante 
(SBO) apos transplante pulmonar, fornecendo algumas justifica- 
tivas para o uso dessa medicaqao na bronquiolite obliterante. 

Prognostico 

O prognostico depende, em parte, da causa de base, assim como 
da idade na qual a lesao ocorre. A evoluqao varia de sintomas 
semelhantes a asma ate a deterioraqao rapidamente fatal, a des- 
peito do tratamento. 

Colom AJ et al.: Risk factors for the development of bronchiolitis 

obliterans in children with bronchiolitis. Thorax 2006; 61(6): 

503-506 [PMID: 16517579], 

Moonnumakal SP et al.: Bronchiolitis obliterans in children. Curr 

Opin Pediatr 2008;20(3):272-278 [PMID: 18475095], 


MALFORMACOES CONGENITAS DO 
PARENQUIMA PULMONAR 


A seguir, apresentamos uma breve descriqao de algumas malfor- 
maqoes pulmonares congenitas. 

AGENESIA E HIPOPLASIA PULMONAR 

Na agenesia pulmonar unilateral (ausencia completa de um 
dos pulmoes), a traqueia continua-se em bronquio principal e, 
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com frequencia, apresenta aneis traqueais completos. O pulmao 
esquerdo e mais frequentemente afetado que o direito. Com o 
crescimento compensators pos-natal, o tecido pulmonar rema- 
nescente apresenta um desvio mediastinal em direcpao ao local 
afetado; anomalias vertebrais podem estar presentes. Desenvol- 
vimento pulmonar ausente ou incompleto pode estar associado 
a outras anormalidades congenitas, como ausencia de um ou 
ambos os rins ou fusao de costelas; o resultado final esta prima- 
riamente relacionado a gravidade das lesoes associadas. Cerca 
de 50% dos pacientes sobrevivem; a taxa de mortalidade e mais 
alta na agenesia do pulmao direito. Esta diferen 9 a provavelmente 
nao esta relacionada a maior incidencia de anomalias associadas, 
e sim a um maior desvio do mediastino, levando a compressao 
traqueal e a distor^ao de estruturas vasculares. 

A hipoplasia pulmonar e o desenvolvimento incompleto de 
um ou ambos os pulmoes, caracterizado por uma redu^ao do 
numero de alveolos e uma reduijao da ramifica^ao das vias res- 
piratorias. A hipoplasia pulmonar esta presente em ate 10-15% 
das necropsias perinatais. A hipoplasia pode ser um resultado 
de uma massa intratoracica expansiva, impedindo, assim, o 
crescimento pulmonar, a reduijao do tamanho do torax, a re- 
du^ao dos movimentos respiratorios fetais, a redu^ao do fluxo 
sanguineo para os pulmoes ou, possivelmente, e um defeito 
mesodermico primario afetando multiplos sistemas organicos. 
A hernia diafragmatica congenita e a causa mais comum, com 
uma incidencia de 1:2.200 nascimentos. Outras causas incluem 
sequestra extralobar, eventra^o ou hipoplasia diafragmatica, 
neuroblastoma toracico, hidropsia fetal e hidroquilotorax fetal. 
Anormalidades do arcabou^o toracico, elevaifao diafragmatica, 
oligo-hidramnios, anormalidades cromossomicas, disturbios 
musculoesqueleticos graves e lesoes cardiacas tambem podem 
resultar em pulmoes hipoplasicos. Fatores pos-natais podem de- 
sempenhar um papel importante. Por exemplo, lactentes com 
DBP avan^ada podem apresentar hipoplasia pulmonar. 

Achados chnicos 

A. Sinais e sintomas 

A apresentaijao clinica e muito variavel e esta relacionada a gra¬ 
vidade da hipoplasia e as anormalidades associadas. A hipopla¬ 
sia pulmonar frequentemente esta associada a pneumotorax em 
recem-nascidos. Alguns recem-nascidos apresentam estresse 
perinatal, desconforto respiratorio agudo grave e hipertensao 
pulmonar persistente do recem-nascido, secundaria a hipoplasia 
pulmonar primaria (sem anomalias associadas). Crian^as com 
graus menores de hipoplasia podem apresentar tosse cronica, 
taquipneia, sibilos e pneumonia recorrente. 

B. Achados laboratoriais e estudos de imagem 

Achados radiograficos do torax incluem graus variaveis de 
perda de volume em um hemitorax pequeno com desvio me¬ 
diastinal. Deve-se suspeitar de agenesia pulmonar, caso o desvio 
traqueal seja evidente na radiografia de torax. Se a radiografia 
de torax nao for conclusiva, a TC de torax e o procedimento 
de imagem ideal para o diagnostico. Cintigrafia de ventilacpao 
— perfusao, angiografia e broncoscopia — frequentemente 
sao uteis na avalia^ao, mostrando reduqao da vascularidade 


pulmonar ou interrup^ao precoce das vias respiratorias asso¬ 
ciada ao tecido pulmonar mal desenvolvido. O grau de com- 
prometimento respiratorio e definido por meio da analise da 
gasometria arterial. 

Tratamento e prognostics 

O tratamento e de suporte. O resultado e determinado pela gra¬ 
vidade dos problemas clinicos subjacentes, pela extensao da hi¬ 
poplasia e pelo grau da hipertensao pulmonar. 

Berrocal t et aL: Congenital anomalies of the tracheobronchial tree, 
lung and mediastinum: Embryology, radiology, and pathology. 
Radiographics 2004 Jan-Feb: 24(l):el7 [PMID: 14610245]. 

Chinoy MR: Pulmonary hypoplasia and congenital diaphragmatic 
hernia: Advances in the pathogenetics and regulation of lung de¬ 
velopment. J Surg Res 2002;106:209 [PMID: 12127828]. 

Laudy JA, Wladimiroff JW: The fetal lung. 2: Pulmonary hypoplasia. 

Ultrasound Obstet Gynecol 2000; 16:482 [PMID: 11169336]. 

Winn HN et al.: Neonatal pulmonary hypoplasia and perinatal 
mortality in patients with midtrimester rupture of amniotic 
membranes—A critical analysis. Am J Obstet Gynecol 2000; 
182:1638 [PMID: 10871491]. 


SEQUESTRO PULMONAR 

O termo sequestro pulmonar refere-se a presen^a de tecido 
pulmonar nao funcionante, que nao se comunica com a arvore 
traqueobronquica e recebe suprimento sanguineo de uma ou 
mais arterias sistemicas anomalas. Essa anormalidade se origina 
durante o perlodo embrionario do desenvolvimento pulmonar. 
£ classificada em extra ou intralobar. O sequestro extralobar e 
uma massa de parenquima pulmonar anatomicamente separado 
do pulmao normal, com um revestimento pleural distinto. Seu 
suprimento sanguineo e derivado da circula^o sistemica (mais 
comum), de vasos pulmonares ou de ambos. Raramente, pode 
se comunicar com o esofago ou o estomago. Patologicamente, o 
sequestro extralobar aparece como uma lesao toracica solitaria 
proxima ao diafragma. A localiza^ao abdominal e rara. O tama¬ 
nho varia de 0,5-12 cm. O lado esquerdo esta envolvido em mais 
de 90% dos casos. Diferentemente dos sequestros intralobares, a 
drenagem venosa em geral ocorre atraves da circulaijao sistemica 
ou do sistema venoso portal. 

Achados histologicos incluem dilata^ao uniforme de bron- 
quiolos, ductos alveolares e alveolos. Ocasionalmente, as estrutu¬ 
ras bronquicas parecem ser normais; no entanto, com frequencia 
a cartilagem da parede e deficiente, ou nao sao encontradas 
estruturas contendo cartilagem. Por vezes, encontra-se linfan- 
giectasia no local da lesao. O sequestro extralobar pode estar 
associado a outras anomalias, incluindo cistos broncogenicos, 
miocardiopatias congenitas e hernia diafragmatica, sendo que 
esta ultima ocorre em mais da metade dos casos. 

Sequestro intralobar e um segmento isolado do pulmao 
dentro do revestimento pleural normal que, frequentemente, 
recebe sangue de uma ou mais arterias que se originam da 
aorta ou de seus ramos. Sequestro intralobar geralmente e en- 
contrado dentro dos lobos inferiores (98%); dois tercpos sao en- 
contrados do lado esquerdo e, raramente, ele esta associado a 
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outras anomalias congenitas (< 2% contra 50% com sequestro 
extralobar). fi raro se apresentar no recem-nascido (diferente 
do sequestro extralobar). Na hipotese de alguns pesquisadores, 
o sequestro intralobar seria uma lesao adquirida, secundaria a 
infecqao cronica. O quadro cllnico inclui tosse cronica, sibilos 
ou pneumonias recorrentes. Pacientes com sequestro intra- 
pulmonar podem raramente se apresentar com hemoptise. O 
diagnostico com frequencia e feito por meio de angiografia, 
que mostra grandes arterias sistemicas perfundindo a lesao. 
Exames recentes com TC helicoidal contrastada ou angiografia 
por RM demonstraram ser uteis para a identificaqao de supri- 
mento arterial sistemico anomalo do pulmao. O tratamento 
geralmente consiste na ressecqao cirurgica. 

Alton H: Pulmonary vascular imaging. Paediatr Respir Rev 2001; 
2:227 [PMID: 12052324], 

Conran RM, Stocker ]T: Extralobar sequestration with frequently 
associated congenital cystic adenomatoid malformation, type 
2: Report of 50 cases. Pediatr Dev Pathol 1999;2:454 [PMID: 
10441623], 

Eber E: Antenatal diagnosis of congenital thoracic malformations: 
Early surgery, late surgery, or no surgery? Semin Respir Crit Care 
Med 2007;28:355 [PMID: 17562505], 

Halkic N et al.: Pulmonary sequestration: A review of 26 cases. Eur J 
Cardiothorac Surg 1998;14:127 [PMID: 9754996], 

Salmons S: Pulmonary sequestration. Neonatal Netw 2000; 
19:27 [PMID: 11949021], 

Zylak CJ et al.: Developmental lung anomalies in the adult: Ra¬ 
diologic-pathologic correlation. Radiographics 2002;22(Spec 
No):S25 [PMID: 12376599]. 


ENFISEMA LOBAR CONGENITO 

Pacientes com enfisema lobar congenito — tambem conhecido 
como enfisema lobar infantil, enfisema congenito localizado, 
enfisema unilobar obstrutivo, enfisema lobar hipertrofico con¬ 
genito ou hiperinsufla<;ao locar congenita-se —, apresentam 
mais comumente com grave desconforto respiratorio ou dis- 
turbio respiratorio progressive durante o primeiro ano de vida. 
Raramente, a natureza leve ou intermitente dos sintomas em 
crianqas maiores ou adultos resulta em retardo do diagnostico. 
Os pacientes sao, na maioria, individuos brancos do sexo mas- 
culino. Apesar de a causa do enfisema lobar congenito ainda 
nao estar bem compreendida, algumas lesoes mostram displasia 
cartilaginosa bronquica decorrente de orientat^ao anormal ou 
distribui^ao anormal da cartilagem bronquica. Isso leva a um 
colapso expiratorio, produzindo obstruqao e os sintomas descri- 
tos na discussao a seguir. 

Achados cli'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Caracteristicas clinicas incluem desconforto respiratorio, ta- 
quipneia, cianose, sibilos, retraces e tosse. Os ruidos respirato- 
rios estao reduzidos no lado afetado, algumas vezes associados 
a hiperressonancia a percussao, deslocamento do mediastino e 
abaulamento da parede abdominal do lado afetado. 


B. Exames de imagem 

Achados radiologicos incluem hiperdistensao do lobo afetado 
(geralmente um lobo superior ou medio; > 99%), com amplo 
afastamento das marcas broncovasculares, colapso do pulmao 
adjacente, desvio do mediastino em dire^ao oposta ao lado afe¬ 
tado e depressao diafragmatica no lado afetado. O diagnostico 
radiografico pode ser dificil no recem-nascido em decorrencia 
de retemjao do liquido alveolar no lobo afetado, causando um 
aspecto de densidade homogeneo. Outros estudos diagnosti- 
cos incluem radiografia do torax com fluoroscopia, cintigrafia 
ventilatpao-perfusao e TC do torax, seguidos por broncoscopia, 
angiografia e toracotomia exploradora. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial de enfisema lobar congenito inclui 
pneumotorax, pneumatocele, atelectasia com hiperinsufla^ao 
compensators, hernia diafragmatica e malforma^ao adenoma- 
toide cistica congenita. O local mais comum de envolvimento e o 
lobo superior esquerdo (42%) ou o lobo medio direito (35%). A 
avaliaijao precisa diferenciar entre enfisema obstrutivo regional e 
hiperinsufla^ao lobar secundaria a um mecanismo de valva nao 
complicado, decorrente de compressao extrinseca por uma lesao 
com efeito de massa (p. ex., cisto broncogenico, tumor, linfade- 
nopatia, corpo estranho, pseudotumor ou granuloma de celula 
plasmatica ou compressao vascular) ou obstru^ao intrinseca por 
um tampao de muco decorrente de infec^ao e inflamaifao por 
diversas causas. 

Tratamento 

Uma lobectomia segmentar ou total e, em geral, necessaria 
quando o desconforto respiratorio e acentuado. Crianqas maio¬ 
res e menos sintomaticas evoluem igualmente bem com ou sem 
lobectomia. 


Babu R et al.: Prenatal sonographic features of congenital lobar em¬ 
physema. Fetal Diagn Ther 2001;16:200 [PMID: 11399878], 
Horak E et al.: Congenital cystic lung disease: Diagnostic and therapeu¬ 
tic considerations. Clin Pediatr 2003;42:251 [PMID: 12739924], 
Mandelbaum I et al.: Congenital lobar obstructive emphysema: Re¬ 
port of eight cases and literature review. Ann Surg 1965;162: 
1075 [PMID: 5845589], 


MALFORMACAO ADENOMATOIDE 
CISTICA CONGENITA 

Pacientes com malformaqoes adenomatoides cisticas congenitas, 
que sao lesoes hamartomatosas bilaterais, geralmente apresen¬ 
tam desconforto respiratorio acentuado nos primeiros dias de 
vida. O disturbio e responsavel por 95% dos casos de doemja 
pulmonar cistica congenita. 

Os pulmoes direito e esquerdo estao envolvidos com igual 
frequencia. Essas lesoes se originam nas primeiras 4-6 semanas 
de gestaqao durante o periodo embrionario de desenvolvimento 
pulmonar. Aparecem como massas expansivas semelhantes a 
glandulas ou apresentam um aumento nas estruturas respiratorias 
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terminals, formando cistos intercomunicantes de tamanhos va- 
riados, revestidos por epitelio cuboide ou ciliar pseudoestratifi- 
cado colunar. As lesoes podem apresentar formatpoes polipoides 
de mucosa, com aumento focal do tecido elastico na parede do 
cisto, abaixo do epitelio bronquico. As narinas parecem malfor- 
madas, nao apresentando cartilagem. 

Existem cinco tipos dessas malformatpoes. O tipo 0, tambem 
conhecido como displasia acinar ou agenesia, e raro e incom- 
pativel com a vida. O tipo 1 e mais comum (50-65%) e consiste 
em grandes cistos isolados ou grandes e multiplos, com carac- 
teristicas de tecido pulmonar maduro. Um desvio mediastinal e 
evidente ao exame ou radiografia toracica em 80% dos pacientes, 
podendo mimetizar o enfisema lobar infantil. Aproximadamente 
75% das lesoes tipo 1 se encontram do lado direito. A taxa de so- 
brevida em geral e relatada como sendo de 90%. 

Lesoes tipo 2 (10-40% dos casos) consistem em pequenos cis¬ 
tos multiplos (< 2 cm) lembrando bronquiolos simples dilatados 
e sao com frequencia (60%) associadas a outras anomalias, espe- 
cialmente agenesia ou disgenesia renal, malformaqoes cardiacas 
e atresia intestinal. Cerca de 60% das lesoes tipo 2 sao encontra- 
das do lado esquerdo. O desvio mediastinal e evidenciado com 
menor frequencia (10%) do que no tipo 1, e a taxa de sobrevida 
e menor (40%). 

Lesoes tipo 3 (5-10%) consistem em pequenos cistos 
(< 0,5 cm). Elas aparecem como massas firmes e volumosas com 
desvio mediastinal e trazem consigo o risco de hidropsia pelo 
efeito de massa, resultando em obstruqao da veia cava e com- 
pressao cardiaca. A taxa de sobrevida relatada e de 50%. 

Lesoes tipo 4 (10-15%) sao, aparentemente, malforma^oes 
hamartomatosas dos acinos distais. 

Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Clinicamente, o desconforto respiratorio e observado logo apos 
o nascimento. A expansao do cisto ocorre com o initio da res- 
pira^ao e leva a compressao de areas pulmonares normals com 
hernia^ao mediastinal. Os ruidos respiratorios estao diminuidos. 
Nas lesoes tipo 3, pode ocorrer abafamento a percussao. Pacientes 
maiores podem apresentar pneumotorax espontaneo ou sintomas 
semelhantes a pneumonia. Recentemente, mais pacientes tem sido 
diagnosticados com essas lesoes por meio de ultrassom pre-natal. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Com lesoes tipo 1, as radiografias mostram uma massa intra- 
pulmonar com densidade de tecidos moles, com areas disse- 
minadas radiotransparentes de tamanhos e formas variados, 
geralmente com desvio do mediastino e herniaqao pulmonar. A 
inser^ao de uma sonda alimentar radiopaca no estomago ajuda 
na diferenciatpao de hernia diafragmatica. Lesoes tipo 2 tem as- 
pecto similar, mas os cistos sao menores. Lesoes tipo 3 podem 
ter aspecto de uma massa solida e homogenea, preenchendo o 
hemitorax e causando um desvio acentuado do mediastino. A 
diferenciatpao de sequestro nao e dificil, porque as malforma- 
qoes adenomatoides cisticas congenitas nao tem suprimento 
sanguineo sistemico. 


Tratamento 

Em casos de diagnostico pre-natal, o tratamento dessas lesoes 
e variavel e nao requer intervenqao antenatal. Ate 6-10% delas 
regrediram espontaneamente e, por isso, devem ser acompanha- 
das no periodo pre-natal com exames seriados. Aten^ao deve 
estar voltada para o desenvolvimento de hidropsia como com- 
plicaqao dessas lesoes. O tratamento pos-natal das lesoes tipo 
1 e 3 envolve a remoqao cirurgica do lobo afetado. A ressecqao 
frequentemente esta indicada devido ao risco de infecqao e apri- 
sionamento de ar, uma vez que a malformaqao se comunica com 
a arvore traqueobronquica, mas a eliminaqao de muco esta com- 
prometida. Como lesoes tipo 2 com frequencia estao associadas 
a outras anomalias graves, o manejo pode ser mais complexo. 
Uma ressecqao segmentar nao e possivel, porque cistos menores 
podem se expandir apos a remoqao da area mais gravemente 
afetada. Malforma^oes adenomatoides cisticas apresentam um 
potencial maligno, segundo relatos. Assim, o tratamento con- 
servador com observaqao isolada deve ser feito com cuidado. O 
desenvolvimento recente da cirurgia intrauterina para malfor- 
maqoes congenitas tem levado a resultados promissores. 

Calvert JK et al.: Outcome of antenatally suspected congenital cys¬ 
tic adenomatoid malformation of the lung: 10 years’ experience 
1991-2001. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed 2006;91 :F26 [PMID: 
16131533], 

MacSweeney F et al.: An assessment of the expanded classification 
of congenital cystic adenomatoid malformations and their rela¬ 
tionship to malignant transformation. Am J Surg Pathol 2003; 
27:1139 [PMID: 12883247], 

Stocker JT: Congenital and developmental diseases. In: Dail DH, 
Hammar SP, eds. Pulmonary Pathology, 2nd ed. Springer-Verlag: 
New York, 1994:174-180. 

Wilson RD et al.: Cystic adenomatoid malformation of the lung: Re¬ 
view of genetics, prenatal diagnosis, and in utero treatment. Am J 
Med Genet A 2006;140:151 [PMID: 16353256], 


DISPLASIA BRONCOPULMONAR 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Sofrimento respiratorio agudo na primeira semana de 
vida. 

► Necessidade de oxigenoterapia ou ventilacao mecanica, 
com necessidade persistente de oxigenio com 36 semanas 
de idade gestacional ou 28 dias de vida. 

► Anormalidades respiratorias persistentes, induindo sinais 
flsicos e achados radiograficos. 


Consideracoes gerais 

A DBP permanece sendo uma das sequelas mais significativas do 
sofrimento respiratorio agudo na unidade de tratamento inten¬ 
sive neonatal, com uma incidencia de cerca de 30% para lacten- 
tes com um peso de nascimento inferior a 1.000 g. Essa doenqa 
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foi primeiramente caracterizada em 1967, quando Northway e 
cols, relataram os achados cllnicos, radiologicos e patologicos 
em um grupo de recem-nascidos pre-termo que necessitaram 
de ventilaqao mecanica prolongada e tratamento com oxigeno- 
terapia para o tratamento de doenqa da membrana hialina. A 
progressao de doenqa aguda da membrana hialina para doenqa 
pulmonar cronica foi dividida em quatro estagios: sofrimento 
respiratorio agudo logo apos o nascimento, geralmente doenqa 
da membrana hialina (estagio I); piora clinica e radiografica da 
doenqa pulmonar aguda, em geral em decorrencia de aumento 
do fluxo sanguineo pulmonar secundario a persistencia do canal 
arterial (PCA) (estagio II); e sinais progressives de doenqa pub 
monar cronica (estagios III e IV). 

Os achados patologicos e a evoluqao clinica de DBP nos ub 
timos anos mudaram em decorrencia de uma combinaqao de 
novos tratamentos (surfactantes artificiais, glecocorticoides 
pre-natais e estrategias ventilatorias protetoras), aumentando 
a sobrevida de lactentes nascidos em idades gestacionais mais 
precoces. Apesar de a incidencia de DBP nao ter mudado, a gra- 
vidade dessa doenqa pulmonar diminuiu. Patologicamente, esta 
“nova” DBP e um disturbio do desenvolvimento do pulmao, ca- 
racterizado por reduqao da area de superficie para troca gasosa, 
reduqao da inflamaqao e uma estrutura vascular dismorfica. 

► Patogenese 

O mecanismo exato que resulta no desenvolvimento de DBP nao 
esta claro. Estudos atuais indicam que esses bebes apresentam me- 
canicas pulmonares anormais decorrentes de imaturidade estru- 
tural, deficiencia de surfactante, atelectasias e edema pulmonar. 
Alem disso, a ventilaqao mecanica causa barotrauma, e a suple- 
mentaqao de oxigenio pode levar a metabolites de oxigenio to- 
xicos em uma crianqa cujos mecanismos de defesa antioxidantes 
nao estao suficiente maduros. Estes danos ao pulmao levam a um 
circulo vicioso de necessidade de ventilador e oxigenio, resultando 
em uma lesao pulmonar progressiva. Como resultado, os pulmoes 
de crianqas com DBP mostram inflamaqao precoce e hipercelu- 
laridade, seguida por cicatrizaqao com fibrose. Administraqao 
excessiva de liquido, PCA, enfisema pulmonar intersticial, pneu- 
motorax, infeeqao, hipertensao pulmonar e estimulos nocivos in- 
flamatorios secundarios a lesao pulmonar ou infeeqao tambem 
desempenham papeis importantes na patogenese da doenqa. 

Achados clmicos 

Um resumo recente de um grupo de trabalho do National Insti¬ 
tutes of Health sobre DBP propos uma deftniqao da doenqa, que 
inclui necessidade de oxigenio por mais de 28 dias, uma historia 
de ventilaqao da via respiratoria com pressao positiva, ou uso de 
pressao positiva continua na via respiratoria, e idade gestacional. 
A nova definiqao engloba diversas observaqoes-chave sobre a 
doenqa, como a seguir: (1) apesar de a maioria dessas crianqas 
ter nascido prematuramente e ter apresentado doenqa da mem¬ 
brana hialina, recem-nascidos a termo com disturbios, como 
aspiraqao de meconio, hernia diafragmatica ou hipertensao pul- 
monar persistente, tambem podem desenvolver BPD; (2) alguns 
recem-nascidos pre-termo necessitam de apoio respiratorio mi- 
nimo e, mesmo assim, desenvolvem uma necessidade de oxigenio 


prolongada a despeito da ausencia de manifestaqoes agudas graves 
de insuficiencia respiratoria; (3) recem-nascidos que morrem nas 
primeiras semanas de vida podem ser portadores de lesoes pato- 
logicas fibroproliferativas agressivas que se assemelham a DBP e; 
(4) anormalidades fisiologicas (aumento da resistencia da via res¬ 
piratoria) e marcadores bioquimicos de lesao pulmonar (alteraqao 
da proporqao de protease-antiprotease e aumento de celulas infla- 
matorias e mediadores inflamatorios) que podem ser preditivos de 
DBP, podem estar presentes ja na primeira semana de vida. 

A evoluqao clinica de lactentes com DBP varia de uma ne¬ 
cessidade de oxigenio levemente aumentada que, gradualmente, 
se desenvolve por um periodo de alguns meses, passando a uma 
doenqa mais grave, requerendo traqueostomia cronica e venti¬ 
laqao mecanica, com frequencia por um periodo que envolve os 
2 primeiros anos de vida. Em geral, os pacientes apresentam me- 
lhora lenta e constante da necessidade de oxigenio ou ventilador, 
mas podem apresentar exacerbaqoes, levando a internaqoes hos- 
pitalares frequentes e prolongadas. O cuidado clinico geralmente 
inclui monitoraqao cuidadosa de crescimento, nutriqao (as ne- 
cessidades caloricas do lactente com dependencia de oxigenio e 
desconforto respiratorio sao muito elevadas), estado metabolico, 
desenvolvimento e estado neurologico e problemas relaciona- 
dos, alem de diversas anomalias cardiopulmonares. 

► Tratamento 

A. Tratamento medicamentoso 

O uso precoce de tratamento surfactante com recrutamento pub 
monar adequado aumenta a chance de sobrevivencia sem DBP e 
pode reduzir a mortalidade geral, alem de reduzir a necessidade 
de ventilaqao. Ciclos antes de tratamento pos-natal com glicocor- 
ticoides sao uteis para aumentar o sucesso de desmame do venti¬ 
lador. Ciclos mais longos de glicocorticoides pos-natais tem sido 
relacionados a um aumento da incidencia de paralisia cerebral. 
Corticosteroides inalados juntamente com o uso ocasional de ago- 
nistas P-adrenergicos sao comuns no piano de tratamento, mas o 
efeito geral sobre a evoluqao da DBP ainda nao esta claro. 

Retenqao hidrica e salina secundaria a hipoxemia cronica, 
hipercapnia ou outros estimulos podem estar presentes. Trata¬ 
mento cronico ou intermitente com diureticos e comumente 
usado na presenqa de estertores ou sinais de edema pulmonar 
persistente; estudos clinicos mostram melhora aguda na funqao 
pulmonar com essa terapia. Infelizmente, diureticos costumam 
apresentar efeitos adversos, incluindo contraqao grave de vo¬ 
lume, hipocalcemia, alcalose, hiponatremia e nefrocalcinose. 
Suplementaqoes de potassio e cloreto de arginina com frequen¬ 
cia sao necessarias. 

B. Avaliacao da via respiratoria 

Crianqas com estridor significativo, apneia do sono, sibilos cro- 
nicos ou desconforto respiratorio excessivo necessitam de bron- 
coscopia diagnostica para avaliar possiveis lesoes estruturais 
(p. ex., estenose subglotica, paralisia de pregas vocais, estenose 
traqueal, traqueomalacia, estenose bronquica ou granulomas de 
via respiratoria). Alem disso, deve-se considerar o refluxo gastre- 
sofagico e a aspiraqao como contribuintes para a piora da doenqa 
pulmonar cronica. 
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C. Manejo da hipertensao pulmonar 

Lactentes com DBP apresentam risco de desenvolvimento de hi¬ 
pertensao pulmonar e, em muitas dessas crianqas, mesmo uma 
hipoxemia leve pode causar elevaqoes significativas da pressao ar¬ 
terial pulmonar. Para minimizar os efeitos nocivos da hipoxemia, 
a saturaqao arterial de oxigenio deve ser mantida acima de 93% 
em crian 9 as com hipertensao pulmonar, tomando-se cuidado para 
evitar hiperoxia durante o desenvolvimento vascular direita. Estu- 
dos eletrocardiograficos e ecocardiograficos devem ser realizados 
para monitorar o desenvolvimento de hipertrofia ventricular es- 
querda. Se a hipertrofia persiste ou se desenvolve quando nao es- 
tava presente anteriormente, deve ser considerada uma hipoxemia 
intermitente, devendo-se realizar outras avaliaqoes da oxigenaqao, 
especialmente durante o sono do bebe. Lactentes com uma histo- 
ria de intubaijao podem desenvolver apneia obstrutiva do sono, 
secundaria a um palato alto ou estenose subglotica. Esofagografia 
com bario, exames de pH esofagico, broncoscopia e cateterismo 
cardiaco levarao ao diagnostico de lesoes cardiacas ou pulmonares 
nao identificadas previamente que contribuem para a fisiopatolo- 
gia subjacente, como aspiraqao, traqueomalacia, apneia obstrutiva 
do sono e miocardiopatias estruturais. Cuidados a longo prazo 
devem incluir monitoraqao para hipertensao sistemica e para o 
desenvolvimento de hipertrofia ventricular esquerda. 

D. Nutricao e imunizacoes 

Problemas nutricionais em lactentes com DBP podem ser de- 
correntes do aumento de consumo de oxigenio, transtornos 
alimentares, refluxo gastresofagico e hipoxemia cronica. For¬ 
mulas hipercaloricas e sondas de gastrostomia frequentemente 
sao necessarias para assegurar ingestao adequada e, ao mesmo 
tempo, hidrataqao excessiva. Vacinaqoes de rotina sao indica- 
das, inclusive contra influenza. Com o inicio de sibilos agudos, 
secundarios a uma suspeita de infecqao viral, um rapido exame 
diagnostico para infecqao por VRS reduz a morbidade da bron- 
quiolite em lactentes com DBP. 

E. Ventilacao 

Para crianqas com DBP que permanecem dependentes de venti- 
laqao mecanica, devem ser feitas tentativas para manter a Paco 2 
abaixo de 60 mmHg — mesmo com pH normal — devido aos efei¬ 
tos potenciais adversos da hipercapnia sobre a retenqao hidrica e 
salina, funqao cardiaca e, possivelmente, do tonus vascular pulmo¬ 
nar. Alteraqoes nos ajustes da ventilaqao em crianqas com doen 9 a 
pulmonar grave devem ser lentas, uma vez que os efeitos de muitas 
dessas alteraqoes podem nao se tornar aparentes por varios dias. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial de DBP inclui sindrome de aspiraqao de 
meconio, infecqao congenita (p. ex., por citomegalovirus ou Urea- 
plasma ), malformaqao adenomatoide cistica, aspiraqao recorrente, 
linfangiectasia pulmonar, drenagem venosa pulmonar anomala 
total, hidrataqao excessiva e fibrose pulmonar idiopatica. 

Prognostic 

O tratamento de reposhjao de surfactante apresentou um efeito 
significativo e acentuadamente benefico na redu 9 ao de morbidade 


e mortalidade por DBP. Lactentes com idades gestacionais meno- 
res estao sobrevivendo em maior numero. Surpreendentemente, o 
efeito de cuidados intensivos neonatais nao diminuiu significati- 
vamente a incidencia de DBP, uma vez que 50% dos sobreviventes 
passam a desenvolver este diagnostico. O disturbio se desenvolve 
tipicamente nos lactentes mais imaturos. A expectativa a longo 
prazo e favoravel para a maioria dos sobreviventes. Estudos de 
seguimento sugerem que a funqao pulmonar pode estar alterada 
durante toda a vida. Hiperinsuflaqao e lesao de pequenas vias res- 
piratorias tem sido relatadas em crian 9 as 10 anos apos os primei- 
ros sinais de DBP. Alem disso, esses lactentes apresentam um risco 
maior de desenvolvimento de sequelas, como hipoxemia persis- 
tente, aumento da reatividade das vias respiratorias, intolerancia 
ao exercicio, hipertensao pulmonar, doenqa pulmonar obstrutiva 
cronica e crescimento pulmonar anormal. Com a sobrevivencia de 
lactentes cada vez menores e imaturos, a possibilidade de desenvol¬ 
vimento neurologico anormal fica maior. A incidencia de paralisia 
cerebral, perda auditiva, anormalidades visuais, diplegia espastica 
e retardo do desenvolvimento e maior. Anormalidades de alimen- 
taqao, dificuldades comportamentais e aumento da irritabilidade 
tambem tem sido relatados. Os melhores resultados sao fornecidos 
por uma boa nutriqao, profilaxia contra patogenos respiratorios e 
foco na hiper-reatividade das vias respiratorias. Paciencia, apoio 
familiar continuado, atenqao as questoes de desenvolvimento e ao 
rendimento escolar, terapia para desenvolvimento da fala e fisiote- 
rapia ajudam a melhorar o resultado a longo prazo. 

Baraldi E, Filippone M: Chronic Lung Disease after Premature Birth. 

N Engl J Med 2007; 357:1946 [PMID: 17989387], 

Chess PR et al.: Pathogenesis of bronchopulmonary dysplasia. Semin 
Perinatal 2006;30:171 [PMID: 16860156], 

Higgins RD et al.: Executive summary of the workshop on oxygen in 
neonatal therapies: Controversies and opportunities for research. 
Pediatrics 2007;119:790 [PMID: 17403851], 

Northway WH et al.: Pulmonary disease following respiratory the¬ 
rapy of hyaline membrane disease: Bronchopulmonary dysplasia. 
N Engl J Med 1967;276:357 [PMID: 5334613], 

Stocks J, Coates A, Bush A: Lung function in infants and young chil¬ 
dren with chronic lung disease of infancy: The next steps? Pediatr 
Pulmonol 2007;42:3 [PMID: 17123320]/ 

Thebaud B, Abman SH: Bronchopulmonary dysplasia:Where have all 
the vessels gone? Roles of angiogenic growth factors in chronic 
lung disease. Am J Respir Crit Care Med 2007 May 15;175:978- 
985 [PMID: 17272782], 


DISTURBIOS ADQUIRIDOS DO PARENQUIMA 
PULMONAR 


PNEUMONIA BACTERIANA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Febre, tosse, dispneia. 

► Exame fisico anormal do torax (estertores ou reducao do 
murmurio vesicular). 

► Radiografia toracica anormal (infiltrados, adenopatia hilar, 
derrame pleural). 






trato respiratorio e mediastino 



Consideracoes gerais 

A pneumonia bacteriana e uma causa incomum de pneumonia 
em crianqas; a causa mais comum em crianqas de todas as idades 
e o S. pneumoniae. A pneumonia bacteriana geralmente segue 
uma infecqao viral do trato aereo inferior. Crianqas com alto 
risco de pneumonia bacteriana sao aquelas com comprometi- 
mento dos sistemas de defesa pulmonar. Por exemplo, crianqas 
com depuraqao mucociliar anormal, crianqas imunocomprome- 
tidas, crian 9 as que aspiram suas proprias secreqoes ou aquelas 
que aspiram enquanto se alimentam e crianqas desnutridas tem 
um risco aumentado de pneumonia bacteriana. 

► Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

O patogeno bacteriano, a gravidade da doenqa e a idade do paciente 
podem causar variaqoes importantes na apresentaqao da pneumo¬ 
nia bacteriana aguda. Lactentes podem apresentar alguns achados 
inespecificos na historia e no exame fisico. Pacientes maiores e 
imunocompetentes podem apresentar comprometimento signi¬ 
ficative do estado geral. De acordo com estudos internacionais, 
crianqas com pneumonia bacteriana tem maior probabilidade de 
apresentar febre alta (mais de 39°C), taquipneia e tosse. Porem, a 
maioria das crianqas com febre, tosse e taquipneia nao apresenta 
pneumonia bacteriana. Ausculta toracica pode revelar estertores 
ou reduqao do murmurio vesicular na fase de consolidaqao ou 
derrame pleural associados. Alguns pacientes podem apresentar 
achados extrapulmonares adicionais, como meningismo ou dor 
abdominal, decorrentes da propria pneumonia. Outros podem 
apresentar evidencias de infeeqao em outros locais causadas pelo 
mesmo microrganismo que causa suas pneumonias: meningite, 
otite media, sinusite, pericardite, epiglotite ou abscessos. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Um aumento da contagem de leucocitos perifericos (leucocitose) 
pode ser um marcador sensivel para uma possivel pneumonia 
bacteriana. Porem, a leucopenia (< 5.000/|iL) pode ser um achado 
de mau prognostico nessa doenqa. Hemoculturas devem ser co- 
lhidas em crianqas com pneumonia admitidas no hospital. Opaci- 
dade alveolar ou uma consolidaqao lobar no raio X de torax sugere 
pneumonia bacteriana. As radiografias devem ser feitas em decu- 
bito lateral para identificaqao de liquido pleural. A gravidade da 
doenqa pode nao estar correlacionada com os achados radiografi- 
cos. A resoluqao clinica precede a resoluqao aparente na radiogra- 
fia de torax. Uma toracocentese diagnostica deve ser feita sempre 
que possivel em uma crianqa com derrame pleural. 

Procedimentos diagnosticos invasivos (esfregaqo ou lavado 
bronquico, punqao pulmonar ou biopsia pulmonar por toracosco- 
pia) devem ser feitos em pacientes criticamente enfermos quando 
outras medidas nao identificaram adequadamente a causa (ver 
seqao anterior sobre Cultura de Material do Trato Respiratorio). 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial de pneumonia varia com a idade e 
a imunocompetencia do hospedeiro. O espectro de patogenos 


potenciais a ser considerado inclui bacterias aerobias, anaerobias 
e bacterias acido-alcool resistentes, assim como Chlamydia tra¬ 
chomatis, Chlamydia pneumoniae, C. psittaci, Coxiella burnetii 
(febre Q), jiroveci, B. pertussis, M. pneumoniae, micobacteria, 
Legionella pneumophila e virus respiratorios. S. pneumoniae e o 
patogeno viral mais prevalente. 

Doenqa pulmonar nao infecciosa (incluindo aspiraqao gas- 
trica, aspiraqao de corpo estranho, atelectasias, malformaqoes 
congenitas, insuficiencia cardiaca congenita, neoplasias, tumores, 
como granuloma de plasmocitos, DPI cronica e hemossiderose 
pulmonar) deve ser considerada no diagnostico diferencial de in- 
filtrados localizados ou difusos. Na presenqa de derrames tambem 
devem ser considerados disturbios nao infecciosos adicionais, 
como doenqas do colageno, neoplasia e infarto pulmonar. 

Complicacoes 

Empiema pode ocorrer frequentemente com doenqa estafi- 
lococica, pneumococica e doenqa causada pelo estreptococo 
p-hemolitico do grupo A. Locais distais de infeeqao-meningite, 
otite media, sinusite (especialmente dos etmoides) e septicemia 
podem estar presentes, particularmente quando a doenqa e de- 
corrente de S. pneumoniae ou H. influenzae. Certos pacientes 
imunocomprometidos, como os esplenectomizados ou os porta- 
dores de hemoglobinopatia S, anemia falciforme ou talassemia, 
sao especialmente propensos a septicemia generalizada causada 
por esses microrganismos. 

► Tratamento 

O tratamento antibiotico para pneumonia bacteriana depende 
do cenario clinico. Em crianqas com menos de 5 anos e um raio 
X de torax positivo ou achados clinicos sugestivos, o patogeno 
mais provavel e o S. pneumoniae, e o antibiotico de escolha e a 
amoxicilina para o manejo ambulatorial. A dose sugerida e de 
80-100 mg/kg. Cefalosporinas de segunda geraqao sao recomen- 
dadas para crianqas alergicas a penicilina; um macrolideo tam¬ 
bem pode ser eficaz. Crianqas com mais de 5 anos tem maior 
probabilidade de apresentar pneumonia atipica e, assim, o ce¬ 
nario clinico e o raio X de torax podem ajudar a direcionar o 
tratamento. Quando possivel, o tratamento pode ser guiado pelo 
antibiograma dos microrganismos isolados. (Para discussao adi- 
cional, ver Capitulo 37.) 

A internaqao hospitalar ou nao de uma crianqa depende de 
sua idade, da gravidade da doenqa, do microrganismo suspeito 
e da confiabilidade antecipada na aderencia ao tratamento para 
pneumonia bacteriana. Crianqas com mais de 3 meses de idade 
com pneumonia febril, lactentes em geral — e, com frequencia, 
crianqas que estao comeqando a engatinhar — necessitam de 
internaqao. Desconforto respiratorio grave, apneia, hipoxemia, 
dificuldade alimentar, deterioraqao clinica sob tratamento ou 
complicaqoes associadas (grandes derrames, empiema ou abs- 
cesso) indicam a necessidade de internaqao hospitalar imediata. 
O acompanhamento clinico cuidadoso dento de 12 h a 5 dias 
frequentemente esta indicado em pacientes nao internados. 

Consideraqoes terapeuticas adicionais incluem oxigenio, 
umidificaqao dos gases inalados, hidrataqao e suplementa- 
qao eletrolitica e nutriqao. A coleta de liquido pleural para fins 
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diagnosticos esta indicada inicialmente para direcionar o trata- 
mento antimicrobiano. A drenagem de liquido pleural para fins 
terapeuticos tambem pode estar indicada. 

Prognostico 

Para o hospedeiro imunocompetente, no qual a pneumonia bacte- 
riana foi adequadamente reconhecida e tratada, a taxa de sobrevida 
e alta. Por exemplo, a taxa de mortalidade decorrente de pneumo¬ 
nia pneumococica nao complicada e inferior a 1%. Quando o pa- 
ciente sobrevive a doenqa inicial, uma funqao pulmonar anormal 
persistente apos um empiema e surpreendentemente incomum, 
mesmo quando tiver ocorrido retardo no tratamento ou quando 
o tratamento nao tiver sido apropriado. A imunizaqao com vacina 
pneumococica auxilia na prevenqao da pneumonia. 

Durbin WJ, Stille C: Pneumonia. Pediatr Rev 2008;29(5): 147— 158 
[PMID 18450836]. 

Stein RT, Marostica PJ: Community-acquired pneumonia: A review 
and recent advances. Pediatr Pulmonol 2007;42(12): 1095-1103. 

PNEUMONIA VIRAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Prodromos de infeccao das vias respiratorias superiores 
(febre, coriza, tosse, rouquidao). 

► Sibilos ou estertores. 

► Mialgia, mal-estar, cefaleia (criancas maiores). 


Consideracoes gerais 

A maioria das pneumonias em crianqas e causada por virus. 
VRS, virus parainfluenza (1, 2 e 3), virus influenza (A e B) e 
metapneumovirus humano sao responsaveis pela grande maio¬ 
ria dos casos. A gravidade da doenqa, a gravidade da febre, os 
achados radiograficos e as caracteristicas da tosse ou dos ruidos 
pulmonares nao diferenciam de forma confiavel entre pneumo¬ 
nias virais e bacterianas. Alem do mais, tais infecqoes podem 
coexistir; no entanto, derrames pleurais substanciais, pneuma¬ 
toceles, abscessos, consolidaqao lobar com expansao do volume 
pulmonar e a apresentaqao radiologica de pneumonia redonda 
geralmente nao sao compativeis com doenqa viral. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Uma infecqao respiratoria superior frequentemente precede o 
inicio de doenqa respiratoria inferior decorrente de virus. Apesar 
de sibilos e estridor poderem ser proeminentes na doenqa viral, 
tosse, sinais de dificuldade respiratoria (taquipneia, retraqoes, 
gemencia e batimentos de asa do nariz) e achados fisicos (ester- 
tores e reduqao do murmurio vesicular) podem nao ser distin- 
guiveis daqueles apresentados na pneumonia bacteriana. 


B. Achados laboratoriais 

A contagem de leucocitos perifericos pode estar normal ou leve- 
mente aumentada, nao sendo util para diferenciar entre doenqa 
viral e bacteriana. 

Metodos rapidos para o diagnostico viral — como testes 
fluorescentes de anticorpos ou imunoensaios ligados a enzimas 
— devem ser realizados em secreqoes nasofaringeas, visando 
confirmar este diagnostico em pacientes de alto risco e fazer o 
controle epidemiologico ou da infecqao. O diagnostico rapido 
para infecqao por VRS nao elimina a possibilidade de infecqao 
concomitante com outros patogenos. 

C. Exames de imagem 

Radiografias toracicas com frequencia mostram infiltrado in- 
tersticial principalmente peri-hilar, infiltrados peribronquicos 
ou consolidaqoes broncopneumonicas. Consolidaqao lobar ou 
atelectasias podem ocorrer, assim como na pneumonia bacte¬ 
riana. Pacientes com doenqa causada por adenovirus podem 
apresentar pneumonias necrosantes graves, resultando no de- 
senvolvimento de pneumatoceles. Hiperinsuflaqao pulmonar 
podera ocorrer quando o envolvimento de pequenas vias respi¬ 
ratorias for proeminente. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial de pneumonia viral e o mesmo da 
pneumonia bacteriana. Pacientes com predominio de sibilos 
podem apresentar asma, obstruqao das vias respiratorias causada 
por aspiraqao de corpos estranhos, traqueite bacteriana ou viral 
aguda ou doenqa parasitaria. 

Complicacoes 

A pneumonia viral ou laringotraqueobronquite pode predispor 
o paciente a traqueite bacteriana ou pneumonia subsequentes, 
como sequelas imediatas. Bronquiolite obliterante ou insuficien- 
cia respiratoria cronica pode contribuir para asma persistente em 
alguns pacientes. Bronquiectasias, DPI cronica e pulmao hiper- 
transparente unilateral (sindrome de Sawyer-James) podem se 
instalar apos pneumonias por sarampo, adenovirus e influenza. 
Granuloma de plasmocitos pode se desenvolver como uma se¬ 
quela rara da pneumonia viral ou bacteriana. 

Tratamento 

Cuidados gerais de suporte para pneumonia viral sao os mesmos 
da pneumonia bacteriana. Os pacientes podem se apresentar 
com comprometimento do estado geral e devem ser internados 
de acordo com o grau desse comprometimento. Como a doenqa 
bacteriana muitas vezes nao pode ser excluida definitivamente, 
os antibioticos podem estar indicados. 

Pacientes com risco de infecqoes por VRS com risco de vida 
(p. ex., aqueles com DBP ou outras condiqoes pulmonares gra¬ 
ves, doenqa cardiaca congenita ou imunocomprometimento 
significativo) devem ser internados, e a administraqao de ri- 
bavirina deve ser considerada. Exames diagnosticos rapidos 
podem ser uteis para orientar o tratamento (ver seqao anterior 
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sobre Bronquiolite Obliterante, tratamento). Estes pacientes de 
alto risco, assim como todas as crianqas de 6 meses a 5 anos 
de idade devem ser imunizados anualmente contra virus da 
influenza A e B). Porem, a despeito da imunizaqao, a infecqao 
por influenza pode ocorrer. Quando dados epidemiologicos 
disponlveis indicam uma infecqao ativa por influenza A na 
comunidade, deve-se considerar a administraqao precoce de 
rimantadina, hidrocloreto de amantadina ou fosfato de osel- 
tamivir para lactentes de risco e crianqas com suspeita de in- 
fecqao. Crianqas com suspeita de pneumonia viral devem ser 
mantidas em isolamento respiratorio. 

Prognostico 

Apesar de a maioria das crianqas com pneumonia viral apresen- 
tar recuperaqao completa, pode ocorrer piora da asma, funqao 
pulmonar anormal ou radiografias de torax anormais, insufi- 
ciencia respiratoria persistente e ate obito em pacientes de alto 
risco, como recem-nascidos ou aqueles com doenqa subjacente 
pulmonar, cardiaca ou imunodeficiencia. Pacientes com infec- 
qoes por adenovirus ou aqueles concomitantemente infectados 
com VRS e patogenos secundarios, como influenza, adenovirus, 
citomegalovirus ou P. jiroveci , tambem podem apresentar um 
pior prognostico. 

Durbin WJ, Stille C: Pneumonia. Pediatr Rev 2008;29:147-160 [PMID: 
18450836], 

Klig JE: Current challenges in lower respiratory infections in chil¬ 
dren. Curr Opin Pediatr 2004;16:107 [PMID: 14758123]. 


BRONQUIOLITE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Slndrome cllnica caracterizada por um ou mais dos achados 
a seguir: tosse, taquipneia, trabalho respiratorio aumen- 
tado e hipoxia. 

► Irritabilidade, dificuldade de alimentacao, vomitos. 

► Sibilos e estertores a ausculta pulmonar. 


A bronquiolite e a doenqa respiratoria aguda grave mais fre- 
quente em lactentes e crianqas pequenas. O diagnostico de 
bronquiolite se baseia em achados clinicos, incluindo uma 
infecqao de via respiratoria superior que progride com tosse, 
taquipneia, desconforto respiratorio, estertores ou sibilos ao 
exame fisico. Na maior parte da literatura dos EUA, essa defi- 
niqao de bronquiolite se aplica especificamente a crianqas com 
menos de 2 anos. Um a 3% dos lactentes com bronquiolite ne- 
cessitarao de internaqao hospitalar, principalmente durante os 
meses de inverno. Parainfluenza, metapneumovirus, influenza 
e adenovirus, Mycoplasma, Chlamydia, Ureaplasma, Bocavhus 
e Pneumocystis sao causas menos comuns de bronquiolite du¬ 
rante a primeira infancia. 


Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A evoluqao comum da bronquiolite por VRS e de febre durante 
1 -2 dias, rinorreia e tosse, seguidas de sibilos, taquipneia e des¬ 
conforto respiratorio. O padrao respiratorio e tipicamente su¬ 
perficial, com respiraqoes rapidas. Batimentos de asas do nariz, 
cianose, retraqoes e estertores podem estar presentes, associados 
a prolongamento da fase expiratoria e sibilos, dependendo da 
gravidade da doenqa. Alguns lactentes podem apresentar apneia 
e poucos achados de ausculta, mas, subsequentemente, podem 
desenvolver estertores, roncos e sibilos expiratorios. 

B. Achados laboratoriais e de imagem 

Um lavado viral nasal pode ser realizado para identificar o pato- 
geno causador, mas nao e necessario para estabelecer o diagnos¬ 
tico de bronquiolite. A contagem de leucocitos perifericos pode 
estar normal ou apresentar uma leve linfocitose. Radiografias 
toracicas nao estao indicadas em crianqas com achados bilaterais 
e simetricos ao exame, que nao apresentem desconforto respira¬ 
torio significativo e que nao tenham temperatura elevada para a 
idade. Quando realizados, os achados radiologicos toracicos em 
geral sao inespecificos e incluem, tipicamente, hiperinsuflaqao, 
infiltrados peribronquicos, acentuaqao dos infiltrados intersti- 
ciais e atelectasias subsegmentares. 

Complicacoes 

As principals preocupaqoes incluem nao somente os efeitos agu- 
dos da bronquiolite, mas tambem o desenvolvimento de reativi- 
dade excessiva cronica das vias respiratorias (asma). Bronquiolite 
decorrente de infecqao por VRS contribui substancialmente para 
a morbidade e a mortalidade em crianqas portadoras de distur- 
bios subjacentes, incluindo doenqa pulmonar cronica da prema- 
turidade, FC, doenqa cardiaca congenita e imunodeficiencia. 

Prevencao e tratamento 

A prevenqao mais eficaz contra infecqao por VRS inclui tec- 
nicas de lavagem apropriada de maos e reduqao da exposiqao 
aos potenciais fatores de risco ambientais. Desafios importan- 
tes impediram o desenvolvimento de uma vacina VRS ate o 
presente, porem e possivel esperar pela aprovaqao de um novo 
produto em breve. A profilaxia com um anticorpo monoclonal 
(palivizumab) demonstrou ser eficaz na reduqao da taxa de in- 
ternaqoes e morbidade associadas em lactentes prematuros de 
alto risco e naqueles portadores de condiqoes cardiopulmona- 
res cronicas. 

Apesar de a maioria das crianqas com bronquiolite por VRS 
poder ser tratada de forma ambulatorial, a internaqao e neces- 
saria em crianqas infectadas que apresentam hipoxemia em ar 
ambiente, historia de apneia, taquipneia moderada com difi- 
culdades a alimentaijao e desconforto respiratorio acentuado e 
com retraqoes. Crianqas de alto risco para internaqao incluem 
lactentes (com menos de 6 meses), especialmente aqueles com 
uma historia de prematuridade e aqueles com disturbios car- 
diopulmonares cronicos subjacentes. No hospital, o tratamento 
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deve incluir medidas de suporte, como aspiraijao frequente e 
administraqao adequada de liquidos para manter a hidrataijao. 
Na presenqa de hipoxemia, deve ser administrada suplemen- 
taqao de oxigenio. Nao existem evidencias que apoiem o uso 
de antibioticos em crianqas com bronquiolite, a nao ser que 
haja evidencia de uma pneumonia bacteriana associada. Bron- 
codilatadores e corticosteroides nao demonstraram alterar a 
gravidade ou a duraqao da doenqa e, consequentemente, nao 
sao recomendados. 

Pacientes com risco de infecqoes por VRS com risco de morte 
(p. ex., aqueles com DBP ou outras condiqoes pulmonares gra¬ 
ves, doenqa cardiaca congenita ou que estejam gravemente imu- 
nocomprometidos) devem ser internados, e a administraijao de 
ribavirina deve ser considerada. Testes rapidos para diagnostico 
viral podem ser liteis para orientar o tratamento (ver seqao sobre 
Bronquiolite Obliterante, prevenqao). 

Prognostic 

Para a maioria dos lactentes com bronquiolite aguda, o prog¬ 
nostico e muito bom. Com o desenvolvimento de cuidados de 
suporte e profilaxia como palivizumab, a taxa de mortalidade 
entre lactentes de alto risco diminuiu substancialmente. 

American Academy of Pediatrics Subcommittee on Diagnosis and 
Management of Bronchiolitis: Diagnosis and management of 
bronchiolitis. Pediatrics 2006;118:1774 [PMID: 17015575], 

Simoes EA: Maternal smoking, asthma, and bronchiolitis: Clearcut 
association or equivocal evidence? Pediatrics 2007;119: 1210 
[PMID: 17545392], 

Smyth RL, Openshaw PJ: Bronchiolitis. Lancet 2006;368:312 [PMID: 
16860701], 

Yanney M, Vyas H: The treatment of bronchiolitis. Arch Dis Chil¬ 
dhood 2008 Sep;93(9):793-798 [PMID: 18539685], 


PNEUMONIAS ATIPICAS: PNEUMONIAS 
POR CHLAMYDIA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Tosse, faringite, taquipneia, estertores, poucos sibilos, 
febre. 

► Conjuntivite de indusao, eosinofilia e elevacao das imuno- 
globulinas em alguns casos. 


Consideracoes gerais 

Em crian 9 as, o C. pneumoniae e um patogeno respiratorio 
comum e pode causar 5-20% de todas as pneumonias respira- 
torias comunitarias. Essas doenqas do trato aereo inferior fre- 
quentemente sao pouco sintomaticas ou assintomaticas, mas, as 
vezes, este pode ser um patogeno grave. 

Doenqa pulmonar causada por C. trachomatis em geral 
evolui gradualmente com a progressao da infecqao em direijao 


descendente no trato respiratorio. Os lactentes podem aparentar 
bom estado geral, a despeito da presenqa de doemja pulmonar 
significativa. Hoje em dia, infecqoes em lactentes assumiram pro- 
porqoes epidemicas em contextos urbanos em todo o mundo. O 
C. pneumoniae atualmente e reconhecido como a causa comum 
de infecqoes respiratorias em adultos e crian 9 as. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A tosse quase sempre esta presente. Pode ter um carater em stac¬ 
cato e lembra a tosse da coqueluche. O lactente em geral esta 
taquipneico. Estertores inspiratorios disseminados sao comu- 
mente percebidos a ausculta, sibilos sao mais raros. Cerca de 
50% dos lactentes com pneumonia por C. trachomatis apresen- 
tam conjuntivite de inclusao ativa ou uma historia anterior de 
conjuntivite. Rinofaringite com secre 9 ao nasal ou otite media 
podem ter ocorrido ou estar presentes no momento. Pacientes 
do sexo feminino podem apresentar vulvovaginite. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Apesar de os pacientes poderem estar frequentemente hipoxemi- 
cos, a reten 9 ao de dioxido de carbono e incomum. Foi observada 
eosinofilia no sangue periferico (400 celulas/mL). Imunoglobu- 
linas no soro sao, em geral, anormais. IgM praticamente sempre 
esta elevada, IgG esta alta em muitos pacientes e IgA anormal e 
menos frequente. 

O C. trachomatis pode ser identificado em lavados nasofa- 
ringeos usando anticorpo fluorescente ou tecnicas de cultura. 
O isolamento de C. pneumoniae pode ser dificil, e o diagnostico 
com frequencia e feito por testes sorologicos. Estes testes podem 
ser realizados para confirmar o diagnostico em pacientes de alto 
risco com dificuldade diagnostica, para vigilancia epidemiolo- 
gica ou controle da infecqao. 

Radiografias de torax podem revelar infiltrados intersticiais 
difusos e infiltrados alveolares em manchas, espessamento pe- 
ribronquico ou consolidaqao focal. Pode ser observada uma pe- 
quena retra 9 ao pleural. Apesar da ausencia usual de sibilos, a 
hiperexpansao esta comumente presente. 

Diagnostico diferencial 

Pneumonias bacterianas, virais e fungicas ( P. jiroveci ) devem ser 
consideradas no diagnostico diferencial. Lactentes prematuros 
e aqueles com DBP tambem podem apresentar pneumonia por 
clamidia. O C. pneumoniae com frequencia esta acompanhado 
de infecqao associada a outros patogenos, particularmente S. 
pneumoniae e M. pneumoniae. 

Tratamento 

Deve ser administrada antibioticoterapia com macrolideos ou 
sulfisoxazole. Internaqao hospitalar pode ser necessaria para 
crianqas com desconforto respiratorio significativo, paroxismos 
de tosse ou apneia apos tosse. Alguns pacientes podem necessi- 
tar de oxigenoterapia por periodos prolongados. 
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Prognostico 

Um aumento da incidencia de doempa obstrutiva de via respira- 
toria e de testes anormais de furupao pulmonar pode ocorrer por 
pelo menos 7-8 anos apos a infeccpao. 

Brunetti L et al.: The role of pulmonary infection in pediatric asthma. 

Allergy Asthma Proc 2007;28:190 [PMID: 17479603], 

Darville T: Chlamydia trachomatis infections in neonates and 
young children. Semin Pediatr Infect Dis 2005;16:235 [PMID: 
16210104], 

Principi N, Esposito S: Emerging role of Mycoplasma pneumoniae and 
Chlamydia pneumoniae in paediatric respiratory tract infections. 
Lancet Infect Dis 2001;1:334 [PMID: 11871806], 


PNEUMONIAS ATIPICAS: PNEUMONIA 
POR MICOPLASMA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Febre. 

► Tosse. 

► Mais comum em criancas com mais de 5 anos de idade. 


Consideracoes gerais 

O M. pneumoniae e uma causa comum de pneumonia sinto- 
matica em criancas maiores, apesar de poder ser observada em 
criancas com menos de 5 anos. Pode ocorrer uma infectpao en- 
demica ou epidemica. O periodo de incubatpao e longo (2-3 se- 
manas), e o initio dos sintomas e insidioso. Apesar de o pulmao 
ser o lugar primario da infectpao, complica^oes extrapulmonares 
podem ocorrer algumas vezes. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Febre, tosse, cefaleia e mal-estar sao sintomas comuns na evolu- 
9 &o da doentpa. Apesar de a tosse geralmente ser seca no initio, 
pode ocorrer o desenvolvimento de tosse produtiva durante a 
progressao da doen 9 a. Faringite, otite media, otite externa e mi- 
ringite bolhosa podem ocorrer. Estertores costumam estar estao 
presentes ao exame toracico; redu<;ao ou abafamento dos sons 
respiratorios a percussao sobre a area envolvida podem estar 
presentes. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

A contagem total e diferencial de leucocitos geralmente esta 
normal. Os titulos de hemaglutinina podem ser determinados 
e estar elevados durante a fase aguda. Um titulo de 1:64 ou um 
maior apoia o diagnostico. Titulagens agudas ou convalescentes 
para o M. pneumoniae demonstrando um aumento de quatro 


vezes ou mais dos anticorpos especificos confirmam o diagnos¬ 
tico. O diagnostico de pneumonia por micoplasma por meio da 
reatjao em cadeia da polimerase esta se tornando mais acessivel. 

Radiografias toracicas geralmente demonstram infiltrados 
intersticiais ou broncopneumonicos, com frequencia nos lobos 
medio ou inferior. Derrames pleurais sao extremamente inco- 
muns. 

Complicacoes 

Pode ocorrer envolvimento extrapulmonar sanguineo, do sis- 
tema nervoso, da pele, do coraqao ou das articulaqoes. Anemia 
hemolitica autoimune com Coombs direto positivo, ocasional- 
mente um disturbio com risco de morte, e a anormalidade he- 
matologica mais comum que pode acompanhar uma infecqao 
por M. pneumoniae. Tambem foram descritos disturbios da 
coagulaqao e trombocitopenia, bem como infarto cerebral, me- 
ningoencefalite, sindrome de Guillain-Barre, envolvimento de 
nervos cranianos e psicose. Uma variedade de erupqoes cutaneas, 
incluindo eritema multiforme e sindrome de Stevens-Johnson, 
pode ocorrer. Tambem podem ocorrer miocardite, pericardite e 
um quadro clinico semelhante a febre reumatica. 

Tratamento 

Antibioticoterapia com um macrolideo por 7-10 dias geralmente 
abrevia a evoluqao da doenqa. Ciprofloxacina e uma alternativa 
possivel. Medidas de suporte, incluindo hidrataijao, antitermicos 
e repouso no leito, sao uteis. 

Prognostico 

Na ausencia de complica 9 oes extrapulmonares menos comuns, 
a expectativa para a recupera 9 ao e excelente. A extensao com a 
qual o M. pneumoniae pode iniciar ou exacerbar doen 9 a pulmo¬ 
nar cronica ainda nao esta bem compreendida. 

Brunetti L et al.: The role of pulmonary infection in pediatric asthma. 

Allergy Asthma Proc 2007;28:190 [PMID: 17479603], 
Hammerschlag MR: Mycoplasma pneumoniae infections. Curr Opin 

Infect Dis 2001;14:181 [PMID: 11979130], 

Waites KB: New concepts of Mycoplasma pneumoniae infections in 

children. Pediatr Pulmonol 2003;36:267 [PMID: 12950038], 


TUBERCULOSE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Teste cutaneo de tuberculina positivo ou hospedeiro aner- 
gico. 

► Cultura positiva para M. tuberculosis. 

► Sintomas de doenca ativa (quando presentes): tosse cro¬ 
nica, anorexia, perda de peso ou pouco ganho ponderal, 
febre, sudorese noturna. 
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Consideracoes gerais 

A tuberculose e uma doenqa ublqua e potencialmente fatal, resul- 
tando da infecqao por M. tuberculosis. O espectro cllnico da doenqa 
inclui infecqao primaria assintomatica, nodulos calcificados, derra- 
mes pleurais, lesoes cavitarias primarias progressivas, disseminaqao 
por contiguidade para estruturas toracicas adjacentes, tuberculose 
miliar aguda e sindrome da distriqao respiratoria aguda, reativa- 
qao maciqa da infecqao no hospedeiro imunocomprometido, dis- 
seminaqao linfo-hematogenica oculta e envolvimento metastatico 
extrapulmonar em praticamente qualquer localizaqao. Como a 
transmissao em geral ocorre atraves de gotlculas respiratorias, a 
tuberculose pulmonar parenquimatosa constitui mais de 85% dos 
casos. A tuberculose pulmonar e o foco desta discussao; manifesta- 
qoes adicionais de tuberculose sao discutidas no Capltulo 40. 

Apos uma ressurgencia na decada de 1980 e no initio da de- 
cada de 1990, a tuberculose declinou em todos os grupos etarios 
nos EUA, incluindo as crianqas. Esta tendencia continuou ate 
2006, o ano mais recente para o qual existem dados disponiveis. 
No entanto, a doenqa permanece sendo uma causa significativa 
de mortalidade e obito em todo o mundo. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

A maioria das crianqas com tuberculose e assintomatica e se 
apresenta com um teste cutaneo de tuberculina positivo. Sin¬ 
tomas de doenqa ativa, quando presentes, podem incluir tosse 
cronica, anorexia, perda de peso ou ganho de peso reduzido, 
febre e sudorese noturna. Crianqas tambem podem se apresentar 
com sintomas de obstruqao da via respiratoria, com pneumonia 
bacteriana secundaria, ou colabamento da via respiratoria resul- 
tando de adenopatia hilar. 

Como a maioria das crian 9 as infectadas com tuberculose e 
assintomatica, uma pista diagnostica de infecqao pode ser o con- 
tato com um indivlduo com tuberculose — em geral, um familiar 
idoso, um cuidador ou uma pessoa que residiu previamente em 
uma regiao na qual a tuberculose e endemica — ou uma histo- 
ria de viagem ou residencia em tal area. Crianqas sem-teto e em 
situaqao de pobreza extrema tambem apresentam alto risco, pois 
estao em contato com adultos de alto risco (pacientes com Aids, 
residentes ou empregados em instituiqoes correcionais ou lares 
de idosos, usuarios de drogas e profissionais da saude). Uma vez 
expostos, pacientes pediatricos apresentam risco para o desen- 
volvimento de doenqa ativa, incluindo lactentes e aqueles com 
desnutriqao, Aids, diabetes melito ou imunossupressao (quimio- 
terapia para cancer ou corticosteroides). 

Os sintomas de doenqa ativa previamente citados ocorrem com 
maior frequencia durante os primeiros anos de infecqao. Apos esse 
perlodo, a infecqao permanece inativa ate a adolescencia, na qual a 
reativaqao da tuberculose pulmonar e comum. Em qualquer esta- 
gio, tosse cronica, anorexia, perda ou pouco ganho de peso e febre 
sao sinais clinicos de reativaqao. Note-se que, exceto em pacientes 
com complicates ou doenqa avanqada, ha poucos achados fisicos. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Um teste cutaneo de tuberculina positivo e definido pelo tama- 
nho da enduraqao medida pelo profissional de saude 48-72 h apos 


injeqao intradermica de 5 unidades de tuberculina de derivado 
proteico purificado (PPD). Um teste positivo e definido como uma 
enduraqao maior ou igual a 5 mm em pacientes com alto risco 
para o desenvolvimento da doenqa (i.e., imunocomprometidos, 
aqueles com historia de um teste ou radiografia positivos, crianqas 
com menos de 4 anos de idade e aquelas com contato proximo 
com alguem portador de doenqa ativa); maior do que 10 mm em 
pacientes de populates de risco ou expostas a populates de risco 
(i.e., nascidas em paises com alta prevalencia, usuarios de drogas 
injetaveis, com dificuldades de acesso a cuidados medicos, ou que 
vivem em instituites como presidios, abrigos para pessoas sem- 
teto ou lares de idosos); e maiores que 15 mm naqueles que tem 
baixo risco. Testes de escarificaqao nao devem ser usados. Con- 
trole apropriado de testes cutaneos, como da hipersensibilidade a 
difteria-tetano, parotidite ou Candida albicans, devem ser aplica- 
dos a pacientes com suspeita ou comprovaqao de imunossupres¬ 
sao, ou naqueles com possivel doenqa grave disseminada. Se esses 
pacientes nao respondem ao PPD, a possibilidade de tuberculose 
nao esta excluida. Em casos suspeitos, paciente, familia proxima e 
portadores suspeitos devem realizar teste de tuberculina. Como a 
cura — mais do que a progressao — e a evoluqao comum no hos¬ 
pedeiro nao comprometido, um teste de tuberculina positivo pode 
ser a unica manifestaqao. O foco primario (em geral isolado) e 
associado a envolvimento nodal pode nao ser observado radiogra- 
ficamente. Para pacientes nascidos fora dos EUA ou para aqueles 
que receberam previamente imunizato com bacilo de Calmette- 
Guerin, uma enduraqao maior do que 5 mm deve ser considerada 
positiva, devendo ser posteriormente avaliada. 

Existem novos testes sorologicos sendo estudados em adultos 
e crianqas. Por exemplo, T-spot.TB (Oxford Immunotec, U.K.) 
e Quantiferon-TB Gold (Cellestis, Australia) atualmente estao 
sendo testados em adultos. Diretrizes para interpretaqao dos tes¬ 
tes em populates pediatricas nao estao disponiveis. Alem disso, 
nao esta claro como distinguir entre infecqao nova e infecqao em 
lactentes usando estes ensaios imunologicos. 

C. Exames de imagem 

Radiografias anteroposterior e lateral do torax devem ser obti- 
das em todos os casos suspeitos. A cultura para M. tuberculosis 
e fundamental para o diagnostico e para a definiqao de sensi- 
bilidade ao medicamento. Lavados gastricos matinais apos um 
jejum noturno devem ser realizados em tres ocasioes em lac¬ 
tentes e crianqas com suspeita de tuberculose pulmonar ativa, 
antes que o tratamento seja iniciado e sempre que a gravidade da 
doen^a permitir. Apesar de a coloraqao para bacilos alcool-acido 
resistentes desse material ter pouco valor diagnostico, este e o 
local ideal para cultura. A despeito da importancia crescente do 
isolamento do microrganismo em decorrencia da multipla resis- 
tencia a medicamentos, somente 40% das crianqas apresentara 
culturas positivas. 

0. Exames especiais 

Culturas do escarro de crianqas maiores e adolescentes tambem 
podem ser uteis. Coloraqoes e culturas de secreqoes bronqui- 
cas podem ser obtidas por meio de broncoscopia. Na presenqa 
de derrame pleural, biopsia pleural para realizaqao de culturas 
e exame histopatologico para granulomas ou microrganismos 
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fornecem informaqao diagnostica. O envolvimento das menin¬ 
ges tambem e possivel em crianqas pequenas, e uma punqao 
lombar deve ser considerada na avaliaqao deste grupo. 

Diagnostico diferencial 

Doenqas fungicas que afetam principalmente os pulmoes, como 
histoplasmose, coccidiomicose, criptococose e blastomicose 
norte-americana, podem lembrar a tuberculose e, em alguns 
casos nos quais o diagnostico nao esta claro, devem ser excluidas 
por meio de biopsia ou estudos sorologicos apropriados. Micro- 
bacterias atipicas podem envolver os pulmoes, especialmente no 
paciente imunocomprometido. Dependendo de sua apresenta- 
qao, diagnosticos, como neoplasias linforreticulares ou outros 
tumores, disturbios colageno-vasculares ou outras infecqoes pul- 
monares podem ser consideradas. 

Complicacoes 

Alem das complicaqoes listadas nas seqoes sobre consideraqoes 
gerais e achados clinicos, podem ocorrer linfadenite, meningite, 
osteomielite, artrite, enterite, peritonite e doenqa renal, ocular, da 
orelha media e da pele. Lactentes nascidos de pais infectados com 
o M. tuberculosis tern um grande risco para o desenvolvimento da 
doenqa. A possibilidade de comprometimento das vias respirato- 
rias com risco de morte sempre deve ser considerada em pacientes 
com grandes lesoes mediastinais ou hilares. 

► Tratamento 

Como o risco de hepatite devido a isoniazida e extremamente 
baixo em crianqas, essa medicaqao esta indicada naqueles com um 
teste cutaneo de tuberculina positivo. Isso reduz bastante o risco 
de doenqa ativa e complicaqoes subsequentes com morbidade mi¬ 
nima. Tratamento com isoniazida e rifampicina durante 6 meses, 
mais pirazinamida durante os 2 primeiros meses, esta indicado 
quando a radiografia toracica esta anormal ou quando existe 
doen 9 a extrapulmonar. Sem pirazinamida, a isoniazida associada 
a rifampicina deve ser administrada por 9 meses. Em geral, as 
complicaqoes mais graves da tuberculose sao tratadas com um nu- 
mero maior de farmacos (ver Capitulo 40). O tratamento sob ob- 
servaqao direta (duas a tres vezes por semana) e indicado quando 
houver suspeita de nao aderencia. Recomendaqoes para quimiote- 
rapia antituberculosa com base no estagio da doenqa estao sendo 
permanentemente atualizadas. A ediqao mais atual do Red book, 
da AAP, e uma fonte confiavel para estes protocolos.* 

Corticosteroides sao usados para o controle da inflamaqao em 
pacientes selecionados que sejam portadores de compressao de 
vias respiratorias por linfonodos com riscos de morte, derrame 
pericardico agudo, derrame pleural maciqo com desvio medias¬ 
tinal ou tuberculose miliar com insuficiencia respiratoria. 

Prognostico 

Em pacientes com um sistema imune intacto, o tratamento an- 
tituberculoso atual oferece um bom potencial de recuperaqao. 


* N. de R.T. No Brasil, as recomendaijoes do Ministerio da Saude podem 
ser encontradas em http://portal.saude.gov.br/portal/arquivos/pdf/ma- 
nual-de-recomendacoes-controle-td-novo.pdf. 


Para pacientes com imunodeficiencias, microrganismos resis- 
tentes a multiplos farmacos, pouca aderencia ao tratamento 
medicamentoso ou complicaqoes avanqadas, o prognostico e re- 
servado. Microrganismos resistentes a multiplas medicaqoes sao 
cada vez mais comuns. A resistencia ocorre porque um medico 
prescreve um regime medicamentoso inadequado, ou porque o 
paciente deixa de tomar a medicaqao. Quando a resistencia ou 
intolerancia a isoniazida e rifampicina impede o seu uso, as taxas 
de cura sao iguais ou inferiores a 50%. 

Newton S et al.: Paediatric tuberculosis. Lancet Infect Dis 2008; 
8:498-510 [PMID 18652996], 

Powell DA, Hunt WG: Tuberculosis in children: An update. Adv 
Pediatr 2006;53:279 [PMID: 17089872], 

PNEUMONIA POR ASPIRACAO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Historia de aspiracao recorrente ou de um evento com as- 
piracao. 

► Desconforto respiratorio de inicio recente, necessidade de 
oxigenio, ou, em algumas criancas, febre apos um episodio 
de aspiracao ou em uma crianca com historia conhecida de 
aspiracao. 

► Achados focais ao exame fisico (geralmente laterais). 


Pacientes cujos mecanismos de defesa anatomicos estao dimi- 
nuidos tem risco de pneumonia por aspiraqao (Quadro 18-3). 
A doenqa aguda comumente e causada por bacterias presentes 
na cavidade oral (especialmente anaerobios gram-negativos). 
Aspiraqao cronica com frequencia causa crises recorrentes de 
pneumonia febril aguda. Tambem pode levar a infiltrados focais 
cronicos, atelectasias e a um quadro clinico semelhante a asma 
ou DPI, bronquiectasias ou incapacidade de desenvolvimento. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Febre de inicio agudo, tosse, desconforto respiratorio ou hipo- 
xemia em pacientes de risco sugerem pneumonia por aspiratpao. 

Quadro 18-3 Fatores de risco para pneumonia por aspiracao 

Convulsoes 

Depressao do nlvel de consciencia 

Refluxo gastresofagico, emese ou obstrucao gastrintestinal recorrentes 
Dislurbios neuromusculares com disfuncao da aspiracao-degluticao 
Anormalidades anatomicas (fenda laringea, fistula traqueoesofagica, 
paralisia de prega vocal) 

Doencas debiiitantes 

lesoes ocultas de tronco cerebral 

Quase afogamento 

Sondas nasogastricas, endotraqueais ou tubos de traqueostomia 
Doenca periodontal grave 
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Achados anormais no exame fisico do torax, como estertores, 
roncos ou reduqao do murmurio vesicular, podem, inicialmente, 
estar limitados a regiao pulmonar na qual ocorrer a aspiraqao. 
Apesar de qualquer regiao poder ser afetada, o lado direito — 
principalmente o lobo superior direito no paciente em supinaqao 
— e o mais comumente afetado. Em pacientes com aspiraqao 
cronica, podem ocorrer sibilos difusos. Estertores generalizados 
tambem podem estar presentes. Tais pacientes podem nao de- 
senvolver pneumonias febris agudas. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Radiografias de torax podem revelar consolidaqao lobar ou ate- 
lectasias e infiltrados alveolares focais ou generalizados, assim 
como infiltrados intersticiais. Em alguns pacientes com aspira¬ 
qao cronica, podem ser observados infiltrados peri-hilares com 
ou sem alqaponamento de ar bilateral. 

Em pacientes gravemente enfermos com doenqa febril aguda 
e, especialmente quando a pneumonia e complicada por um der- 
rame pleural, deve ser feito um diagnostico bacteriologico. Alem 
de hemoculturas e culturas do liquido pleural, podem ser con- 
sideradas culturas de secreqoes traqueobronquicas e especimes 
de lavado broncoalveolar (ver seqao anterior sobre Cultura de 
material a partir do trato respiratorio). 

Em pacientes com pneumonite por aspiraqao cronica, a do- 
cumentaqao da aspiraqao como causa da doenqa pode ser dificil. 
Exames contrastados com bario, usando liquidos de consistencia 
crescente, podem fornecer evidencias de disfunqao de sucqao — 
deglutiqao ou fenda laringea. Deglutogramas com bolo de bario 
com boa distensao do esofago podem ajudar a identificar uma fis¬ 
tula traqueoesofagica oculta. Refluxo gastresofagico pode ser um 
fator de risco para aspiraqao durante o sono, e um estudo noturno, 
ou de 24 h, do pH esofagico tambem pode ajudar a estabelecer o 
diagnostico de refluxo gastresofagico. Apesar de a cintigrafia ser 
comumente usada, o ganho diagnostico neste tipo de estudo e 
muito pequeno. Broncoscopia rigida em lactentes ou broncosco- 
pia flexivel em crianqas maiores pode ser usada para identificaqao 
de anormalidades anatomicas, como fenda traqueal e fistula tra¬ 
queoesofagica. Broncoscopio flexivel e amostras de lavado bron¬ 
coalveolar para pesquisa de macrofagos carregados de lipideos 
tambem podem sugerir aspiraqao cronica. 

Diagnostico diferencial 

No paciente com doenqa aguda, devem ser consideradas pneumo¬ 
nias virais e bacterianas. No paciente cronicamente doente, o diag¬ 
nostico diferencial pode incluir disturbios causando pneumonia 
recorrente (p. ex., imunodeficiencias, disfunqao ciliar ou corpo es- 
tranho), sibilancia cronica ou disturbios pulmonares intersticiais 
(ver seqao a seguir), dependendo da apresentaqao. 

Complicacoes 

Empiema e abscesso pulmonar podem complicar a pneumonia 
aguda por aspiraqao. A aspiraqao cronica tambem pode resultar 
em bronquiectasia. 

Tratamento 

A pneumonia por aspiraqao leva a pneumonite quimica e, em al¬ 
guns casos, o tratamento de suporte e a unica terapia recomendada. 


Tratamento antimicrobiano para pacientes com doenqa aguda 
por aspiraqao inclui cobertura para microrganismos anaerobios 
gram-negativos. Em geral, a clindamicina e apropriada para uma 
cobertura inicial. Contudo, em algumas infecqoes adquiridas no 
hospital, e necessaria uma cobertura adicional para P. aeruginosa 
multirresistente, estreptococos e outros microrganismos. 

O tratamento de pneumonia por aspiraqao recorrente e cronica 
pode incluir: correqao cirurgica de anormalidades anatomicas, 
melhora da higiene oral, melhora da hidrataqao, administraqao de 
broncodilatadores por via inalatoria, fisioterapia toracica e aspira¬ 
qao das vias respiratorias. Em pacientes com comprometimento 
do SNC, pode ser necessario instituir alimentaqao exclusivamente 
por meio de gastrostomia e (em alguns) pode ser necessaria uma 
traqueostomia para o controle das secreqoes de vias respiratorias. 
Refluxo gastresofagico, quando presente nesses pacientes, tambem 
requer correqao cirurgica, frequentemente. 

Prognostico 

O resultado esta diretamente relacionado ao disturbio que causa 
a aspiraqao. 

Brook I: Anaerobic pulmonary infections in children. Pediatr Emerg 
Care 2004;20:636 [PMID: 15599270]. 

Colombo JL, Hallberg TK: Pulmonary aspiration and lipid-laden 
macrophages: In search of gold (standards). Pediatr Pulmonol 
1999;28:79 [PMID: 10423305]. 

Methany NA et al.: Tracheobronchial aspiration of gastric contents in 
critically ill tube-fed patients: Frequency, outcomes, and risk fac¬ 
tors. Crit Care Med 2006;34:687 [PMID: 16484901]. 

DOENCA PULMONAR INTERSTICIAL NA CRIANCA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Manifesta-se de forma aguda no perlodo neonatal ou suba- 
guda em lactentes e criancas. 

► Lactentes e criancas pequenas tern diagnosticos diferentes 
de adolescentes e adultos. 

► A presenca de tres a cinco dos criterios a seguir, na ausen- 
cia de uma etiologia primaria identificada, e sugestiva de 
doenca pulmonar intersticial na crianca (DPI): 

• Sintomas de disturbio da funcao respiratoria (tosse, ta- 
quipneia, retracoes, intolerancia ao exercicio). 

• Evidencia de disturbios da troca gasosa (hipoxemia de 
repouso ou hipercarbia, dessaturacao com exercicio). 

• Infiltrados difusos aos exames de imagem. 

• Presenca de rufdos adventicios (estertores, sibilos). 

• Espirometria, volumes pulmonares ou capacidade de di- 
fusao do monoxido de carbono anormais. 

► Historia de exposicao (p. ex., passaros, poeiras organicas, 
tratamento com farmaco, banheiras de hidromassagem 
aquecidas, mofo), doenca pulmonar previa, imunossupres- 
sao, sintomas de doenca do tecido conectivo, historia fami¬ 
liar de doenca pulmonar (especialmente DPI) ou de obito 
infantil precoce decorrente de doenca pulmonar. 





^■SMEXEB trato respiratorio e mediastino 


Consideracoes gerais 

A sindrome da doenqa pulmonar intersticial DPI da crianqa e 
uma constelaqao de sinais e sintomas, e nao um diagnostico es- 
pecifico. Uma vez reconhecida, a sindrome DPI na crianqa deve 
levar a investigaqao da possibilidade de uma DPI rara mais espe- 
clfica. Disturbios conhecidos podem se apresentar sob a forma 
de DPI na crianqa, e devem ser excluldos como a causa prima- 
ria dos sintomas. Estes disturbios incluem FC, miocardiopatias, 
asma, infecqao aguda, imunodeficiencia, doenqa neuromuscu¬ 
lar, escoliose, anormalidades da caixa toracica, DBP tipica ou 
sindrome da distriqao respiratoria neonatal, alem de aspiraqao 
significativa confirmada em um deglutograma. Porem, se os pa- 
cientes apresentam sintomas desproporcionais ao diagnostico, 
deve-se considerar outras formas de DPI. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A DPI na crianqa pode se apresentar de modo agudo no periodo 
neonatal, com insuficiencia respiratoria, ou gradualmente, com 
tosse cronica ou historia de dispneia aos esforqos. A crianqa com 
doenqa mais avanqada pode apresentar dispneia mais intensa, 
taquipneia, retraces, cianose, baqueteamento digital, ganho de 
peso inadequado ou perda de peso. 

B. Achados laboratoriais 

Uma vez reconhecida a DPI na crianqa, avaliaqoes iniciais devem 
ser dirigidas para a exclusao de condiqoes conhecidas. Avalia- 
qoes iniciais devem incluir os seguintes estudos diagnosticos: 
radiografias, deglutograma com bario, testes de funqao pulmo¬ 
nar e testes cutaneos (ver seqao anterior sobre Tuberculose), 
hemograma completo e taxa de hemossedimentaqao, teste do 
cloreto no suor para FC, eletrocardiograma ou ecocardiograma, 
imunoglobulinas do soro e outras avaliaqoes imunologicas, exa- 
mes do escarro (ver seqao sobre Pneumonia no hospedeiro imu- 
nocomprometido) e possiveis estudos para virus Epstein-Barr, 
citomegalovirus, M. pneumoniae. Chlamydia, Pneumocystis e 
Ureaplasma urealyticum. 

C. Exames de imagem 

Radiografias do torax sao normals em ate 10-15% dos pacientes. 
Frequentemente, DPIs especificas podem ser suspeitadas a par- 
tir de achados na TC de alta resoluqao com volume inspiratorio 
e expiratorio controlado, o que deve ser considerado precoce- 
mente durante a avaliaqao. Lactentes e crianqas com menos de 
5 anos necessitam de sedaqao, permitindo a realizaqao simulta- 
nea de testes de funqao pulmonar adequadas para a faixa etaria 
ou avaliaqao broncoscopica. 

D. Exames especiais 

Durante o teste de funqao pulmonar podem ser observados 
multiplos padroes que dependem da DPI especifica, como (1) 
um padrao restritivo com reduqao dos volumes pulmonares da 


complacencia e da capacidade de difusao de CO; (2) um padrao 
com hiperinsuflaqao; ou (3) um padrao misto obstrutivo-restri- 
tivo. O sistema para teste de funqao pulmonar em recem-nasci- 
dos e crianqas pode fornecer dados sobre a mecanica pulmonar 
e diferentes DPIs. Hipoxemia noturna ou induzida por exercicio 
com frequencia e a anormalidade de funqao pulmonar mais pre- 
cocemente detectada em crianqas. 

Durante a segunda fase de avaliaqao, e feita a broncoscopia, 
para excluir anormalidade anatomicas, a obtenqao de multiplos 
esfregaqos bronquicos, para examinar se a disfunqao ciliar e uma 
possibilidade a ser considerada, e a obtenqao de lavado bronco- 
alveolar, para exames microbiologicos e citologicos. 

Em pacientes com doenqa estavel ou lentamente progressiva, 
pode-se aguardar pelos resultados do exame broncoscopico. 
Em pacientes com doenqa aguda, rapidamente progressiva, este 
estagio deve ser combinado com biopsia video-toracoscopica. 
A biopsia pulmonar e o metodo mais confiavel para o diagnostico 
definitivo, desde que analisada por patologistas com experien¬ 
ce em DPIs da crianqa. Foi proposta uma nova classificaqao 
histologica para melhorar os resultados diagnosticos. O tecido 
deve ser processado de maneira padrao para coloraqoes e cultu¬ 
res especiais, microscopia eletronica e imunofluorescencia para 
complexos imunologicos, caso indicadas. Apesar de a biopsia 
transbronquica poder ser util para o diagnostico de alguns dis¬ 
turbios difusos e da rejeiqao ao implante no caso de transplantes 
(p. ex., sarcoidose), sua utilidade global na DPI pediatrica e limi- 
tada ate a presente data. 

E. Exames geneticos 

A analise genomica mutacional de tecidos e do sangue para pro- 
teinas surfactantes B e C (SP-B, SP-C) e ABCA3 e atualmente 
oferecida em laboratories clinicos, devendo ser considerada na 
maioria dos pacientes com doenqa pulmonar difusa ou uma forte 
historia familiar de DPI. Recentemente, foram relatadas outras 
mutaqoes geneticas para DPIs raras, oferecendo informaqao 
diagnostica. Estas incluem displasia alveolar capilar (FOXF1), 
microlitiase pulmonar alveolar (SLC34A2) e intolerancia a pro- 
teina lisinurica (SLC7A7). 

Diagnostico diferencial 

A DPI pediatrica e composta por um grupo de diversas con- 
diqoes que podem diferir das DPIs de adultos. Causas comuns 
de DPI em adultos, como UIP (pneumonite intersticial usual, 
tambem conhecida como fibrose pulmonar idiopatica), que 
esta associada a uma alta taxa de mortalidade, e bronquiolite 
respiratoria, associada a tabagismo, nao foram encontradas em 
crianqas. Em contrapartida, condiqoes recentemente identifi- 
cadas, especificas da faixa pediatrica, como a hiperplasia de 
celulas neuroendocrinas da infancia (HCNEI) ou a glicogenose 
intersticial pulmonar (GIP), nao foram descritas em adultos. 
Outras DPIs da infancia incluem as mutaqoes de surfactante 
geneticamente reconhecidas SP-B, SP-C e ABCA3-, anormali¬ 
dades do desenvolvimento; e disturbios de crescimento, espe- 
cialmente em crianqas pequenas. Crianqas maiores tern maior 
probabilidade de apresentar mutaqoes de surfactante SP-C 
ou ABCA3, pneumonite por hipersensibilidade ou doenqas 
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colageno-vasculares. Outras condiqoes conhecidas tambem 
devem ser excluidas. 

Complicacoes 

Pode ocorrer insuficiencia respiratoria ou hipertensao pulmo- 
nar com cor pulmonale. Deficiencias somaticas do crescimento 
frequentemente requerem suplementaqao nutricional. Mortali- 
dade e morbidade podem ser significativas em algumas DPIs na 
crianqa. 

Tratamento 

O tratamento para causas conhecidas de DPI, como infeccpoes, 
aspiraifao ou disturbios cardiacos, deve ser direcionado para o 
disturbio primario. £ preciso saber que o tratamento para DPIs 
na crian^a e empirico e se baseia em relatos de caso e de series 
pequenas. Nas DPIs nao inflamatorias, como hiperplasia de 
celula neuroendocrinas da infancia ou anormalidades do de- 
senvolvimento ou crescimento, o tratamento e de suporte e nao 
requer corticosteroides. Para DPIs por muta^oes com disfun^ao 
de surfactante, glicogenolise pulmonar intersticial, pneumonite 
por hipersensibilidade e doenqa sistemica colageno-vascular, 
os pacientes em geral sao tratados inicialmente com glicocor- 
ticoides orais (2 mg/kg/dia) ou com pulsos de glicocorticoi- 
des mensais (doses IV de 10-30 mg/kg por 1-3 dias). Muitos 
pacientes necessitam de tratamento mais prolongado, com 
prednisona em dias alternados. Cloroquina (5-10 mg/kg/dia) 
pode ser util em disturbios selecionados, como pneumonite 
intersticial descamativa, muta^oes de disfunqao do surfactante 
ou doen<;a refrataria. Em casos refratarios, pode-se tentar aza- 
tioprina e ciclofosfamida. Agentes antifibroticos mais recentes, 
como interferona-y, que esta sendo investigado em pacientes 
adultos com fibrose pulmonar intersticial, ainda nao foram tes- 
tados em crianqas ate o momento. Finalmente, alguns pacientes 
com doenqa grave podem necessitar de ventilacpao mecanica 
ou transplante pulmonar para sobrevivencia. As DPIs infantis 
devem ser avaliadas e tratadas por uma equipe multiprofissio- 
nal com experiencia em DPI na criamja. A Child Family Foun¬ 
dation pode fornecer mais recursos de apoio para as familias 
(http://childfoundation.us). 

Prognostics 

O prognostico e reservado em crianqas com DPI decorrente 
por doenqas vasculares do colageno, mutacpoes com disfunqao 
de surfactante e disturbios de desenvolvimento (p. ex., displasia 
alveolo-capilar). Outras condi^oes, como hiperplasia de celulas 
neuroendocrinas da infancia e glicogenose pulmonar intersti¬ 
cial, nao tem relatos de obitos. 

Deterding R: Evaluating infants and children with interstitial lung 
disease. Semin Respir Crit Care Med 2007;28:333 [PMID: 
17562503], 

Deutsch G et al.: Diffuse lung disease in young children: Applica¬ 
tion of a novel classification scheme. Am J Respir Crit Care Med 
2007;176:1120 [PMID: 17885266], 

Hamvas A et al.: Genetic disorders of surfactant proteins. Neonato¬ 
logy 2007:91:311 [PMID: 17575475], 


PNEUMONITE POR HIPERSENSIBILIDADE 
Consideracoes gerais 

A pneumonite por hipersensibilidade ou alveolite alergica extrinseca 
e uma doen^a mediada por celulas T, envolvendo as vias respirato- 
rias perifericas, o intersticio e os alveolos. Essa doenqa se apresenta 
sob a forma de DPI. Podem ocorrer formas agudas ou cronicas. 
Em crian^as, as formas mais comuns se originam por exposiqao a 
aves domesticas e, ocasionalmente, aves selvagens ou excrementos 
de passaros (p. ex., pombos domesticos, periquitos, papagaios ou 
pombos selvagens). Contudo, a inalaqao de praticamente qualquer 
tipo de poeira organica (bolor do feno, material de compostagem, 
fragmentos de madeira ou casca de arvores, serragem ou aerossois 
de umidificadores ou vapor de banheiras de agua quente podem 
causar a doenqa). Hipersensibilidade ao metotrexato tambem foi 
descrita em uma crian 9 a com artrite reumatoide juvenil. O hot- 
tub lung (pulmao da banheira aquecida ou hidromassagem) pode 
ser causado pela exposiqao ao complexo Mycobacterium avium em 
aerossol. Um alto nivel de suspeita e uma anamnese completa sao 
necessarios para o diagnostico. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Tosse episodica e febre podem ocorrer com exposiijoes agudas. 
Exposiqao cronica resulta em perda de peso, fadiga, dispneia, 
cianose e, finalmente, insuficiencia respiratoria. 

B. Achados laboratoriais 

A exposiqao aguda pode ser seguida de leucocitose polimorfo- 
nuclear com eosinofilia e evidencias de obstruqao das vias respi- 
ratorias no teste da funqao pulmonar. A doemja cronica resulta 
em um quadro restritivo nos testes de funqao pulmonar. 

A chave sorologica para o diagnostico e encontrar precipiti- 
nas (anticorpos IgG precipitantes) em materials organicos con- 
tendo proteinas aviarias ou antigenos de fungos ou bacterias. De 
modo ideal, para identificat^ao de proteinas aviarias, o soro do 
paciente deve ser testado com antigenos de excrementos das es- 
pecies de passaros suspeitos. No entanto, a exposi^ao pode levar 
a forma^ao de precipitinas sem causar a doenqa. 

A broncoscopia com achados de linfocitose ou complexo M. 
avium no lavado broncoalveolar pode ser sugestiva. Contagens 
celulares normals podem ajudar a excluir pneumonite aguda por 
hipersensibilidade. 

Diagnostico diferencial 

Pacientes com sintomas primariamente agudos devem ser dife- 
renciados daqueles com asma atopica. Pacientes com sintomas 
cronicos devem ser doenqas vasculares do colageno, disturbios 
imunes ou disturbios pulmonares intersticiais primarios. 

Complicacoes 

Exposiqao prolongada a antigenos agressores pode resultar em 
hipertensao pulmonar decorrente de hipoxemia cronica, cor 
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pulmonale , doenqa pulmonar restritiva irreversivel decorrente 
de fibrose pulmonar ou insuficiencia respiratoria. 

Tratamento e prognostics 

fi necessaria a eliminaqao completa da exposiqao aos antigenos 
agressores. Na suspeita de pneumonite por hipersensibilidade 
induzida por farmacos, e necessario interromper a sua adminis- 
traijao. Corticosteroides podem acelerar a recupera^ao. Com um 
diagnostico precoce, identificaqao adequada e eliminaqao dos 
antigenos agressores, o prognostico e excelente. 

Marras TK et al.: Hypersensitivity pneumonitis reaction to Mycobac¬ 
terium avium in household water. Chest 2005;127:664 [PMID: 
15706013], 

Morell F et al.: Bird fanciers lung: A series of 86 patients.Medicine 
(Baltimore) 2008;87(2):110-130 [PMID: 18344808], 

PNEUMONIA EOSINOFILICA 
Consideracoes gerais 

A pneumonia eosinofilica e outra condiqao rara que pode ser con- 
siderada como uma DPI pediatrica. Sob este termo deve ser consi- 
derado um espectro de doen^as: (1) helmintlase broncopulmonar 
alergica (HBPA), (2) eosinofilia pulmonar com asma (aspergilose 
broncopulmonar alergica e disturbios relacionados), (3) impacta- 
<;ao mucoide hipereosinofilica, (4) granulomatose broncocentrica 
e (5) disturbios vasculares do colageno. O termo antigo, sindrome 
de Loffler (infiltrados pulmonares migratorios transitorios e eosi¬ 
nofilia), nao e mais usado porque a maioria dos pacientes apre- 
senta HBPA nao diagnosticada, rea<;6es medicamentosas (ver 
http://pneumotox.com) ou aspergilose broncopulmonar alergica. 
Muitos desses disturbios ocorrem em crian^as que tem historia 
pessoal ou familiar de atopia ou asma. HBPA pode estar relacio- 
nada a hipersensibilidade a parasitas nematodeos migratorios (As- 
caris, Strongyloides, Ancylostoma , Toxocara ou Trichiuris) e formas 
larvais de filaria ( Wuchereria bancrofti). Aspergilose broncopul¬ 
monar alergica esta relacionada ao fungo Aspergillus. Hipersensi¬ 
bilidade a outros fungos tambem foi documentada. Pneumonias 
eosinofilicas sao raras, mas podem estar associadas a sarcoidose, 
doen^a de Hodgkin ou outros linfomas, infec^oes bacterianas in- 
cluindo brucelose e aquelas causadas por M. tuberculosis , mico- 
bacterias atipicas e hipersensibilidade a farmacos. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A tosse, os sibilos e a dispneia sao queixas comuns. Na helmintlase 
pulmonar alergica, podem estar presentes febre, mal-estar, tosse 
produtiva e, raramente, hemoptise. Na aspergilose broncopulmo¬ 
nar, os pacientes podem apresentar todos estes achados e, ocasio- 
nalmente, produzir tampoes de muco acastanhado. Podem ocorrer 
anorexia, perda de peso, sudorese noturna e baqueteamento digital. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Contagens absolutas elevadas de eosinofilos no sangue periferico 
(3.000/pL e frequentemente excedendo 50% dos leucocitos) estao 


presentes na HBPA e na aspergilose broncopulmonar alergica. 
Niveis sorologicos de IgE de ate 1.000-10.000 UI/mL sao comuns. 
Na aspergilose broncopulmonar alergica, a concentraqao de IGE 
no soro parece estar correlacionada a atividade da doemja. As fezes 
devem ser examinadas frequentemente varias vezes — para a pre- 
senqa de ovos e parasitos — para esclarecimento diagnostico. Os 
titulos de hemaglutinina na HBPA estao acentuadamente elevados. 

Na aspergilose broncopulmonar alergica e em disturbios re¬ 
lacionados, os pacientes podem apresentar bronquiectasias cen¬ 
trals na radiologia de torax (imagem em trilho de bonde) ou na 
TC. A bronquiectasia sacular proximal dos lobos superiores e 
patognomonica. Apesar de a radiografia de torax poder ser nor¬ 
mal, podem ocorrer infiltrados peribronquicos, atelectasia focal 
ou segmentares, ou consolidaqoes focais ou madias. Testes cuta- 
neos positivos, anticorpos sorologicos IgG precipitantes ou IgE 
especifica para o fungo agressor estao presentes. 

Diagnostico diferencial 

Estes disturbios devem ser diferenciados de exacerbaqoes da 
asma, da FC ou de outro disturbio pulmonar subjacente que 
causa infiltrados visiveis a radiografia de torax. A aspergilose 
broncopulmonar alergica pode ocorrer em pacientes com FC. 

Complicacoes 

O retardo no reconhecimento e no tratamento da aspergilose 
broncopulmonar alergica pode causar lesao pulmonar progres¬ 
siva e bronquiectasias. Lesoes das vias respiratorias condutoras 
na granulomatose broncocentrica podem se estender para pa- 
renquima pulmonar e arterias pulmonares adjacentes, resul- 
tando em vasculite secundaria. 

Tratamento 

Deve ser administrado tratamento para o parasita especifico, e 
corticosteroides podem ser necessarios se a doen^a for grave. O 
tratamento da microfilariace e tanto diagnostico como terapeu- 
tico. Aspergilose broncopulmonar alergica e disturbios relacio¬ 
nados sao tratados com ciclos prolongados de corticosteroides 
orais, broncodilatadores e fisioterapia toracica. Em pacientes 
com FC, o itraconazole pode reduzir as doses de corticosteroides 
para aqueles indivlduos portadores de aspergilose broncopul¬ 
monar alergica. Vasculite pulmonar associada a doen^a vascular 
do colageno geralmente e tratada com esteroides em altas doses 
ou agentes citotoxicos. 

Jeong YJ et al.: Eosinophilic lung diseases: A clinical, radiologic, and pa¬ 
thologic overview. Radiographics 2007;27:617 [PMID: 17495282], 
Nathan N et al.: Chronic eosinophilic pneumonia in a 13-year-old 
child. Eur J Pediatr 2008;167(I0):1203-1207 [PMID: 18202853]. 

PNEUMONIA NO H0SPEDEIR0 
IMUN0C0MPR0METID0 

Consideracoes gerais 

Criampas imunocomprometidas podem apresentar pneumo¬ 
nia focal ou DPI. Em um hospedeiro imunocomprometido, a 
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pneumonia pode ser decorrente de qualquer bacteria comum 
(estreptococos, estafilococos ou M. pneumoniae ) ou de patoge- 
nos menos comuns, como Toxoplasma gondii, P. jiroveci, especies 
de Aspergillus, especies de Mucor, especies de Candida, Crypto¬ 
coccus neoformans, bacterias entericas gram-negativas e bacterias 
anaerobias, especies de Nocardia, L. pneumophila, micobacterias 
e virus (citomegalovirus, varicela-zoster, herpes simples, in¬ 
fluenza virus, VRS, metapneumovirus humano ou adenovirus). 
Microrganismos multiplos comumente estao presentes. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Os pacientes com frequencia apresentam sinais sutis, como tosse 
leve, taquipneia ou febre baixa, que pode progredir rapidamente 
para febre alta, desconforto respiratorio e hipoxemia ou DPI. Uma 
porta de entrada obvia para a infecqao, como um cateter intravas¬ 
cular, pode predispor a uma infecqao bacteriana ou fungica. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Deve-se suspeitar de infecqao fungica, parasitaria ou bacteriana, 
especialmente por bacteria resistente a antibioticos, na crianqa 
neutropenica. Assim que houver suspeita de infecqao, devem ser 
obtidas o mais rapidamente possivel, hemoculturas perifericas, 
culturas de escarro, secreqoes traqueobronquicas, urina, nasofa- 
ringe ou seios paranasais, medula ossea, liquido pleural, biopsia 
de linfonodos ou lesoes cutaneas, alem de culturas de cateteres 
intravasculares. 

Metodos invasivos muitas vezes sao necessarios para fazer o 
diagnostico. Amostras apropriadas devem ser obtidas assim que 
um paciente com pneumonia deixar de responder ao tratamento 
inicial. Os resultados desses procedimentos geralmente levam a 
alteraqoes importantes no tratamento pre-operatorio empirico. 
Muitas vezes nao e possivel obter uma amostra de escarro. La- 
vagem broncoalveolar costuma fornecer o diagnostico de um 
ou mais microrganismos e deve ser feita precocemente durante 
a avaliaqao. O uso combinado de irrigaqao, escovado e lavagem 
leva a bons resultados. Biopsias pulmonares se tornam mais ur- 
gentes em pacientes com doenqa de rapida evoluqao. A morbi- 
dade e a mortalidade deste procedimento podem ser reduzidas 
por um cirurgiao especializado em tecnicas de videotoracosco- 
pia cirurgica. Tendo em vista a multiplicidade de microrganis¬ 
mos que podem causar a doenqa, um conjunto abrangente de 
exames deve ser feito no material de lavagem e de biopsia. Sao 
exames diagnosticos rapidos, incluindo exames de anticorpos 
fluorescentes para Legionella, cultura rapida e detecqao de an- 
tigenos para virus; coloraqoes de Gram, coloraqoes para BAAR 
e fungos; exame citologico para inclusoes virais; culturas para 
virus, bacterias anaerobias e aerobias, fungos, micobacteria e Le¬ 
gionella, assim como exames imunofluorescentes rapidos para 
P. jiroveci. 

Radiografias de torax e TC de alta resoluqao podem ser uteis 
na identificaqao do padrao e da extensao da doenqa. Na pneu¬ 
monia por P. jiroveci, a hipoxemia pode ser acentuada, a despeito 
de anormalidades radiograficas minimas. 


Diagnostico diferencial 

Os microrganismos que causam a doenqa variam com o tipo de 
imunocomprometimento presente. Por exemplo, o paciente es- 
plenectomizado pode apresentar uma infecqao avassaladora por 
S. pneumoniae ou H. influenzae. A crianqa que recebe terapia 
imunodepressora ou quimioterapia tern maior probabilidade 
de apresentar infecqao por P. jiroveci. A crianqa febril com neu¬ 
tropenia que vinha recebendo doses adequadas de antibioticos 
intravenosos de amplo espectro pode apresentar uma doenqa 
fungica. A chave para o diagnostico e considerar todas as possi- 
bilidades de infecqao. 

Dependendo da forma do imunocomprometimento, talvez 
somente metade a dois terqos dos novos infiltrados pulmona¬ 
res nesses pacientes representem infecqao. O restante e causado 
por toxicidade pulmonar por radiaqao, quimioterapia ou outras 
substancias; disturbios pulmonares, incluindo hemorragia, embo- 
lismo, atelectasias ou aspiraqao; sindrome pneumonica idiopatica 
ou sindrome da distriqao respiratoria aguda em pacientes com 
transplante de medula ossea; recorrencia ou extensao de proces¬ 
ses neoplasicos primarios ou disturbios imunes; reaqoes de trans- 
fusao, leucostasia ou lise de celulas tumorais; ou DPI, como uma 
pneumonite intersticial linfocitica na infeeqao por HIV! 

Complicacoes 

Insuficiencia respiratoria progressiva, choque, lesao de multiplos 
orgaos, infeeqao disseminada e obito ocorrem comumente no 
hospedeiro imunocomprometido infectado, caso a etiologia pri- 
maria nao seja tratada de maneira eficaz. 

Tratamento 

Antibioticos intravenosos de amplo espectro estao indicados 
precocemente na crianqa febril, neutropenica ou imunocom- 
prometida. Trimetropin-sulfametoxazole (para Pneumocyistis) 
e macrolideos (para Legionella) tambem estao indicados preco¬ 
cemente no tratamento de crianqas imunocomprometidas antes 
da identificaqao do microrganismo. Terapia adicional deve base- 
ar-se em estudos das amostras obtidas do lavado broncoalveolar 
ou da biopsia pulmonar. Dados recentes sugerem que o uso de 
estrategias de ventilaqao nao invasivas na evoluqao da insuficien¬ 
cia pulmonar ou respiratoria podem reduzir a mortalidade. 

Prognostico 

O prognostico baseia-se na gravidade do imunocomprome¬ 
timento subjacente, no diagnostico e no tratamento precoce e 
apropriado e nos microrganismos infectantes. Intuba^ao e venti- 
la<;ao mecanica tern sido associadas a altas taxas de mortalidade, 
especialmente em pacientes com transplante de medula ossea. 

Efrati O et al.: Fiberoptic bronchoscopy and bronchoalveolar lavage 
for the evaluation of pulmonary disease in children with pri¬ 
mary immunodeficiency and cancer. Pediatr Blood Cancer 2007; 
48:324 [PMID: 16568442]. 

Gasparetto TD et al.: Pulmonary infections following bone marrow 
transplantation: High-resolution CT findings in 35 paediatric pa- 
tients.Eur J Radiol 2007 [Epub ahead of print] [PMID: 17624710]. 
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ABSCESSO PULMONAR 
Consideracdes gerais 

Abscessos pulmonares ocorrem mais frequentemente em pa- 
cientes imunocomprometidos; naqueles que apresentam infec- 
qoes graves disseminadas (disseminaqao embolica) ou naqueles 
com aspiraqao recorrente, desnutriqao ou trauma toracico fe- 
chado. Apesar de microrganismos como S. aureus, H. influenzae, 
S. pneumoniae e S. viridans afetarem mais comumente o hospe- 
deiro previamente rlgido, no hospedeiro imunocomprometido 
tambem devem ser considerados microrganismos anaerobios e 
gram-negativos, bem como Nocardia, especies de Legionella e 
fungos ( Candida e Aspergillus). 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Febre alta, mal-estar e perda de peso estao frequentemente pre- 
sentes. Sinais e sintomas relacionaveis ao torax podem ou nao 
estar presentes. Em lactentes podem existir evidencias de des- 
conforto respiratorio. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Pode ocorrer leucocitose no sangue periferico com um predo- 
minio de neutrofilos ou uma taxa de hemossedimentaqao eritro- 
citaria elevada. As hemoculturas raramente sao positivas, exceto 
no hospedeiro portador de infecqao maciija. 

Radiografias toracicas em geral revelam cavidades de pare- 
des espessas, unicas ou multiplas nos pulmoes. Atelectasia com 
compressao local, espessamento pleural ou adenopatia tambem 
podem ocorrer. A TC de torax pode fornecer uma melhor loca- 
lizaqao e compreensao das lesoes. 

Para pacientes com tosse produtiva, coloraqoes e culturas 
podem fornecer o diagnostico. Aspiraqao percutanea direta de 
material para coloraqoes e culturas, guiada por fluoroscopia, uT 
trassonografia ou TC deve ser considerada no individuo grave- 
mente comprometido ou em mal estado geral. 

Diagnostico diferencial 

Piopneumotorax loculado, cisto por Echinococcus, neoplasias, 
granuloma de plasmocitos, cistos congenitos infectados e se¬ 
questrates devem ser considerados. Pneumatoceles e cistos nao 
preenchidos por liquido sao comuns em crianqas em empiema e 
geralmente apresentam resoluqao com o passar do tempo. 

Complicates 

Embora as complicates decorrentes de abcessos sejam raras, 
podem ocorrer desvios mediastinais, pneumotorax tensional e 
ruptura espontanea. Manobras diagnosticas como punqao pulmo- 
nar guiada por raio X para drenagem e cultura do abcesso tambem 
podem causar um pneumotorax ou uma fistula broncopulmonar. 

► Tratamento 

Em decorrencia dos riscos da pun<;ao pulmonar, abscessos nao 
complicados frequentemente sao tratados de modo conservador 


no hospedeiro nao comprometido com antibioticoterapia dirigida 
a S. aureus, H. influenzae e estreptococos. Nos demais casos, deve 
ser providenciada cobertura adicional para microrganismos anae¬ 
robios e gram-negativos. Um tratamento prolongado pode ser ne- 
cessario (3 semanas ou mais). Tentativas de drenagem do abscesso 
por meio de broncoscopia podem causar comprometimento de 
vias respiratorias com risco de morte. Drenagem cirurgica ou lo- 
bectomia as vezes sao necessarias, principalmente em pacientes 
imunocomprometidos. Porem, tais procedimentos sao capazes de, 
por si so, causar complicaqoes com risco de morte. 

Prognostico 

Apesar de a resoluqao radiografica ser muito lenta, a resoluqao 
ocorre na maioria dos pacientes sem fatores de risco para infec- 
qoes do trato respiratorio inferior ou perda da funqao pulmonar. 
No hospedeiro imunocomprometido, o prognostico depende da 
doenqa sujacente. 


Chan PC et al.: Clinical management and outcome of childhood 
lung abscess: A 16-year experience. J Microbiol Immunol Infect 
2005;38:183 [PMID: 15986068], 
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HEMORRAGIA PULMONAR 
Consideracdes gerais 

A hemorragia pulmonar pode ser causada por um espectro de 
disturbios que afetam as grandes e pequenas vias respiratorias e 
os alveolos. Ela pode ocorrer como um processo agudo ou cro- 
nico. Quando a hemorragia pulmonar e subaguda ou cronica, 
macrofagos carregados com hemossiderina podem ser encon- 
trados no escarro e no aspirado traqueal ou gastrico tao precoce- 
mente quanto 72 h apos o inicio do sangramento. Muitos casos 
sao secundarios a infecqao (bacteriana, micobacteriana, para¬ 
sitica, viral ou fungica), abscessos pulmonares, bronquiectasias 
(FC ou outras causas), corpo estranho, coagulopatia (frequente¬ 
mente com sepses macia) ou pressao venosa pulmonar elevada 
(secundaria a insuficiencia cardiaca congestiva ou lesoes car- 
diacas anatomicas). Outras causas incluem contusao pulmonar 
por traumatismo, embolia pulmonar com infarto, fistula arte- 
riovenosa ou telangiectasias, vasculite autoimune, sequestraqao 
pulmonar, agenesia de uma arteria pulmonar isolada, duplicaqao 
esofagica ou cisto broncogenico. Em crianqas, a hemorragia pul¬ 
monar decorrente de tumores de via respiratoria (p. ex., ade¬ 
noma bronquico ou mixoma de atrio esquerdo) e muito rara. 

A hemorragia envolvendo os alveolos e denominada hemor¬ 
ragia alveolar difusa. Hemorragia alveolar difusa pode ser idio- 
patica ou relacionada a farmacos, podendo ocorrer na sindrome 
de Goodpasture, na glomerulonefrite rapidamente progressiva 
e nas vasculites sistemicas (com frequencia associada a doenqas 
do colageno, como lupus eritematoso sistemico, artrite reuma- 
toide, granulomatose de Wegener, poliarterite nodosa, purpura 
de Henoch-Schonlein e doenqa de Behqet). Hemossiderose 
pulmonar idiopatica se refere ao acumulo de hemossiderina no 
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pulmao, em especial nos macrofagos alveolares, como resultado 
de hemorragia cronica ou recorrente (em geral a partir de capi- 
lares pulmonares), nao associada as causas previamente citadas. 
Crianqas e adultos jovens sao os mais afetados, com idade de 
initio variando de 6 meses a 20 anos. 

Hemorragia pulmonar e hemossiderose pulmonar tem sido re- 
latadas em lactentes que foram expostos a um mofo toxicogenico, 
Stachybotrys chartarum , assim como a outros fungos encontra- 
dos em residences mais antigas com danos recentes causados por 
inundaqoes. Fumaqa de cigarro tambem era encontrada com fre¬ 
quence no ambiente. Outras formas de hipersensibilidade tam¬ 
bem foram citadas como causadoras de sangramento pulmonar. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A hemorragia pulmonar tem sintomas tao variados quanto sao 
as suas causas. Grandes hemorragias de vias respiratorias se apre- 
sentam com hemoptise e sintomas da causa subjacente, como 
infecqao, corpo estranho ou bronquiectasias na FC. A hemoptise 
de vias respiratorias maiores frequentemente e de cor vermelho- 
vivo ou content coagulos. Algumas crianqas ou adultos jovens 
com hemorragia pulmonar aguda apresentam hemoptise maciqa, 
desconforto respiratorio acentuado, estridor ou uma sindrome 
semelhante a pneumonia. No entanto, a maioria dos pacientes 
com hemorragia alveolar difusa se apresenta com sintomas res- 
piratorios inespecificos (tosse, taquipneia e retraqoes) com ou 
sem hemoptise, deficit de crescimento, fadiga com cursos de 
exacerbatpao e remissao. Febre, dor abdominal, baqueteamento 
digital e dor toracica tambem podem ser relatados. Ictericia e 
hepatesplenomegalia podem estar presentes no sangramento 
cronico. O exame fisico frequentemente revela reduqao do mur- 
murio vesicular, alem de estertores, roncos ou sibilos. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Os exames laboratoriais variam dependendo da causa da hemor¬ 
ragia. Na presenqa de hemoptise franca, devem ser excluidos 
bronquiectasias de grandes vias respiratorias, epistaxe, corpo 
estranho e malformaqoes arteriovenosas ou pulmonares. Bron- 
coscopia flexivel e exames de imagem (RM ou angiotomografia) 
podem ser usados para localizar o sitio do sangramento. O san¬ 
gramento alveolar com hemoptise frequentemente e espumoso 
e rosado. A hemorragia pulmonar idiopatica de longa duraqao 
pode levar a anemia por deficiencia de ferro e a escarro heme- 
positivo. Achados inespecificos podem incluir linfocitose e uma 
taxa de hemossedimentaqao elevada. Eosinofilia no sangue peri- 
ferico esta presente em ate 25% dos pacientes. Radiografias tora- 
cicas demonstram uma variedade de achados, desde infiltrados 
peri-hilares transitorios a grandes infiltrados alveolares algoda- 
nosos, com ou sem atelectasias e adenopatia mediastinal. Testes 
de fumjao pulmonar geralmente revelam padrao restritivo, vo¬ 
lumes pulmonares reduzidos, baixa complacencia e aumento da 
capacidade de difusao. Macrofagos carregados de hemossiderina 
sao encontrados nos aspirados bronquicos ou gastricos. A utili- 
dade diagnostica da biopsia pulmonar e controversa. 


Pacientes com hemorragia alveolar difusa e doenqa siste- 
mica subjacente podem necessitar de uma biopsia pulmonar. 
Em pacientes com lupus eritematoso sistemico, granulomatose 
de Wegener e, ocasionalmente, sindrome de Goodpasture, pode 
ocorrer hemorragia alveolar difusa, com a entidade histologica 
conhecida como capilarite pulmonar necrosante. A biopsia pul¬ 
monar, os septos alveolares encontram-se infiltrados por neu- 
trofilos, e a hemorragia alveolar e aguda ou cronica. Os septos 
podem estar cheios de edema ou necrose fibrinoide. Na hemossi¬ 
derose pulmonar idiopatica, e possivel encontrar uma forma leve 
de capilarite, associada a hemorragia alveolar, que pode ser focal 
ou difusa. Um processo imunomediado pode causar hemossi¬ 
derose pulmonar idiopatica e capilarite a biopsia, apesar de nao 
ter sido identificado nenhum marcador sorologico. Embora a 
capilarite tenha sido descrita sem evidencia de doenqa sistemica 
subjacente, a busca por doenqa vascular do colageno, vasculite 
ou fibrose pulmonar deve ser exaustiva. 

A investigaqao deve incluir estudos sorologicos, como au- 
toanticorpos citoplasmaticos antineutrofilos circulantes, para 
granulomatose de Wegener, autoanticorpos citoplasmaticos 
antineutrofilos perinucleares, para poliangeite microscopica, 
anticorpos antinucleares, para lupus eritematoso sistemico, e an- 
ticorpos antimembrana basal, para sindrome de Goodpasture. 
Deficiencia de cq-antitripsina tem sido associada a vasculites e 
deve ser considerada. 

Casos suspeitos de hemossiderose pulmonar induzida pelo 
leite de vaca (sindrome de Heiner) podem ser confirmados por 
achados laboratoriais que incluem titulos aumentados de preci- 
pitinas no soro a multiplos constituintes do leite de vaca e testes 
intradermicos cutaneos a diversas proteinas do leite de vaca. A 
melhora apos um teste empirico com uma dieta livre de leite de 
vaca tambem apoia o diagnostico. 

Diagnostico diferencial 

O sangramento nasal e oral pode se apresentar sob a forma de he¬ 
moptise. Assim, um exame completo das cavidades nasais e oral 
e necessario antes da confirmaqao diagnostica de sangramento 
intrapulmonar. Hematemese tambem pode ser confundida com 
hemoptise; portanto, a confirmaqao de que o sangue foi produ- 
zido apos tosse, e nao com emese, deve fazer parte da avaliaqao 
initial. Uma historia pregressa completa, incluindo doenqas sis- 
temicas subjacentes e anomalias cardiacas ou vasculares, pode 
dirigir a pesquisa para o local do sangramento respiratorio. 

Tratamento 

A terapia deve ser dirigida diretamente a doenqa subjacente. No 
sangramento grave, intubaqao com aplicaqao de pressao positiva 
durante a ventilaqao mecanica pode ajudar a atenuar o sangra¬ 
mento. Apesar de seu uso requerer anticoagulante, a circulaqao 
extracorporea resultou na sobrevivencia de crianqas com hemor¬ 
ragia pulmonar grave. Para sangramentos de carater mais cronico, 
podem ser necessarias medidas de suporte, incluindo tratamento 
com ferro, suplementaqao de oxigenio e transfusoes sanguineas. 
Uma dieta livre de leite de vaca deve ser tentada em lactentes. Cor- 
ticosteroides sistemicos tem sido usados para diversas causas de 
hemorragia alveolar difusa e demonstraram sucesso particular- 
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mente nas hemorragias secundarias a disturbios vasculares do co- 
lageno e vasculite. Foram publicados relatos de casos descrevendo 
eficacia variavel de esteroides, cloroquina, ciclofosfamida e azatio- 
prina para hemossiderose pulmonar idiopatica. 

Prognostic 

O desfecho cllnico da hemorragia pulmonar depende da causa 
do sangramento e da quantidade da perda sangulnea. A evoluqao 
da hemossiderose pulmonar idiopatica e variavel, caracterizada 
por um curso de exacerbaqoes e remissoes com sangramentos 
intrapulmonares intermitentes e com desenvolvimento gradual 
de fibrose pulmonar ao longo do tempo. A gravidade da doenqa 
renal subjacente contribui com as taxas de mortalidade associa- 
das a slndrome de Goodpasture e a granulomatose de Wegener. 
Hemorragia alveolar difusa e considerada uma complicaqao pub 
monar letal do lupus eritematoso sistemico. 

Bull TM et al.: Pulmonary vascular manifestations of mixed connec¬ 
tive tissue disease. Rheum Dis Clin North Am 2005;31:451 [PMID: 
16084318], 

Godfrey S: Pulmonary hemorrhage/hemoptysis in children. Pediatr 
Pulmonol 2004;37:476 [PMID: 15114547], 

Ioachimescu OC et al.: Idiopathic pulmonary haemosiderosis revisi¬ 
ted. Eur Respir J 2004;24:162 [PMID: 15293620], 

Sherman J et al.: Time course of Hemosiderin production and clearance 
by human pulmonary macrophages. Chest 1984;86:409 [PMID: 
6468000], 


EMBOLIA PULMONAR 
Consideracoes gerais 

Embora a embolia pulmonar raramente seja diagnosticada em 
crianqas, a incidencia provavelmente e subestimada porque essa 
entidade, com frequencia, nao e considerada no diagnostico de 
desconforto respiratorio. Ocorre principalmente em crianqas 
com anemia falciforme, como parte da slndrome toracica aguda, 
com febre reumatica, endocardite infecciosa, esquistossomlase, 
fratura ossea, desidrataqao, policitemia, slndrome nefrotica, fi- 
brilaqao atrial e outras condiqoes. Um relato recente sugere que 
a maioria das crianqas com embolos pulmonares encaminhados 
para avaliaqao hematologica apresenta anormalidades das pro- 
telnas regulatorias da coagulaqao e anticorpos antifosfolipldeos. 
Embolos podem ser unicos a multiplos, grandes ou pequenos, 
com sinais e sintomas cllnicos dependendo da gravidade da obs- 
truqao vascular pulmonar. 

Achados clinics 
A. Sinais e sintomas 

A embolia pulmonar em geral se apresenta clinicamente com 
dispneia e taquipneia de inlcio agudo. Palpitaqoes ou sensaqao 
de morte iminente podem ser relatadas. 

Dor toracica pleurltica e hemoptise podem estar presentes 
(mas nao sao comuns), juntamente com padrao respiratorio res- 
tritivo (respiraqoes rapidas e superficiais), cianose e taquicardia. 


Embolia maciqa pode estar presente quando a manifestaqao e de 
slncope e arritmias cardlacas. O exame flsico geralmente e nor¬ 
mal (exceto para taquicardia e taquipneia), a nao ser que o em- 
bolismo esteja associado a um disturbio subjacente. Hipoxemia, 
estertores, sibilos focais ou atrito pleural podem ser observados. 

B. Achados laboratoriais e estudos de imagem 

Os achados radiograficos podem ser normals, podendo estar pre¬ 
sente infiltrado periferico, pequeno derrame pleural ou hemidia- 
fragma elevado. Se a embolia for maciqa, podem ser observados 
fluxo sangulneo diferencial e dilataqao da arteria pulmonar. O 
eletrocardiograma geralmente e normal, a nao ser que a embolia 
pulmonar seja maciqa. Ecocardiografia e util para detectar a pre- 
senqa de um grande embolo proximal. D dlmero negativo tem 
um valor preditivo negativo de 95% para embolia. Cintigrafia 
de ventilaqao-perfusao mostram areas localizadas de ventilaqao 
sem perfusao. 

TC helicoidal contrastada pode ser util, mas o padrao-ouro e 
a angiografia pulmonar. Uma serie recente de casos sugere que 
o ultrassom toracico a beira do leito pode ajudar no diagnostico 
de embolia pulmonar, em especial em crianqas criticamente do- 
entes. Avaliaqao adicional pode incluir exames de ultrassom com 
Doppler dos membros inferiores para investigaqao de trombose 
venosa profunda. Podem estar indicados estudos da coagulaqao, 
incluindo avaliaqao de antitrombina III e deficiencias de protelna 
C ou S ou defeitos da fibrinolise. Anticorpos antifosfolipldeos, 
homocistina, protelnas reguladoras da coagulaqao (protelnas C 
e S e fator V de Leiden) e a mutaqao C20210A da protrombina 
devem ser avaliados, uma vez que foram demonstradas anorma¬ 
lidades em 70% dos encaminhamentos para hematologista em 
uma instituiqao pediatrica. 

► Tratamento 

O tratamento agudo inclui suplementaqao de oxigenio, sedaqao 
e anticoagulaqao. Recomendaqoes atuais incluem administraqao 
de varfarina para manter um tempo parcial de tromboplastina 
ativada de 1,5 vezes ou mais o valor de controle para as primeiras 
24 h. Urocinase ou ativador do plasminogenio tecidual pode ser 
usado para dissolver os embolos. Essas terapias devem ser segui- 
das de administraqao de varfarina por, no mlnimo, 6 semanas 
para manter o RNI > 2. Em pacientes com trombose venosa pro¬ 
funda identificavel dos membros inferiores e embolia pulmonar 
significativa (com comprometimento hemodinamico apesar de 
anticoagulaqao), pode ser necessaria a interrupqao da veia cava 
inferior. No entanto, faltam dados prospectivos a longo prazo 
para essa terapia. 

Bounameaux H: Review: ELISA D-dimer is sensitive but not specific 
in diagnosing pulmonary embolism in an ambulatory clinical set¬ 
ting. ACP J Club 2003;138:24 [PMID: 12511136], 

Konstantinides S et al.: Heparin plus alteplase compared with heparin 
alone in patients with submassive pulmonary embolism. N Engl ] 
Med 2002;347:1143 [PMID: 12374874], 

Kosiak M et al.: Is chest sonography a breakthrough in diagnosis of 
pulmonary thromboembolism in children? Pediatr Pulmonol 
2008;43:1183 [PMID: 19009615], 
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Rahimtoola A et al.: Acute pulmonary embolism: An update on diag¬ 
nosis and management. Curr Probl Cardiology 2005;30:61 [PMID: 
15650680]. 


EDEMA PULMONAR 
Consideracoes gerais 

Edema pulmonar e o acumulo excessivo de liquido extravascular 
no pulmao. Isso ocorre quando o liquido e filtrado para dentro 
dos pulmoes mais rapidamente do que pode ser removido, le- 
vando a alteraqoes nos mecanismos pulmonares, como redu<;ao 
da complacencia pulmonar, piora da hipoxemia decorrente de 
falta de adaptaijao de ventilaqao-perfusao, compressao bron- 
quica e, quando avanqado, reduqao da fumjao surfactante. Exis- 
tem dois tipos basicos de edema pulmonar: pressao aumentada 
(cardiogenico ou hidrostatico) e permeabilidade aumentada 
(nao cardiogenico ou primario). O edema pulmonar hidrosta¬ 
tico geralmente e decorrente de aumento excessivo da pressao 
venosa pulmonar, que se deve mais comumente a insuficiencia 
cardiaca congestiva por multiplas causas. Por sua vez, muitas 
doen^as pulmonares, especialmente a sindrome da distri<;ao 
respiratoria aguda, sao caracterizadas pelo desenvolvimento de 
edema pulmonar secundario a altera^oes na permeabilidade de¬ 
corrente de lesao da barreira alveolo-capilar. Nessas situaqoes, 
o edema pulmonar ocorre independentemente de eleva^oes da 
pressao venosa pulmonar. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

Cianose, taquipneia, taquicardia e desconforto respiratorio estao 
presentes. Achados fisicos incluem estertores, reduqao do murmu- 
rio vesicular e sibilos expiratorios (em lactentes jovens). A doenqa 
mais grave se caracteriza por desconforto respiratorio progressive 
com retraces acentuadas, dispneia e hipoxemia grave. 

B. Exames de imagem 

Achados do raio X de torax dependem da causa do edema. Os 
vasos pulmonares sao proeminentes, com frequencia com infil- 
trados intersticiais difusos ou infiltrados alveolares. O tamanho 
cardiaco geralmente e normal no edema por permeabilidade, 
estando aumentado no edema hidrostatico. 

Tratamento 

Apesar de o tratamento depender da causa subjacente, a tera- 
pia com suplementa^o de oxigenio e o suporte ventilatorio 
podem estar indicados. Diureticos, digoxina e vasodilatadores 
podem estar indicados para insuficiencia cardiaca congestiva, 
juntamente com restri<;ao de sal e agua. Diureticos de alqa, como 
a furosemida, sao primariamente beneficos, pois aumentam a 
capacitancia venosa sistemica, e nao porque induzem a diurese. 
Mesmo em pacientes anuricos pode ser observada uma melhora. 
Interven 9 oes recomendadas para edema permeavel sao redu<;ao 
do volume vascular e manuten^ao da pressao venosa central ou 


pressao capilar pulmonar o mais baixas possivel, sem sacrificar a 
ejec^ao cardiaca e sem causar hipotensao (ver discussao a seguir). 
Agonistas (3-adrenergicos, como terbutalina, demonstraram au- 
mentar a depura^ao alveolar do liquido pulmonar, talvez por 
meio da a^ao de uma bomba do canal de sodio-potassio. Manu- 
temjao dos niveis normais de albumina e de uma concentraqao 
de hematocrito acima de 30 mantem a filtraqao do liquido capi¬ 
lar em direqao aos capilares, evitando pressao oncotica baixa. 

Edema pulmonar provocado por grande altitude (EPGA) 
ocorre quando individuos suscetiveis desenvolvem edema nao 
cardiogenico apos ascensao rapida a altitudes acima de 3.000 me¬ 
tros. Crian^as tambem apresentam esses sintomas, porem com 
gravidade variavel. Oxigenoterapia e imediata descida sao os 
pontos fundamentals do tratamento dessa doen<;a. 

Bartsch P et al.: Physiologic aspects of high-altitude pulmonary 
edema. J Appl Physiol 2005;98:1101. 

O’Brodovich H: Pulmonary edema in infants and children. Curr 
OpinPediatr 2005;17:381 [PMID: 15891430], 

Redding GJ: Current concepts in adult respiratory distress syndrome 
in children. Curr Opin Pediatr 2001;13:261 [PMID: 11389362], 

LINFANGIECTASIA PULMONAR CONGENITA 
Consideracoes gerais 

Estruturalmente, a linfangiectasia pulmonar congenita apre- 
senta dilata<;ao dos canais linfaticos subpleurais e interlobulares, 
podendo se apresentar como parte de uma linfangiectasia ge- 
neralizada em associaqao a lesoes cardiovasculares obstrutivas — 
especialmente drenagem venosa pulmonar anomala total — ou 
como uma lesao idiopatica isolada. Patologicamente, o pulmao 
tern aspecto firme, e machjo e nao compressivel, com linfaticos 
cisticos proeminentes visiveis abaixo da pleura. Em sec^ao trans¬ 
versal, os linfaticos dilatados estao presentes proximo ao hilo, ao 
longo de septos interlobulares, ao redor de feixes broncovascu- 
lares e abaixo da pleura. Histologicamente, linfaticos dilatados 
apresentam um revestimento fino de celulas endoteliais, situado 
sobre uma delicada trama de elastina e colageno. 

Achados clmicos 

A linfangiectasia pulmonar congenita e uma doemja rara, geral¬ 
mente fatal, que se apresenta como desconforto respiratorio agudo 
ou persistente ao nascimento. Apesar de a maioria dos pacientes 
nao sobreviver ao periodo neonatal, alguns sobrevivem por um 
tempo um pouco mais longo e ha relatos de casos isolados com 
este diagnostico mais tarde durante a infancia. A linfangiectasia 
pulmonar congenita pode estar associada a caracteristicas da sin¬ 
drome de Noonan, agenesia do baqo, drenagem venosa pulmonar 
anomala total, defeitos septais, defeito do septo atrioventricular, 
sindrome do coraqao esquerdo hipoplasico, malformaqoes do arco 
aortico e malformaqoes renais. Tambem foi relatado quilotorax. 
Achados radiograficos do torax incluem um aspecto em vidro 
fosco, marcas intersticiais proeminentes, sugerindo distensao lin- 
fatica, hipertransparencia difusa do parenquima pulmonar e hipe- 
rinsuflaijao com depressao do diafragma. 
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MJliUMM 


Prognostic 

Embora o inicio dos sintomas possa ocorrer apos alguns meses 
de vida, uma sobrevivencia prolongada e extremamente rara. A 
maioria dos obitos ocorre algumas semanas apos o nascimento. 
Um diagnostico rapido e essencial para acelerar a opqao de 
transplante pulmonar. 

Esther CR et al.: Pulmonary lymphangiectasia: Diagnosis and clinical 
course. Pediatr Pulmonol 2004;38:308 [PMID: 15334508], 

Huber A et al.: Congenital pulmonary lymphangiectasia. Pediatr Pul¬ 
monol 1991;10:310 [PMID: 1896243], 


DISTURBIOS DA PARECE TORACICA 


ESCOLIOSE 

Escoliose e definida como uma curvatura lateral da coluna e, 
comumente, e dividida em idiopatica, congenita ou neuromus¬ 
cular. Nao se observa disturbio pulmonar, se o angulo de Cobb 
representar curvatura inferior a 35 graus. A maioria dos casos 
de escoliose idiopatica ocorre em meninas adolescentes; esses 
casos sao corrigidos antes que ocorra disturbio pulmonar signi¬ 
ficative. Escoliose congenita grave ou com outras anormalida- 
des importantes tern um prognostico reservado. Pacientes com 
doenqa neuromuscular progressiva, como distrofia muscular 
de Duchenne, correm o risco de insuficiencia respiratoria de- 
corrente de escoliose grave. Uma escoliose grave nao corrigida 
tambem pode levar a disturbio da funqao pulmonar e posslvel 
obito decorrente de cor pulmonale (ver tambem Capltulo 24). 

Greiner KA: Adolescent idiopathic scoliosis: Radiologic decision¬ 
making. Am Fam Physician 2002;65:1817 [PMID: 12018804], 
Kearon C et al.: Factors determining pulmonary function in ado¬ 
lescent idiopathic thoracic scoliosis. Am Rev Respir Dis 
1993;148:288 [PMID: 8342890], 


PECTUS EXCAVATUM 

Pectus excavatum e uma depressao da parede toracica anterior, 
que pode ser simetrica ou assimetrica em relaqao a linha media. 
O fato de ser ou nao motivo de limitaqoes cardiopulmonares e 
controverso. Enquanto a dispneia subjetiva ao exerclcio poder 
ser relatada e melhorar com a correqao, a funqao cardiopulmo- 
nar objetiva podera nao se alterar no pos-operatorio. Assim, a 
decisao de corrigir a deformidade pode estar baseada em consi- 
deraqoes esteticas ou fisiologicas. A literatura cirurgica fornece 
mais informaqao sobre os resultados a longo prazo apos a cor- 
reqao. O momento da correqao e crltico, tendo em vista a ma- 
turaqao da placa de crescimento. Pectus excavatum pode estar 
associada a doenqa cardlaca congenita. 

Borowitz D et al.: Pulmonary function and exercise response in pa¬ 
tients with pectus excavatum after Nuss repair. J Pediatr Surg 
2003;38:544 [PMID: 12677562], 


Fawson ML et al.: Impact of pectus excavatum on pulmonary func¬ 
tion before and after repair with the Nuss procedure. J Pediatr 
Surg 2005;40:174 [PMID: 15868581], 

Malek MH et al.: Ventilatory and cardiovascular responses to exercise 
in patients with pectus excavatum. Chest 2003;124:870 [PMID: 
12970011], 


PECTUS CARINATUM 

Pectus carinatum e uma protrusao da porqao superior ou inferior 
(mais comum) do esterno, mais comumente observada em indi- 
viduos do sexo masculino. Novamente, o disturbio pode ter um 
impacto psicologico; restriqoes da funqao cardiopulmonar sao con- 
troversas. A decisao de corrigir essa deformidade muitas vezes se 
baseia em questoes esteticas, mas a pesquisa demonstrou que aque- 
les com resistencia diminulda aos esforqos ou dispneia aos exerci- 
cios leves apresentam melhora acentuada nos 6 meses que seguem a 
correqao, sugerindo possiveis indicaqoes fisiologicas. 

Fonkalsrud EW, Anselmo DM: Less extensive techniques for repair 
of pectus carinatum: The undertreated chest deformity. J Am Coll 
Surg 2004; 198:898 [PMID: 15194071], 

Williams AM, Crabbe DC: Pectus deformities of the anterior chest 
wall. Paediatr Respir Rev 2003;4:237 [PMID: 12880759], 


DISTURBIOS NEUROMUSCULARES 


Os disturbios neuromusculares sao discutidos detalhadamente 
no Capltulo 23. A fraqueza dos musculos respiratorios e farm- 
geos leva a pneumonia cronica ou recorrente — secundaria a 
tosse inefetiva e a inadequada eliminaqao de secreqoes mucosas, 
aspiraqao e infeeqao —, a atelectasias persistentes, hipoventi- 
laqao e insuficiencia respiratoria em alguns casos. A escoliose, 
que frequentemente acompanha disturbios neuromusculares de 
longa duraqao, pode comprometer a funqao respiratoria. Crian- 
qas nascidas com fraqueza neuromuscular significativa podem 
apresentar sinais e sintomas de comprometimento respiratorio 
nos primeiros anos de vida. O momento da apresentaqao de 
crianqas com doenqa neuromuscular progressiva ou adquirida 
depende da progressao da doenqa. Os achados de exame em 
crianqas com risco aumentado para doenqa pulmonar sao tosse 
inefetiva, diminuiqao das trocas gasosas, crepitaqoes, sibilos e 
macicez a percussao. A crianqa tambem pode apresentar sinto¬ 
mas de apneia obstrutiva do sono e reduqao da funqao pulmonar 
a espirometria e/ou analise do volume pulmonar. Sinais de cor 
pulmonale (hiperfenose do componente pulmonar da segunda 
bulha cardiaca, hepatomegalia e turgencia jugular) podem ser 
evidentes em casos avanqados. Radiografias de torax geralmente 
mostram volumes pulmonares pequenos. Na presenqa de as- 
piraqao cronica, podem estar presentes infiltrados intersticiais 
aumentados e areas de atelectasia ou consolidaqao. A gasome- 
tria arterial pode demonstrar hipoxemia nos estagios iniciais e 
acidose respiratoria compensada nos estagios finais. Anormali- 
dades tipicas da funqao pulmonar incluem volumes pulmonares 
reduzidos e diminuiqao da forqa inspiratoria forqada contra uma 
via respiratoria ocluida. 
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O tratamento e de suporte e inclui cateter pulmonar vigoroso, 
antibioticos na preseruja de infec^ao e oxigenio e terapia para 
corrigir a hipoxemia. Deve-se considerar o uso de pressao aerea 
positiva, com dois niveis de pressao (bipap), e terapia de suporte 
para remoqao mecanica de secreqao das vias respiratorias, como 
insuflaqao e expiraqao mecanica, deve ser introduzida antes da 
instalaqao de insuficiencia respiratoria. Infelizmente, apesar de 
tratamento medicamentoso rigoroso, muitas condi^oes neuro- 
musculares progridem ate a insuficiencia respiratoria e o obito. 
A decisao de intubar e ventilar e dificil, devendo ser tomada so- 
mente quando ha uma esperan 9 a real de que a deterioraqao, em- 
bora aguda, seja potencialmente reversivel ou quando se deseja 
instituir ventilaqao cronica. A ventilaijao mecanica cronica com 
tecnicas nao invasivas ou invasivas esta sendo usada com mais 
frequencia em pacientes com insuficiencia respiratoria cronica. 

Finder JD et al.: Respiratory care of the patient with Duchenne mus¬ 
cular dystrophy: ATS consensus statement.Am J Respir Crit Care 
Med 2004;170:456 [PMID: 15302625]. 

Miske LJ et al.: Use of the mechanical in-exsufflator in pediatric pa¬ 
tients with neuromuscular disease and impaired cough. Chest 
2004;125:1406 [PMID: 15078753], 

Panitch HB. The pathophysiology of respiratory impairment in pedia¬ 
tric neuromuscular diseases. Pediatric 2009;123(Suppl 4):S215- 
S218 [PMID: 19420146], 

EVENTRACAO DO DIAFRAGMA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Desconforto respiratorio em um recem-nascido. 

► Pneumonia recorrente. 

► Elevacao persistente do diafragma ao raio X de torax. 


Consideracoes gerais 

A eventra^ao do diafragma ocorre quando o musculo estriado 
e substituido por tecido conectivo; isso e demonstrado em ra- 
diografias por meio de elevacao de uma parte ou de todo o dia¬ 
fragma. Existem dois tipos: congenito e adquirido. Acredita-se 
que o tipo congenito representa a forma^ao intrauterina incom- 
pleta do diafragma in utero. O tipo adquirido esta relacionado a 
atrofia dos musculos diafragmaticos, secundaria a lesao nervosa 
frenica pre ou pos-natal. O diagnostico diferencial de eventraijao 
inclui lesao do nervo frenico e hernia diafragmatica parcial. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

O grau de desconforto respiratorio depende do grau de movi- 
mentaqao paradoxal do diafragma. Quando o diafragma se move 
para cima durante a inspiratjao, a instabilidade da borda inferior 
da parece toracica aumenta o trabalho respiratorio, podendo 
levar a fadiga dos musculos respiratorios e a potencial falencia 


em situatpao de estresse. Sintomas incluem aumento persistente 
do trabalho respiratorio, particularmente durante a alimentaijao, 
ou falha de extubaijao. 

B. Achados laboratoriais e exames de imagem 

Pequenas eventraqoes podem ser um achado incidental na radio- 
grafia toracica, comumente observado do lado direito. O ultrassom 
fornece informa 9 oes uteis para definir uma suspeita de eventra 9 ao. 
Se o defeito for pequeno, nao havera movimento paradoxal do dia¬ 
fragma, e a sintomatologia sera discreta. Quando o defeito for signi¬ 
ficative, poderao existir movimentos paradoxais do diafragma. 

Tratamento 

O tratamento baseia-se na gravidade dos sintomas. Se os sinto¬ 
mas persistirem por 2-4 semanas, sera feita a plicatura cirurgica 
para estabiliza 9 ao do diafragma. A fun 9 ao diafragmatica retorna 
em cerca de 50% dos casos de lesao do nervo frenico, fazendo-se 
ou nao a plicatura. Nesses casos, foram relatados periodos de 
recupera 9 ao de ate 100 dias. 

Clements BS: Congenital malformations of the lungs and airways. In 
Taussig LM, Landau LI (editors): Pediatric Respiratory Medicine. 
Mosby, 1999. 

Eren S et al.: Congenital diaphragmatic eventration as a cause of ante¬ 
rior mediastinal mass in children: Imaging modalities and litera¬ 
ture review. Eur J Radiol 2004;51:85 [PMID: 15186890], 

DISTURBIOS DA PLEURA E CAVIDADE PLEURAL 

A pleura parietal reveste a superficie interna da parece toracica. 
A pleura visceral cobre a superficie externa dos pulmoes. Proces¬ 
ses patologicos podem levar ao acumulo de ar ou liquido, ou de 
ambos, no espa 90 pleural. Derrames pleurais sao classificados em 
transudatos e exsudatos. Transudatos ocorrem quando existe um 
desequilibrio entre a pressao hidrostatica e a oncotica, de modo 
que a filtra 9 ao de liquido excede a reabsor 9 ao (p. ex., insuficiencia 
cardiaca congestiva). Exsudatos se formam como um resultado de 
inflama 9 ao da superficie pleural, levando a um aumento da per- 
meabilidade capilar (p. ex., derrames parapneumonicos). Outros 
derrames pleurais incluem quilotorax e hemotorax. 

A toracocentese e util na caracterizaqao do liquido e fornece um 
diagnostico definitivo. O liquido coletado e considerado exsudato 
(e nao um transudato) quando qualquer um dos itens a seguir e en- 
contrado: uma razao de proteinas no liquido pleural/proteinas se- 
ricas > 0,5, uma razao de lactato de hidrogenase no liquido pleural/ 
soro > 0,6 ou um nivel de lactato desidrogenase no liquido pleural 
maior do que 200 U/L. Exames adicionais importantes do liquido 
pleural incluem contagem de celulas; pH e glicose; colora 9 ao de 
Gram, para BAAR e fungos; culturas anaerobias e aerobias; imu- 
noeletroforese para microrganismos especificos e, ocasionalmente, 
concentra 9 ao de amilase. Exame citologico do liquido pleural deve 
ser feito para excluir leucemia ou outras neoplasias. 

Hilliard TN et al.: Management of parapneumonic effusion and em¬ 
pyema. Arch Dis Child 2003;88:915 [PMID: 14500314], 
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DERRAME PARAPNEUMONICO E EMPIEMA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Desconforto respiratorio e dor toracica. 

► Febre. 

► Raio X de torax mostrando menisco ou camada liquida em 
uma incidencia em decubito lateral. 


Consideracoes gerais 

Pneumonia bacteriana frequentemente esta associada a derrame 
pleural. Alguns desses derrames representam infec^ao, e outros 
sao rea^oes inflamatorias a pneumonia. Nesta area, a nomen- 
clatura e um pouco confusa. Alguns autores empregam o termo 
empiema, para liquido francamente purulento, e derrame parap- 
neumonico, para liquido nao purulento. No entanto, esta claro 
que alguns derrames nao purulentos tambem conterao micror- 
ganismos e representam tanto um parcialmente tratado ou um 
empiema em fase inicial. Provavelmente, e melhor se referir a 
todos os derrames associados a pneumonia como derrames pa- 
rapneumonicos, dos quais alguns estao infectados, e outros nao. 

O microrganismo mais comumente associado a empiema e 
o S. pneumoniae. Outros microrganismos comuns incluem o H. 
influenzae e S. aureus. Causas menos comuns sao estreptococos 
do grupo A, microrganismos gram-negativos, anaerobios e M. 
pneumoniae. Derrames associados a tuberculose sao quase sem- 
pre estereis e constituem uma rea^ao inflamatoria. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os pacientes geralmente apresentam sinais tipicos de pneumo¬ 
nia, incluindo febre, taquipneia e tosse. Podem apresentar dor 
toracica, murmurio vesicular diminuido e macicez a percussao e 
adotam a poshpao preferencial de decubito do lado afetado. Com 
derrames de grande porte, pode haver um desvio contralateral 
da traqueia. 

B. Exames diagnostics 

O leucograma quase sempre esta elevado e com desvio a esquerda. 
Hemoculturas algumas vezes sao positivas. O teste cutaneo de 
tuberculina e positivo na maioria dos casos de tuberculose. Tora- 
cocentese revela achados compativeis com um exsudato. Celulas 
contidas no liquido pleural geralmente sao neutrofilos (doenqa 
bacteriana) e linfocitos nos derrames tuberculosos. Na doen 9 a bac¬ 
teriana, o pH do liquido pleural e a glicose frequentemente sao bai- 
xos. Um pH abaixo de 7,2 sugere infec^ao bacteriana ativa. O pH 
da amostra deve ser determinado em uma seringa de gasometria, 
encaminhada ao laboratorio armazenada em gelo. Varfarina extra 
nao deve ser usada na seringa, pois pode reduzir o pH e alterar os 
resultados. Embora em adultos a presenqa de pH e glicose baixos in- 
diquem a necessidade de procedimentos agressivos de drenagem, o 


signifkado prognostico desses achados em crianqas e desconhecido. 
Colora^oes de Gram, culturas e contraimunoeletroforese frequente¬ 
mente sao positivos para o microrganismo agressor. 

A presen 9 a de liquido pleural e sugerida por uma opacidade 
homogenea que obscurece o pulmao subjacente na radiografia de 
torax. Derrames de grande porte podem causar um desvio me¬ 
diastinal para o lado contralateral. Derrames pequenos podem so- 
mente provocar barramento do angulo costofrenico. Radiografias 
em decubito lateral podem ajudar a detectar liquido livre mobili- 
zavel, demonstrando niveis liquidos. Se o liquido for loculado, este 
efeito nao e percebido. Ultrassonografia pode ser extremamente 
valiosa para a localiza 9 ao do liquido e na detec 9 ao de locula 9 oes, 
especialmente quando uma toracocentese e considerada, mas a 
disponibilidade pode ser limitada. TC de torax pode ajudar a de- 
terminar se o liquido e intra ou extraparenquimatoso, alem de di- 
recionar ainda mais o tratamento de pneumonias complicadas. 

Tratamento 

Apos uma toracocentese inicial e a identificaqao do microrga¬ 
nismo, a administraqao apropriada de antibioticos por via endo- 
venosa e a drenagem adequada do liquido remanescente sao os 
passos principals do tratamento, mas a abordagem e controversa. 
Embora haja uma tendencia para tratar empiemas pneumococicos 
menores sem o uso de um dreno toracico, derrames de maior vo¬ 
lume requerem drenagem. Muitas vezes o empiema esta presente 
ha mais de 7 dias, o que aumenta a chance de loculaqao do liquido. 
Evidencias de interven 9 oes precoces usando tecnicas videotoracos- 
copicas podem reduzir a morbidade, alem de terem demonstrado 
abreviar o tempo de internaqao, desde que realizadas por cirurgiao 
experiente. Embora haja uma utilizaqao crescente da videotoracos- 
copia como tratamento de primeira linha, esta ainda nao e o padrao 
de tratamento. Estudos em adultos mostraram que o tratamento 
agressivo com drenagem de liquido da cavidade pleural e libera 9 ao 
de aderencias com fibrinoliticos e custo-efetivo e tambem diminui 
o tempo de interna 9 ao. Existem estudos limitados sobre o uso de 
fibrinoliticos em crian 9 as. A escolha terapeutica ira variar depen- 
dendo dos recursos disponiveis e das preferencias do medico. 

Prognostico 

O prognostico esta relacionado a gravidade da doen 9 a, mas ge¬ 
ralmente e excelente, com recupera 9 ao completa ou quase com- 
pleta na maioria dos casos. 

Gates RL et al.: Drainage, fibrinolytics, or surgery: A comparison of 

treatment options in pediatric empyema. J Pediatr Surg 2004; 

39:1638 [PMID: 15547825], 

Jaffe A, Balfour-Lynn IM: Management of empyema in children. 

Pediatr Pulmonol 2005;40:148-156 [PMID: 15965900], 

HEMOTORAX 

Um acumulo de sangue no espa 90 pleural pode ser causado 
por traumatismo cirurgico ou acidental, defeitos de coagulaqao 
e tumores pleurais ou pulmonares. Um derrame parapneumo- 
nico e definido como hemotorax quando o hematocrito no li¬ 
quido e superior a 50% do hematocrito do sangue periferico. No 
trauma toracico fechado, pode haver um hemopneumotorax. 







TRATO RESPIRATORIO E MEDIASTINO 


Os sintomas estao relacionados a perda sanguinea e a compres- PNEUMOTORAX E SDNDROMES DE 

sao do parenquima pulmonar subjacente. Existe algum risco de EXTRAVASAMENTO DE AR RELACIONADAS 

infecqao secundaria, que pode resultar em empiema. 


Tratamento 

A drenagem de hemotorax e necessaria quando existe com- 
prometimento significativo da funqao pulmonar, como no he- 
mopneumotorax. Em casos nao complicados, a observaqao esta 
indicada, porque o sangue do espaijo pleural e rapidamente ab- 
sorvido de maneira espontanea. 

A videotoracoscopia tern sido usada com sucesso no trata¬ 
mento do hemotorax. TC de torax pode ser util para selecionar 
pacientes que podem necessitar de cirurgia, uma vez que a iden- 
tificaqao do sangue e seu volume podem ser mais preditivos com 
este metodo do que com radiografia de torax. 

Bliss D, Silen M: Pediatric thoracic trauma. Crit Care Med 2002; 

30(Suppl):S409 [PMID: 12528782], 

Muzumdar H, Arens R: Pleural fluid. Pediatr Rev 2007; 28(12):462- 
464 [PMID: 18055645], 

QUILOTORAX 

O acumulo de quilo — um liquido de origem intestinal contendo 
produtos da digestao de gorduras, principalmente lipideos — no 
espaqo pleural resulta em geral de um traumatismo acidental 
ou cirurgico do ducto toracico. No recem-nascido, o quilotorax 
pode ser congenito ou secundario a trauma durante o parto. Esta 
condiqao tambem ocorre como resultado de uma obstruqao de 
veia cava superior, secundaria a acessos venosos centrais e apos 
procedimentos de Fontan para atresia de tricuspide. Os sintomas 
de quilotorax estao relacionados a quantidade do acumulo de li¬ 
quido e do grau de comprometimento do parenquima pulmonar 
subjacente. Toracocentese revela liquido leitoso (a nao ser que o 
paciente tenha estado em jejum), contendo principalmente lin- 
focitos T. 

Tratamento 

O tratamento deve ser conservador, porque muitos casos de quiloto¬ 
rax se resolvem espontaneamente. Alimentaqao oral com trigliceri- 
des de cadeia media (TCM) reduz o fluxo linfatico atraves do ducto 
toracico. Literatura recente tem mostrado que a somatostatina e uma 
opqao terapeutica viavel. Drenagem de derrames de quilo devem ser 
feitos somente na presenqa de comprometimento respiratorio, uma 
vez que o liquido, com frequencia, se refaz rapidamente. Drenagens 
repetidas ou continuas podem levar a desnutriqao proteica e a de- 
pleqao de celulas T, deixando o paciente relativamente imunocom- 
prometido. Se o acumulo de liquido persistir, pode ser tentada uma 
ligadura do ducto toracico ou esclerose do espaqo pleural, apesar de 
os resultados nao serem totalmente satisfatorios. 

Beghetti M et al.: Etiology and management of pediatric chylothorax. 

J Pediatr 2000; 136:653 [PMID: 10802499], 

Helin RD, Angeles ST, Bhat R. Octreotide therapy for chylothorax 
in infants and children: A brief review. Pediatr Crit Care Med 
2006 Nov;7(6):576-579 [PMID: 16878051], 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Inicio subito de dispneia. 

► Area focal de ausencia de murmurio vesicular a ausculta 
toracica. 

► Desvio da traqueia em direcao oposta a area com ausencia 
de murmurio vesicular. 


Pneumotorax pode ocorrer espontaneamente em recem-nasci- 
dos e crianqas maiores ou, mais comumente, como resultado de 
trauma durante o parto, ventilaqao com pressao positiva, doenqa 
pulmonar obstrutiva ou restritiva subjacente ou ruptura de um 
cisto pulmonar congenito ou adquirido. Pneumotorax tambem 
pode ocorrer como complicaqao aguda de traqueostomia. O ar 
geralmente disseca os espaqos alveolares para dentro dos espa- 
90 s intersticiais do pulmao. A migraqao para a pleura visceral 
leva a ruptura para dentro do espaqo pleural. Condiqoes asso- 
ciadas incluem pneumomediastino, pneumopericardio, pneu- 
moperitoneo e enfisema subcutaneo. Essas condiqoes sao mais 
comumente associadas a dissec 9 ao de ar para dentro do espa 90 
intersticial do pulmao, com dissec 9 ao retrograda ao longo dos 
feixes broncovasculares em dire 9 ao ao hilo. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

O espectro clinico pode variar de assintomatico a desconforto 
respiratorio grave. Sintomas associados incluem cianose, dor to¬ 
racica e dispneia. O exame fisico pode revelar redu 9 ao do mur¬ 
murio vesicular e hiper-ressonancia a percussao do lado afetado, 
com desvio da traqueia para o lado oposto. Quando o pneumo¬ 
torax e hipertensivo, a fun 9 ao cardiaca pode estar comprome- 
tida, resultando em hipotensao e reduqao da pressao de pulso. 
Pneumopericardio e uma condiqao com risco de morte que se 
apresenta com abafamento das bulhas cardiacas e choque. Pneu¬ 
momediastino por si so raramente causa sintomas. 

B. Exames diagnostics 

Radiografias de torax geralmente demonstram a presenqa de ar 
livre no espaqo pleural. Se o pneumotorax for de grande volume 
e hipertensivo, e possivel demonstrar atelectasias compressivas 
do pulmao subjacente e desvio do mediastino para o lado oposto. 
Radiografias em decubito lateral e com raios horizontais podem 
ajudar no diagnostico de ar livre. Pneumopericardio e identifi- 
cado pela presen 9 a de ar envolvendo completamente o coraqao, 
ao passo que no paciente com pneumomediastino, o coraqao e as 
estruturas mediastinais podem estar delineadas com ar, mas o ar 
nao envolve a borda cardiaca diafragmatica. 
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A TC de torax pode ser util no pneumotorax espontaneo re- 
corrente, para investigaqao de doemja pulmonar sutil, nao obser- 
vada na radiografia de torax. No entanto, este assunto ainda esta 
sendo debatido. 

Diagnostics diferencial 

Uma deteriorate aguda de um paciente fazendo uso de ventila- 
dor pode ser causada por pneumotorax hipertensivo, obstruqao 
ou desaloj amenta da sonda endotraqueal ou problemas do venti- 
lador. Radiograficamente, o pneumotorax deve ser diferenciado 
de hernia diafragmatica, cistos pulmonares, enfisema lobar con¬ 
genita e malformaqao adenomatoide cistica, mas em geral esta 
tarefa nao e dificil. 

Tratamento 

O pneumotorax pequeno e assintomatico geralmente nao requer 
tratamento, mas pode ser mantido sob observato cuidadosa. 
Pneumotorax de grande volume ou sintomatico quase sempre 
requer drenagem, apesar de ser possivel tentar inalaqao de oxi- 
genio a 100% para eliminar o nitrogenio do sangue. Aspiraqao 
com agulha deve ser usada para aliviar a tensao agudamente, 
seguida por dreno toracico ou inserqao de cateter pigtail. Pneu- 
mopericardio requer identificaqao imediata e, se clinicamente 
sintomatico, aspiraqao por agulha para prevenir obito, seguida 
de colocaqao de tubo pericardico. 

Prognostic 

Em pacientes maiores com pneumotorax espontaneo, as recor- 
rencias sao comuns; muitas vezes, sao necessarios procedimen- 
tos esclerosantes e cirurgicos. 

Baumann MH et al.: Management of spontaneous pneumothorax: 
An American College of Chest Physicians Delphi Consen¬ 
sus Statement. ACCP Pneumothorax Consensus Group. Chest 
2001;119:590 [PMID: 11171742]. 

Damore DT, Dayan PS:Medical causes of pneumomediastinum in 
children. Clin Pediatr 2001;40:87 [PMID: 11261455]. 

Panitch HB et al.: Abnormalities of the pleural space. In Taussig LM, 
Landau LI (editors): Pediatric Respiratory Medicine. Mosby, 1999. 
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MASSAS MEDIASTINAIS 
Consideracoes gerais 

Massas mediastinais em crianqas podem se apresentar em decor- 
rencia de sintomas produzidos pela pressao sobre o esofago, vias 
respiratarias, nervos ou vasos dentro do mediastino, ou devido 
a massa que foi descoberta em uma radiografia toracica de re¬ 
tina. Uma vez identificada a massa, a sua localizaqao em um dos 
quatro compartimentos e util para o diagnostico diferencial. O 
mediastino superior e a area acima do pericardio limitada infe- 
riormente por uma linha imaginaria que parte do manubrio e se 
dirige para a quarta vertebra toracica. O mediastino anterior e 


delimitado anteriormente pelo esterno e, posteriormente, pelo 
pericario; o mediastino posterior e definido pelo pericardio e 
diafragma anteriormente, e posteriormente pelas oito vertebras 
toracicas inferiores. O mediastino medio e circundado por esses 
tres compartimentos. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Sintomas respiratorios, quando presentes, sao decorrentes de 
pressao sobre a via respiratoria (tosse ou sibilos) ou devidos a 
uma infeeqao (pneumonia sem resoluqao em uma area do pul- 
mao). Hemoptise tambem pode ocorrer, mas e um sintoma 
incomum na apresenta^ao. Disfagia pode ocorrer secundaria a 
compressao do esofago. Pressao sobre o nervo laringeo recor- 
rente pode levar a rouquidao, que, por sua vez, e decorrente de 
paralisia da prega vocal esquerda. Obstruqao da veia cava pode 
levar a turgencia dos vasos do pescoqo e a outros sinais e sinto¬ 
mas de obstruepao do retorno venoso da parte superior do corpo 
(sindrome mediastinal superior). 


B. Achados laboratoriais e de imagem 

Inicialmente, a massa e definida por radiografias toracicas de 
frente e perfil, juntamente com TC do torax e, talvez, por RM. 
Um esofagograma com bario tambem pode ajudar a definir a 
extensao da massa. Outros exames que podem ser necessarios 
incluem angiografia (para definir o suprimento sanguineo de 
grandes tumores), eletrocardiografia, ecocardiografia ou mielo- 
grafia. RM e mielografia podem ser necessarias em crianqas com 
suspeita de tumores neurogenicos no mediastino posterior. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial de massas mediastinais e determinado 
por sua localizaqao. Dentro dos limites do mediastino superior, e 
possivel encontrar higromas cisticos, tumores vasculares ou neu¬ 
rogenicos, massas timicas, teratomas, tecido tireoideo intratora- 
cico e lesoes esofagicas. Um abscesso mediastinal tambem pode 
ser encontrado nessa regiao. No mediastino anterior, tecido do 
timo (timomas, hiperplasia e cistos), teratomas, tumores vascu¬ 
lares e tecido linfatico (linfomas ou linfadenopatia reativa) dao 
origem a massas tumorais. Tecido tireoideo intratoracico e cisto 
pleuropericardico tambem podem ser encontrados nessa regiao. 
No mediastino medio, e possivel encontrar linfomas e nodulos 
linfaticos hipertroficos, granulomas, cistos broncogenicos ou en- 
terogenicos, metastases e cistos pericardicos. Anormalidades dos 
grandes vasos e aneurisma aortico tambem podem se apresentar 
como massas nesses compartimentos. No mediastino posterior 
podem estar presentes tumores neurogenicos, cistos enterogeni- 
cos, meningoceles toracicas ou aneurismas de aorta. 

Em algumas series de casos, mais de 50% dos tumores medias¬ 
tinais ocorrem no mediastino posterior e sao principalmente tu¬ 
mores neurogenicos ou enterogenicos. Em crianqas com menos de 
5 anos, a maioria dos tumores neurogenicos e maligna (neuroblas¬ 
toma ou neuroanglioblastoma), e um ganglioneuroma benigno 
e o tipo histologico mais comum em criampas maiores. Tumores 
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volumosos do mediastino anterior, comprimindo a traqueia e os 
grandes vasos, podem levar a sindrome do mediastino superior, 
representando um problema diagnostico em decorrencia dos ris- 
cos anestesicos. Na maioria dos casos, o diagnostico definitivo 
depende da cirurgia para obtenqao da massa ou parte dela para 
exame histologico. Nos casos de linfoma, os nodulos escalenos 
tambem podem conter tumor, e uma biopsia deve ser realizada na 
tentativa de estabelecer o diagnostico. 

Tratamento e prognostic 

O tratamento apropriado e a resposta ao tratamento dependem 
da causa da massa mediastinal. 

Franco A et al.: Imaging evaluation of pediatric mediastinal masses. 
Radiol Clin North Am 2005;43:325 [PMID: 15737372]. 

Williams HJ, Alton HM: Imaging of paediatric mediastinal abnor¬ 
malities. Paediatr Respir Rev 2003;4:55 [PMID: 12615033]. 


DISTURBIOS RESPIRATORIOS DO SONO 
Consideracoes gerais 

A apneia do sono e reconhecida como um grande problema de 
saude publica em adultos, com o risco de sonolencia excessiva du¬ 
rante o dia, acidentes automobilisticos, baixo rendimento laboral 
e efeitos sobre a saude mental. Disturbios do sono comumente 
sao reconhecidos em menor frequencia nas crian^as, pois os pro- 
fissionais da saude nao possuem o treinamento necessario para o 
reconhecimento de problemas do sono nesta faixa etaria. Alem 
disso, a apresentaqao, os riscos e desfechos clinicos diferem dos 
apresentados por adultos. O espectro de disturbios respiratorios 
do sono inclui apneia obstrutiva do sono, sindrome da resistencia 
das vias aereas superiores (SRVAS) e ronco primario. A apneia do 
sono e definida como a cessaqao da respira^o, podendo ser classi- 
ficada como obstrutiva (a tentativa de respirar atraves de uma via 
respiratoria obstruida) ou central (a ausencia do esforqo respira¬ 
torio). Ronco, respiraqao bucal e obstruqao das vias respiratorias 
superiores sao discutidos no Capitulo 17. 

Achados clinicos e diagnostico diferencial 

A. Apneia obstrutiva do sono 

Apneia obstrutiva do sono ocorre em crian^as normals com uma 
incidencia de aproximadamente 2%, aumentando em crianqas 
com anormalidades craniofaciais, neuropatias ou outros proble¬ 
mas medicos. A incidencia tambem aumenta quando crianqas 
sao medicadas com hipnoticos, sedativos e anticonvulsivantes. 
Embora nem todas as crianqas que roncam tenham apneia do 
sono, ha literatura recente levantando preocupaqoes pelo fato 
de o ronco sem apneia levar a consequencias neurocomporta- 
mentais (ver Capitulo 17). Apneia obstrutiva do sono deve ser 
suspeitada sempre que uma crianqa apresentar roncos notur- 
nos, apneia testemunhada, respiraqao laboriosa, despertares 
noturnos frequentes, ganho de peso inadequado, dessaturaijao 
de oxigenio, eventos agudos com risco de morte, anormalidades 


comportamentais, obesidade ou anormalidades craniofaciais. A 
SRVAS e caracterizada pela fadiga ou sonolencia diurna na pre- 
senqa de uma polissonografia normal e de saturates de oxigenio 
normals. Os sintomas sao similares aos da apneia obstrutiva do 
sono, incluindo altera^ao do apetite, baixo rendimento escolar e 
problemas comportamentais. 

B. Apneia central do sono 

Apneias centrais sao comuns em lactentes e crianqas. Sao con- 
sideradas significativas caso tenham dura^ao maior do que 
20 segundos ou quando estao associadas a bradicardia ou dessa- 
turaqao. A significance clinica e incerta, mas pode ser relevante 
se ocorrerem frequentemente ou se existirem problemas de troca 
gasosa. Ha relatos de crianqas sadias que apresentaram apneias 
centrais com dura^ao de 25 s, sem consequencias evidentes. Em 
comparaqao, pacientes com sindrome de hipoventila^ao central 
apresentam controle voluntario da ventila^ao intacto, mas nao 
possuem controle automatico. Durante o sono, esses pacientes 
irao hipoventilar ate o ponto no qual necessitam de suporte ven- 
tilatorio, que pode requerer tratamento com pressao positiva e 
um volume expiratorio controlado de ventilaijao pulmonar por 
meio da traqueostomia. A apneia central do sono pode estar pre¬ 
sente nesta sindrome, mas geralmente nao e percebida. 

C. Exames diagnostics 

Quando ha suspeita de apneia do sono, a polissonografia e o 
exame diagnostico de escolha. Esse teste mede o estado do sono 
com derivaqoes eletrencefalograficas e eletromiografia, fluxo de 
ar nasal, frequencia e ritmo cardiaco, trocas gasosas (CO 2 e oxi- 
genaqao) e movimentos das pernas, alem de outros dados po- 
tenciais, incluindo pH esofagico, C0 2 respiratorio final, posi^ao 
do corpo, atividade muscular e outras opqoes adicionais. Polis¬ 
sonografia permite o diagnostico de varias formas de apneia, 
fragmenta^ao do sono, disturbio de movimentos periodicos dos 
membros ou outros disturbios do sono em crian^as. A oximetria 
noturna nao e um estudo ideal para o diagnostico de apneia obs¬ 
trutiva grave do sono. Embora possa identificar individuos com 
apneia obstrutiva grave do sono, sua sensibilidade e baixa. A li¬ 
teratura demonstrou estudos de oximetria normais em metade 
de uma popula^ao de individuos com apneia obstrutiva do sono 
confirmada por polissonografia. 

Tratamento 

Tratamento de primeira linha para apneia obstrutiva do sono em 
crianqas e a adenotonsilectomia, que melhora o estado clinico da 
maioria das crianqas com estrutura craniofacial normal. Mesmo 
crianqas com anomalias craniofaciais ou disturbios neuromus- 
culares podem se beneficiar da cirurgia, apesar de tratamento 
adicional com pressao positiva continua da via respiratoria 
(CPAP) estar indicado. A sindrome de Down apresenta desafios 
unicos: cerca de metade dessas crianqas ainda pode apresentar 
apneia obstrutiva do sono, a despeito da adenotonsilectomia. O 
tratamento de jovens ou crianqas com retardo do desenvolvi- 
mento e apneia do sono tambem apresenta diversos desafios (ver 
Capitulo 17 para discussao adicional). 
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Como o diagnostico diferencial de sonolencia e bastante va- 
riado em crian<;as, centros de disturbio do sono para popula^ao 
pediatrica sao os locais de encaminhamento de escolha para in¬ 
vestigate e tratamento inicial. 

Capdevila OS et al.: Pediatric obstructive sleep apnea: Complications, 
management, and long-term outcomes. Proc Am Thorac Soc 
2008;5(2):274-282. 

Marcus CL: Sleep-disordered breathing in children. Am J Respir Crit 
Care Med 2001;164:16 [PMID: 11435234]. 

Sateia MJ (editor): The International Classification of Sleep Disorders, 
2nd ed. American Academy of Sleep Medicine, 2005. 

Section on Pediatric Pulmonology, Subcommittee on Obstructive 
Sleep Apnea Syndrome, American Academy of Pediatrics: Clini¬ 
cal practice guideline: Diagnosis and management of childhood 
obstructive sleep apnea syndrome. Pediatrics 2002; 109:704 [PMID: 
11927718]. 


EVENTOS COM APARENTE RISCO DE VIDA 
Consideracoes gerais 

Eventos com aparente risco de vida (ALTE) sao caracterizados 
como assustadores para o observador e comumente incluem al- 
guma combinarjao de apneia, mudanqa de cor (em geral cianose 
ou palidez) e uma alteraqao acentuada do tonus muscular (em 
geral hipotenia extrema), choque ou engasgamento. Algumas 
vezes, o observador acredita que a crianqa faleceu. Os proble- 
mas mais frequentemente associados a ALTE sao gastrintestinais 
(-50%), neurologicos (30%), respiratorios (20%), cardiovascula- 
res (-50%), metabolicos e endocrinos (< 50%), ou diversos ou- 
tros problemas, incluindo maus-tratos na infancia. Cerca de 50% 
dos ALTEs permanecem inexplicados e sao classificados como 
apneia da infancia. A rela^ao entre ALTE e risco subsequente de 
sindrome de morte subita do lactente (SMSL) nao esta clara. O 
termo evento com aparente risco de vida substituiu o termo “epi¬ 
sodio de quase morte subita”, visando a distanciar o evento de 
uma associac^ao direta com SMSL. A literatura relatou um risco 
aumentado quando eventos cardiopulmonares extremos estao 
presentes no momento do ALTE. Menos de 10% das vitimas de 
SMSL tinham uma historia anterior de ALTE. 

O mecanismo de ALTEs e desconhecido, porem o fato de nao 
ocorrerem depois da infancia talvez seja devido a imaturidade 
organica. De fato, estudos classicos do sistema nervoso, reflexos 
e respostas a apneia ou hipoxia durante o sono mostram com- 
prometimento cardiovascular importante em crianqas durante a 
estimulaqao de um sistema nervoso autonomo imaturo; adultos 
nao seriam afetados. 

A se 9 ao a seguir descreve a abordagem para o paciente que 
apresentou um ALTE, levando em consideraqao o amplo espec- 
tro do diagnostico diferencial e das incertezas em relaqao a ava- 
liaifao e ao tratamento. 

Achados clmicos e diagnostico diferencial 
A. Historia e exame fisico 

O Quadro 18-4 classifica os disturbios associados a ALTEs. Uma 
historia cuidadosa frequentemente e a parte mais util da avaliaqao. 


Quadro 18-4 Posslveis causas de ALTE 


Infecciosas 

Virais: virus sincicial respiratorio e outras viroses 
respiratorias 

Bacterianas: sepses, pertussis, Chlamydia 

Gastrintestinais 

Refluxo gastresofagico com ou sem apneia 
obstrutiva 

Respiratorias 

Anormalidade de vias respiratorias; aneis 
vasculares, alcas (slings) pulmonares, 
traqueomalacia 

Pneumonia 

Neurologicas 

Disturbio convulsivo 

Infeccao do sistema nervoso central: meningite, 
encefalite 

Resposta vasovagal 

Encefalopatia de Leigh 

Tumor cerebral 

Cardiovasculares 

Malformacao congenita 

Disturbios do ritmo 

Miocardiopatia 

Traumatismo nao 
acidental 

Espancamento 

Intoxicacoes 

Sindrome de Munchausen por procuracao 

Causas nao definidas 

Apneia do lactente 


Ela serve para determinar se o lactente esteve cronicamente en- 
fermo ou essencialmente bem. Uma historia de varios dias com 
ingestao alimentar inadequada, instabilidade termica ou sinto- 
mas respiratorios ou gastrintestinais sugerem um processo in- 
feccioso. Relatos de que a crianqa estava “lutando para respirar” 
ou “tentando respirar” implicam obstruqao das vias respiratorias. 
Associaqao dos episodios com alimentaqao implica disturbios da 
coordena^ao de deglutiqao, refluxo gastresofagico ou obstruqao 
de vias respiratorias. Episodios que ocorrem apos o choro podem 
estar relacionados a perda de folego. Associaqao dos episodios com 
sonolencia tambem podem sugerir refluxo gastresofagico, apneia 
do lactente ou disturbio respiratorio relacionado ao sono. Devem 
ser feitas tentativas para determinar a duraqao do episodio, mas 
isso costuma ser dificil. £ util fazer uma reconstituiqao do episodio 
com a familia. Detalhes das medidas tomadas para ressuscitar o 
lactente e sobre a sua recuperaqao do episodio frequentemente sao 
uteis para determinar a gravidade. 

O exame fisico fornece dados adicionais para diagnostico. 
Febre ou hipotermia sugerem infecqao. Alteraqao do estado de 
consciencia implica um estado pos-ictal ou intoxicaqao medi¬ 
camentosa. Desconforto respiratorio implica lesoes cardiacas ou 
pulmonares. 

Episodios apneicos foram ligados a maus-tratos infantis de 
diversas maneiras. Traumatismos cranianos apos traumatismo 
nao acidental podem ser os primeiros motivos que levam a pro- 
curar atendimento medico relacionado a apneia. Outros sinais de 
maus-tratos, na maioria dos casos, em geral sao imediatamente 
aparentes. Intoxicaqao medicamentosa, seja acidental ou inten- 
cional, tambem pode se apresentar como apneia. Varias series 
de estudo documentam que episodios apneicos podem ser falsa- 
mente relatados por pais que buscam atenqao (ou seja, sindrome 
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de Munchausen por procuraqao). Os pais podem interferir fisica- 
mente nos esforqos respiratorios da crianqa. Neste caso, algumas 
vezes, podem ser observadas marcas de beliscao nas narinas. 

B. Achados laboratoriais 

A maioria dos pacientes e internada para observaqao visando 
reduzir o estresse familiar e permitir a conclusao da avaliaqao. 
Avaliaqao laboratorial inclui hemograma complete para procu- 
rar por evidencias de infecqao. Geralmente sao obtidos eletrolitos 
sericos. Elevaqoes no bicarbonate serico sugerem hipoventilaqao 
cronica, e sua reduqao sugere acidose aguda, talvez decorrente de 
hipoxia durante o episodio. Acidose cronica sugere um disturbio 
metabolico hereditario. A gasometria fornece uma avahaqao ini- 
cial da oxigenaqao e do estado acidobasico, e uma PaC 02 baixa 
ou PaC0 2 alta (ou ambas) implica doenqas cardiorrespiratorias. 
Um deficit significativo de bases sugere que o episodio foi acom- 
panhado de hipoxia ou disturbio circulatorio. Medidas hospita- 
lares da saturaqao de oxigenio avaliam o estado de oxigenaqao 
durante diferentes atividades, sendo mais abrangentes que uma 
unica amostra de sangue. 

Como a apneia tem sido associada a infecqoes respiratorias, 
testes para VRS e outros virus, Pertussis e Chlamydia podem au- 
xiliar no diagnostico. Apneia que ocorre com infecqao frequen- 
temente precede outros achados fisicos. 

C. Exames de Imagem 

A radiografia de torax e examinada para buscar infiltrados su- 
gerindo infecqao aguda ou aspiraqao cronica e para avaliar o 
tamanho cardiaco com uma indicaqao de doenqa cardiaca in- 
trinseca. Caso o episodio possa ter envolvido a obstruqao das 
vias respiratorias, estas devem ser examinadas diretamente, por 
broncofibroscopia, ou radiograficamente, por meio de TC ou 
exame contrastado com bario. O exame com bario e uma ferra- 
menta util para excluir a possibilidade de anormalidades anato- 
micas, como anel vascular e fistula traqueoesofagica. Esse estudo 
tambem pode demonstrar refluxo e aspiraqao. Na suspeita de 
refluxo, este deve ser documentado por meio de monitoraqao do 
pH esofagico acoplado com registros do padrao respiratorio. A 
maioria dos lactentes com refluxo e apneia pode receber trata- 
mento medicamentoso contra o refluxo. Lactentes com refluxo e 
episodios de apneia repetidos podem-se beneficiar de um proce- 
dimento cirurgico para correqao do refluxo. 

D. Polissonografia e outros exames 

EPFs ocorrem no mesmo grupo etario que a sindrome de morte 
subita do lactente (SMSL) (pico entre 2-4 meses de idade). Dis¬ 
turbios respiratorios associados ao sono tem sido implicados 
como uma causa possivel de ALTEs e, talvez, de morte subita. 
Dependendo do criterio clinico em cenarios apropriados, polis- 
sonografias podem ser uteis para determinar anormalidades da 
funqao cardiorrespiratoria, estados de sono, saturaqao de oxi¬ 
genio, retenqao de C0 2 e atividade convulsiva. Elas podem ser 
usadas juntamente com monitoraqao do pH para determinar a 
contribuiqao do refluxo para a apneia. Manometria da pressao 
esofagica pode ser util para detectar alteraqoes sutis no esforqo 


respiratorio, relacionada com respiraqao parcialmente obstruida 
(hipopneia). Lactentes podem apresentar um maior risco de 
eventos relacionados com disturbios respiratorios associados ao 
sono devido a imaturidade de seu sistema nervoso. 

Existem diversas causas neurologicas para ALTEs. Apneia 
como a unica manifestaqao de um disturbio convulsivo nao e 
comum, mas pode ocorrer. No caso de episodios repetidos, a 
monitoraqao eletrencefalografica de 24 h pode ser util na de- 
tecqao de um disturbio convulsivo. A doenqa de Leigh — um 
disturbio do tronco cerebral caracterizado patologicamente por 
reduqao da necrose bilateral da substancia branca — ao exame 
patologico pode se apresentar com episodios apneicos. 

Tratamento 

O tratamento e direcionado a causa basica, caso esta seja encon- 
trada. Depois de colhidas hemoculturas, devem ser administra- 
dos antibioticos a lactentes com aspecto toxemico. Disturbios 
convulsivos sao tratados com anticonvulsivantes. Refluxo gastre- 
sofagico deve ser tratado, mas isso pode nao prevenir episodios 
futures de ALTE. Aneis vasculares e alqas pulmonares devem ser 
corrigidos cirurgicamente, pois ha taxas altas de morbidade e 
mortalidade quando nao tratados. 

A abordagem de cuidados de lactentes com ALTEs, nos quais 
nao foi possivel definir qualquer causa, e controversa. Monito- 
raqao domiciliar foi usada como tratamento no passado, mas a 
eficacia da monitoraqao nao foi demonstrada em estudos con- 
trolados. O racional para o uso de monitores e a possibilidade 
de identificar lactentes com risco para episodios graves subse- 
quentes. Depois de mais de 20 anos de monitoraqao domiciliar, 
a taxa de morte subita infantil nao se alterou em virtude dessa 
intervenqao. Embora os monitores sejam capazes de detectar 
apneia ou bradicardia, eles nao preveem quais crianqas apre- 
sentarao ALTE subsequente. Os pais devem aprender a fazer res- 
suscitaqao cardiopulmonar antes da alta hospitalar. Eles tambem 
devem estar cientes da possibilidade de alarmes falsos frequentes. 
Deve-se levar em conta que muitos pais nao conseguem lidar com 
o estresse associado a presenqa de um monitor instalado em casa. 

A decisao de monitorar esses lactentes envolve a participaqao 
da familia. Acredita-se que lactentes com episodios iniciais gra¬ 
ves ou episodios graves recorrentes apresentam um risco aumen- 
tado e, provavelmente, devem ser monitorados em casa. Nessas 
crianqas, os episodios sao tao graves que os pais desejam ter co- 
nhecimento da condiqao do lactente em todos os momentos. A 
decisao de interromper o monitoramento geralmente se baseia 
na capacidade do lactente de se manter por varios meses sem 
desencadear o alarme do monitor. 

Oxigenio tem sido usado como tratamento para ALTEs por 
varias razoes. Primeiro, ele reduz a respiraqao periodica na in- 
fancia, um padrao respiratorio imaturo capaz de causar algum 
grau de dessaturaqao de oxigenio. Segundo, lactentes apresentam 
capacidades toracicas pequenas, com aumento da complacencia 
toracica, reduzindo o volume pulmonar. Oxigenio pode aumen- 
tar a saturaqao basal, reduzindo a gravidade da dessaturaqao du¬ 
rante apneias de curta duraqao. Estimulantes respiratorios, como 
cafeina e aminofilina, tem sido usados em casos especificos de 
apneia central ou respiraqao periodica. 
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Davies F, Gupta R: Apparent life threatening events in infants presen¬ 
ting to an emergency department. Emerg Med J 2002; 19:11 [PMID: 
11777863]. 

Fu LY,Moon RY: Apparent life-threatening events (ALTESs) and the 
role of home monitors. Pediatr Rev 2007;28(6):203-208 [PMID: 
17545331]. 

Kahn A, European Society for the Study and Prevention of Infant 
Death: Recommended clinical evaluation of infants with an 
apparent life-threatening event. Consensus document of the 
European Society for the Study and Prevention of Infant Death, 
2003. Eur J Pediatr 2004;163:108 [PMID: 14652748]. 

SINDROME DA MORTE SUBITA DO LACTENTE 
Consideracoes gerais 

SMSL e definida como morte subita de um lactente com menos 
de 1 ano de idade, que permanece inexplicada apos uma inves- 
tigaqao completa do caso, incluindo necropsia completa, exame 
do cenario do obito e revisao da historia cllnica. O exame post 
mortem e uma caracterlstica importante na defmiqao, pois apro- 
ximadamente 20% dos casos de morte subita podem ser explica- 
dos pelos achados de necropsia. A incidencia de SMSL nos EUA 
caiu para menos de 1 em cada 1.000 nascidos vivos. Parte do 
declinio que ocorreu desde 1994 se deve provavelmente a altera- 
qoes dos fatores de risco (ver discussao a seguir). 

Epidemiologia e patogenese 

Dados epidemiologicos e patologicos constituem grande parte 
daquilo que se conhece sobre SMSL. O numero de obitos apre- 
senta um pico entre os 2 e 4 meses de idade, e a maioria dos obi¬ 
tos ocorre em lactentes de algumas semanas a 6 meses de idade. 
A maioria dos obitos ocorre entre meia-noite e 8 h da manha, 
quando o lactente e o cuidador estao dormindo. As unicas carac- 
teristicas comuns de todos os casos de SMSL sao a idade e o fato 
de se encontrarem adormecidos. Estudos anteriores mostraram 
um pico de SMSL durante a temporada de viroses respiratarias, 
mas essa associaqao perde sua importancia quando os dados sao 
controlados para fatores de risco, como exposiqao ao cigarro. 
SMSL e mais comum entre minorias etnicas e raciais, alem de 
populates em desvantagem socioeconomica. Disparidades ra¬ 
ciais na prevalencia do posicionamento da crianqa em pronaqao 
podem estar contribuindo para a continuidade de disparidades 
nas taxas de SMSL entre crianqas negras e brancas. Na maioria 
das series ha um predominio do sexo masculino de 3:2. Outros 
fatores de risco incluem baixo peso de nascimento, maes ado- 
lescentes ou adictas, tabagismo materno e historia familiar de 
SMSL. A maioria desses fatores de risco esta associada a uma 
elevaqao da incidencia de duas a tres vezes, mas nao e especifica 
o suficiente para ser util em prever quais bebes irao morrer de 
forma inesperada. Imunizaqao recente nao e um fator de risco. 

Os achados patologicos mais compativeis sao petequias in- 
tratoracicas e inflamaqao e congestao leves do trato respiratorio. 
Achados patologicos mais sutis incluem gliose do tronco cere¬ 
bral, hematopoiese extramedular e aumento do tecido adiposo 
marrom periadrenal. Os ultimos achados sugerem que o lactente 
que faleceu por SMSL tenha apresentado hipoxemia intermitente 
ou cronica antes do obito. 


O mecanismo ou os mecanismos de obito na SMSL sao des- 
conhecidos. Por exemplo, nao se sabe se o evento inicial no mo¬ 
menta do obito e o cessamento da respiraqao, a arritmia cardiaca 
ou a assistolia. As hipoteses incluem obstruqao da via respirato- 
ria, excesso de catecolaminas e aumento da hemoglobina fetal. 
No entanto, o desenvolvimento inadequado ou retardo da ma- 
turaqao do tronco cerebral, responsavel pelo despertar, perma¬ 
nece sendo a teoria predominante. Foi reconhecido que algumas 
crianqas que apresentaram episodios de apneia morreram subse- 
quentemente de SMSL; no entanto, estudos desses lactentes e es¬ 
tudos prospectivos de uma populaqao grande de recem-nascidos 
indicaram que a maioria dos lactentes com apneia nao morre em 
consequencia de SMSL, e a maioria dos lactentes com SMSL nao 
apresenta episodios identificaveis de apneia. A AAP recomen- 
dou que o monitoramento domiciliar do lactente nao deve ser 
usado como uma estrategia para prevenir SMSL, mas ele pode 
ser util em alguns lactentes que apresentaram um ALTE. 

Lima historia de sintomas leves de infecqao do trato respira- 
tario antes do obito nao e incomum, e vitimas de SMSL algumas 
vezes sao examinadas pelos medicos um dia, mais ou menos, 
antes de falecerem. Quando os lactentes sao encontrados com 
cianose, frios e imoveis por pais ou cuidadores, eles costumam 
serlevados ao departamento de emergencia, onde a ressuscitaqao 
geralmente falha. As familias devem, entao, receber apoio apos 
o obito. O National SIDS Resource Center (http://sidscenter.org) 
fornece informaqao sobre grupos de apoio psicologico e aconse- 
lhamento para familias vitimas de SMSL*. O exame post mortem 
e essencial para o diagnostico de SMSL e pode ajudar as familias 
a excluirem outras causas possiveis de obito. Uma investigaqao 
do cenario do obito tambem e importante na determinaqao da 
causa de mortes subitas inesperadas na infancia. 


Quadro 18-5 Recomendacoes da American Academy of 
Pediatrics para a reducao de risco de slndrome da morte 
subita do lactente 


Back-to-sleep (posicao supina para dormir ou "de costas para dormir") 
Colocar para dormir sobre uma superficie firme 
Deixar objetos macios/travesseiros ou mantas soltas fora do berco 
Nao fumar durante a gestacao 
Manter ambiente de dormir separado, porem proximo 
Considerar oferecer uma chupeta para o bebe na hora do cochilo e na 
hora de dormir 
Evitar superaquecimento 

Evitar dispositivos comercialmente propagados como capazes de reduzir 
o risco de SMSL 

Nao usar monitores domiciliares como uma estrategia para reduzir o risco 
de SMSL 

Evitar o desenvolvimento de plagiocefalia positional 


Dados da American Academy of Pediatrics Task Force on Sudden Death 
Syndrome: The changing concept of sudden infant death syndrome: 
Diagnostic coding shifts, controversies regarding the sleeping environment, 
and new variables to consider in reducing risk. Pediatrics 2005; 116-1245 


* N. de R.T. No Brasil, algumas secretarias de saude realizam extensa in- 
vestigayao dos dados e o encaminhamento de familias. Consultar www. 
sbp.org.br. 
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Prevencao 

Desde 1990, as taxas de SMSL diminuiram mais de 60% mun- 
dialmente. Estudos populacionais na Nova Zelandia e na Europa 
identificaram fatores de risco que, uma vez alterados, apresen- 
tam um efeito importante na incidencia de SMSL. Desde 1994, 
a campanha Back-to-Sleep*, da AAP, vem promovendo educa- 
qao sobre fatores de risco da SMSL nos EUA. Fatores de risco 
modificaveis incluem posiqao de dormir, alimentaqao com ma- 
madeira, tabagismo materno e superaquecimento do lactente; 
destas, posiqao de dormir e exposiqao a fumaqa de cigarro tem 
a maior influencia. A posiqao prona para dormir pode com 
tribuir com SMSL por meio de reduqao do despertar durante 
o sono ou durante a hipoxia, reinalaifao de gases exalados ou 
efeitos do sistema nervoso autonomo imaturo. A posh^ao la¬ 
teral, frequentemente usada em hospitals e, entao, imitada em 
casa, tambem mostra um aumento do risco de SMSL em com- 
paraqao com a posiqao supina. Tabagismo materno, especial- 
mente tabagismo materno pre-natal, aumenta o risco de SMSL. 
Investigates dos efeitos do cigarro sobre o sistema nervoso 
autonomo do feto em desenvolvimento, crescimento pulmonar 
e funqao do recem-nascido, ou sua combinaqao com infecqao 
viral, apontam para diferen 9 as da SMSL em comparaqao com 


* N. de R.T. Que poderia ser traduzido por “vamos dormir de costas”. 


individuos de controle. Apesar de o mecanismo nao ser co- 
nhecido, uma revisao recente da literatura mostrou um risco 
reduzido de SMSL associada ao uso de chupetas. Embora bene- 
fica por muitas razoes, a amamentaqao na reduqao do risco de 
SMSL continua sendo debatida. 

O prestador de serviqos de saude e fundamental na educaqao 
dos pais em relaqao aos fatores de risco modificaveis para SMSL 
(Quadro 18-5). Educaqao inclui orientaqao sobre a posiqao supina 
para dormir, superficie firme do local de dormir, uso de chupeta 
no cochilo ou na hora de dormir, cuidado para evitar supera¬ 
quecimento, suspenqao do tabagismo e identificaqao da situaqao 
de cuidados da crianqa, uma vez que muitos pais dependem de 
terceiros para cuidar de seus filhos; estes podem desconhecer 
a importancia da posiqao de dormir. Hospitals deveriam dar o 
exemplo, colocando os bebes na posiqao supina. Com a educaqao 
permanente, a taxa de mortalidade pode continuar a cair. 

Committee on the Fetus and Newborn, American Academy of Pedia¬ 
trics: Apnea, sudden infant death syndrome, and home monito¬ 
ring. Pediatrics 2003;111:914 [PMID: 12671135]. 

Kinney HC, Thach BT: The sudden infant death syndrome. N Engl J 
Med 2009 Aug 20;361(8):795-805 [PMID: 19692691], 

Ramanathan R et al.: Cardiorespiratory events recorded on home 
monitors: Comparison of healthy infants with those at increased 
risk for SIDS. JAMA 2001;285:2199 [PMID: 11325321], 
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Oito em cada 1.000 bebes nascem com um defeito cardiaco conge¬ 
nita. Os avanqos nos cuidados clinicos e cirurgicos permitem que 
mais de 90% dessas crian 9 as cheguem a idade adulta. E importante 
que os cuidados cardiacos pediatricos incluam nao apenas o diag¬ 
nostic e o tratamento da doen 9 a cardiaca congenita, mas tam- 
bem a prevenqao de fatores de risco para doenqa cardiovascular 
em adultos — obesidade, tabagismo e hiperlipidemia. Ambulato- 
rios de subespecialidades que abordam as necessidades de adultos 
com doenqa cardiaca congenita corrigida ou paliada sao necessa- 
rias para avaliar e aconselhar o paciente a respeito de aspectos da 
vida adulta, como gravidez, riscos da anticoagulaqao na gravidez e 
op 9 oes de carreiras adequadas em cada caso. Doenqas familiares e 
cardiacas adquiridas, como doen 9 a de Kawasaki, miocardite viral, 
miocardiopatias e doern^a cardiaca reumatismal, tambem sao uma 
causa significativa de morbidade e mortalidade em crianqas. 


AVALIACAO DIAGNOSTICA 


HISTORIA 

A maioria dos defeitos congenitos leva a uma reduqao do fluxo san- 
guineo pulmonar ou a um aumento do fluxo sanguineo pulmonar 
com congestao pulmonar associada. Os sintomas variam de acordo 
com a alteraqao no fluxo sanguineo pulmonar (Quadro 19-1). A 
presenqa de outros sintomas cardiovasculares, como palpitaqoes e 
dor toracica, deve ser determinada pela histaria em crianqas maio- 
res, com especial atenqao ao momenta em que ocorre (em repouso 
ou relacionada aos esforqos), initio e termino (gradual versus su- 
bito), bem como os fatores que precipitant ou aliviam os sintomas. 

EXAME FISICO 
Geral 

O exame comeqa com uma inspe 9 ao do estado mental, sinais 
de sofrimento, perfusao e cor da pele. A documentaqao da fre¬ 
quencia cardiaca, da frequencia respiratoria, da pressao arterial 
(em todas as quatro extremidades) e da saturaqao de oxigenio e 
essential. Muitos defeitos cardiacos congenitos ocorrem como 
parte de uma sindrome genetica (Quadro 19-2), e a avaliaqao 


completa inclui a analise das caracteristicas dismorficas que 
podem ser indicativas de defeitos cardiacos associados. 

Exame cardiovascular 

A. Inspecao e palpacao 

A conformaqao do torax deve ser observada em posi 9 ao supina. 
Um abaulamento precordial indica cardiomegalia. A palpaqao 
pode revelar uma atividade precordial aumentada, elevaqao da 
ponta do ventriculo direito ou impulso ventricular esquerdo; um 
ponto difuso de impulso maximo; ou um fremito precordial cau- 
sado por um sopro de grau IV/VI. O fremito da estenose aortica 
e encontrado na furcula supraesternal. Em pacientes com hiper - 
tensao pulmonar grave, e possivel palpar o fechamento pulmo¬ 
nar (P 2 ), com frequencia, na borda esternal superior esquerda. 

B. Ausculta 

1. Sons cardiacos — A primeira bulha cardiaca (Bj) e o som do 
fechamento da valva atrioventricular (AV). Ela e mais bem aus- 
cultada na borda esternal inferior esquerda e em geral e de baixa 
frequencia. Embora a Bi tenha multiplos componentes, em geral 
apenas um deles (Mi) e audivel. 

A segunda bulha cardiaca (B 2 ) e o som de fechamento das 
valvas semilunares, que e mais bem auscultada na borda ester¬ 
nal superior esquerda. A B 2 tem dois componentes, A 2 e P 2 (fe¬ 
chamento das valvas aortica e pulmonar). O desdobramento de 
B 2 varia com a respiraqao, aumentando na inspira 9 ao e se aproxi- 
mando na expiraqao. O desdobramento anormal de B 2 pode ser 
uma indicaqao de doen 9 a cardiaca (Quadro 19-3). 

A terceira bulha cardiaca (B 3 ) e o som do enchimento rapido 
do ventriculo esquerdo. Ela ocorre no initio da diastole, apos B 2 , 
e e um som de frequencia media a baixa. Em crianqas saudaveis, 
B 3 diminui ou desaparece quando se altera a posi 9 ao de supino 
para ortostatica ou ereta. Uma B 3 persistente e auscultada, fre- 
quentemente, na presenqa de funqao do coraqao diminuida ou de 
um desvio (shunt) de sangue da esquerda para a direita. A quarta 
bulha cardiaca (B 4 ) esta associada a contra 9 ao atrial e ao aumento 
da pressao atrial e tem uma baixa frequencia, similar a de B 3 . Ela 
ocorre logo antes de B 3 e normalmente nao e audivel. Ela e ouvida 
na presenqa de uma contraqao atrial contra um ventriculo nao 
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Quadro 19-1 Sintomas de fluxo sangutneo pulmonar 
aumentado e diminui'do 


Fluxo pulmonar diminuido 

Fluxo pulmonar aumentado 

Bebes, lactentes, criancas pequenas 

Cianose 

Taquipneia com atividades/alimentacao 

Posicao de cocoras 

Diaforese 

Perda da consciencia 

Pouco ganho de peso 

Criancas maiores 

Tontura 

Intolerancia ao exerclcio 

Slncope 

Dispneia aos esforcos, diaforese 


■ 


Quadro 19-2 Miocardiopatias em smdromes comuns 


Sindrome genetica 

Miocardiopatias comumente associadas 

Sindrome de Down 

DSAV 

Sindrome de Turner 

Valva aortica bicuspide, coarctacao 

Sindrome de Noonan 

Valva pulmonar displasica, miocardiopatia 
hipertrofica 

Sindrome de 
Williams-Beuren 

Estenose aortica supravalvular 

Sindrome de Marfan 

PVM, RM, dilatacao da raiz aortica 

Sindrome alcoolica fetal 

CIV, CIA 

Rubeola materna 

PCA, EPP 


ClV-comunicacao interventricular; DSAV, defeito do septo atrioventricular; 
ClA-comunicacao interatrial; RM, regurgitacao mitral; PVM, prolapso de 
valva mitral; PCA, persistence de canal arterial; EPP, estenose pulmonar 
periferica; D5V, defeito do septo ventricular. 


Quadro 19-3 Desdobramento anormal de B 2 


Causas de desdobramento amplo de B 2 

Sobrecarga de volume do VD: CIA, drenagem anomala de veias 
pulmonares, IP 

Sobrecarga de pressao do VD: Estenose valvar pulmonar 
Retardo na conducao de VD: BRD 

Causas de desdobramento reduzido de B 2 

Hipertensao pulmonar 

Valva semilunar simples (atresia aortica, atresia pulmonar, tronco arterial) 


ClA-comunicacao interatrial; if; insuficiencia pulmonar; BRD, blogueio de 
ramo direito; VD, ventriculo direito 

complacente como na miocardiopatia hipertrofica ou restritiva ou 
por outras causas de disfungao diastolica. 

Os estalidos de ejegao geralmente estao relacionados a grandes 
vasos dilatados ou anormalidades valvares. Eles sao auscultados 
durante a sistole ventricular e classifkados como proto, meso ou 
telessistolicos. Os estalidos de ejegao protossistolicos, audiveis na 
regiao media da borda esternal esquerda, se originam da valva pul¬ 
monar. Os estalidos aorticos sao mais bem auscultados no apice. 


Em contrapartida aos estalidos aorticos, os estalidos pulmonares 
variant com a respiragao, tornando-se mais altos na inspiragao. Um 
estalido de ejegao meso ou telessistolico no apice e causado, mais 
comumente, por prolapso da valva mitral. 

2. Sopros — Um sopro cardiaco e o achado cardiovascular mais 
comum que leva a encaminhamento a um cardiologista. Os sopros 
cardiacos inocentes ou funcionais sao comuns, e 40-45% das crian- 
gas tem sopros inocentes em algum momento da infancia. 

A. Caracteristicas — Todos os sopros devem ser descritos 
com base nas seguintes caracteristicas: 

1) Localizagdo e irradiagdo — Onde o sopro e mais bem aus- 
cultado e para onde ele se irradia. 

2) Relagdo com o ciclo cardiaco e a sua durado — Sopro 
sistolico (imediatamente apos B 2 , em “diamante” ou crescendo/ 
decrescendo); pansistolico (que ocorre durante a maior parte 
da sistole e com intensidade constante); diastolico; ou continuo. 
Esses aspectos fornecem indicios valiosos quanto a patologia 
subjacente (Quadro 19-4). 

3) Intensidade — Grau I descreve um sopro suave, auscul- 
tado com dificuldade; grau II, suave porem auscultado facil- 
mente; grau III, alto, mas sem fremito; grau IV, alto e associado 
a um fremito precordial; grau V, alto, com fremito e audivel com 
a borda do estetoscopio; grau VI, muito alto e audivel com o 
estetoscopio afastado do torax. 

4) Qualidade — Aspero, musical ou rude; de frequencia alta, 
media ou baixa. 

5) Variafdo com a posifdo — Alteragoes audiveis no sopro 
quando o paciente esta em posigao supina, sentado, de pe ou de 
cocoras. 

B. Sopros inocentes — Os seis sopros inocentes mais comuns 
na infancia sao: 

1) Sopro do recem-nascido — Audivel nos primeiros dias 
de vida, esse sopro esta localizado na borda esternal inferior 
esquerda, sem irradiagao significativa. Ele tem uma qualidade 
suave, vibratoria, curta, de I-II/VI, que frequentemente desapa- 
rece quando e aplicada uma pressao suave ao abdome. Em geral, 
desaparece entre 2-3 semanas de idade. 

2) Estenose da arteria pulmonar periferica — Este sopro, 
auscultado com frequencia em recem-nascidos, e causado pela 
ramificagao normal da arteria pulmonar. Ele e auscultado com 
a mesma intensidade na borda esternal superior esquerda, no 
dorso e em uma ou ambas as axilas. £ um sopro sistolico de 
ejegao suave, curto, de alta frequencia, grau I-II/VI e em geral 
desaparece aos 2 anos. Este sopro deve ser diferenciado da es¬ 
tenose pulmonar periferica verdadeira (sindrome de Williams, 
sindrome de Alagille ou sindrome de rubeola), da coarctagao da 
aorta toracica e da estenose valvar pulmonar. 

3) Sopro de Still — Este e o sopro inocente mais comum na 
primeira infancia. Ele e auscultado entre 2 e 7 anos de idade. E 
mais intenso no ponto medio entre o apice e a borda esternal in¬ 
ferior esquerda. O sopro de Still e um sopro sistolico que ocorre 
no inicio da sistole, tem carater musical ou vibratorio, curto, de 
alta frequencia, grau I-III. Ele e mais intenso quando o paciente 
esta em posigao supina; diminui ou desaparece com a inspiragao 
ou quando o paciente esta sentado. O sopro de Still e mais in¬ 
tenso em pacientes com febre, anemia ou taquicardia sinusal por 
qualquer motivo. 
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Quadro19-4 Sopros patologicos 


Ejecao sistolica 

Pansistolico 

Diastolico 

Continuo 

Estenose de valvas semilunares 
(EAo, EP, estenose truncal) 

CIV 

Regurgitacao de valvas semilunares 

lesoes com runoff (escoamento de fluxo) 

CIA 

Regurgitacao de valvas AV (IM, IT) 

lAo, IP, insuficiencia truncal 

PCA, MAV, colaterais aortopulmonares 

Coarctacao 


Estenose de valvas AV (EM, ET) 



lAo/lP, insuficiencia aortica/insuficiencia pulmonar; EAo/EP, estenose aortica/estenose pulmonar; CIA, comunicacao interatrial; AV, atrioventricular; EM/ET, 
estenose mitral/estenose tricuspide; IM/IT, insuficiencia mitral/regurgitacao tricuspide; PCA/MAV, persistencia do canal arterial/malformacao arteriovenosa; 
CIV, comunicacao interventricular. 


4) Sopro de ejefao pulmonar — Este e o sopro inocente mais 
comum em crian^as maiores e em adultos. Ele e auscultado a partir 
dos 3 anos de idade. Em geral e um sopro sistolico de ejefao suave, 
de intensidade grau I-II na borda esternal superior esquerda. O 
sopro e mais intenso quando o paciente esta em posirpao supina 
ou quando o debito cardiaco esta aumentado. O sopro de ejefao 
pulmonar deve ser diferenciado de sopros de estenose pulmonar, 
de coarcta^ao da aorta e de estenose pulmonar periferica. 

5) Zumbido venoso — Em geral, o zumbido venoso e auscul¬ 
tado apos os 2 anos de idade. Localiza-se na area infraclavicular, 
a direita. E um zumbido musical, continuo, grau de intensidade 
I-III e pode ser acentuado na diastole e com a inspira^ao. Ele e 
mais bem auscultado em posir^ao ortostatica. Virar o pesco<;o da 
criam;a, coloca-la em posi<;ao supina ou comprimir a veia jugu¬ 
lar oblitera o zumbido venoso, que e causado por uma turbulen- 
cia na confluencia das veias subclavia e jugular. 

6) Sopro inominado ou carotideo — Este sopro e mais 
comum em criam;as mais velhas e adolescentes. Ele e auscultado 
na area supraclavicular direita. E um sopro sistolico de ejefao 
longo, algo rude e de grau II-III. O sopro pode ser acentuado por 
uma leve pressao na arteria carotida e deve ser diferenciado de 
todos os tipos de estenose aortica. 

Quando sopros funcionais sao encontrados em uma crian^a, 
o medico deve garantir aos pais que estes sao sons cardiacos nor¬ 
mals da crian^a em desenvolvimento e que eles nao representam 
doen^a cardiaca. 

Exame extracardi'aco 

A. Frequencia e ritmo cardiacos 

A frequencia e o ritmo cardiacos variam enormemente du¬ 
rante a infancia e a adolescencia, de modo que devem ser feitas 


Quadro 19-5 Frequencias cardiacas de repouso 

Idade 

Baixa 

Alta 

< 1 mes 

80 

160 

1-3 meses 

80 

200 

2-24 meses 

70 

120 

2-10 anos 

60 

90 

11-18 anos 

40 

90 


multiplas determinates. Isso e particularmente importante em 
bebes (Quadro 19-5) cujas frequencias cardiacas variam com a 
atividade. O ritmo pode ser regular, ou pode haver uma variagao 
fasica normal com a respiragao (arritmia sinusal). 

B. Qualidade e amplitude do pulso arterial 

Os pulsos das extremidade superior e inferior devem ser compa- 
rados. Pulsos amplos (em martelo dagua) sao caracteristicos de 
lesoes com roubo de fluxo aortico {runoff), incluindo persistencia 
do canal arterial (PCA), insuficiencia aortica, malformagao arte¬ 
riovenosa e qualquer condigao com uma pressao diastolica baixa 
(febre, anemia ou choque septico). Pulsos estreitos ou filiformes 
ocorrem em pacientes com condigoes que reduzem o debito car¬ 
diaco, como miocardiopatia, miocardite, tamponamento peri- 
cardico ou estenose aortica grave. Uma redugao na amplitude 
do pulso ou na pressao arterial (> 10 mmHg) com a inspira^ao e 
chamada de pulso paradoxal e e um sinal indicador de tampona¬ 
mento pericardico. O pulso femoral deve ser palpavel de forma 
simultanea e igual em amplitude com o pulso braquial. Um pulso 
femoral ausente ou fraco, ou que e tardio em compara^ao com o 
pulso braquial, sugere coarcta^ao da aorta. 

C. Pressao arterial 

A pressao arterial deve ser obtida nas extremidades superiores e 
inferiores. A pressao sistolica nas extremidades inferiores deve 
ser maior ou igual a pressao nas extremidades superiores. O 
manguito deve cobrir a mesma area relativa do bracpo e da perna. 
A medida deve ser repetida varias vezes. Uma pressao mais baixa 
nas extremidades inferiores sugere coarcta^o da aorta. 

D. Cianose das extremidades 

A cianose resulta de um aumento da concentra^ao (> 4-5 g/dL) 
de hemoglobina reduzida no sangue. A Colorado azulada da 
pele e um sinal comum, mas nao obrigatorio. A cianose visi- 
vel acompanha baixo debito cardiaco, hipotermia e congestao 
venosa sistemica, mesmo na presen^a de uma oxigena^o ade- 
quada. A cianose deve ser avaliada apenas pela cor das membra- 
nas mucosas (labios). A descolora^ao azulada em torno na boca 
(acrocianose) e uma caracteristica da pele que nao foi exposta ao 
sol e nao se correlaciona com cianose. 

E. Baqueteamento digital 

O baqueteamento dos dedos das maos e pes frequentemente 
esta associado a doen 9 a cardiaca congenita cianotica. Em geral, 
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aparece apos 1 ano de idade. A causa mais comum e hipoxe- 
mia com cianose, mas o baqueteamento tambem ocorre em 
pacientes com endocardite, doenqa hepatica cronica, doenqas 
inflamatorias intestinais, doenqa pulmonar cronica e abscesso 
pulmonar. O baqueteamento digital pode ser uma variante ge- 
netica benigna. 

F. Edema 

O edema das areas pendentes (extremidades inferiores em crian- 
qas maiores e na face e na regiao sacral de crianqas menores) e 
caracteristico de pressao elevada no lado direito do coraqao, que 
pode ser vista em patologias da valva tricuspide ou disfunqao 
ventricular direita (VD) (insuficiencia cardiaca direita) por inu- 
meras causas, inclusive disfunqao ventricular esquerda (VE). 

G. Abdome 

A hepatomegalia e um sinal cardinal de insuficiencia ventricular 
direita no bebe e na crianqa. A hepatomegalia tambem pode ser 
vista na crianqa com edema pulmonar por lesoes que causam 
shunt (desvio de fluxo) esquerda-direita ou insuficiencia ventri¬ 
cular esquerda. Esplenomegalia pode estar presente em pacien¬ 
tes com insuficiencia cardiaca de longa duraqao e e caracteristica 
de endocardite infecciosa. Ascite tambem e uma caracteristica 
da insuficiencia cardiaca direita cronica. O exame do abdome 
pode revelar macicez movel ou uma onda liquida. 

Finley JP et al:Assessing children’s heart sounds at a distance with digi¬ 
tal recordings. Pediatrics 2006;118:2322-2325 [PMID: 17142514], 


Mahnke CB et ahUtility of store-and-forward pediatric telecardiology 
evaluation in distinguishing normal from pathologic pediatric heart 
sounds. Clin Pediatr (Phila) 2008;47:919-925 [PMID: 18626106], 
Markel H: The stethoscope and the art of listening. N Engl J Med 
2006;354:551-553 [PMID: 16467541], 

ELETROCARDIOGRAFIA 

O eletrocardiograma (ECG) e essencial na avaliaqao do sistema 
cardiovascular. A frequencia cardiaca deve ser determinada pri- 
meiro; apos, o ritmo cardiaco (O paciente esta em ritmo sinusal 
normal ou outro ritmo evidenciado por uma onda P com um 
intervalo PR compativel antes de cada complexo QRS?); e depois 
o eixo (Os eixos de P e de QRS sao normals para a idade do pa¬ 
ciente?). Apos a determinaqao da frequencia, do ritmo e do eixo, 
a atenqao deve ser dirigida a avaliar o aumento das camaras e 
finalmente os intervalos cardiacos e o segmento ST. 

Variacoes relacionadas a idade 

O ECG varia com a idade. A frequencia diminui e os intervalos 
aumentam com a idade. A dominancia do VD no recem-nascido 
evolui para uma dominancia do VE em bebes maiores, crianqas 
e adultos. O ECG normal do bebe de 1 semana de vida e anormal 
para uma crianqa de um ano, e o ECG de uma crianqa de 5 anos 
e anormal para um adulto. 

Interpretacao do ECG 

A Figura 19-1 define os eventos registrados pelo ECG. 
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1 Complexos e intervalos do eletrocardiograma. 
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A. Frequencia 

A frequencia cardiaca varia acentuadamente com a idade, a ati- 
vidade e o estado emocional e o bem-estar fisico. Na maioria 
dos bebes e crianqas menores, a frequencia cardiaca varia de 
70-200 batimentos/min (bpm), dependendo das situaqoes an- 
teriores. 

B. Ritmo 

O ritmo sinusal deve sempre estar presente em crianqas normais. 
Extrassistoles atriais e ventriculares sao incomuns na infancia, 
embora possam ocorrer na ausencia de patologia cardiaca. 

C. Eixo 

1. Eixo da onda P — A onda P e gerada pela contraqao atrial 
que comeqa na porqao superior do atrio direito, no local do no 
sinusal. O impulso prossegue para a esquerda e para baixo, le- 
vando a uma deflexao positiva em todas as derivaqoes esquerdas 
e nas derivaqoes inferiores (II, III, aVF). A onda P deve ser nega- 
tiva em aVR em pacientes em ritmo sinusal normal. 

2. Eixo de QRS — A voltagem deve ser positiva nas derivaqoes 
DI e aVF em crianqas com eixo normal. Em bebes e crianqas 
menores, a dominancia do VD pode persistir, levando a uma 
deflexao negativa na derivaijao DI. As lesoes cardiacas congeni- 
tas graves estao associadas a alteraqoes no eixo normal do QRS 
(Quadro 19-6). 

D. Onda P 

No paciente pediatrico, a amplitude da onda P normalmente nao 
e maior do que 3 mm e a duraqao e de ate 0,8 s. A onda P e mais 
bem visualizada nas deriva 9 oes DII e Vj. 

E. Interval© PR 

O intervalo PR e medido do inicio da onda P ate o comeqo do 
complexo QRS. Ele aumenta com a idade e com a reduqao da fre¬ 
quencia cardiaca. O intervalo PR varia de um minimo de 0,10 s 
em bebes ate um maximo de 0,18 s em crianqas maiores com 
frequences baixas. O intervalo PR comumente e prolongado em 
pacientes que tem doenqa cardiaca reumatismal e naqueles em 
uso de digitalicos. 

F. Complexo QRS 

Representa a despolarizaqao ventricular, e a sua amplitude e a di- 
reqao da forqa (eixo) revelam o tamanho relativo da massa ven¬ 
tricular na hipertrofia, na hipoplasia e no infarto. A conduqao 


Quadro 19-6 Desvio do eixo do QRS 


Desvio do eixo para a direita 

Desvio do eixo para a esquerda 

Tetralogia de Fallot 

Transposicao das grandes arterias 
Drenagem anomala total das 
veias pulmonares 

Comunicacao interatrial 

Defeito do septo atrioventricular 
Atresia pulmonar com septo 
ventricular intacto 

Atresia tricuspide 


Quadro 19-7 Causas de prolongamento do intervalo QT a 
Medicares cardiologicas 

Antiamtmicos: IA (quinidina, procainamida, disopiramida), classe III 
(amiodarona, sotalol) 

Agentes inotropicos: dobutamina, dopamina, epinefrina, isoproterenol 
Medicares nao cardiologicas 

Antibioticos/antivirais: azitromicina, claritromicina, levofloxacin, 
amantadina 

Antipsicoticos: risperidol, tioridazina, lltio, haloperidol 
Sedativos: hidrato de cloral, metadona 
Outros: albuterol, levalbuterol, ondansetrona, fenitolna, 
pseudoefedrina 

Disturbios eletroliticos: hipopotassemia, hipomagnesemia, hipocalcemia 

a Lista parcial. 

ventricular anormal (p. ex., bloqueio de ramo direito ou es- 
querdo) tambem e revelada. 

G. Intervalo QT 

Este intervalo e medido do inicio do complexo QRS ao final da 
onda T. A duraqao do QT pode ser prolongada como uma con- 
diqao primaria ou secundaria a drogas ou disturbios eletroliticos 
(Quadro 19-7). A duraqao normal do QT esta relacionada a fre¬ 
quencia e deve ser corrigida usando a formula de Bazett: 

Intervals QT(s) 
y] Intervals R-R 

O QTc normal e menor ou igual a 0,44 segundo. 

H. Segmento ST 

Este segmento, que se situa entre o final do complexo QRS e o 
inicio da onda T, e afetado por drogas, desequilibrio eletrolitico 
ou lesao miocardica. 

I. Onda T 

A onda T representa a repolarizaqao miocardica e e alterada por 
eletrolitos, hipertrofia miocardica e isquemia. 

J. Interpretacao 

A interpretaqao final do ECG e derivada de uma analise sistema- 
tica de todas as caracteristicas mencionadas comparadas com os 
valores normais esperados para a idade da crianqa. 

Van Hare GE Dubin AE: The normal electrocardiogram. In Allen HD 
et al (editors): Moss and Adams’ Heart Disease in Infants, Children, 
and Adolescents, 6th ed. Williams & Wilkins, 2001. 

RADIOGRAFIA DO TORAX 

A avaliaqao da radiografia de torax na doenqa cardiaca deve se 
concentrar em (1) posiqao do coraqao, (2) posiqao das visceras 
abdominais, (3) tamanho do coraqao, (4) configuraqao cardiaca 
e (5) padrao da vasculatura pulmonar. 
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Quadro 19-8 Alteracoes radiograficas no aumento das 
camaras cardi'acas 


Camara aumentada 

Alteracao na silhueta cardiaca 
na incidencia anteroposterior 

Ventriculo direito 

Apice do coracao desviado 
superiormente 

Ventriculo esquerdo 

Apice do coracao desviado 

Atrio esquerdo 

Duplo contorno por tras da silhueta cardiaca 
Aumento do angulo subcarinal 

Atrio direito 

Proeminencia da borda atrial direita do 
coracao 


As posiqoes cardiacas sao: levocardia (o coraqao predo- 
minantemente no lado esquerdo do torax), dextrocardia (o 
coraqao predominantemente no lado direito do torax) ou me- 
socardia (coraqao na linha media). A posiqao do figado e da 
bolha do estomago pode ser normal {situs solitus abdominal), 
invertida, com a bolha do estomago a direita ( situs inversus 
abdominal) ou variavel com um figado na linha media ( situs 
ambiguos abdominal). O coraqao parece relativamente aumen- 
tado nos recem-nascidos normals, pelo menos em parte devido 
a sombra proeminente do timo. O tamanho do coraqao deve 
ser menor do que 50% do diametro toracico em crianqas com 
mais de 1 ano. A configuraqao cardiaca na radiografia do torax 
pode fornecer informaqoes diagnosticas uteis (Quadro 19-8). 
Algumas lesoes cardiacas congenitas tern um aspecto radiogra- 
fico caracteristico que sugere o diagnostico, mas nao deve ser 
visto como conclusivo (Quadro 19-9). A vasculatura pulmo- 
nar deve ser avaliada. A presenqa de fluxo sanguineo pulmonar 
aumentado ou diminuido sugere um possivel diagnostico de 
miocardiopatia congenita, particularmente no bebe cianotico 
(Quadro 19-10). 

As radiografias padrao utilizadas sao as incidencias antero¬ 
posterior e lateral esquerda (Figura 19-2). 

sLaya BF et al: The accuracy of chest radiographs in the detection 
of congenital heart disease and in the diagnosis of specific con¬ 
genital cardiac lesions. Pediatr Radiol 2006;36:677-681 [PMID: 
16547698], 


Quadro 19-9 Achados radiologicos especificos no torax 


Diagnostico 

Aspecto do raio X de torax 

Transposicao das grandes 
arterias 

Ovo em um cordao 

Tetralogia de Fallot 

Coracao em bota 

Drenagem anomala venosa 
total nao obstruida de veias 
pulmonares 

Boneco de neve 

Coarctacao da aorta 

Sinai do "3" + entalhes nas 
costelas 


Quadro 19-10 Alteracoes no fluxo sanguineo pulmonar nas 
lesoes cardiacas cianoticas 


Fluxo pulmonar aumentado 

Fluxo pulmonar diminuido 

Drenagem venosa pulmonar 
anomala total 

Atresia tricuspide com grande CIV 
transposicao das grandes arterias 
Ttuncus arteriosus 

Estenose pulmonar 

Atresia tricuspide/CIV restritiva 
Atresia pulmonar com septo 
ventricular intacto 

Sindrome do ventriculo esquerdo 
hipoplasico 


CIV, comunicacao interventricular. 


Dextrocardia 

Dextrocardia e o termo radiografico usado quando o coraqao se 
situa no lado direito do torax. Quando ocorre dextrocardia com 
inversao da posiqao de outros orgaos importantes do torax e do 
abdome (p. ex., figado, pulmoes e baqo), a condiqao e chamada 
de situs inversus total e o coraqao geralmente e normal. Quando 
ocorre dextrocardia com os outros orgaos localizados normal- 
mente [situs solitus), o coraqao costuma apresentar cardiopatia 
grave. 

Outras anormalidades de situs incluem o situs ambiguos com 
o figado central e anterior no abdome superior e o estomago des- 
viado posteriormente; isomerismo direito (sindrome asplenica); 
isomerismo esquerdo (sindrome de poliesplenia). Em todos os 
casos de situs ambiguos, ha doenqa cardiaca congenita. 

ECOCARDIOGRAFIA 

A ecocardiografia e uma ferramenta fundamental na cardiologia 
pediatrica. Usando multiplas modalidades de ultrassom (imagens 
bidimensionais, Doppler e modo M), e possivel avahar a anatomia 
cardiaca, o fluxo sanguineo, as pressoes intracardiacas e a funqao 
ventricular. A ecocardiografia se baseia no principio fisico das 
ondas sonoras. As frequences de ultrassom utilizadas nas ima¬ 
gens cardiacas variam de 2-10 milhoes de ciclos/segundo. 

A ecocardiografia em modo-M usa disparos curtos de ul¬ 
trassom enviados de um transdutor. Nas interfaces acusticas, 
as ondas de som sao refletidas de volta ao transdutor. O tempo 




▲ Figura 19-2 Posicao das estruturas cardiovasculares nas 
principals incidencias radiograficas. Ao, aorta; VCI, veia cava 
inferior; AE, atrio esquerdo; ApAE, apendice atrial esquerdo; 
VE, ventriculo esquerdo, AP, arteria pulmonar; AD, atrio di¬ 
reito; VD, ventriculo direito; VCS, veia cava superior. 
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que leva para a onda sonora retornar ao transdutor e medido, 
e a distancia ate a interface e calculada. A distancia calculada e 
apresentada em relaqao ao tempo, sendo construlda uma ima- 
gem unidimensional que demonstra o movimento cardiaco. A 
imagem bidimensional estende essa tecnica enviando uma serie 
de disparos de ultrassom em um setor de 90 graus, que permite a 
construqao de uma imagem bidimensional do coraqao. O ultras¬ 
som Doppler mede o fluxo sanguineo. O transdutor de ultras¬ 
som envia uma frequencia conhecida de som que se reflete nas 
hemacias circulantes. O transdutor recebe a frequencia refletida 
e a compara com a frequencia transmitida. A velocidade do fluxo 
sanguineo pode ser calculada a partir do desvio de frequencia 
medido. Essa informaqao e usada para estimar os gradientes de 
pressao pela equaqao de Bernouli simplificada, na qual o gra- 
diente de pressao e igual a 4 vezes a velocidade calculada — Gra- 
diente de pressao = 4(V 2 ). 

O ecocardiograma transtoracico e obtido por meio da colo- 
caqao de um transdutor em areas do torax nas quais ha minima 
interferencia pulmonar. Em cada posiqao do transdutor, o feixe 
executa uma varredura no coraqao e, enquanto uma imagem bidi¬ 
mensional aparece na tela, e construida uma imagem tridimensio¬ 
nal do coraqao na mente do interpretador. A complexa anatomia 
intracardiaca e as relates espaciais podem ser descritas, possibi- 
litando o diagnostico acurado de doenqas cardiacas congenitas 
simples e complexas. Alem dos detalhes estruturais, o Doppler da 
informaqoes sobre o fluxo sanguineo intracardfaco e os gradientes 
pressoricos. As tecnicas Doppler usadas comumente incluem a 
imagem com fluxo a cores, de onda pulsada e de onda contfnua. 
As imagens de fluxo a cores dao informaqoes gerais sobre a di- 
reqao e a velocidade de fluxo. As imagens de Doppler pulsado e 
continuo permitem medidas mais precisas da velocidade do fluxo 
sanguineo. O papel do modo M no exame de ultrassom tern di- 
minuido a medida que outras modalidades de ultrassom tern sido 
desenvolvidas. O modo M ainda e usado para medir as dimensoes 
diastolica final e sistolica final de VE e permite o calculo da fra- 
qao de encurtamento (Ad) do VE, uma estimativa padronizada da 
funqao do VE (Ad = VDFVE-VSVE/VDFVE), em que VDF e o 
volume diastolico final. 

O ecocardiograma transtoracico tipico realizado por um 
ultrassonografista experiente dura cerca de 30 minutos, e o 
paciente deve permanecer tranquilo durante o exame. Com fre¬ 
quencia, bebes e crianqas nao sao capazes de cooperar com o 
exame e e necessaria a sedaqao. A ecocardiografia transesofagica 
requer anestesia geral em bebes e crianqas e e usada, primaria- 
mente, para orientar procedimentos intervencionistas e reparo 
cirurgico de miocardiopatias congenitas. 

Embora a ecocardiografia seja uma excelente ferramenta para 
o exame cardiaco, ha algumas desvantagens na tecnica. A ima¬ 
gem bidimensional pode diagnosticar acuradamente a anatomia 
intracardiaca, mas as estruturas extracardiacas, como as arterias 
pulmonares e o arco aortico, sao de dificil acesso. O Doppler mede 
os gradientes de pressao de forma precisa, mas nao fornece exata- 
mente a mesma informaqao obtida pelo cateterismo cardiaco. 

Ayres NA et al: indications and guidelines for performance of transe¬ 
sophageal echocardiography in the patient with pediatric acqui¬ 
red or congenital heart disease: Report from the task force of the 
Pediatric Council of the American Society of Echocardiography. J 
Am Soc Echocardiogr 2005;18:91-98 [PMID: 15637497], 


Cheitlin MD et al: ACC/AHA/ASE 2003 guideline update for the 
clinical application of echocardiography: Summary article: A 
report of the American College of Cardiology/American Heart 
Association Task Force on Practice Guidelines (ACC/AHA/ 
ASE Committee to Update the 1997 Guidelines for the Clinical 
Application of Echocardiography). Circulation 2003;108:1146- 
1162 [PMID: 12952829], 


CARDIOLOGIA NUCLEAR 

A imagem nuclear nao e usada comumente na cardiologia pe- 
diatrica, mas pode ser um adjunto muito util ao teste de esforqo 
cardiopulmonar para avaliaqao de areas isquemicas fixas e rever- 
sfveis. O exame e valioso na avaliaqao da perfusao miocardica 
em pacientes com doenqa de Kawasaki, reparo da arteria coro- 
nariana esquerda anomala ou outras anomalias coronarianas, 
ponte miocardica na miocardiopatia hipertrofica (CMH) ou dor 
toracica em associaqao a alteraqoes eletrocardiograficas ao exer- 
cfcio. 

RESSONANCIA MAGNETICA 

A ressonancia magnetica (RM) do coraqao e valiosa para avalia- 
qao e acompanhamento nao invasivo de muitos defeitos cardiacos 
congenitos. Ela e particularmente util na visualizaqao dos vasos 
toracicos, que sao diffceis de visualizar pelo ecocardiograma 
transtoracico. A imagem cardiaca sincronizada permite a ava- 
liaqao dinamica de estruturas e do fluxo sanguineo do coraqao e 
grandes vasos. A RM cardiaca fornece imagens unicas e precisas 
em pacientes com coarctaqao aortica recem-diagnosticada ou 
reparada e define a dilataqao aortica nas sfndromes de Marfan, 
Turner e Loeys-Dietz. A RM cardiaca pode quantificar lesoes 
regurgitantes, como a insuficiencia pulmonar (IP) apos o reparo 
de tetralogia de Fallot (TF), e pode definir a funqao ventricular, 
o tamanho da camara e a espessura da parede em pacientes com 
imagem ecocardiografica inadequada ou miocardiopatia. Como 
permite a manipulaqao digital das imagens do coraqao e dos 
grandes vasos, a RM tridimensional e uma forma nao invasiva 
ideal de obter reconstruqoes acuradas do coraqao. A anestesia 
geral frequentemente e necessaria para facilitar a IRM cardiaca 
em crianqas menores de 8 anos. 

Woodard PK et al: Cardiac MRI in the management of congenital heart 
disease in children, adolescents, and young adults. Curr Treat Op¬ 
tions Cardiovasc Med 2008;10:419-424 [PMID: 18814831], 

TESTE DE ESFORCO CARDIOPULMONAR 

A maioria das crianqas com doenqa cardiaca e capaz de realizar 
atividades normalmente. Informaqoes acerca da funqao cardiaca 
apos o exercfcio sao essenciais para prevenir a restriqao desne- 
cessaria de atividades. A resposta ao exercfcio e util na determi- 
naqao da necessidade e do momento da cirurgia e e uma medida 
objetiva util dos resultados de intervenqoes clinicas e cirurgicas. 

O cicloergometro ou a esteira ergometrica pode ser usado em 
crianqas a partir dos 5 anos de idade. A adiqao de uma analise 
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metabolica permite que seja avaliado se o comprometimento do 
exercicio e secundario a limitaqao cardiaca, a limitaqao pulmo- 
nar, ao descondicionamento ou a falta de esforqo. As variaveis 
medidas durante o exercicio incluem o ECG, a resposta da pres¬ 
sao arterial ao exercicio, a saturaijao de oxigenio, a ventilaqao, o 
consumo maximo de oxigenio e a carga maxima atingida. O teste 
de esforqo cardiopulmonar e rotina em crianqas com lesoes car- 
diacas congenitas para verificar as limitaijoes, desenvolver pro- 
gramas de exercicio fisico, avaliar os efeitos da terapia e decidir 
a necessidade de transplante cardiaco. O teste de esforqo tam- 
bem e usado em crian 9 as com coraqoes estruturalmente normals 
com queixas de sintomas relacionados aos esforqos para excluir 
uma patologia cardiaca ou pulmonar. Uma isquemia significa- 
tiva ou arritmias aos esforqos indicam restriqao fisica ou terapia 
adequada. Crianqas com um mau desempenho devido a con- 
di^oes subotimas se beneficiam de um programa de exercicios 
planejados. 

Hager A, Hess J: Comparison of health related quality of life with car¬ 
diopulmonary exercise testing in adolescents and adults with con¬ 
genital heart disease. Heart 2005;91:517-520 [PMID: 15772218], 


GASOMETRIA ARTERIAL 

A quantificaqao da pressao parcial de oxigenio (P 02 ) ou da satura- 
qao de O 2 durante a administraqao de oxigenio a 100% e o metodo 
mais util para diferenciar a cianose produzida primariamente por 
doenqa cardiaca ou por doenqa pulmonar em crianqas doentes. 
Na miocardiopatia cianotica, a pressao parcial de oxigenio arterial 
(Pao 2 ) aumenta muito pouco quando e administrado oxigenio a 
100% em relaqao aos valores obtidos com o ar ambiente. Con- 
tudo, a Pao 2 geralmente aumenta de forma significativa quando 
o oxigenio e administrado a um paciente com doen 9 a pulmonar. 
O Quadro 19.11 ilustra as respostas observadas em pacientes com 
doen 9 a cardiaca ou pulmonar durante o teste de hiperoxia. Sao 
necessarios estudos mais amplos para determinar se a oximetria 
de pulso deve ser usada rotineiramente na avaliaqao de recem- 
-nascidos para rastrear defeitos cardiacos importantes. 

Mahle WT et al: Role of pulse oximetry in examining newborns for 
congenital heart disease: A scientific statement from the AHA and 
AAP. Pediatrics 2009;124:823-836 [PMID: 19581259], 


CATETERISMO CARDIACO E ANGIOGRAFIA 

O cateterismo cardiaco define com precisao as anormalida- 
des anatomicas e fisiologicas nas malformaqoes cardiacas. O 
cateterismo cardiaco pode ser realizado com objetivos diag¬ 
nostics quando forem necessarios dados anatomicos e fisio- 
logicos adicionais antes de uma decisao terapeutica, ou ser 
realizado com objetivos terapeuticos quando for possivel que 
a condiqao cardiaca seja paliada ou tratada no laboratorio de 
cateterismo. 

Cateterismo cardiaco terapeutico 

Os procedimentos terapeuticos realizados durante o catete¬ 
rismo cardiaco incluem embolizaqao por mola de um canal 
arterial patente (PCA), angioplastia por balao com ou sem colo- 
caqao de stent para coartactaqao da aorta ou estenose de ramos 
das arterias pulmonares, septostomia atrial por balao, valvo- 
plastia de valvas aortica ou pulmonar estenotica e coloca 9 ao de 
dispositivos para fechamento de comunica 9 ao interatrial (CIA) 
ou interventricular (CIV). O cateterismo cardiaco tambem e 
realizado para avaliar os efeitos da terapeutica farmacologica. 
Um exemplo desse uso do cateterismo e a monitoraqao nas al- 
teraqoes na resistencia vascular pulmonar durante a adminis- 
traqao de oxido nitrico ou prostaciclina em uma crianqa com 
hipertensao pulmonar primaria. A avaliaqao eletrofisiologica 
e a ablaqao de vias eletricas anormais em crianqas podem ser 
realizadas por equipe qualificada no laboratorio de cateterismo 
pediatrico. 

Os riscos do cateterismo cardiaco (morbidade e morta- 
lidade) devem ser explicados a familia do paciente. Embora 
os riscos sejam muito baixos nos estudos eletivos em crian- 
qas maiores (<0,1%), o risco de complicaqoes mais graves em 
bebes em mau estado geral e de cerca de 2%. Os procedimentos 
intervencionistas, como a valvoplastia por balao, aumentam 
ainda mais esse risco. 

Variaveis do cateterismo cardiaco 

A Figura 19-3 mostra os valores de saturaqao de oxigenio (em 
porcentagem) e a pressao (em milimetros de mercurio) obtidos 
no cateterismo cardiaco das cavidades e dos grandes vasos do 
coraqao. Esses valores estao dentro dos limites normals para 
crianqas. 


Quadro 19-11 Exemplos de respostas a 10 minutos de 
oxigenio a 100% na doenca pulmonar e na doenca cardiaca 



Doenca pulmonar 

Doenca cardiaca 

Ar 

ambiente 

0 2 a 100% 

Ar 

ambiente 

0 2 a 100% 

Cor 

Cianotico -> Rosado 

Cianotico -> Cianotico 


Oximetria 60% -> 99% 60% -> 62% 

Pao 2 35 -x 120 35 -> 38 


A. Conteudo e saturacao de oxigenio; Fluxo 
sanguineo (debito cardiaco) pulmonar (Qp) 
e sistemico (Qs) 

Na maioria dos laboratories, o desvio de sangue (shunt) es- 
querda-direita e determinado por alteraqoes no conteudo ou 
na saturaqao de oxigenio do sangue durante a coleta de amos- 
tra pelo lado direito do cora 9 ao. Um aumento significativo na 
saturaqao de oxigenio entre uma localizaqao proximal e uma 
distal ao longo do trajeto no lado direito do coraqao indica a 
presen 9 a de um shunt esquerda-direita no local do aumento. 
A saturaqao de oxigenio do sangue arterial periferico sempre 
deve ser determinada durante o cateterismo cardiaco. A satu- 
raqao normal de oxigenio arterial e de 95-97% ao nivel do mar, 


Pao 2 , pressao parcial de oxigenio arterial. 
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▲ Figura 19-3 Pressoes (em milimetros de mercurio) e 
saturacao de oxigenio (em percentuais) obtidas por catete- 
rismo cardfaco em uma crianca saudavel. 3, pressao media 
de 3 mmHg no atrio direito; 5, pressao media de 5 mmHg no 
atrio esquerdo. 


e 92-94% a 5.280 pes (1.760 metros). Saturates subnormals 
sugerem a presen^a de um shunt direita-esquerda, hipoventila- 
9 ao ou doen^a pulmonar. 

O tamanho de um shunt esquerda-direita geralmente e ex- 
presso como um coeficiente do fluxo sangulneo pulmonar em 
relaijao ao sistemico (Qp/Qs) ou em litres por minuto como de- 
terminado pelo princlpio de Fick: 

Debito cardiaco = Consumo de oxigenio (mL/min) 
(L/min) Diferenca arteriovenosa (mL/L) 

B. Pressoes 

As pressoes devem ser determinadas em todas as camaras e nos 
vasos principals penetrados. Nao e normal que a pressao sisto- 
lica nos ventriculos exceda a pressao sistolica nas grandes arte- 
rias, ou a pressao diastolica media dos atrios exceda a pressao 
diastolica final nos ventriculos. Se houver um gradiente de pres¬ 
sao, ha uma obstru^ao, e a gravidade do gradiente e um criterio 
para a necessidade de reparo cirurgico ou de interven<;ao por 
cateter. Uma pressao sistolica no VD de 100 mmHg e uma pres¬ 
sao sistolica na arteria pulmonar de 20 mmHg geram um gra¬ 
diente de 80 mmHg. Nesse caso, o paciente deve ser classificado 
como tendo estenose grave da valva pulmonar, necessitando de 
valvoplastia por balao, ou cirurgia, se a valvoplastia nao reduzir 
significativamente o gradiente. 


C. Resistencia vascular pulmonar e sistemica 

A resistencia vascular e calculada a partir da seguinte formula e 
relatada em unidades ou em dinas x cm~ 5 /m 2 : 

Resistencia = Pressg0 
Fluxo 

A queda de pressao usada para determinar a resistencia vas¬ 
cular pulmonar e calculada pela subtra^ao da pressao de encu- 
nhamento media da arteria pulmonar ou pressao atrial esquerda 
da pressao arterial pulmonar media. Essa queda de pressao e 
dividida pelo fluxo sanguineo pulmonar por metro quadrado 
de superficie corporal. (O fluxo sanguineo pulmonar e determi- 
nado por termodiluiijao ou pelo principio de Fick, como obser- 
vado anteriormente.) Do mesmo modo, a resistencia vascular 
sistemica e determinada subtraindo a pressao venosa central 
media da pressao arterial sistemica media e dividindo essa queda 
de pressao pelo fluxo sanguineo sistemico. 

Normalmente, a resistencia vascular pulmonar varia de 
1-3 U/m 2 ou de 80-240 dinas/cm~ 5 /m 2 . A resistencia vascular 
sistemica varia de 15-20 U/m 2 ou de 1.200-1.600 dinas/cm~ 5 /m 2 . 
Se a resistencia pulmonar for maior do que 10 unidades ou o 
coeficiente da resistencia pulmonar em relaijao a sistemica for 
maior do que 0,5, a crianca pode ter doen^a vascular pulmonar 
e, portanto, ser inoperavel. 

Freedom RM et al: Congenital Heart Disease: Textbook of Angiogra¬ 
phy. Futura, 1997. 

Hijazi ZM, Awad SM: Pediatric cardiac interventions. JACC Cardio- 
vasc Interv 2008 Dec;l(6):603-611. 


CIRCULACAO PERINATAL E NEONATAL 


Ao nascer, dois eventos afetam o sistema cardiovascular e pul¬ 
monar: (1) e realizado o pintpamento do cordao umbilical, re- 
movendo a placenta da circulaijao materna; e (2) inicia-se a 
respiraijao. Como resultado, ocorrem alteraijoes acentuadas na 
circula 9 ao. Durante a vida fetal, a placenta oferece uma baixa 
resistencia ao fluxo sanguineo. Em contrapartida, as arteriolas 
pulmonares sao acentuadamente contraidas e ha uma elevada 
resistencia ao fluxo sanguineo para os pulmoes. Portanto, a 
maior parte do sangue que entra no lado direito do cora 9 ao 
passa do atrio direito para o atrio esquerdo pelo forame oval 
(shunt direita-esquerda). Alem disso, a maior parte do sangue 
que passa para o ventriculo direito e depois para as arterias 
pulmonares ira passar da arteria pulmonar para a aorta pelo 
canal arterial (shunt direita-esquerda). Subsequentemente, o 
fluxo sanguineo pulmonar e responsavel por apenas 7-10% 
do debito ventricular combinado in utero. Ao nascer, o fluxo 
sanguineo pulmonar aumenta significativamente com a queda 
na resistencia e na pressao vascular pulmonar. As causas de 
resistencia vascular pulmonar elevada persistente incluem fa- 
tores fisicos (falta de interface ar-liquido adequada ou ventila- 
9 ao), baixa tensao de oxigenio e mediadores vasoativos, como 
niveis elevados do peptideo endotelina ou de leucotrienos. 
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O pinqamento do cordao umbilical produz um aumento ime- 
diato na resistencia ao fluxo no circuito sistemico. A medida que 
inicia a respiraqao, o P0 2 das pequenas arteriolas pulmonares 
aumenta, resultando em uma diminuiqao na resistencia vas¬ 
cular pulmonar. A tensao de oxigenio aumentada, a distensao 
ritmica do pulmao e a produqao de oxido nitrico, bem como de 
prostaciclina, tem um papel importante na queda da resistencia 
vascular pulmonar ao nascer. A resistencia vascular pulmonar 
cai abaixo da resistencia do circuito sistemico, resultando em 
uma inversao na direqao do fluxo sanguineo pelo canal arterial 
e acentuado aumento no fluxo sanguineo pulmonar. 

O fechamento funcional do canal arterial comeqa logo apos o 
nascimento. O canal geralmente permanece patente por 3-5 dias. 
Durante a primeira hora apos o nascimento, ha um pequeno 
shunt direita-esquerda (como no feto). Contudo, apos uma hora, 
ocorre um shunt bidirecional, com a direqao esquerda-direita 
predominante. Na maioria dos casos, o shunt direita-esquerda 
desaparece completamente em 8 h. Em pacientes com hipoxia 
grave (p. ex., na sindrome de hipertensao pulmonar persistente 
do recem-nascido), a resistencia vascular pulmonar permanece 
elevada, resultando na manuten^ao do shunt direita-esquerda. 
O P0 2 aumentado do sangue arterial causa espasmo do canal 
arterial. Embora o fluxo pelo canal arterial em geral desapare^a 
em torno do 5 e dia de vida, o vaso nao se fecha anatomicamente 
por 7-14 dias. 

Na vida fetal, o forame oval serve como uma valva unidire- 
cional, desviando o sangue da veia cava inferior atraves do atrio 
direito para o atrio esquerdo. Ao nascer, devido as alteraqoes na 
resistencia vascular pulmonar e sistemica e ao aumento na quan- 
tidade de sangue que retorna pelas veias pulmonares para o atrio 
esquerdo, a pressao atrial esquerda se eleva acima da pressao do 
atrio direito. Isso fecha funcionalmente a membrana do forame 
oval, impedindo o fluxo de sangue atraves do septo. O forame 
oval permanece patente a passagem de um cateter em 10-15% 
dos adultos. 

A hipertensao pulmonar persistente e uma sindrome clinica 
que ocorre no recem-nascido a termo. O recem-nascido desen- 
volve taquipneia, cianose e hipertensao pulmonar durante as pri- 
meiras 8 h apos o nascimento. Esses bebes tem um shunt intenso 
direita-esquerda atraves do canal arterial e/ou forame oral por 
3-7 dias devido a elevada resistencia vascular pulmonar. A hipo¬ 
xia e a acidose progressivas irao levar a morte, a nao ser que a re¬ 
sistencia pulmonar possa ser reduzida. Os achados post mortem 
incluem aumento da espessura da camada media das arteriolas 
pulmonares. O aumento da P0 2 alveolar com hiperventilaqao, 
alcalose, paralisia, administra^ao de surfactante, ventilaqao de 
alta frequencia e inotropicos cardiacos podem reverter esse pro- 
cesso. O oxido nitrico inalado dilata seletivamente a vasculatura 
pulmonar, produz uma melhora sustentada na oxigenaqao e tem 
resultado em melhores desfechos. 

No recem-nascido normal, a resistencia vascular pulmonar 
e a pressao da arteria pulmonar continuam a cair durante a pri¬ 
meira semana de vida como resultado da desmuscularizaqao das 
arteriolas pulmonares. Normalmente, sao atingidos niveis adul¬ 
tos de resistencia e pressao pulmonar em torno da 4- a 6 a semana 
de vida. Este e o momento em que aparecem sinais de hipercir- 
cula^ao pulmonar associada a lesoes com shunt esquerda-direita 
(CIV ou DSAV [defeito do septo atrioventricular]). 


Konduri GG,Kim UO:Advances in the diagnosis and management 
of persistent pulmonary hypertension of the newborn. Pediatr 
Clin North Am 2009;56:579-600,Table of Contents [PMID: 
19501693], 

Rudolph AM: The fetal circulation and congenital heart disease. 
Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed 2010; 95(2):F132-F136 [PMID: 
19321508], 


INSUFICIENCIA CARDIACA 


A insuficiencia cardiaca (IC) e a condiqao clinica na qual o cora- 
qao falha em atender as necessidades circulatorias e metabolicas 
do corpo. O termo insuficiencia cardiaca congestiva nem sempre 
e exato, uma vez que alguns pacientes com disfunqao cardiaca 
significativa tem sintomas de intolerancia ao exercicio e fadiga 
sem evidencia de congestao. Quase todos os bebes que desen- 
volvem IC por lesoes cardiacas congenitas o fazem em torno dos 
6 meses de idade. As causas comuns de IC na infancia incluem 
CIV, PCA, coarctaqao da aorta, defeito do septo AV, grandes 
malforma^oes arteriovenosas e taquiarritmias atriais cronicas. 
Disturbios metabolicos, mitocondriais e neuromusculares com 
miocardiopatia associada se apresentam em varias idades, de- 
pendendo da etiologia. A IC devida a uma condiqao adquirida, 
como a miocardite, pode ocorrer em qualquer idade. Crianqas 
com IC podem se apresentar com irritabilidade, diaforese a ali- 
mentatpao, fadiga, intolerancia ao exercicio e evidencias de con¬ 
gestao pulmonar (ver Quadro 19-1). 

Tratamento da insuficiencia cardiaca 

A terapia da IC deve ser dirigida a causa subjacente bem como 
aos sintomas. A despeito da etiologia, a ativaqao neuro-hormonal 
ocorre precocemente quando ha disfun^ao ventricular sistolica. 
Os niveis de catecolaminas plasmaticos (p. ex., norepinefrina) au- 
mentam, causando taquicardia, diaforese e, por meio da ativa^ao 
do sistema renina-angiotensina, vasoconstriqao periferica e reten- 
qao de sal e agua. Nao ha um padrao-ouro para a abordagem ao 
diagnostico ou a terapeutica da IC em crianqas. O tratamento deve 
ser individualizado, e as terapias devem ser dirigidas a melhorar o 
desempenho cardiaco, tendo como alvo tres determinantes desse 
desempenho: (1) pre-carga, (2) pos-carga e (3) contratilidade. 

Manejo hospitalar da insuficiencia cardiaca 

Pacientes com descompensa^ao cardiaca podem necessitar 
de hospitalizaqao para iniciar ou aumentar a terapia para IC. 
O Quadro 19-12 demonstra os agentes inotropicos intravenosos 
usados para aumentar o debito cardiaco e o seu efeito relativo 
sobre a frequencia cardiaca, a resistencia vascular sistemica e o 
indice cardiaco. A medicaqao usada ira depender, em parte, da 
causa da IC. 

A. Suporte inotropico intravenoso 
1. Reducao da pos-carga 

A. Milrinona — Este inibidor seletivo da fosfodiesterase au¬ 
menta os niveis de monofostato ciclico de adenosina, melho- 
rando, assim, o estado inotropico do coraqao. Em adiqao ao 
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Quadro 19-12 Agentes inotropicos intravenosos 


Farmaco 

Dose 

Perfusao renal 

Frequencia cardiaca 

indice cardiaco 

RVS 

Dopamina 

2-5 mcg/kg/min 

T via vasodilatacao 

0 

0 

0 


5-10 

T por t indice cardiaco 

T 

T 

0 


> 10 

1 

T 

T 

T 

Dobutamina 

2,5-10 mcg/kg/min 

T por t indice cardiaco 

T 

T 

n 

Epinefrina 

0,2-2,0 mcg/kg/min 

1 

T 

T 

T 

Norepinefrina 

0,05-0,1 mcg/kg/min 

1 

0 

T 

tt 

Isoproterenol 

0,05-2,0 mcg/kg/min 

0 

Tt 

T 

tt 


RV5, resistencia vascular sistemica. 


aumento dependente da dose na contratilidade cardiaca, a mil- 
rinona e um vasodilatador sistemico e pulmonar e, assim, um 
agente eficaz na disfunqao ventricular sistolica direita e esquerda. 
A milrinona reduz a incidencia de sindrome de baixo debito car- 
diaco apos a cirurgia com coragao aberto. A dose comum varia 
de 0,25-0,75 mcg/kg/min. 

B. Nitroglicerina — A nitroglicerina funciona primariamente 
como um dilatador dos vasos de capacitancia venosa e causa 
uma redugao na pressao atrial direita e esquerda. A pressao ar¬ 
terial sistemica tambem pode cair, com consequente taquicardia 
reflexa. A nitroglicerina e usada para melhorar o fluxo sanguineo 
coronariano e pode ser especialmente util quando o debito car- 
diaco e reduzido por subperfusao coronariana apos cirurgia car¬ 
diaca congenita. A dose intravenosa comum varia de 1-3 meg/ 
kg/min. 

2. Melhora da contratilidade 

A. Dopamina — Essa catecolamina natural aumenta a con¬ 
tratilidade miocardica primariamente por meio de ativagao 
(3-adrenergica. A dopamina tambem age diretamente sobre os 
receptores renais da dopamina para melhorar a perfusao renal. 
A dose comum varia de 3-10 mcg/kg/min na IC. 

B. Dobutamina — Essa catecolamina sintetica aumenta a 
contratilidade miocardica secundaria a ativagao p-adrenergica 
cardioespecifica e produz pouca vasoconstrigao periferica. A do¬ 
butamina geralmente nao causa taquicardia acentuada, o que e 
uma vantagem importante. Contudo, o farmaco nao melhora se- 
letivamente a perfusao renal como a dopamina. A faixa de dose 
comum e essencialmente a mesma da dopamina. 

3. Suporte circulatorio mecanico — O suporte mecanico esta 
indicado em criangas com insuficiencia miocardica refrataria 
grave secundaria a miocardiopatia, a miocardite ou apos cirur¬ 
gia cardiaca. O suporte mecanico e usado por um tempo limi- 
tado enquanto a fungao cardiaca melhora ou como uma ponte 
ao transplante cardiaco. 

A. Membrana de oxigenac;,ao extracorporea (ECMO) — A 
ECMO e um meio temporario de fornecer oxigenagao, remo- 
gao de dioxido de carbono e suporte hemodinamico a pacien- 
tes com insuficiencia cardiaca ou pulmonar refrataria a terapia 


convencional. O sangue removido por meio de um cateter po- 
sicionado no sistema venoso (p. ex., atrio direito) passa por um 
oxigenador de membrana e depois e devolvido ao paciente por 
meio de um cateter no sistema arterial (p. ex., aorta ou arteria 
carotida comum). As velocidades de fluxo sao ajustadas para 
manter uma perfusao sistemica adequada, avaliada por meio de 
pressao arterial, estado acidobasico, fungao dos orgaos-alvo e 
saturagao de oxigenio venoso misto. O paciente e monitorado 
cuidadosamente para observagao da melhora da contratilidade 
cardiaca. Os riscos sao significativos e incluem sangramento in- 
terno e externo graves, infeegao, trombose e falencia de bomba. 

B. Equipamentos de assistencia ventricular — O uso de 
equipamentos de assistencia ventricular e limitado em criam;as 
por tamanho do paciente, disponibilidade e experiencia institu- 
cional. Esses equipamentos permitem um suporte hemodina¬ 
mico menos invasivo do que a ECMO. Uma canula posicionada 
no apice do ventriculo remove o sangue do ventriculo usando 
uma bomba operada por bateria. O sangue retorna ao paciente 
por uma outra canula posicionada na aorta ou na arteria pul¬ 
monar, dependendo de qual ventriculo esta recebendo suporte. 
A assistencia ventricular tern um menor risco de sangramento 
e falencia de bomba do que a ECMO, mas o risco de infec<;ao e 
trombose permanece. 

Manejo ambulatorial da insuficiencia cardiaca 
A. Medicacoes 

1. Agentes redutores da pos-carga — Agentes orais redutores 
da pos-carga melhoram o debito cardiaco pela reduqao da resis¬ 
tencia vascular sistemica. Os inibidores da enzima de conversao 
da angiotensina (ECA) (captopril, enalapril e lisinopril) sao te¬ 
rapia de primeira escolha em crianqas com IC que necessitam 
de tratamento a longo prazo. Esses agentes bloqueiam a vaso- 
constri^ao sistemica mediada pela angiotensina II e sao uteis em 
criamjas com coraqao estruturalmente normal, mas com funqao 
miocardica de VE reduzida (p. ex., miocardite ou miocardiopa¬ 
tia dilatada). Eles tambem sao uteis para melhorar a insuficiencia 
mitral e aortica e tem um papel no controle da IC refrataria em 
pacientes com grandes shunts esquerda-direita, nos quais a resis¬ 
tencia vascular sistemica e elevada. 
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2. (3-Bloqueadores — Embora sejam claramente beneficos em 
adultos com IC, um estudo controlado randomizado sobre o 
uso de um (3-bloqueador (carvedilol) em crianqas com IC nao 
demonstrou qualquer melhora significativa quando comparado 
com o placebo. Contudo, os fS-bloqueadores ainda podem ser 
uma terapia adjunta util em algumas crianqas com IC refrataria 
que ja estao em uso de inibidores ECA. Na IC, ha um excesso de 
catecolaminas circulantes devido a ativaqao do sistema nervoso 
simpatico. Embora benefica criticamente, essa resposta compen¬ 
sators produz, ao longo do tempo, fibrose miocardica, hipertro- 
fia dos miocitos e apoptose dos miocitos, que contribuem para a 
progressao da IC. Os p-bloqueadores (p. ex., carvedilol e meto- 
prolol) antagonizam essa ativaqao simpatica e podem neutralizar 
esse efeito deleterio. Os efeitos colaterais dos p-bloqueadores sao 
significativos e incluem bradicardia, hipotensao e piora da IC em 
alguns pacientes. 

3. Diureticos — A terapia com diureticos pode ser necessaria 
na IC para manter um estado euvolemico e controlar sintomas 
relacionados a congestao pulmonar ou hepatica. 

A. Furosemida — Este diuretico de altpa de aqao rapida pode 
ser administrado por via intravenosa ou oral. Ele remove grande 
quantidade de potassio e cloreto do corpo, produzindo uma al- 
calose metabolica hipocloremica quando usado de forma cro- 
nica. Os eletrolitos devem ser monitorados durante a terapia a 
longo prazo. 

B. Tiazidicos — As tiazidas sao diureticos tubulares distais usa- 
dos para complementar a aqao da furosemida em casos graves 
de IC. 

C. Espironolactona — A espironolactona e um inibidor da 
aldosterona poupador de potassio. Ela e usada com frequencia 
em conjunto com furosemida ou tiazidicos para potencializa^ao 
da a^ao diuretica. Como ela reserva potassio, deve ser evitada 
a suplementa^ao de potassio. A espironolactona tambem pode 
ser usada como um antagonista neuro-hormonal com beneficio 
potencial na IC, independentemente da sua aqao diuretica. 

4. Digital j CO — O digitalico e um glicosideo cardiaco com efeito 
inotropico positivo no corarpao, com reduqao associada da resis- 
tencia vascular sistemica. A preparaqao digitalica usada na pra- 
tica clinica e a digoxina. Amplos estudos em pacientes adultos 
com IC nao demonstraram uma redutpao na mortalidade na IC 
com o uso da digoxina, mas o tratamento esta associado a uma 
reduqao na taxa de hospitalizaqoes por exacerbaqao da IC. Nao 
ha estudos controlados em crianqas. 

A. Dosagem — O esquema de rotina consiste em administrar 
metade da dose total de digitalizaqao inicialmente e depois um 
quarto da dose total de digitalizaqao com 6 e 12 h de terapia 
(Quadro 19-13). Vinte e quatro horas apos a ultima dose de digi- 
talizatpao, e iniciada a dose de manutenqao. Os niveis sericos de 
digoxina de 0,5-0,9 ng/mL em adultos mostraram ser eficazes na 
melhora do desfecho da IC, e niveis maiores ou iguais a 1 ng/mL 
nao tem o mesmo efeito benefico. Mais uma vez, nao ha dados 
em crianqas e, na maioria dos casos, os niveis de digoxina nao 
sao monitorados rotineiramente, a nao ser que haja preocupaqao 
a respeito de aderencia ao tratamento ou intoxicarpao. 


Quadro 19-13 Esquema de dosagem da digoxina 


B. Toxicidade digitalica — Qualquer arritmia que ocorra 
durante a terapia com digoxina deve ser atribuida a medicaqao, 
ate que se prove o contrario. O bigeminismo ventricular e o blo- 
queio AV de primeiro, segundo ou terceiro grau sao caracteris- 
ticos de intoxicaqao digitalica. O nivel serico completo deve ser 
obtido se houver suspeita de intoxicaqao digitalica. 

C. Ixtoxicacao aguda digitalica — Essa emergencia aguda 
deve ser tratada sem demora. A intoxicaqao aguda digitalica ocor- 
re mais comumente em bebes com menos de 1 ano que ingerem a 
medicaqao de seus pais ou avos. O estomago da crianqa deve ser 
esvaziado imediatamente por meio de lavagem gastrica, mesmo 
se ja houver transcorrido varias horas da ingestao. Pacientes que 
ingeriram quantidades maci^as de digoxina devem receber gran- 
des doses de carvao ativado. No bloqueio AV avanqado, pode ser 
necessario o uso de atropina ou de marca-passo temporario. A 
digoxina imune Fab pode ser usada para reverter a intoxicaqao 
com risco de morte. Os agentes antiarritmicos podem ser liteis. 

5. Restricao de liquidos — A restriqao de liquidos raramente e 
usada em crianqas com IC devido a eficacia dos diureticos. Ga- 
rantir uma ingesta calorica adequada para a promoqao de cresci- 
mento e uma meta mais importante em crianqas com IC. 

Blume ED et al: Outcomes of children bridged to heart transplanta¬ 
tion with ventricular assist devices: A multi-institutional study. 
Circulation 2006;113:2313-2319 [PMID: 16702487], 

Rosenthal D et al: International Society for Heart and Lung Trans¬ 
plantation: Practice guidelines for management of heart fai¬ 
lure in children. J Heart Lung Transplant 2004;23:1313 [PMID: 
15607659], 


BASES GENETICAS DAS DOENCAS CARDIACAS 
CONGENITAS 


Fatores ambientais, como diabetes materno, consumo de al- 
cool, uso de progesterona, infecqao viral e outras exposi^oes 
teratogenicas maternas, estao associados a uma incidencia 
aumentada de malformaqoes cardiacas. Contudo, a impor- 
tancia da genetica como causa de doen^a cardiaca congenita 
esta se tornando mais evidente a medida que ocorrem avanqos 
nesse campo. A microdeleqao do braqo longo do cromossomo 
22 (22qll) esta associada a sindrome de DiGeorge. As crian^as 
com essa sindrome frequentemente tem anormalidades cono- 
truncais, como truncus arteriosus, tetralogia de Fallot, dupla via 
de saida de VD ou interrupqao do arco aortico. As sindromes 
de Alagille, de Noonan, de Holt-Oram e de Williams e as tris- 
somias do 13, do 18 e do 21 sao todas comumente associadas a 


Idade 

Parenteral 

Oral 

Prematura 

0,035 mg/kg 

0,04 mg/kg 

1 semana-2 anos 

0,05 mg/kg 

0,06 mg/kg 

< 1 semana ou > 2 anos 

0,04 mg/kg 

0,05 mg/kg 






5 


DOENCAS CARDIOVASCULARES 


lesoes cardiacas congenitas. A compreensao dessas associates, 
bem como de estudos dirigidos adicionais investigando as bases 
geneticas de outras lesoes cardiacas ira oferecer oportunidades 
para o diagnostico precoce, terapia genica e aconselhamento 
sobre o risco de recorrencia para as familias. 


Pierpont ME et al: Genetic basis for congenital heart defects: Cur¬ 
rent knowledge: A scientific statement from the American Heart 
Association Congenital Cardiac Defects Committee, Council on 
Cardiovascular Disease in the Young: Endorsed by the American 
Academy of Pediatrics. Circulation 2007; 115:3015-3038 [PMID: 
17519398], 


DOENCA CARDIACA CONGENITA ACIANOTICA 


DEFEITOS NA SEPTACAO 
1. Comunicacao interatrial 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► B 2 com desdobramento fixo e amplo, impulso de VD pal- 
pavel. 

► Sopro sistolico de ejecao de grau l-lll/VI na area pulmonar. 

► Grandes shunts causam um sopro diastolico na borda es- 
ternal inferior esquerda (aumento do fluxo pela vulva tri- 
cuspide). 

► 0 ECG mostra rsR' em V-,. 

► Frequentemente assintomatico. 


Consideracoes gerais 

A comunicacao interatrial (CIA) e uma abertura no septo atrial, 
permitindo o desvio de fluxo entre os atrios. Ha tres tipos prin¬ 
cipals: ostium secundum, ostium primum e seio venoso. O defeito 
tipo ostium secundum e o tipo mais comum. O defeito tipo os¬ 
tium primum esta associado a defeito do septo atrioventricular. 
O defeito do seio venoso frequentemente esta associado a dre- 
nagem venosa pulmonar anomala, uma vez que a localiza<;ao 
do seio venoso esta intimamente relacionada a veia pulmonar 
superior direita. 

A CIA tipo ostium secundum ocorre em 10% dos pacientes 
com doen^a cardiaca congenita e e duas vezes mais comum 
em mulheres do que em homens. O defeito e, mais frequen¬ 
temente, esporadico, mas pode ser familiar ou ter uma base 
genetica (sindrome de Holt-Oram). Apos a terceira decada, 
podem-se desenvolver arritmias atriais ou doencpa vascular 
pulmonar. A hipertensao pulmonar irreversivel resultando em 
cianose quando o shunt ao nivel atrial se torna direita-esquerda, 
levando finalmente a insuficiencia cardiaca direita (sindrome 
de Eisenmenger), pode ocorrer e e um processo que limita a 
expectativa de vida. 


Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A maioria dos bebes e criam;as com CIA nao apresenta sintomas 
cardiovasculares. Criamjas maiores e adultos podem apresen- 
tar intolerancia ao exercicio, fadiga aos esfor<;os ou, raramente, 
insuficiencia cardiaca. A dire<;ao do fluxo atraves da CIA e de- 
terminada pela complacencia dos ventriculos. Como o ventri- 
culo direito geralmente e mais complacente, o fluxo pela CIA 
e esquerda-direita, uma vez que o sangue segue a via de menor 
resistencia. Portanto, nao ocorre cianose a nao ser que haja dis- 
funcao de VD, em geral como resultado de hipertensao pulmo¬ 
nar, levando a inversao do fluxo atraves do defeito. 

Os pulsos perifericos sao normals e simetricos. O coracao 
geralmente e hiperdinamico, com o impulso de VD melhor 
palpado na parte media e inferior da borda esternal esquerda. 
A B 2 , audivel no foco pulmonar, e amplamente desdobrada e 
fixa. Na ausencia de hipertensao pulmonar associada, o com- 
ponente pulmonar tern intensidade normal. Um sopro sistolico 
de eje 9 ao I-III/VI e mais bem auscultado na borda esternal es¬ 
querda, no segundo espa^o intercostal. Esse sopro e causado 
por um aumento do fluxo pela valva pulmonar, nao pelo fluxo 
atraves da CIA. Um sopro mesodiastolico de fluxo e auscul¬ 
tado, com frequencia, no quarto espa^o intercostal, na borda 
esternal esquerda. Esse sopro e causado por aumento do fluxo 
pela valva tricuspide durante a diastole. A presem;a desse 
sopro sugere hiperfluxo, com o coeficiente de fluxo sanguineo 
pulmonar:sistemico maior do que 2:1. 

B. Exames de imagem 

A radiografia pode mostrar aumento da area cardiaca. O tronco 
da arteria pulmonar pode estar dilatado e a vasculatura pulmo¬ 
nar aumentada nos grandes defeitos devido ao aumento de fluxo 
pulmonar. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG geralmente mostra desvio do eixo para a direita. Nas de- 
riva^oes precordiais direitas, em geral esta presente um padrao 
rsR’. Uma muta^ao no gene cardiaco homeobox (NKX2-5) esta 
associada a CIA, e o bloqueio AV ao ECG. 

D. Ecocardiograma 

O ecocardiograma mostra dilata^ao do atrio direito e do VD. A 
visualizaijao direta da localizaijao anatomica exata da CIA pela 
ecocardiografia bidimensional e a demonstra^o de um shunt 
esquerda-direita pelo Doppler colorido confirmam o diagnos¬ 
tico e tem eliminado a necessidade de cateterismo cardiaco antes 
do fechamento cirurgico ou percutaneo do defeito. A avalia^ao 
de todas as veias pulmonares deve ser feita para excluir uma dre- 
nagem anomala das veias pulmonares. 

E. Cateterismo cardiaco 

Embora raramente seja necessario o cateterismo cardiaco com 
objetivo diagnostico, o fechamento transcateter de uma CIA 
tipo ostium secundum e, atualmente, o metodo de escolha de tra- 
tamento. 
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Se for realizado um cateterismo, a oximetria mostra um au- 
mento significativo da saturaqao de oxigenio entre a veia cava 
superior e o atrio direito. A pressao da arteria pulmonar e a re¬ 
sistencia vascular pulmonar geralmente sao normals. O Qp:Qs 
podevariarde 1,5:1-4:1. 

Tratamento 

Em geral, o fechamento cirurgico ou percutaneo e recomendado 
em crianqas sintomaticas com um grande defeito atrial e dila- 
taqao associada do ventriculo direito. Na crian 9 a assintomatica 
com uma CIA grande hemodinamicamente significativa, o fe¬ 
chamento e realizado de forma eletiva entre 1 e 3 anos de idade. 
Muitos defeitos sao factiveis de um fechamento nao cirurgico 
durante um cateterismo cardiaco, mas o defeito deve ter bordas 
teciduais adequadas em todos os lados nos quais se ira anco- 
rar um dispositivo. A mortalidade do fechamento cirurgico e 
menor do que 1%. Quando o fechamento e realizado em torno 
dos 3 anos de idade, sao evitadas as complicaqoes tardias de dis- 
funqao de VD e arritmias. 

Curso clrnico e prognostic*) 

Os pacientes geralmente toleram bem a CIA nas duas primeiras 
decadas de vida, e o defeito, com frequencia, passa despercebido 
ate metade da idade adulta ou mais tardiamente. Hipertensao 
pulmonar e inversao de fluxo sao complicaqoes tardias raras. 
A endocardite infecciosa (IE) e rara. O fechamento espontaneo 
ocorre, mais frequentemente em crianqas com um defeito menor 
do que 4 mm de diametro. A tolerancia ao exercicio e o consumo 
de oxigenio nas crianqas com correqao cirurgica geralmente sao 
normals, e nao e necessaria a restriqao de atividade fisica. 

Arrington CB et al: An assessment of the electrocardiogram as a scre¬ 
ening test for large atrial septal defects in children. J Electrocar- 
diol 2007;40:484-488 [PMID: 17673249], 

Butera G et al: Treatment of isolated secundum atrial septal defects: 
Impact of age and defect morphology in 1,013 consecutive pa¬ 
tients. Am Heart J 2008;156:706-712 [PMID: 18926151], 


2. Comunicacao interventricular 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Sopro holossistolico na borda esternal inferior esquerda 
com impulso palpavel de VD. 

► A apresentacao e o curso clinico dependem do tamanho do 
defeito e da resistencia vascular pulmonar. 

► As caracteristicas dinicas sao crescimento inadequado, ta- 
quipneia e diaforese durante a alimentacao. 

► Shunt esquerda-direita com resistencia vascular pulmonar 
normal. 

► Grandes defeitos podem causar sindrome de Eisenmenger, 
se nao forem reparados precocemente. 


Consideracoes gerais 

A comunicaqao interventricular (CIV) e a malformaqao cardiaca 
congenita mais comum, sendo responsavel por cerca de 30% de 
todas as miocardiopatias congenitas. Os defeitos no septo ven¬ 
tricular ocorrem tanto na parte membranosa do septo (mais 
comum) quanto na parte muscular. A CIV segue um dos quatro 
cursos seguintes: 

A. CIV pequena, hemodinamicamente 
insignificante 

Entre 80 e 85% das CIVs sao pequenas (< 3 mm de diametro) 
ao nascer e se fecham espontaneamente. De um modo geral, pe- 
quenos defeitos no septo interventricular muscular irao se fe- 
char mais cedo do que os do septo membranoso. Na maioria 
dos casos, a CIV pequena nunca requer fechamento cirurgico. 
Cinquenta por cento das CIV pequenas fecham-se espontanea¬ 
mente ate por volta de 2 anos de idade, e 90%, ate os 6 anos, 
com a maioria dos restantes fechando em idade escolar. Os pais 
devem ser informados, no momento do diagnostico, que quase 
todas as CIVs pequenas finalmente se fecham. 

B. CIV de tamanho moderado 

Pacientes assintomaticos com CIVs moderadas (3-5 mm de dia¬ 
metro) respondem por 3-5% das crianqas com CIVs. De um modo 
geral, essas crianqas nao tern indicadores claros para a necessidade 
de fechamento cirurgico. Historicamente, naqueles que foram sub- 
metidos a cateterismo cardiaco, o coeficiente de fluxo sanguineo 
pulmonar:sistemico em geral e menor do que 2:1, e cateterismos 
cardiacos seriados demonstram que os shunts fleam progressiva- 
mente menores. Se o paciente for assintomatico e sem evidencia de 
hipertensao pulmonar, esses defeitos podem ser acompanhados de 
forma seriada e fecham espontaneamente com o tempo. 

C. Grandes CIVs com resistencia vascular 
pulmonar normal 

Estes defeitos costumam ter 6-10 mm de diametro. A nao ser 
que se tornem acentuadamente menores dentro de alguns meses 
apos o nascimento, com frequencia necessitam de cirurgia. 
O momento da cirurgia depende da situaqao clinica. Muitos 
bebes com grandes CIVs e resistencia vascular pulmonar normal 
desenvolvem sintomas como dificuldades de ganho de peso, ta- 
quipneia, diaforese a alimentaqao em torno do 3-6 meses, neces- 
sitando de correqao cirurgica nesse momento. A cirurgia antes 
dos 2 anos de idade em pacientes com grandes CIVs diminui o 
risco de doenqa vascular pulmonar. 

D. Grandes CIVs com doenca vascular pulmonar 
obstrutiva 

A direqao do fluxo atraves da CIV e determinada pela resistencia 
na vasculatura sistemica e pulmonar, explicando por que o fluxo 
geralmente e esquerda-direita. Nas grandes CIVs, as pressoes 
ventriculares sao equalizadas, resultando em aumento da pres¬ 
sao na arteria pulmonar. Alem disso, as forqas de cisalhamento 
(Shear stress ) causadas pelo aumento de volume no circuito 
pulmonar causam aumento da resistencia ao longo do tempo. 
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A grande maioria dos pacientes com hipertensao pulmonar ino- 
peravel desenvolve a condiqao de fome progressiva. Os dados 
combinados de um estudo multicentrico (National History 
Study) indicam que quase todos os casos de hipertensao pulmo¬ 
nar irreversivel podem ser evitados por reparo cirurgico de uma 
grande CIV antes dos 2 anos. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Pacientes com shunts esquerda-direita pequenos ou moderados 
geralmente nao tern sintomas cardiovasculares. Pacientes com 
um grande shunt esquerda-direita em geral apresentam sinto¬ 
mas na primeira infancia. Esses bebes tem infecqoes respirato- 
rias frequentes e ganham peso lentamente. Dispneia, diaforese e 
fadiga sao comuns. Estes sintomas podem se desenvolver desde 
1-6 meses de idade. Apos o primeiro ano, os sintomas geral¬ 
mente melhoram, embora a fadiga aos esforqos possa persistir. 
Crianqas maiores podem experimentar intolerancia ao exercicio. 
Com o tempo, em crianqas e adolescentes com grandes shunts 
esquerda-direita persistentes, o leito pulmonar sofre alteraqoes 
estruturais, levando a um aumento da resistencia vascular pul¬ 
monar e inversao do shunt para direita-esquerda (sindrome de 
Eisenmenger). Nesses casos, a cianose esta presente. 

1. Pequeno shunt esquerda-direita — Nao ha propulsao, 
impulsao ou fremito. A primeira bulha e normal no apice e a 
segunda bulha na area pulmonar tem um desdobramento fisio- 
logico. Um sopro pansistolico rude, de frequencia media a alta, 
de intensidade II-IV/VI e auscultado na borda esternal esquerda, 
no terceiro e no quarto espaqos intercostais. O sopro se irradia 
por todo o precordio. Nao sao auscultados sopros diastolicos. 

2. Shunt esquerda-direita moderado — Uma discreta proe- 
minencia do precordio com um impulso moderado de VE 
e observada. Um fremito sistolico pode ser palpavel na borda 
esternal inferior esquerda, entre o terceiro e o quarto espa^os 
intercostais. A segunda bulha na area pulmonar frequentemente 
e desdobrada, mas pode ser unica. Um sopro pansistolico rude, 
de intensidade III-IV/VI e auscultado na borda esternal inferior 
esquerda, no quarto espa^o intercostal. Um sopro diastolico de 
fluxo mitral indica que o fluxo sanguineo pulmonar e, subse- 
quentemente, o retorno venoso pulmonar estao significativa- 
mente aumentados devido ao grande shunt. 

3. Grande CIV com hipertensao pulmonar — O precordio e 
proeminente e o esterno abaulado. Sao palpaveis impulsoes de 
VE e de VD. B 2 e palpavel na area pulmonar. Um fremito pode 
estar presente na borda esternal inferior esquerda. Em geral, a 
B 2 e unica ou com um desdobramento estreito, com acentuaqao 
do componente pulmonar. O sopro varia de intensidade I a IV/ 
VI e, geralmente, e aspero e pansistolico. As vezes, quando o de- 
feito e grande ou as pressoes ventriculares sao quase equivalen- 
tes, e dificil ouvir um sopro. Um sopro diastolico de fluxo pode 
ser auscultado, dependendo do tamanho do shunt. 

B. Exames de imagem 

Em pacientes com pequenos shunts , a radiografia de torax 
pode ser normal. Pacientes com grandes shunts tem aumento 


significativo da area cardiaca, envolvendo ambos os ventriculos 
e o atrio esquerdo. O tronco da arteria pulmonar pode estar dila- 
tado. A vasculatura pulmonar esta acentuada. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG e normal nos pequenos shunts esquerda-direita. A hiper- 
trofia ventricular esquerda geralmente ocorre em pacientes com 
grandes shunts esquerda-direita e resistencia vascular pulmonar 
normal. O aumento ventricular combinado ocorre em pacientes 
com hipertensao pulmonar causada por aumento do fluxo, au¬ 
mento da resistencia ou ambos. A hipertrofia pura de VD ocorre 
em pacientes com hipertensao pulmonar secundaria a obstru- 
$ao vascular pulmonar induzida por shunts direita-esquerda de 
longa dura^ao (sindrome de Eisenmenger). 

D. Ecocardiograma 

A ecocardiografia bidimensional pode revelar o tamanho da 
CIV e identificar a sua localizaqao anatomica. Defeitos multiplos 
podem ser detectados pela combinaqao de imagem bidimen¬ 
sional e de fluxo colorido. O Doppler pode avaliar ainda a CIV 
estimando a diferen^a de pressao entre os ventriculos esquerdo 
e direito. Uma diferenqa de pressao maior do que 50 mmHg con- 
firma a ausencia de hipertensao pulmonar grave. 

E. Cateterismo cardiaco e angiocardiografia 

A capacidade de descrever a anatomia da CIV e de estimar as 
pressoes da arteria pulmonar com base no gradiente atraves 
da CIV permite que a ampla maioria dos defeitos isolados seja 
reparada sem cateterismo cardiaco e angiocardiografia. O cate¬ 
terismo e indicado naqueles pacientes com resistencia vascular 
pulmonar aumentada. A pressao da arteria pulmonar pode va- 
riar de normal a sistemica (igual a pressao aortica). A pressao de 
encunhamento (capilar) da arteria pulmonar (um substituto da 
mensuraqao direta pressao atrial esquerda) pode ser normal ou 
aumentada. A resistencia vascular pulmonar varia de normal a 
acentuadamente aumentada. O exame angiocardiografia) define 
o numero, o tamanho e a localizaqao dos defeitos. 

^ Tratamento 

A. Manejo ch'nico 

Os pacientes que desenvolvem sintomas devem receber trata¬ 
mento anticongestivo (ver seqao anterior sobre Insuficiencia car¬ 
diaca), particularmente diureticos e redutores da pos-carga. Se 
o paciente nao responder as medidas anticongestivas ou se ele 
mostrar hipertensao pulmonar progressiva, a cirurgia esta indi- 
cada sem demora. 

B. Tratamento cirurgico 

Pacientes com cardiomegalia, deficit de crescimento, tolerancia 
reduzida ao exercicio ou outras anormalidades clinicas, que tem 
um shunt significativo (> 2:1), sem hipertensao pulmonar signi- 
ficativa sao submetidos a cirurgia, comumente, entre 3 e 6 anos 
de idade. Um retalho sintetico ou pericardico e usado para o 
fechamento primario. A idade da cirurgia eletiva tem diminuido 
e, atualmente, a maioria dos defeitos e fechada na infancia. 
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Pacientes com pressao de arteria pulmonar igual a pressao sis- 
temica sao submetidos ao reparo cirurgico bem antes dos 2 anos 
para evitar o desenvolvimento de doenqa vascular pulmonar. Na 
maioria dos centros, essas crianqas sao submetidas a cirurgia 
antes de 1 ano de idade. Como resultado, a slndrome de Eisen- 
menger foi praticamente eliminada. A taxa de mortalidade cirur- 
gica para o fechamento da CIV esta abaixo de 2%. 

O fechamento transcateter de Cl Vs musculares esta se tor- 
nando comum. As CIVs perimembranosas tambem tern sido 
fechadas em crianqas durante o cateterismo, mas uma elevada 
incidencia de bloqueio cardlaco completo apos a colocaqao 
do dispositivo de oclusao tem diminuldo a aceitaqao dessa 
abordagem. 

Curso ch'nico e prognostic*) 

Arritmias tardias significativas sao raras. A capacidade funcional 
de exerclcio e o consumo de oxigenio geralmente sao normals, 
e as restriqoes flsicas sao desnecessarias. Adultos com defeitos 
corrigidos tem qualidade de vida normal. Apos o fechamento ci¬ 
rurgico da CIV, a profilaxia antibiotica de endocardite bacteriana 
pode ser interrompida 6 meses apos a cirurgia. 

Bol Raap G et al: Long-term follow-up and quality of life after clo¬ 
sure of ventricular septal defect in adults. Eur J Cardiothorac Surg 
2007;32:215-219 [PMID: 17566753], 

Butera G et al: Transcatheter closure of perimembranous ventricu¬ 
lar septal defects: Early and long-term results. J Am Coll Cardiol 
2007;50:1189-1195 [PMID: 17868812], 

Sondheimer HM, Rahimi-Alangi K: Current management of ven¬ 
tricular septal defect. Cardiol Young 2006;16 (Suppl 3): 131 
135 [PMID: 17378052], 

3. Defeito do septo atrioventricular 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Sopro geralmente inaudivel em recem-nascidos. 

► Componente pulmonar de B 2 aumentado. 

► Comum em criancas com slndrome de Down. 

► ECG com desvio extremo do eixo para a esquerda. 


Consideracoes gerais 

O defeito do septo atrioventricular (DSAV) resulta da fusao in- 
completa dos coxins endocardicos embrionarios. Os coxins en- 
docardicos ajudam a formar a regiao central do coraqao (crux 
cordis), que inclui a porqao inferior do septo atrial, a porqao 
membranosa do septo ventricular e os folhetos septais das valvas 
mitral e tricuspide. O DSAV e responsavel por cerca de 4% de 
todas as doen^as cardiacas congenitas. Sessenta por cento das 
crianqas com slndrome de Down tem miocardiopatia congenita 
e, entre esses, 35-40% tem um DSAV. 


Os DSAV sao definidos como parcial ou completo. A fisio- 
logia do defeito e determinada pela localizaqao das valvas AV. 
Se estas estao localizadas na porqao media do defeito (DSAV 
completo), ambos os componentes, atrial e ventricular, do de¬ 
feito septal estao presentes, e as valvas AV direita e esquerda 
compartilham um anel ou orificio comum. Na forma parcial, 
ha uma inser^ao baixa das valvas AV, resultando em uma CIA 
tipo ostium primum sem o componente do defeito ventricu¬ 
lar. No DSAV parcial, ha dois orificios valvares AV separados e 
geralmente uma fenda na valva do lado esquerdo (cleft mitral). 

O DSAV parcial se comporta como uma CIA isolada com 
regurgitaijao de grau variavel pela fenda na valva AV esquerda. 
A forma completa causa grandes shunts esquerda-direita nos ni- 
veis atrial e ventricular, com graus variaveis de regurgitaqao. Se 
houver uma resistencia vascular pulmonar aumentada, os shunts 
podem ser bidirecionais. O shunt bidirecional e mais comum 
na sindrome de Down ou em crianqas maiores que nao foram 
submetidas a reparo cirurgico. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A forma parcial pode produzir sintomas similares a CIA ostium 
secundum. Pacientes com DSAV completo em geral sao gra- 
vemente afetados. Uma IC que se manifesta como dificuldade 
de ganho de peso, taquipneia e diaforese a alimentaqao ocorre 
com frequencia na infancia, e sao comuns surtos recorrentes 
de pneumonia. 

No recem-nascido com a forma completa, o sopro pode ser 
inaudivel devido a resistencia vascular pulmonar (RVP) relativa- 
mente igual a sistemica. Apos 4-6 semanas, a medida que a RVP 
cai, desenvolve-se um sopro sistolico inespecifico. O sopro em 
geral nao e tao rude quanto o de uma CIV isolada. Ha aumento 
de ambos os ventriculos. A B 2 e hiperfonetica, e pode ser aus- 
cultado um sopro de fluxo diastolico pronunciado no apice e na 
borda esternal inferior esquerda. 

Se houver doenqa vascular pulmonar obstrutiva grave, geral¬ 
mente havera um aumento dominante de VD. A B 2 e palpavel 
na area pulmonar e nao ha fremito. Um sopro sistolico curto 
e inespecifico e audivel na borda esternal inferior esquerda. Nao e 
auscultado sopro diastolico de fluxo. Se houver um shunt direita- 
-esquerda, a cianose sera evidente. 

B. Exames de imagem 

O aumento cardiaco esta sempre presente. Na forma completa, 
todas as quatro camaras estao aumentadas. As marcas vasculares 
pulmonares estao mais acentuadas. Em pacientes com doenqa 
vascular pulmonar obstrutiva, apenas o tronco da arteria pul¬ 
monar e seus ramos estao proeminentes, e as marcas vasculares 
perifericas estao diminuidas. 

C. Eletrocardiograma 

Em todas as formas de DSAV, ha um desvio extremo do eixo 
do coraqao para a esquerda, com desvio anti-horario no piano 
frontal. O ECG e uma importante ferramenta diagnostica. Ape¬ 
nas 5% das CIVs isoladas tem essa anormalidade no ECG. O 
bloqueio cardiaco de primeiro grau ocorre em mais de 50% dos 
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pacientes. A hipertrofia ventricular direita, esquerda ou combi- 
nada esta presente, dependendo do defeito em particular e da 
presempa ou ausencia de hipertensao pulmonar. 

D. Ecocardiograma 

A ecocardiografia e o teste diagnostico de escolha. A anatomia 
pode ser bem visualizada pela ecocardiografia bidimensional. 
Ambas as valvas AV estao no mesmo nivel, em compara^o com 
o coracpao normal no qual a valva tricuspide esta posicionada 
mais apicalmente. O tamanho dos componentes atrial e ventri¬ 
cular do defeito pode ser medido. fi possivel detectar a regurgita- 
9 ao pela valva AV. O trato de saida do VE e alongado (aspecto em 
pescoifo de ganso), o que produz obstruijao sistemica ao fluxo de 
saida em alguns pacientes. 

E. Cateterismo cardiaco e angiocardiografia 

O cateterismo cardiaco nao e usado rotineiramente para avaliar 
o DSAV, mas pode ser usado para avaliar as pressoes e a resis¬ 
tencia na arteria pulmonar nos bebes maiores com sindrome 
de Down, uma vez que este grupo de pacientes e predisposto 
a instala^ao precoce de hipertensao pulmonar. A saturaijao de 
oxigenio aumentada no VD ou atrio direito identifica o nivel do 
shunt. A angiocardiografia revela a deformidade caracteristica 
em pesco<;o de ganso na via de saida de VE na forma completa. 

► Tratamento 

O fechamento espontaneo deste tipo de defeito nao ocorre e, 
portanto, e necessaria a cirurgia. Na forma parcial, a cirurgia 
tern uma baixa taxa de mortalidade ( 1 - 2 %), mas os pacientes 
necessitam de acompanhamento devido a ocorrencia tardia 
de obstru 9 ao a via de saida do VE e disfun^ao da valva mi¬ 
tral. A forma completa tem um indice de mortalidade maior. 
A corre^ao completa no primeiro ano de vida, antes da ins- 
tala^ao de hipertensao pulmonar irreversivel, e obrigatoria. 
Se possivel, a correcpao primaria deve ser realizada quando a 
crian^a esta clinicamente bem e pesa mais de 5 kg. Durante a 
cirurgia, e usado o ecocardiograma transesofagico para ava¬ 
liar a adequacpao do reparo antes de interromper a circulaijao 
extracorporea. 


Craig B: Atrioventricular septal defect: From fetus to adult. Heart 
2006;92:1879-1885 [PMID: 17105897], 

Kobayashi M, Takahashi Y, Ando M: Ideal timing of surgical repair of 
isolated complete atrioventricular septal defect. Interact Cardio- 
vasc Thorac Surg 2007;6:24-26 [PMID: 17669760], 


PATENCIA (PERSISTENCE) DO CANAL ARTERIAL 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Sopro contlnuo, em maquinaria. 

► Pulsos perifericos em martelo d'agua, se houver um canal 
arterial grande. 


► A apresentacao e o curso clinico dependem do tamanho do 
canal arterial e da resistencia vascular pulmonar. 

► Caracterlsticas clinicas de um grande canal arterial sao di- 
ficuldade de ganho de peso, taquipneia e diaforese a ali- 
mentacao. 

► Shunt esquerda-direita com resistencia vascular pulmonar 
normal. 


Consideracoes gerais 

A patencia do canal arterial (PCA) e a persistencia do vaso fetal 
normal (canal arterial ou ductus arteriosus) que conecta a arteria 
pulmonar a aorta. Ele se fecha espontaneamente nos bebes a termo 
com 3-5 dias de idade. A PCA e responsavel por 10% de todas as 
doen^as cardiacas congenitas. A incidencia de PCA e maior em 
bebes nascidos em altitudes acima de 10.000 pes (3.000 metros). 
Ele e duas vezes mais comum em mulheres do que em homens. A 
frequencia de PCA em bebes prematures com peso menor do que 
1.500 gramas varia de 20-60%. O defeito pode ocorrer como uma 
anormalidade isolada ou associado a lesoes, comumente coarcta- 
9&0 da aorta e CIV A patencia do canal arterial pode ser necessaria 
em alguns pacientes com formas complexas de doen 9 a cardiaca 
congenita (p. ex., sindrome do ventriculo esquerdo hipoplasico 
[SVEH], atresia pulmonar). A prostaglandina E2 (PGE2) e um 
produto do metabolismo do acido aracdonico, e a infusao intrave- 
nosa continua mantem a patencia do canal arterial. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

Os achados clmicos e o curso clinico dependem do tamanho do 
shunt e do grau de hipertensao pulmonar. 

1. Canal arterial patente grande a moderado — Os pulsos 
sao amplos e a pressao de pulso e aumentada devido ao roubo 
diastolico pelo ducto. B! e normal e B 2 geralmente e desdobrada. 
Em grandes shunts, B 2 pode ter um desdobramento parado¬ 
xal (p. ex., B 2 e estreita na inspira 9 ao e se alarga na expira 9 ao). 
O desdobramento paradoxal e causado por sobrecarga de volume 
do VE com eje 9 ao prolongada de sangue a partir dessa camara. 

O sopro e caracteristico. fi um sopro rude, em maquinaria, 
maximo no segundo espa 90 intercostal esquerdo. Ele come 9 a 
logo apos Bj, atinge um pico em B 2 e ultrapassa B 2 prolongan- 
do-se ate a diastole, onde assume um padrao em decrescendo 
e desaparece antes de B^ O sopro tende a se irradiar para os 
campos pulmonares anteriores, mas relativamente pouco para 
os campos pulmonares posteriores. Um sopro diastolico de fluxo 
geralmente e auscultado no apice. 

2. Canal arterial patente com resistencia vascular pulmo¬ 
nar aumentada — O fluxo atraves do canal e diminuido. B 2 e 
unica e hiperfonetica, e nao ha nenhum sopro cardiaco significa¬ 
tive. Os pulsos sao normals, e nao amplos. 

B. Exames de imagem 

Na PCA isolada, o aspecto da radiografia de torax depende do 
tamanho do shunt. Se o shunt for pequeno, o cora 9 ao nao sera 
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aumentado. Se for grande, pode ser visto aumento do atrio es- 
querdo e do VE. A aorta e o tronco da arteria pulmonar tambem 
podem ser proeminentes. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG pode ser normal ou pode mostrar HVE, dependendo 
do tamanho do shunt. Em pacientes com hipertensao pulmonar 
causada por aumento do fluxo pulmonar, geralmente ocorre hi- 
pertrofia biventricular. Na doenqa vascular pulmonar obstrutiva, 
ocorre hipertrofia ventricular direita (HVD) isolada. 

D. Ecocardiograma 

A ecocardiografia permite a visualizaqao direta do canal arte¬ 
rial e confirma a direqao e o grau do shunt. O fluxo esquerda- 
-direita de alta velocidade fala contra uma resistencia vascular 
pulmonar anormalmente elevada e, a medida que a resistencia 
vascular pulmonar cai no perlodo neonatal, em geral e visto um 
shunt esquerda-direita de alta velocidade. Se houver resistencia 
vascular pulmonar suprassistemica, o fluxo pelo canal sera direi- 
ta-esquerda. As lesoes cardiacas associadas e o fluxo sanguineo 
pulmonar ou sistemico canal-dependentes devem ser reconhe- 
cidos pela ecocardiografia, uma vez que o fechamento do canal 
nesta situaqao seria contraindicado. 

E. Cateterismo cardi'aco e angiocardiografia 

Crianqas com PCA isolada nao necessitam mais de um catete¬ 
rismo cardiaco para diagnostico. Contudo, crianqas com PCA 
e que pesam mais de 5 kg sao submetidas rotineiramente a fe¬ 
chamento de DAP no laboratorio de cateterismo com molas ou 
outros dispositivos. 

Tratamento 

O fechamento cirurgico esta indicado quando o canal arterial 
e grande e o paciente e pequeno. Deve-se ter cuidado ao fechar 
o canal arterial em pacientes com doenqa vascular pulmonar 
obstrutiva e shunt direita-esquerda pelo canal, uma vez que isso 
pode resultar em falencia de VD. Pacientes com grandes shunts 
esquerda-direita necessitam de reparo em torno de 1 ano de idade 
para prevenir o desenvolvimento de doenqa vascular pulmonar 
obstrutiva progressiva. A PCA sintomatica com pressao normal 
na arteria pulmonar pode ser ocluida com seguran 9 a com uma 
mola ou outro dispositivo no laboratorio de cateterismo quando 
a crian 9 a atinge o peso de 5 kg. 

Pacientes com obstruqao vascular pulmonar nao reativa, re¬ 
sistencia vascular pulmonar maior do que 10 unidades Wood 
(normal < 3) e um coeficiente de resistencia pulmonar/siste- 
mica maior do que 0,7 (normal < 0,3), a despeito da terapia va- 
sodilatadora (p. ex., oxido nitrico), nao devem ser submetidos 
a fechamento do canal arterial. Esses pacientes pioram com o 
fechamento do canal, porque o fluxo pelo mesmo permite a pre- 
servaqao da funqao do VD e mantem o debito cardiaco para a 
circulaqao sistemica. 

A presenqa de PCA sintomatica e comum em bebes prematu¬ 
res. A indometacina, um inibidor da sintese da prostaglandina, 
frequentemente e usada para fechar o canal arterial em bebes 


prematuros. A indometacina nao fecha o canal em bebes a termo 
ou em crianqas. O sucesso da terapia com indometacina e de ate 
80-90% em bebes prematuros com um peso ao nascer maior do 
que 1.200 gramas, mas ha menor indice de sucesso em bebes 
menores. A indometacina (0,1-0,3 mg/kg VO, cada 8-24 h ou 
0,1-0,3 mg/kg IV a cada 12 h) pode ser usada se houver funqao 
renal, hematologica e hepatica normal. Como a indometacina 
pode comprometer a funqao renal, o debito urinario, a ureia e 
a creatinina devem ser monitorados durante a terapia. Se a in¬ 
dometacina nao for eficaz e o canal permanecer hemodinami- 
camente significativo, deve ser realizada a ligadura cirurgica. Se 
o canal fechar parcialmente de modo que o shunt nao seja mais 
hemodinamicamente significativo, a cirurgia nao sera necessaria 
e podera ser administrado um segundo curso de indometacina. 
Estudos recentes na Europa indicam que o ibuprofeno pode ser 
tao eficaz quanto a indometacina para fechamento clinico de 
PCA em prematuros. 

Curso clinico e prognostico 

Pacientes com PCA isolada e shunt pequeno a moderado geral¬ 
mente evoluem bem sem cirurgia. Contudo, na terceira ou na 
quarta decada de vida, sintomas de fadiga e dispneia aos esforqos 
e intolerancia ao exercicio aparecem naqueles pacientes que de- 
senvolvem hipertensao pulmonar e/ou IC. 

O fechamento espontaneo do canal arterial pode ocorrer ate 
a idade de 1 ano, especialmente em bebes prematuros. Apos essa 
idade, o fechamento espontaneo e raro. Como a endocardite in- 
fecciosa e uma complicaqao potencial, alguns cardiologistas re- 
comendam o fechamento se o defeito persistir alem do primeiro 
ano de vida. 

O prognostico em pacientes com grandes shunts ou hiperten¬ 
sao pulmonar nao e tao bom. Deficit de crescimento e desenvol¬ 
vimento, pneumonias frequentes e IC ocorrem nessas crian 9 as. 
Pacientes alem do periodo neonatal com um PCA hemodina¬ 
micamente significativa devem ser submetidos a fechamento do 
PCA por via percutanea. 

Cherif A, Jabnoun S, Khrouf N: Oral ibuprofen in early curative clo¬ 
sure of patent ductus arteriosus in very premature infants. Am J 
Perinatol 2007;24:339-345 [PMID: 17564958], 

Rao PS: Percutaneous closure of patent ductus arteriosus: State 
of the art. ] Invasive Cardiol 2007;19:299-302 [PMID: 
17620674], 


LESOES OBSTRUTIVAS DO LADO DIREITO 
1. Estenose valvar pulmonar 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Ausencia de sintomas na estenose leve ou moderada. 

► Cianose e uma elevada incidencia de IC direita nas lesoes 
canal-dependentes. 
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► Elevacao da ponta do VD com clique de ejecao sistolica au- 
divel no terceiro espaco intercostal esquerdo. 

► B 2 com desdobramento amplo, com P 2 suave ou inaudivel; 
sopro sistolico ejetivo de grau l-VI/VI, com epicentro na 
area pulmonar. 

► Arteria pulmonar dilatada na radiografia de torax. 


Consideracoes gerais 

A estenose valvar pulmonar e responsavel por 10% de todas as 
miocardiopatias congenitas. Nos casos comuns, as cuspides da 
valva pulmonar sao fusionadas formando uma membrana ou 
diafragma com um oriflcio central de 2-10 mm de diametro. 
Ocasionalmente, apenas duas cuspides sao fusionadas, produ- 
zindo uma valva pulmonar bicuspide. Nos casos mais graves, 
ocorre estenose infundibular (subvalvar) secundaria. O anel da 
valva pulmonar geralmente e pequeno com dilataqao pos-este- 
notica acentuada da arteria pulmonar principal. Pacientes com 
slndrome de Noonan com frequencia tem estenose pulmonar e 
miocardiopatia hipertrofica. 

A obstru 9 ao ao fluxo sangulneo pela valva pulmonar causa 
um aumento da pressao de VD. Pressoes maiores do que a pres¬ 
sao sistemica sao potencialmente fatais e estao associadas a obs- 
truqao crltica. Devido ao aumento do esforqo de VD, podem 
ocorrer HVD grave e falencia de VD. 

Quando a obstruqao for grave e o septo ventricular estiver in- 
tacto, um shunt direita-esquerda frequentemente ira ocorrer ao 
nlvel atrial atraves de um forame oval patente (FOP). Em recem- 
nascidos com obstruqao grave e mlnimo fluxo sangulneo pulmo¬ 
nar anterogrado (EP crltica), o fluxo esquerda-direita atraves do 
canal arterial e essencial, tornando a prostaglandina uma inter- 
venqao necessaria no momento do nascimento. Esses bebes sao 
cianoticos no momento da apresenta 9 ao cllnica. 

Achados chnicos 

A. Sinais e sintomas 

Pacientes com estenose pulmonar valvar leve ou mesmo mo- 
derada sao acianoticos e assintomaticos. Pacientes com obs- 
truqao valvar grave podem desenvolver cianose precocemente. 
Pacientes com obstruqao leve a moderada em geral apresentam 
nutriqao e desenvolvimento adequados. Eles nao sao propensos 
a infecqoes pulmonares. Os pulsos sao normals. O precordio 
pode ser proeminente, com frequencia com um impulso de VD 
palpavel. Um fremito sistolico esta presente, muitas vezes, na 
area pulmonar. Em pacientes com estenose leve a moderada, 
um estalido de eje 9 ao pulmonar proeminente e auscultado no 
terceiro espa 90 intercostal esquerdo. O estalido varia com a 
respiraqao, sendo mais intenso durante a expiraqao do que na 
inspira 9 ao. Na estenose grave, o estalido tende a se fundir com 
Bi- A B 2 varia com o grau de estenose. Na estenose pulmonar 
leve, B 2 e normal. Na estenose pulmonar moderada, B 2 tem um 
desdobramento mais amplo e o componente pulmonar e mais 
suave. Na estenose pulmonar grave, B 2 e unica porque o com¬ 
ponente pulmonar e inaudivel. Um sopro sistolico de ejeqao 


rude e mais bem auscultado no segundo espaqo intercostal es¬ 
querdo. Ele se irradia para o dorso. Na obstruqao grave da valva 
pulmonar, o sopro geralmente e curto. Nao ha sopros diastoli- 
cos audlveis. 

B. Exames de imagem 

O tamanho do coraqao e normal. A dilataqao pos-estenotica do 
tronco da arteria pulmonar e da arteria pulmonar esquerda e 
comum. 

C. Eletrocardiograma 

Em geral, o ECG e normal na obstruqao leve. HVD esta presente 
na estenose pulmonar moderada a grave. Na obstruqao grave, hi- 
pertrofia de VD com um padrao de tipo strain* de VD (inversao 
profunda da onda T) ocorre nas derivaqoes precordiais direitas 
(V 3R , Vi e V 2 ). Pode haver aumento do atrio direito. Na estenose 
moderada a grave, ocorre desvio do eixo para a direita. 

D. Ecocardiograma 

O diagnostico geralmente e feito pelo exame flsico, mas o eco¬ 
cardiograma confirma o diagnostico, define a anatomia e pode 
identificar qualquer lesao associada. A valva pulmonar tem 
folhetos espessados com reduqao da excursao dos folhetos val- 
vares. O gradiente de pressao transvalvar pode ser estimado acu- 
radamente pelo Doppler, que fornece uma estimativa da pressao 
de VD e pode ajudar na determinaqao do momento adequado 
da interven 9 ao. 

E. Cateterismo cardi'aco e angiocardiografia 

A estenose pulmonar e diagnosticada facilmente pelo exame fl¬ 
sico, ECG e ecocardiograma. O cateterismo e reservado para a val- 
vuloplastia terapeutica por balao. Nos casos graves, com disfunqao 
de VD associada, pode haver shunt direita-esquerda ao nlvel atrial, 
indicado por uma saturaqao atrial esquerda menor do que a satu- 
raqao na veia pulmonar. A pressao na arteria pulmonar e normal. 
O gradiente atraves da valva pulmonar varia de 10-200 mmHg. 
Nos casos graves, a pressao atrial direita esta elevada, com uma 
onda “a” predominante. A angiocardiografia do VD mostra uma 
valva pulmonar espessada com uma abertura reduzida, produ- 
zindo um jato de contraste na arteria pulmonar. A hipertrofia in¬ 
fundibular (via de salda de VD) pode estar presente e contribuir 
para a obstruqao ao fluxo sangulneo pulmonar. 

Tratamento 

O tratamento da estenose pulmonar e recomendado em crianqas 
com pressao sistolica de VD maior do que dois terqos da pressao 
sistemica. A correqao imediata esta indicada em pacientes com 
pressao de VD sistemica ou suprassistemica. A valvuloplastia 
percutanea por balao e o procedimento de escolha. Este proce- 
dimento e tao eficaz quanto a cirurgia para aliviar a obstruqao e 


* N. de R.T. Padrao tipo strain — intradesnivelamento do segmento de 
convexidade superior e T negativa assimetrica. 
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causa menor insuficiencia valvar. A cirurgia sera necessaria para 
tratar a estenose da valva pulmonar quando a valvuloplastia por 
balao nao for bem-sucedida. 

Curso di'nico e prognostico 

Pacientes com estenose pulmonar leve tem vida normal. Mesmo 
aqueles com estenose moderada raramente sao sintomaticos. 
Aqueles com obstruqao valvar grave podem desenvolver cianose 
na infancia, como descrito acima. 

Apos a valvuloplastia pulmonar por balao ou cirurgia, a 
maioria dos pacientes tem uma boa capacidade maxima de 
exercicio, a nao ser que tenham uma insuficiencia pulmonar 
(IP) significativa. A limitaqao da atividade fisica nao esta indi- 
cada. A qualidade de vida de adultos com estenose pulmonar 
tratados com sucesso e com IP minima e normal. Pacientes com 
IP, um efeito adverso comum da cirurgia, podem ser considera- 
velmente limitados na capacidade de exercicio. A IP grave leva 
a dilataqao e disfunqao progressivas do VD, que pode precipi- 
tar arritmias ventriculares ou falencia de VD na idade adulta. 
Pacientes com IP grave podem se beneficiar de protese valvar 
pulmonar. 

Drossner DM, Mahle WT: A management strategy for mild valvar 

pulmonary stenosis. Pediatr Cardiol 2008;29:649-652 [PMID: 

18193316], 

Rao PS: Balloon pulmonary valvuloplasty in children. J Invasive Car¬ 
diol 2005;17:323-325 [PMID: 16003008], 

2. Estenose pulmonar subvalvar 

A estenose pulmonar infundibular (subvalvar) isolada e rara. 
Mais comumente, ela e encontrada em combinaqao com outras 
lesoes, como na tetralogia de Fallot. A hipertrofia infundibular 
que esta associada a uma pequena CIV perimembranosa pode 
levar a um “VD de dupla camara”, caracterizado por obstruqao 
entre a via de entrada e a via de saida do VD. Deve-se suspeitar 
dessa anormalidade se houver fremito precordial proeminente, 
ausencia de estalido de ejeqao pulmonar e sopro maximo no 
terceiro e quarto espaqos intercostais, em vez de no segundo 
espaqo. O quadro clinico e, por outro lado, identico ao da este¬ 
nose valvar pulmonar. A intervenqao, quando indicada, sempre 
e cirurgica, porque essa condiqao nao e passivel de dilataqao 
por cateter-balao. 

3. Estenose pulmonar supravalvar 

A estenose pulmonar supravalvar e uma condiqao relativamente 
rara, definida por um adelgamento do tronco da arteria pulmo¬ 
nar. O quadro clinico pode ser identico a estenose valvar pul¬ 
monar, embora o sopro epicentrado seja no primeiro espaqo 
intercostal, na borda esternal esquerda e na furcula supraester- 
nal. Nao ha estalido de ejeqao audivel, uma vez que a valva nao 
esta envolvida. O sopro se irradia para o pescoqo e para os cam- 
pos pulmonares. Crianqas com a sindrome de Williams podem 
ter estenose pulmonar supravalvar e periferica, bem como este¬ 
nose aortica supravalvar. 


4. Estenose periferica (dos ramos) 
da arteria pulmonar 

Na estenose pulmonar periferica, ha multiplos adelgamentos nos 
ramos das arterias pulmonares, as vezes se estendendo para os 
vasos na periferia dos pulmoes. Sopros sistolicos podem ser aus- 
cultados em ambos os campos pulmonares, no torax anterior e 
posterior, com irradiaqao para a axila. Estenose leve, nao patolo- 
gica, dos ramos pulmonares produz um sopro no recem-nascido 
que desaparece em torno dos 6 meses de idade. A sindrome de 
Williams, a sindrome de Alagille e a rubeola congenita sao asso- 
ciadas, comumente, a formas graves de estenose periferica da ar¬ 
teria pulmonar. A cirurgia com frequencia nao e bem-sucedida, 
uma vez que as areas de estenose proximas ao hilo pulmonar e 
para alem deste nao sao acessiveis cirurgicamente. A angioplastia 
por cateter-balao e mesmo a colocaqao de stent sao usadas para 
tratar essa condiqao, com sucesso moderado. Em alguns casos, a 
estenose melhora espontaneamente com a idade. 

5. Malformacao de Ebstein da valva 
tricuspide 

Na malformaqao de Ebstein da valva tricuspide, o folheto septal 
da valva tricuspide e deslocado apicalmente e esta conectado ao 
endocardio de VD, e nao ao anel tricuspide. Como resultado, 
uma grande porqao do VD funciona fisiologicamente como 
parte do atrio direito. Essa porqao “atrializada” do VD tem pa- 
redes finas e nao contribui para o debito do VD. A porqao do 
ventriculo abaixo da valva deslocada esta diminuida em volume 
e representa o VD funcionante. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

O quadro clinico da malformaqao de Ebstein varia com o grau de 
deslocamento da valva tricuspide. Na forma mais extrema, o fo¬ 
lheto septal esta acentuadamente deslocado para o interior da via 
de saida do VD, causando obstruqao ao fluxo anterogrado para 
arteria pulmonar e ha muito pouco VD funcionante, ja que a 
maior parte do ventriculo e “atrializada”. O grau de insuficiencia 
tricuspide pode ser tao acentuado que o fluxo anterogrado que 
segue pela via de saida do VD e ainda mais reduzido, levando a 
um shunt direita-esquerda no nivel atrial e a cianose. No outro 
extremo, quando o fluxo pulmonar anterogrado e adequado, os 
sintomas podem nao se desenvolver ate a idade adulta, quando 
ocorrem taquiarritmias associadas a dilataqao do atrio direito ou 
a tratos de reentrada. Esses pacientes maiores tem menos deslo¬ 
camento do folheto septal da valva tricuspide e, portanto, mais 
tecido funcionante de VD. 

B. Exames de imagem 

A radiografia de torax geralmente mostra cardiomegalia com pro- 
eminencia da borda cardiaca direita. A extensao da cardiomegalia 
depende do grau de insuficiencia da valva tricuspide e da presenqa 
e do tamanho de shunt a nivel atrial. Cardiomegalia maciqa com 
um “coraqao de parede a parede” ocorre com deslocamento grave 
da valva tricuspide el ou um defeito atrial restritivo. 
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C. Eletrocardiograma 

O ECG pode ser normal, mas, em geral, mostra aumento do atrio 
direito e bloqueio de ramo direito (BRD). Ha uma associaqao 
entre a anomalia de Ebstein e a slndrome de Wolff-Parkinson- 
White (WPW), quando entao aparece uma onda delta (PR curto 
com um empastamento da porqao ascendente do QRS). 

D. Ecocardiograma 

O ecocardiograma e necessario para confirmar o diagnostico e 
pode ajudar na prediqao do desfecho. O grau de deslocamento da 
valva tricuspide, o tamanho do atrio direito e a presen 9 a de shunt 
atrial associado afetam o desfecho. O tamanho da porqao atriali- 
zada do VD e avaliado pelo ecocardiograma e, em casos graves, o 
VD atrializado pode se tornar tao aumentado que avanqa sobre o 
VE, impedindo seu enchimento e funcionamento. 

Curso ch'nico e prognostico 

Em recem-nascidos cianoticos, a PGE2 e usada para manter o 
fluxo sanguineo pulmonar pelo canal arterial ate que a resisten- 
cia vascular pulmonar diminua, facilitando o fluxo anterogrado 
pela arteria pulmonar. Se o recem-nascido permanecer significa- 
tivamente cianotico, sera necessaria a intervenqao cirurgica, mas 
o prognostico e reservado. 

O tipo de reparo cirurgico varia e depende da gravidade da 
doenqa. Por exemplo, para diminuir a quantidade de regurgita- 
9 ao tricuspide, a cirurgia pode envolver a plicatura atrial e o re¬ 
paro da valva tricuspide. O sucesso do procedimento e altamente 
variavel. As arritmias tardias sao comuns devido a dilataqao 
atrial preexistente. Se uma malformaqao de Ebstein significativa 
nao for tratada, sera comum o aparecimento de taquiarritmias 
na adolescencia. A tolerancia ao exercicio melhora no pos-ope- 
ratorio, mas permanece abaixo do normal para a idade. 

6. Outras malformacoes raras do lado 
direito 

A. Ausencia de uma das arterias pulmonares 

A ausencia de uma das arterias pulmonares (direita ou esquerda) 
pode ser uma malformaqao isolada ou pode ocorrer em associa- 
9 ao a outras lesoes cardiacas congenitas. Ela ocorre ocasional- 
mente em pacientes com tetralogia de Fallot. 

B. Ausencia da valva pulmonar 

A ausencia da valva pulmonar e rara e geralmente associada a 
uma CIV. Em cerca de 50% dos casos, tambem ha estenose pul¬ 
monar infundibular. 


Alsoufi B et al: Surgical outcomes in the treatment of patients with 
tetralogy of Fallot and absent pulmonary valve. Eur J Cardiotho- 
rac Surg 2007;31:354-359; discussion 359 [PMID: 17215132], 
Knott-Craig CJ et al: Repair of neonates and young infants with 
Ebstein’s anomaly and related disorders. Ann Thorac Surg 
2007;84:587-592; discussion 592-593 [PMID: 17643640], 


LESOES OBSTRUTIVAS DO LADO ESQUER00 
I.Coarctacao da aorta 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Pulsos femorais ausentes ou diminuldos. 

► Gradiente de pressao arterial sistolica entre as extremida- 
des superiores e inferiores > 20 mmHg. 

► Sopro sistolico no dorso ou na axila esquerda. 


Consideracoes gerais 

A coarctaqao da aorta e um adelgamento do arco aortico que ge¬ 
ralmente ocorre na aorta descendente proximal, perto da salda 
da arteria subclavia esquerda, proximo a origem do canal arterial. 
A aorta abdominal raramente e envolvida. A coarctaqao da aorta 
e responsavel por 6% de todas as miocardiopatias congenitas. A 
doenqa afeta os homens tres vezes mais do que as mulheres. Muitas 
mulheres afetadas tem slndrome de Turner (45, XO). A incidencia 
de valva aortica bicuspide associada a coarctaqao e de 80-85%. 

Achados dinicos 

A. Sinais e sintomas 

O achado cllnico cardinal e a diminuiqao ou ausencia de pul¬ 
sos femorais. Os bebes com coarctaqao aortica grave tem pulsos 
superiores e inferiores simetricos desde o nascimento ate o fe- 
chamento do canal arterial (a patencia do canal arterial garante 
o fluxo para a aorta descendente distal ao nivel da obstruqao). 
Aproximadamente 40% das crianqas com coarctaqao irao apre- 
sentar a doenqa quando bebes. A coarctaqao isolada, ou em com- 
binaqao com CIV, CIA ou outras anomalias cardiacas congenitas, 
e a principal causa de IC no primeiro mes de vida. 

A coarcta 9 ao se apresenta de forma insidiosa em 60% das 
crian 9 as sem sintomas na primeira infancia. Em geral, a doenqa e 
diagnosticada por uma discrepancia de pulso entre os membros 
superiores e inferiores ao exame fisico ou por hipertensao no 
membro superior direito a mensuraqao da PA. Os pulsos nos 
membros inferiores sao diminuldos ou ausentes. A arteria sub¬ 
clavia esquerda ocasionalmente esta envolvida na coarctaqao e, 
nesse caso, o pulso braquial esquerdo tambem e diminuido. O 
sopro patognomonico da coarctaqao da aorta e audivel na axila 
esquerda e no dorso, a esquerda. O sopro geralmente e sistolico, 
mas pode se estender pela diastole, a medida que o fluxo passa 
pelo adelgamento da aorta durante o ciclo cardiaco. Um sopro 
sistolico de ejeqao com frequencia e auscultado na area aortica e 
na borda esternal esquerda juntamente com um estalido de eje- 
9 ao apical se houver uma valva aortica bicuspide associada. 

B. Exames de imagem 

Em crianqas maiores, o raio X pode mostrar um coraqao de tama¬ 
nho normal, ou, mais frequentemente, algum grau de aumento 
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do VE. A aorta proximal a coarctaqao e proeminente. O con- 
torno aortico pode ter uma indentaqao ao nivel da coarctaqao. 
O segmento pos-estenotico em geral e dilatado. Essa combina- 
qao de anormalidades resulta no sinal do “3” no raio X de torax. 
Podem ser vistos entalhes nas costelas causados pelo aumento 
acentuado das arterias colaterais intercostais. Em pacientes com 
coarctaqao grave e IC associada, ocorre aumento cardiaco acen¬ 
tuado e congestao venosa pulmonar. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG em crianqas maiores pode ser normal ou pode mostrar 
HVE. Em geral, o ECG mostra HVD em bebes com coarctaqao 
grave, porque o VD atua como o ventrlculo sistemico na vida 
fetal. 

D. Ecocardiograma 

O ecocardiograma bidimensional e o Doppler a cores sao usados 
para visualizar diretamente a coarctaqao, e o Doppler continuo 
estima o grau de obstruqao. A extensao do fluxo na diastole e 
detectada pelo Doppler continuo se a obstruqao for significativa. 
Em recem-nascidos com PCA, a coarcta^o nao pode ser ex- 
cluida, uma vez que a estenose do arco pode desenvolver-se a 
medida que o canal se fecha. A identificaqao de lesoes como a 
valva aortica bicuspide ou anormalidades mitrais pode sugerir 
a presenqa de coarcta 9 ao. Diante de uma disfunqao sistolica de 
VE, o gradiente atraves da coarctaqao sera baixo, uma vez que 
o VE em falencia e incapaz de gerar muita pressao proximal a 
obstruqao. 

E. Cateterismo cardiaco e angiocardiografia 

O cateterismo cardiaco e a angiocardiografia raramente sao rea- 
lizados para diagnostico em bebes e crian 9 as com coarctaqao, 
mas sao usados se for planejada uma intervenqao por cateter. 
Quando realizados, esses estudos demonstram a anatomia e a 
gravidade da coarctaqao e avaliam a adequaqao da circulaqao 
colateral. 

Tratamento 

Bebes com coarctaqao da aorta e IC podem se apresentar in 
extremis secundario a disfunqao de VE e ao baixo debito car¬ 
diaco. As medidas de reanimaqao incluem a infusao de PGE2 
(0,05-0,1 mcg/kg/min) para reabrir o canal arterial. A lesao de 
orgaos-alvo distais a coarctaqao nao e incomum, e, em geral, e 
necessario o suporte inotropico. Quando estabilizado, o bebe 
deve ser submetido a reparo cirurgico. Em pacientes com uma 
disfunqao de VE, as vezes e realizada uma angioplastia por balao 
da coarctaqao como medida paliativa. Dados recentes sugerem 
que a angioplastia por balao da aorta pode ser um procedi- 
mento definitivo em muitos pacientes com boa funqao de VE. 
A cirurgia tambem tem um elevado indice de sucesso. A prin¬ 
cipal complicaqao da cirurgia e da angioplastia e a recorrencia 
da coarctaqao. Felizmente, essa complicaqao e tratavel no labo- 
ratorio de cateterismo. Em pacientes maiores, particularmente 
aqueles de tamanho adulto, a inserqao percutanea de um stent e 
eficaz na coarctaqao recorrente. 


Curso ch'nico e prognostico 

Crianqas que sobrevivem ao periodo neonatal sem desenvolver 
IC passam bem pela infancia e pela adolescencia. Complicaqoes 
fatais (p. ex., encefalopatia hipertensiva ou sangramento intra- 
craniano) sao raras na infancia. A endarterite infecciosa e rara 
antes da adolescencia. Crianqas com coarctaqao corrigida apos 
a idade de 5 anos tem um risco aumentado de hipertensao siste- 
mica e disfun 9 ao miocardica, mesmo com a cirurgia bem-suce- 
dida. O teste de esforqo e obrigatorio para essas crianqas antes da 
sua participa 9 ao em atividades atleticas. 

Golden AB, Hellenbrand WE: Coarctation of the aorta: Stenting 
in children and adults. Catheter Cardiovasc Interv 2007;69: 
289-299 [PMID: 17191237], 

Rodes-Cabau J et al: Comparison of surgical and transcatheter treat¬ 
ment for native coarctation of the aorta in patients > or = 1 year 
old. The Quebec Native Coarctation of the Aorta study. Am Heart 
J 2007;154:186-192 [PMID: 17584575], 

2. Estenose aortica 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Sopro sistolico rude de ejecao na borda esternal superior 
direita com irradiacao para o pescoco. 

► Fremitos nas arterias carotidas. 

► Estalido sistolico no apice. 

► Dilatacao da aorta ascendente no raio X de torax. 


Consideracoes gerais 

A estenose aortica e definida como obstruqao ao fluxo de saida 
do VE no nivel da valva aortica ou proximo a ela, produzindo um 
gradiente de pressao sistolica de mais de 10 mmHg entre o VE e 
a aorta. A estenose aortica e responsavel por aproximadamente 
7% das miocardiopatias congenitas. Ha tres tipos anatomicos de 
estenose aortica congenita. 

A. Estenose aortica valvar (75%) 

Na estenose aortica critica que se apresenta na infancia, a valva 
aortica geralmente e uma estrutura unicuspide, em forma de 
diafragma, sem comissuras bem definidas. Uma valva aortica 
bicuspide ou uma valva com tres folhetos com fusao parcial e 
outra possibilidade anatomica que pode ser associada a estenose 
aortica. A estenose aortica e mais comum em homens do que 
em mulheres. 

B. Estenose aortica subvalvar (23%) 

Neste tipo, ha um anel membranoso ou fibroso logo abaixo da 
valva aortica que causa obstruqao da via de saida do VE. A pro¬ 
pria valva e o folheto anterior da valva mitral frequentemente 
apresentam malformaqao. 
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C. Estenose aortica supravalvar (2%) 

Neste tipo, a constriqao da aorta ascendente ocorre logo acima 
das arterias coronarias. A condiqao frequentemente e familiar, 
e foram encontrados dois padroes geneticos diferentes, um 
com facies anormal e retardo mental (sindrome de Williams) 
e um com facies normal e sem retardo no desenvolvimento. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Entre aqueles cujo quadro nao tem apresentaqao precoce na pri- 
meira infancia, a maioria dos pacientes com estenose aortica nao 
tem sintomas cardiovasculares. Exceto em casos mais graves, os 
pacientes fleam bem ate a 3-- 5- decada de vida. Alguns pacien¬ 
tes tem leve intolerancia ao exercicio e fadiga. Em uma pequena 
porcentagem de pacientes, sintomas significativos (p. ex., dor to- 
racica ao exercicio, tontura e sincope) se manifestam na primeira 
decada. A morte subita e rara, mas pode ocorrer em todas as 
formas de estenose aortica, com maior risco em pacientes com 
estenose subvalvar. 

Embora a estenose aortica valvar isolada raramente cause 
sintomas na infancia, as vezes ocorre IC grave quando ha uma 
obstruqao critica ao nascer. A resposta a terapia clinica e inade- 
quada; portanto, e necessaria uma abordagem agressiva usando 
cateterismo intervencionista ou cirurgia. Os achados fisicos va¬ 
riant dependendo do tipo anatomico da lesao: 

1. Estenose aortica valvar — Se a estenose e grave, com um 
gradiente maior do que 80 mmHg, os pulsos sao diminuldos e 
retardados; nos outros casos, os pulsos geralmente sao normals. 
O exame cardlaco revela impulsao maxima de VE no apice. Um 
fremito sistolico na base direita, na furcula supraesternal e sobre 
ambas as carotidas pode acompanhar a doenqa moderada. 

Um estalido de ejeqao aortico proeminente e mais bem audl- 
vel no apice. O estalido corresponde a abertura da valva aortica. 
Ele e separado de por um intervalo curto, porem apreciavel. 
Ele nao varia com a respiraqao. A B 2 na area pulmonar e normal. 
Um sopro sistolico de ejeqao, alto, rude, de frequencia media a 
alta e evidente. O sopro e mais alto no primeiro e no segundo 
espaqos intercostais, irradiando-se para a furcula supraesternal e 
ao longo das carotidas. O grau do sopro se correlaciona bem com 
a gravidade da estenose. 

2. Estenose aortica subvalvar membranosa (anel subval¬ 
var) — Os achados sao os mesmos da estenose aortica valvar, 
exceto pela ausencia de estalido. O sopro e o fremito sao de certo 
modo mais intensos na borda esternal esquerda, no terceiro e 
quarto espaqos intercostais. Na ocorrencia de insuficiencia aor¬ 
tica, comumente e auscultado um sopro diastolico. 

3. Estenose aortica supravalvar — O fremito e sopros sao 
mais bem auscultados na furcula esternal e ao longo das caroti¬ 
das, mas sao bem transmitidos sobre a area aortica e proximo ao 
meio da borda esternal esquerda. Pode haver uma diferenqa nos 
pulsos e na pressao arterial entre os braqos direito e esquerdo se 
o adelgamento for imediatamente distal a saida da arteria inomi- 


nada, com pulso e pressao mais proeminente no braijo direito (o 
efeito Coanda). 

B. Exame de imagem 

Na maioria dos casos, o cora 9 ao nao e aumentado. O VE, con- 
tudo, pode ser discretamente proeminente. Na estenose aortica 
valvar, com frequencia e vista dilataqao da aorta ascendente. 

C. Eletrocardiograma 

Pacientes com estenose aortica leve tem ECG normal. Alguns 
pacientes com obstruqao grave tem HVE e strain de VE, mas 
mesmo nos casos graves, 25% dos ECGs sao normals. A HVE 
progressiva nos ECGs seriados indica uma obstruqao sig- 
nificativa. Um padrao tipo strain do VE e uma indicaqao de 
cirurgia. 

D. Ecocardiograma 

Esta e uma tecnica nao invasiva confiavel para a avalia^o de 
todas as formas de estenose aortica. O Doppler estima de forma 
acurada o gradiente transvalvar, e o nivel da obstruqao pode ser 
confirmado pela ecocardiografia bidimensional e pelo nivel de 
disturbio do fluxo revelado pelo Doppler colorido. 

E. Cateterismo cardiaco e angiocardiografia 

O cateterismo esquerdo demonstra a pressao diferencial entre o 
VE e a aorta e o nivel anatomico no qual esse gradiente esta lo- 
calizado. A ecocardiografia e o metodo de escolha para acompa¬ 
nhar a gravidade da estenose aortica, e o cateterismo e reservado 
para os pacientes cujo gradiente de repouso atingiu 60-80 mmHg 
e nos quais a intervenqao e planejada. Naqueles com estenose 
aortica valvar, a valvuloplastia por balao e a primeira opqao. Na 
estenose aortica subvalvar ou supravalvar, o cateterismo inter¬ 
vencionista nao e eficaz e a cirurgia e necessaria. 

Tratamento 

A valvuloplastia percutanea por balao e, atualmente, o trata¬ 
mento inicial de escolha. A cirurgia deve ser considerada em 
pacientes sintomaticos com elevado gradiente de repouso 
(60-80 mmHg), a despeito da angioplastia por balao ou da insu¬ 
ficiencia aortica coexistente. Em muitos casos, o gradiente nao 
pode ser diminuldo de forma significativa pela valvuloplastia 
sem produzir insuficiencia aortica. Pacientes que desenvolvem 
insuficiencia aortica significativa necessitam de intervemjao ci- 
rurgica para plastia ou protese valvar. O procedimento de Ross 
e uma alternativa a colocaijao de uma valva mecanica em bebes 
e crianqas. Neste procedimento, a propria valva pulmonar do 
paciente e colocada em posiqao aortica, e um conduto VD-ar- 
teria pulmonar e utilizado para substitul-la. A estenose aortica 
subvalvar discreta em geral e reparada cirurgicamente com um 
gradiente menor, porque o trauma continuado a valva aortica 
pelo jato subvalvar pode danificar a valva e produzir insufi¬ 
ciencia aortica. Infelizmente, a resseeqao simples e seguida por 
recorrencia em mais de 25% dos pacientes com estenose aor¬ 
tica subvalvar. 
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Curso clinico e prognostico 

Todas as formas de obstrutpao da via de saida de VE tendem a 
ser progressivas. Pacientes pediatricos com obstruqao da via de 
saida do VE — exceto aqueles com estenose aortica critica na in- 
fancia — geralmente sao assintomaticos. Os sintomas que acom- 
panham a obstruqao grave nao operada (angina, sincope ou IC) 
sao raros, mas implicam doenqa grave. Crianqas cuja obstruqao 
e leve a moderada tem consumo de oxigenio normal e capaci- 
dade de trabalho voluntario maxima. Crianqas nessa categoria 
com ECG de repouso e de esforqo normais podem participar de 
atividade fisica vigorosa com seguranqa, inclusive esportes com- 
petitivos nao isometricos. Crianqas com estenose aortica grave 
sao predispostas a arritmias ventriculares. 

Mavroudis C, Backer CL, Kaushal S: Aortic stenosis and aortic insu¬ 
fficiency in children: Impact of valvuloplasty and modified Ross- 
Konno procedure. Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card 
Surg Annu 2009;76-86 [PMID: 19349019], 

McLean KM, Lorts A, Pearl JM: Current treatments for congenital 
aortic stenosis. Curr Opin Cardiol 2006;21:200-204 [PMID: 
16601457], 

3. Prolapso de valva mitral 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Estalido mesossistolico. 

► Sopro tete sistolico piante, de alta frequencia. 

► 0s sintomas tipicos incluem dor toracica, palpitacoes e 
tonturas. 

► Com frequencia sobrediagnosticado no ultrassom cardiaco 
de rotina. 


Consideracoes gerais 

Nessa condiqao, durante o fechamento da valva mitral na sistole, 
ela prolapsa posterior ou superiormente, para dentro do atrio 
esquerdo. O prolapso da valva mitral (PVM) ocorre em cerca de 
2% das adolescentes magras; uma minoria delas tem insuficien- 
cia mitral concomitante. Embora o PVM geralmente seja uma 
lesao isolada, pode ocorrer em associaqao a disturbios do tecido 
conectivo como as sindromes de Marfan, de Loeys-Dietz e de 
Ehlers-Danlos. Essas condiqoes coexistentes devem ser excluidas 
no exame clinico. 

Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A maioria dos pacientes com PVM e assintomatica. Dor toracica, 
palpitacoes e tonturas podem ser relatados, mas nao esta claro se 
esses sintomas sao mais comuns nos pacientes afetados do que 
na populatpao normal. A dor toracica aos exercicios e rara e deve 
ser avaliada com o teste de esforqo cardiopulmonar. Arritmias 


significativas foram relatadas, inclusive ectopia ventricular au- 
mentada e taquicardia ventricular nao sustentada. Se houver re- 
gurgitaqao mitral significativa, tambem podem ocorrer arritmias 
atriais. A tecnica padrao de ausculta deve ser modificada para 
diagnosticar PVM. Um estalido mesossistolico (com ou sem sopro 
sistolico) e produzido em posiqao ereta e e caracteristico dessa pa- 
tologia. Alternativamente, manobras que aumentam o volume de 
VE, como a posiqao de cocoras ou o exercicio do aperto de mao, 
irao causar retardo ou obliteratpao do complexo estalido-sopro. O 
estalido sistolico geralmente e auscultado no apice, mas pode ser 
audivel na borda esternal esquerda. Um sopro sistolico curto, tar- 
dio, apos o estalido implica insuficiencia mitral e e muito menos 
comum do que o prolapso isolado. O sopro nao e holossistolico, 
em contrapartida a insuficiencia mitral reumatismal. 

B. Exames de Imagem 

A maioria das radiografias de torax sao normais e, em geral, 
nao estao indicadas nessa condiqao. Nos raros casos de insufi¬ 
ciencia valvar mitral significativa, o atrio esquerdo pode estar 
aumentado. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG pode ser normal. O achatamento difuso ou a inversao 
da onda T pode ocorrer nas derivacoes precordiais. Ondas U as 
vezes sao proeminentes. 

D. Ecocardiograma 

A presenqa de um movimento sistolico posterior significativo 
dos folhetos da valva mitral em direqao a porcao atrial do anel 
mitral e diagnostica. O ecocardiograma avalia o grau de altera- 
qao mixomatosa da valva mitral e o grau de insuficiencia mitral. 

E. Outros testes 

Procedimentos invasivos raramente estao indicados. A moni- 
tora^ao por Holter ou por meio de registro de eventos pode ser 
util para estabelecer a presenqa de arritmias ventriculares em 
pacientes com palpitaqoes. 

Tratamento e prognostico 

O propranolol pode ser eficaz no tratamento de arritmias coe¬ 
xistentes. A profilaxia da endocardite infecciosa nao e mais indi- 
cada, com base nas diretrizes da AHA, de 2007. 

O curso natural dessa condiqao nao e bem definido. Vinte 
anos de observaqao indicam que, em geral, a PVM isolada na 
infancia e uma entidade benigna. A cirurgia para insuficiencia 
mitral raramente e necessaria. 

Knackstedt C et al: Ventricular fibrillation due to severe mitral 
valve prolapse. Int J Cardiol 2007;116:el01-el02 [PMID: 
17137658], 

Mechleb BK et al: Mitral valve prolapse: Relationship of echocar¬ 
diography characteristics to natural history. Echocardiography 
2006;23:434-437 [PMID: 16686634], 
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4. Outras lesoes valvares congenitas 
do lado esquerdo 

A. Estenose mitral congenita 

A estenose mitral congenita e um disturbio raro no qual os fo- 
lhetos valvares sao espessados e/ou fusionados, produzindo uma 
estrutura do tipo diafragma ou funil com uma abertura central. 
Em muitos casos, o aparelho subvalvar (musculos papilares e 
cordas tendineas) tambem e anormal. Quando ocorre estenose 
mitral com outras lesoes obstrutivas do lado esquerdo, como a 
estenose subaortica e a coarctaqao da aorta, o complexo e cha- 
mado de sindrome de Shone. A maioria dos pacientes desenvolve 
sintomas precocemente, como taquipneia, dispneia e dificuldade 
de ganho de peso. O exame flsico revela uma Bj acentuada e um 
ruido alto de fechamento pulmonar. Nao e auscultado estalido 
de abertura. Na maioria dos casos, e auscultado um sopro pre- 
-sistolico em crescendo no apice. Ocasionalmente, pode ser au- 
divel apenas um sopro mesodiastolico. O ECG mostra desvio do 
eixo para a direita, aumento biatrial e HVD. O raio X de torax 
revela aumento do atrio esquerdo e congestao venosa pulmonar. 
O ecocardiograma mostra estruturas anormais da valva mitral 
com reducpao da excursao dos folhetos e aumento do atrio es¬ 
querdo. O cateterismo cardiaco revela uma pressao capilar pul¬ 
monar elevada e hipertensao pulmonar, devido a elevada pressao 
atrial esquerda. 

O reparo da valva mitral ou a sua substituiqao por uma pro- 
tese valvar pode ser realizado, mesmo em bebes muito pequenos, 
mas e um procedimento tecnicamente dificil. O reparo da valva 
mitral e a opqao cirurgica de escolha, uma vez que a substitui<;ao 
valvar tem um prognostico reservado em bebes e crianqas muito 
jovens. 

B. Cor triatriatum 

O cor triatriatum e uma anormalidade rara na qual as veias 
pulmonares se unem em uma confluencia que nao e completa- 
mente incorporada ao atrio esquerdo. A confluencia das veias 
pulmonares se comunica com o atrio esquerdo por meio de uma 
abertura de tamanho variavel, que pode estar obstruida. Os pa¬ 
cientes podem se apresentar de forma similar a estenose mitral. 
Os achados clinicos dependem do grau de obstru^ao ao fluxo 
venoso pulmonar para o atrio esquerdo. Se a comunicaqao entre 
a confluencia e o atrio esquerdo for pequena e restritiva ao fluxo, 
os sintomas se desenvolverao mais precocemente. O ecocardio¬ 
grama revela uma densidade linear no atrio esquerdo com um 
gradiente de pressao presente entre a camara venosa pulmonar e 
o atrio esquerdo verdadeiro. O cateterismo cardiaco pode ser ne- 
cessario se houver duvidas quanto ao diagnostico. Uma pressao 
capilar pulmonar elevada e uma baixa pressao no atrio esquerdo 
(com o cateter progredindo pelo forame oval para dentro do 
verdadeiro atrio esquerdo) apoiam o diagnostico. A angiocar- 
diografia identifica a confluencia das veias pulmonares e o atrio 
esquerdo anatomico. O reparo cirurgico e sempre necessario na 
presenqa de uma membrana obstrutiva, e os resultados a longo 
prazo sao bons. A coexistencia de anormalidades da valva mitral 
pode ser observada, inclusive um anel mitral supravalvar ou uma 
valva mitral displasica. 


C. Regurgitacao mitral congenita 

A regurgitaqao mitral congenita e uma anormalidade rara, ge- 
ralmente associada a outras lesoes cardiacas congenitas, como 
transpos^ao congenitamente corrigida das grandes arterias 
(TccGA), defeito septal AV e anomalias das arterias coronarias 
(arteria coronaria esquerda anomala originando-se na arteria 
pulmonar). A regurgitaqao mitral congenita isolada e muito 
rara. Ela esta presente, as vezes, em pacientes com disturbios 
do tecido conectivo (sindrome de Marfan ou de Loeys-Dietz), 
geralmente relacionada a uma valva mitral mixomatosa pro- 
lapsante. 

D. Regurgitacao aortica congenita 

A regurgitaqao aortica congenita e rara. As associates mais 
comuns sao a valva aortica bicuspide, com ou sem coarctaqao 
da aorta; CIV com prolapso do folheto aortico; e fenestraqao da 
cuspide valvar aortica (um ou mais orificios na cuspide). 

Beierlein W et al: Long-term follow-up after mitral valve replacement 
in childhood: Poor event-free survival in the young child. Eur J 
Cardiothorac Surg 2007;31:860-865 [PMID: 17383889], 


DOENCAS DA AORTA 

Apesar de mais comuns em adultos de meia idade ou mais, a 
dilataqao e a dissecqao aortica podem ocorrer em crianqas. Em- 
bora a aorta possa nao estar dilatada no nascimento, presume-se 
que a anormalidade estrutural que predispoe a dilata^ao seja 
congenita. Pacientes em risco de dilatatpao e dissecqao aortica 
progressiva incluem aqueles com valva aortica bicuspide isolada, 
sindrome de Marfan, sindrome de Loeys-Dietz, sindrome de 
Turner e sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV. 

1. Valva aortica bicuspide 

Pacientes com valva aortica bicuspide tem uma elevada inci- 
dencia de dilataqao e dissec^ao aortica, independentemente da 
presenqa de estenose aortica. O exame histologico demonstra 
degeneraqao cistica da camada media da parede aortica, similar 
ao que e visto em pacientes com sindrome de Marfan. Pacientes 
com uma valva aortica bicuspide isolada necessitam de acom- 
panhamento regular, mesmo na ausencia de insuficiencia ou 
estenose aortica. A dilata^ao significativa da raiz da aorta, que 
necessita de intervemjao cirurgica, em geral nao ocorre ate a 
idade adulta. 

2. Sindromes de Marfan e de Loeys-Dietz 

A sindrome de Marfan e um disturbio autossomico dominante 
do tecido conectivo causado por uma mutaijao no gene da fibrili- 
na-1. As mutates espontaneas sao responsaveis por 25-30% dos 
casos e, assim, a historia familiar nem sempre e util. Os pacientes 
sao diagnosticados pelos criterios de Ghent e precisam ter no 
minimo um envolvimento importante de dois sistemas corporais 
mais o envolvimento de um terceiro sistema corporal ou uma 
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historia familiar positiva. Os sistemas corporais envolvidos in- 
cluem: cardiovascular, ocular, musculoesqueletico, pulmonar e 
tegumentar. As manifestaijoes cardiacas incluem a dilataijao da 
raiz da aorta e o PVM, que podem estar presentes ao nascer. Os 
pacientes tem o risco de dilataqao e dissec^ao da aorta e tem res- 
triijao para a pratica de esportes atleticos de competi^ao, espor- 
tes de contato e atividades isometricas. Os (3-bloqueadores e os 
inibidores ECA sao usados para reduzir a pressao arterial e dimi- 
nuir a velocidade de dilata^ao aortica. Mais recentemente, tem 
sido desenvolvidos estudos para avaliar a eficacia dos bloquea- 
dores dos receptores da angiotensina (losartan). A interven^ao 
cirurgica eletiva e realizada em pacientes com tamanho adulto 
quando a dimensao da raiz aortica atinge 50 mm. O coeficiente 
entre as dimensoes reais e as esperadas da raiz aortica e usado 
para determinar a necessidade de cirurgia em crianqas menores. 
As op^oes cirurgicas incluem a substitui^ao da raiz aortica dila- 
tada com um enxerto valvar (tecnica de Bentall) ou um proce- 
dimento de David no qual a valva aortica do proprio paciente e 
poupada, e um enxerto de Dacron e usado para substituir a aorta 
ascendente dilatada. Anteriormente, acreditava-se que a menor 
idade no diagnostico conferia um mau prognostico; contudo, 
o diagnostico precoce com um acompanhamento cuidadoso e 
terapia clinica imediata tem sido associado a um desfecho mais 
favoravel. As arritmias ventriculares podem contribuir para a 
mortalidade na sindrome de Marfan. 

A sindrome de Loeys-Dietz e um disturbio do tecido conec- 
tivo descrito pela primeira vez em 2005. No passado, muitos pa¬ 
cientes com essa sindrome eram diagnosticados como sindrome 
de Marfan. A sindrome de Loeys-Dietz resulta de uma muta^ao 
no receptor de transformaqao do fator (1 de crescimento (TGF|3) 
e esta associada a anormalidades musculoesqueleticas, cutaneas 
e cardiovasculares. O envolvimento cardiovascular inclui pro- 
lapso das valvas mitral e tricuspide, aneurisma do canal arterial, 
dilataijao da raiz da aorta e da arteria pulmonar. 

3. Sindrome de Turner 

As anormalidades cardiovasculares sao comuns na sindrome 
de Turner. Os pacientes apresentam risco de disseccpao aor¬ 
tica, comumente na idade adulta. Os fatores de risco incluem 
hipertensao, independentemente da causa, dilataqao aortica, 
valva aortica bicuspide e coarcta^ao da aorta. Ha raros rela¬ 
tes de dissec^ao aortica em adultos. Pacientes com sindrome 
de Turner necessitam de acompanhamento de rotina a partir 
da adolescencia para monitorar essa complica^ao potencial- 
mente letal. 


Beroukhim RS, Roosevelt G, Yetman AT: Comparison of the pattern 
of aortic dilation in children with the Marfan’s syndrome versus 
children with a bicuspid aortic valve. Am J Cardiol 2006;98:1094- 
1095 [PMID: 17027578], 

Dulac Y et al: Cardiovascular abnormalities in Turners syndrome: 
What prevention? Arch Cardiovasc Dis 2008; 101:485-490 [PMID: 
18848691], 

Everitt MD et al: Cardiovascular surgery in children with Mar¬ 
fan syndrome or Loeys-Dietz syndrome. J Thorac Cardiovasc 
Surg 2009;137:1327-1332; discussion 1332-1333 [PMID: 
19464442], 


ANORMALIDADES DAS ARTERIAS CORONARIAS 

Varias anomalias envolvem a origem, o curso e a distribuiqao 
das arterias coronarias. A origem ou o curso anormais das ar¬ 
terias coronarias frequentemente sao condi<;6es assintomaticas 
e podem passar despercebidas. Contudo, em alguns casos, essas 
crianqas tem risco de morte subita. A anormalidade mais comum 
da arteria coronaria em bebes e a origem anomala da coronaria 
esquerda a partir da arteria pulmonar, que e discutida em mais 
detalhes a seguir. 

Origem anomala da arteria coronaria 
esquerda a partir da arteria pulmonar 

Nesta condiqao, a arteria coronaria esquerda se origina da arteria 
pulmonar, e nao da aorta. Em recem-nascidos, cuja pressao na 
arteria pulmonar e elevada, a perfusao da arteria coronaria es¬ 
querda pode ser adequada, e os bebes podem ser assintomaticos. 
Em torno dos 2 meses de idade, a pressao da arteria pulmonar 
cai, causando uma reduqao progressiva na perfusao miocardica 
fornecida pela arteria coronaria esquerda anomala. O resultado e 
isquemia e infarto do VE. A cirurgia imediata esta indicada para 
reimplantar a arteria coronaria esquerda e restaurar a perfusao 
miocardica. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Os recem-nascidos parecem sadios e o crescimento e o desen- 
volvimento sao relativamente normals ate que a pressao da ar¬ 
teria pulmonar caia. Uma anamnese detalhada pode evidenciar 
uma historia de dor abdominal intermitente (agitaijao ou irrita- 
bilidade), palidez, sibilos e sudorese, especialmente durante ou 
apos a alimentaqao. A apresenta^ao pode ser sutil, com queixas 
inespecificas de “irritabilidade” ou colica intermitente. A colica 
e a irritabilidade representam, provavelmente, crises de angina. 
A apresenta^ao pode ser fulminante entre 2 e 4 meses com IC 
subita, grave, devido a disfunqao de VE e a insuficiencia mitral. 
Ao exame fisico, os bebes em geral sao bem desenvolvidos e bem 
nutridos. Os pulsos sao fracos, porem simetricos. Um abaula- 
mento precordial esquerdo proeminente esta presente. As vezes, 
ha galope e/ou sopro holossistolico de regurgitacpao mitral, em- 
bora quase sempre a ausculta por si so nao revele anormalidades 
obvias. 

B. Exames de imagem 

As radiografias de torax mostram aumento da area cardiaca, au- 
mento do atrio esquerdo e congestao venosa pulmonar, se hou- 
ver comprometimento da fum;ao do VE. 

C. Eletrocardiograma 

Ao ECG, ha uma inversao da onda T nas deriva 9 oes DI e aVL. As 
deriva^oes precordiais tambem mostram inversao de onda T de 
V 4 -V 7 . Ondas Q amplas e profundas estao presentes nas deriva- 
(joes DI e aVL e, as vezes, em V 4 -V 6 . Estes achados de infarto do 
miocardio sao similares aos de adultos. 
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D. Ecocardiograma 

O diagnostico pode ser feito com tecnicas de ecocardiograma 
bidimensional pela visualiza<;ao de uma unica arteria corona- 
ria direita originando-se da aorta e pela visualiza^ao da arteria 
coronaria esquerda anomala originando-se do tronco da arteria 
pulmonar. A inversao de fluxo na coronaria esquerda (em di- 
re^ao a arteria pulmonar, em vez de longe da aorta) confirma 
o diagnostico. Disfun^ao de VE, musculos papilares ecodensos 
(isquemico) e regurgitaijao mitral sao condi^oes vistas com 
frequencia. 

E. Cateterismo cardiaco e angiocardiografia 

O angiograma da aorta mostra a ausencia da inser^ao da arteria 
coronaria esquerda a partir da aorta. Uma grande coronaria di¬ 
reita se enche diretamente a partir da aorta e o contraste flui da 
coronaria direita por meio de colaterais para a arteria coronaria 
esquerda e finalmente para a arteria pulmonar. O angiograma 
de VD ou do tronco da arteria pulmonar pode mostrar a ori- 
gem do vaso anomalo. Raramente, pode ser detectado um shunt 
esquerda-direita, uma vez que o sangue oxigenado passa pelo 
sistema colateral sem fornecer oxigenio ao miocardio e passa 
para a arteria pulmonar. 

Tratamento e prognostics 

O prognostico da origem anomala da ACE a partir da arteria 
pulmonar e reservado e depende, em parte, do estado clinico 
do paciente na apresentaijao. O manejo clinico com diureticos 
e redu<;ao da pos-carga pode ajudar a estabilizar um paciente 
gravemente enfermo, mas a intervempao cirurgica nao deve ser 
retardada. A cirurgia envolve o reimplante do botao coronario 
anomalo na aorta. A valva mitral pode ter de ser substituida, 
dependendo do grau de lesao aos musculos papilares e da insu- 
ficiencia mitral associada. Embora seja um problema com risco 
a vida, a furnpao cardiaca quase sempre retorna ao normal se o 
bebe sobreviver a cirurgia e ao periodo pos-operatorio. 

Lange R et al: Long-term results of repair of anomalous origin of the 

left coronary artery from the pulmonary artery. Ann Thorac Surg 

2007;83:1463-1471 [PMID: 17383358], 


MIOCARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICAS 


TETRALOGIA DE FALLOT 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Crises hipoxemicas na infancia. 

► Arco aortico a direita em 25% dos pacientes. 

► Sopro sistolico ejetivo na borda esternal superior es¬ 
querda. 


Consideracoes gerais 

Na tetralogia de Fallot (TF), uma unica anormalidade embrio- 
naria causa multiplos problemas morfologicos. O desvio ante¬ 
rior do septo infundibular causa adelgamento da via de saida do 
ventriculo direito. O desvio tambem resulta em CIV e no caval- 
gamento da aorta sobre a crista do septo ventricular. O VD se 
hipertrofia, nao devido a estenose pulmonar, mas sim devido a 
um bombeamento contra uma resistencia sistemica atraves (ge- 
ralmente) de uma grande CIV. A TF e a lesao cardiaca cianotica 
mais comum e responde por 10% de todas as miocardiopatias 
congenitas. Um arco aortico a direita esta presente em 25% dos 
casos, e CIA ocorre em 15%. 

A obstrurpao da via de saida de VD com uma grande CIV 
causa um shunt direita-esquerda ao nivel ventricular com dessa- 
turatpao arterial. Quanto maior a obstrutpao e menor a resistencia 
vascular sistemica, maior o shunt direita-esquerda. A TF esta as¬ 
sociada a deletes no bratpo longo do cromossomo 22 (22qll, 
sindrome de DiGeorge) em ate 15% das criampas afetadas. Isso 
e especialmente comum naquelas com um arco aortico a direita 
associado. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Os achados clinicos variam com o grau de obstru^ao da via de 
saida de VD. Pacientes com obstrurpao leve sao minimamente 
cianoticos ou acianoticos. Aqueles com obstruijao grave sao pro- 
fundamente cianoticos desde o nascimento. Poucas crian^as sao 
assintomaticas. Entre aquelas com obstru<;ao significativa da via 
de saida de VD, muitas tern cianose ao nascer e quase todas tem 
cianose aos 4 meses de idade. A cianose geralmente e progressiva, 
a medida que a obstruijao subvalvar aumenta. O crescimento e 
o desenvolvimento nao sao retardados, mas a fadiga e a dispneia 
aos esforijos sao comuns. Ha baqueteamento digital variavel de¬ 
pendendo da idade e da gravidade da cianose. Historicamente, 
crian 9 as maiores com TF com frequencia assumem a posiijao 
de cocoras para aumentar a resistencia vascular sistemica. Essa 
reducpao do shunt direita-esquerda, forcpando o sangue para o cir- 
cuito pulmonar, ajudaria a evitar as crises cianoticas. Raramente, 
essa manobra e observada, uma vez que o diagnostico hoje e 
feito na primeira infancia. 

As crises hipoxemicas, tambem chamadas de crises cianoti¬ 
cas, sao uma das marcas da TF grave. Elas se caracterizam por 
(1) inicio subito de cianose ou aprofundamento de cianose; (2) 
dispneia; (3) alteraijoes de consciencia, desde irritabilidade ate 
sincope; e (4) diminuiijao ou desaparecimento de sopro sisto¬ 
lico (uma vez que a via de saida de VD se torna completamente 
obstruida). Estes episodios contain mais comumente entre 
4-6 meses. As crises cianoticas sao tratadas pela administracpao 
de oxigenio e colocacpao do paciente na poshpao com os joelhos 
flexionados sobre o torax (para aumentar a resistencia vascular 
sistemica). Morfina intravenosa deve ser administrada com cui- 
dado. O propranolol produz (3-bloqueio e pode reduzir a obstru- 
^ao na via de saida de VD. Acidose, quando presente, deve ser 
corrigida com bicarbonato de sodio intravenoso. A profilaxia 
oral cronica de crises cianoticas com propranolol pode ser util 
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para retardar a cirurgia, mas o inicio dessas crises geralmente 
indica a intervenqao cirurgica. 

Ao exame, e possivel palpar uma impulsao de VD. B 2 e, pre- 
dominantemente, aortica e unica. Um sopro sistolico ejetivo, as- 
pero, de grau II-IV/VI, esta presente na borda esternal esquerda, 
no terceiro espaqo intercostal, e se irradia para o dorso. 

B. Achados laboratoriais 

A hemoglobina, o hematocrito e a contagem de hemacias em 
geral estao elevadas em bebes ou crian^as secundariamente a 
dessaturaqao arterial cronica. 

C. Exames de imagem 

As radiografias de torax mostram um coraqao de tamanho nor¬ 
mal. O VD e hipertrofiado, frequentemente visto como uma 
eleva^ao do apice do cora^ao (coraqao em bota). O tronco da ar¬ 
teria pulmonar em geral e concavo, e, se houver um arco aortico 
a direita, o botao aortico estara a direita da traqueia. As marcas 
vasculares pulmonares estao diminuidas. 

D. Eletrocardiograma 

O eixo do QRS e desviado para a direita, variando de +90° a 
+180°. As ondas P geralmente sao normals. Ha HVD, mas pa- 
droes de sobrecarga pressorica de VD sao raros. 

E. Ecocardiograma 

A imagem bidimensional e diagnostica, revelando espessamento 
da parede de VD, acavalamento da aorta e uma grande CIV su- 
baortica. A obstru^ao ao nivel do infundibulo e da valva pulmo¬ 
nar pode ser identificada, e o tamanho das arterias pulmonares 
proximais pode ser medido. A anatomia das arterias coronarias 
deve ser visualizada, uma vez que os ramos anormais que atra- 
vessam o trato de saida do VD correm o risco de transec^ao du¬ 
rante a ampliaqao cirurgica. 

F. Cateterismo cardiaco e angiocardiografia 

O cateterismo cardiaco revela um shunt direita-esquerda no 
nivel ventricular na maioria dos casos. Uma dessatura^ao arte¬ 
rial de grau variavel esta presente. A pressao do VD encontra-se 
em niveis sistemicos e o tra 9 ado da pressao do VD e identico 
ao do VE se a CIV for grande. A pressao da arteria pulmonar e, 
invariavelmente, baixa. Gradientes de pressao podem ser obser- 
vados no nivel da valva pulmonar, do infundibulo ou ambos. A 
angiografia do VD revela obstruqao da via de saida do VD e um 
shunt direita-esquerda no nivel ventricular. A principal indica- 
qao para cateterismo cardiaco e estabelecer a anatomia da arteria 
coronaria e da arteria pulmonar distal. 

Tratamento 
A. Paliativo 

Alguns centros advogam, atualmente, o reparo completo da 
TF no periodo neonatal, independentemente do tamanho do 


paciente. Muitos centros preferem o tratamento paliativo para 
bebes pequenos, nos quais a corre^ao completa e considerada de 
maior risco. A paliat^ao clinica com agentes fl-bloqueadores orais 
pode retardar a cirurgia por limitar o risco de crises cianoticas 
recorrentes. Alguns pacientes podem ser paliados por dilataqao 
por balao ou mesmo pela coloca^ao de stent na via de saida do 
VD durante a primeira infancia. 

Os recem-nascidos com pouco fluxo sanguineo pulmonar 
anterogrado devido a obstruqao grave da via de saida do VD 
podem ser canal-dependentes. Nestes pacientes, a palia<;ao cirur¬ 
gica mais comum e a inser^ao de um shunt de GoreTex a partir 
da arteria subclavia para a arteria pulmonar ipsilateral (shunt de 
Blalock-Taussig modificado) para substituir o canal arterial (que 
e ligado e seccionado). Isso garante uma fonte de fluxo sangui¬ 
neo pulmonar independente do grau de obstru^ao infundibular 
ou valvar e, alguns acreditam, permite o crescimento das arterias 
pulmonares do paciente (que em geral sao pequenas) antes da 
corre^ao cirurgica completa. 

B. Correcao total 

A cirurgia de torax aberto para correcao total da TF e realizada 
em idades que variam desde o nascimento ate os 2 anos, de- 
pendendo da anatomia do paciente e da experiencia do centro 
cirurgico. A tendencia cirurgica atual e em dire^ao a um re¬ 
paro precoce de bebes sintomaticos. A principal caracteristica 
anatomica limitante da correqao total e o tamanho das arterias 
pulmonares. Durante a cirurgia, a CIV e fechada e a obstru<;ao 
da via de saida de VD e ressecada. A mortalidade cirurgica e 
baixa. 

Curso ch'nico e prognostico 

Bebes com TF grave em geral sao profundamente cianoticos ao 
nascer. Estas crianqas necessitam de cirurgia precoce, quer seja 
um shunt de Blalock-Taussig ou correqao total. Todas as crianqas 
com TF necessitarao, em algum momento, de cirurgia. O reparo 
completo antes dos 2 anos de idade produz bons resultados, e os 
pacientes apresentam boa expectativa de vida na idade adulta. 
Dependendo da extensao do reparo necessaria, os pacientes 
com frequencia necessitam de cirurgia adicional 10-15 anos 
apos o reparo inicial para substituiijao da valva pulmonar. Val- 
vas pulmonares de inserqao percutanea estao sendo investigadas 
e podem ajudar alguns pacientes a evitar cirurgia adicional no 
futuro. Pacientes com TF correm o risco de morte subita devido 
a arritmias ventriculares. Uma valva pulmonar competente sem 
dilata^ao VD parece diminuir a ocorrencia de arritmias e melho- 
rar a tolerancia ao exercicio. 


Harrild DM et al: Pulmonary valve replacement in tetralogy of Fallot: 
Impact on survival and ventricular tachycardia. Circulation 
2009;119:445-451 [PMID: 19139389], 

Lurz P et al: Percutaneous pulmonary valve implantation. Semin 
Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Annu 2009;112- 
117 [PMID: 19349024], 




KH doencas cardiovasculares 


ATRESIA PULMONAR COM COMUNICACAO 
INTERVENTRICULAR 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Os sintomas dependem do grau de fluxo sanguineo pul- 
monar. 

► Fluxo sangui'neo pulmonar via PCA e/ou colaterais aorto- 
pulmonares. 


Esta condiqao, atresia completa da valva pulmonar em associa¬ 
te a CIV, e, essencialmente, uma forma extrema de TF. Como 
nao ha fluxo anterogrado do VD para a arteria pulmonar, o 
fluxo sangulneo pulmonar deve ser derivado do canal arterial 
ou de multiplas colaterais arteriais aortopulmonares (MAP- 
CAs). O sintomas dependem da quantidade de fluxo sanguineo 
pulmonar. Se o fluxo for significativo, os pacientes podem per- 
manecer estaveis. Se o fluxo pulmonar for inadequado, ocorre 
hipoxemia grave e e necessaria a paliaqao imediata. Recem- 
nascidos sao estabilizados com prostaglandina El (PGE1) in- 
travenosa para manter o canal arterial pervio enquanto sao 
preparados para cirurgia. Raramente, se o canal nao contri- 
buir significativamente para o fluxo pulmonar (p. ex., apenas 
as MAPCAs sao suficientes), a PGE1 pode ser interrompida. 
Quando o paciente e estabilizado, e realizado um shunt palia- 
tivo aortopulmonar ou corre^o total. Na maioria dos centros, 
e realizado um shunt paliativo no recem-nascido para aumen- 
tar o fluxo sanguineo pulmonar, e a correqao cirurgica e plane- 
jada para alguns meses mais tarde. 

A ecocardiografia geralmente e diagnostica. Em geral, o ca- 
teterismo cardiaco e a angiocardiografia sao necessarios para 
confirmar a fonte de fluxo pulmonar. A RM cardiaca tambem 
pode ser uma modalidade util para esse diagnostico. Com 
pequenas arterias pulmonares nativas e fluxo sanguineo ina¬ 
dequado, e criado um shunt aortopulmonar, quer pelo redi- 
recionamento de fluxo dos vasos do proprio paciente ou pela 
criaqao de um shunt artificial. Quando as arterias pulmonares 
sao grandes o suficiente, a relocaqao das MAPCAs da aorta ao 
tronco pulmonar (unifocalizaqao) e realizada para completar 
o reparo. 

A doenqa vascular pulmonar e comum na atresia pulmo¬ 
nar com CIV, devido a anormalidades intrinsecas da vascula- 
tura pulmonar e a quantidades anormais de fluxo pulmonar. 
Mesmo pacientes que foram submetidos a correqao cirurgica 
no periodo neonatal estao em risco. A doenqa vascular pulmo¬ 
nar e uma causa comum de morte a partir da terceira decada 
de vida. 


Ishibashi N et al: Clinical results of staged repair with complete uni- 
focalization for pulmonary atresia with ventricular septal defect 
and major aortopulmonary collateral arteries. Eur J Cardiothorac 
Surg 2007;32:202-208 [PMID: 17512210], 


ATRESIA PULMONAR COM SEPTO VENTRICULAR 
INTACTO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Lesao completamente diferente da atresia pulmonar 
com CIV. 

► Cianose ao nascer. 

► 0 fluxo sanguineo pulmonar e sempre canal-dependente, ra¬ 
ramente com arterias colaterais aortopulmonares presentes. 

► Arterias coronarias VD-dependentes as vezes estao pre¬ 
sentes. 


Consideracoes gerais 

Embora a atresia pulmonar com septo ventricular intacto (AP/SI) 
tenha uma denominat^ao parecida com a atresia pulmonar com 
CIV, ela e uma miocardiopatia completamente diferente. Como 
o nome sugere, a valva pulmonar e atresica. O anel pulmonar 
costuma ter um pequeno diafragma que consiste nas cuspides 
valvares fusionadas. O septo ventricular e intacto. O tronco 
da arteria pulmonar geralmente esta presente e esta proximo 
da valva atresica, mas e algo hipoplasico. Embora o VD tenha 
sempre um volume reduzido, o grau de reduqao e variavel. O 
tamanho do VD e critico para o sucesso do reparo cirurgico. Em 
algumas crianqas com AP/SI, o VD e adequado para um reparo 
biventricular final. Um VD normal tem tres componentes (via de 
entrada, porqao trabecular, ou corpo, e via de saida). A ausencia 
de qualquer um dos componentes torna improvavel uma funqao 
adequada do VD e e necessaria uma abordagem paliativa do tipo 
ventriculo unico. Mesmo com os tres componentes, alguns VDs 
sao inadequados. 

Apos o nascimento, o fluxo pulmonar e fornecido pelo canal 
arterial. As MAPCAs em geral nao estao presentes nessa doen^a, 
ao contrario da atresia pulmonar com CIV. Uma infusao conti- 
nua de PGE1 deve ser iniciada logo que possivel apos o nasci¬ 
mento para manter o canal arterial pervio. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os recem-nascidos em geral sao cianoticos e a cianose se agrava 
ainda mais com o fechamento do canal arterial. Um sopro sisto- 
lico sibilante resultante do PCA associado pode ser auscultado 
na area pulmonar. Um sopro holossistolico geralmente e auscul¬ 
tado na borda esternal inferior esquerda, uma vez que muitas 
crianqas desenvolvem insuficiencia tricuspide se o VD tem um 
bom tamanho e o debito daquele ventriculo passa totalmente 
apenas pela valva tricuspide. 

B. Exames de imagem 

O tamanho do coraqao varia de pequeno a acentuadamente au- 
mentado, dependendo do grau de insuficiencia tricuspide. Na 
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insuficiencia tricuspide grave, o aumento atrial direito pode ser 
maciijo e a silhueta cardiaca pode ocupar toda a area do torax a 
radiografia. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG revela um eixo com desvio a esquerda para a idade 
(45-90 graus) no piano frontal. As forqas ventriculares esquerdas 
dominam o ECG, e ha uma pobreza de forqas de VD, particular- 
mente no VD hipoplasico. Os achados de aumento atrial direito 
em geral sao marcantes. 

D. Ecocardiograma 

O ecocardiograma mostra atresia da valva pulmonar com graus 
variaveis de formaqao da cavidade da VD e hipoplasia do anel 
tricuspide. A patencia de uma comunicaqao intra-atrial e veri- 
ficada pelo ecocardiograma. Um FOP ou uma CIA e essencial 
para descompressao do lado direito do coraqao. 

E. Cateterismo cardi'aco e angiocardiografia 

A pressao do VD frequentemente e suprassistemica. O angio- 
grama do VD revela que nao ha enchimento da arteria pulmo¬ 
nar. Ele tambem mostra o tamanho da camara do VD, hipoplasia 
relativa dos tres componentes do VD e a presenqa ou ausencia 
de regurgitaijao tricuspide. Algumas crian 9 as com atresia pul¬ 
monar e um septo ventricular intacto tem sinusoides entre o VD 
e as arterias coronarias. A presemja de sinusoides indica que a 
circulaqao coronaria pode depender de uma elevada pressao 
ventricular direita. Qualquer tentativa de descomprimir o VD 
em pacientes com circulaqao coronaria dependente do VD causa 
infarto do miocardio e morte devido a subita diminuiqao na per- 
fusao coronaria. 

Tratamento e prognostico 

Assim como em todas as lesoes canal-dependentes, a PGE1 e 
usada para estabilizar o paciente e manter a patencia do canal ate 
que a cirurgia possa ser realizada. A cirurgia em geral e feita na 
primeira semana de vida. O fluxo irrestrito atraves da CIA e uma 
necessidade, uma vez que o unico fluxo de saida do atrio direito 
e atraves do defeito atrial para o atrio esquerdo. 

Pode ser necessaria uma septostomia atrial por balao de 
Rashkind para abrir uma comunica^o no septo atrial. Se o VD 
for tripartido e for planejada uma eventual correqao biventricu¬ 
lar, a valva pulmonar podera ser perfurada e dilatada durante 
o cateterismo cardiaco no recem-nascido para permitir o fluxo 
anterogrado de VD para a arteria pulmonar e, assim, estimular 
o crescimento da cavidade do VD. Se o VD for inadequado, se 
houver sinusoides significativos, se houver uma circulaqao coro- 
nariana dependente do VD ou se a valva pulmonar nao puder ser 
aberta com sucesso durante o cateterismo cardiaco, sera reabzado 
um shunt de Blalock-Taussig para estabelecer o fluxo pulmonar. 
Mais adiante na infancia, podera ser criada uma comunica^ao 
entre o VD e a arteria pulmonar para estimular o crescimento 
da cavidade do VD. Se a dimensao ou a funqao do VD for ina- 
dequada para um reparo biventricular, uma abordagem similar a 


que e feita nos coraqoes univentriculares atendera melhor a essas 
crianqas (ver a seqao sobre Sindrome da hipoplasia do ventriculo 
esquerdo). Crianqas com sinusoides significativos ou anormali- 
dades da arteria coronaria sao consideradas para transplante car¬ 
diaco se estiverem em risco de insuficiencia coronaria e morte 
subita. 

O prognostico nessa condiqao e reservado. Em ultima analise, 
os pianos de correqao biventricular, procedimento de Fontan ou 
transplante cardiaco dependem da anatomia do paciente. 

Alwi M: Management algorithm in pulmonary atresia with in¬ 
tact ventricular septum. Catheter Cardiovasc Interv 2006 May; 
67(5):679-686 [Review] [PMID: 16572430], 


ATRESIA TRICUSPIDE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Cianose acentuada presente desde o nascimento. 

► ECG com desvio do eixo para a esquerda, aumento do atrio 
direito e HVE 


Consideracoes gerais 

Na atresia tricuspide, ha uma atresia completa da valva tricus¬ 
pide sem comunicaqao direta entre o atrio direito e o VD. Ha 
dois tipos de atresia tricuspide de acordo com a relaqao entre 
as grandes arterias (normalmente relacionadas ou transpos- 
tas). Todo o retorno venoso sistemico deve fluir atraves do 
septo atrial (seja uma CIA ou um FOP) para chegar ao atrio 
esquerdo. Assim, o atrio esquerdo recebe tanto o retorno ve¬ 
noso sistemico quanto o pulmonar. Uma mistura completa 
ocorre no atrio esquerdo, resultando em graus variaveis de 
dessatura^ao arterial. 

Como nao ha fluxo para o VD, o desenvolvimento de VD 
depende da presenqa de um shunt ventricular esquerda-direita. 
A hipoplasia grave de VD ocorre quando nao ha CIV ou quando 
a CIV e muito pequena. 

Achados chnicos 
A. Sinais e sintomas 

Em geral, os sintomas se desenvolvem na primeira infancia, com 
a cianose presente ao nascer na maioria dos bebes. O crescimento 
e o desenvolvimento sao comprometidos, e o bebe geralmente 
apresenta exaustao durante a alimentaijao, taquipneia e dispneia. 
Pacientes com fluxo pulmonar aumentado podem desenvolver 
IC com cianose menos proeminente. Um sopro de CIV costuma 
estar presente e e mais bem auscultado na borda esternal inferior 
esquerda. O baqueteamento digital esta presente em crianqas 
maiores com cianose de longa duraqao. 
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B. Exames de imagem 

O coraqao e discreta a acentuadamente aumentado. O tronco da 
arteria pulmonar em geral e pequeno ou ausente. O tamanho do 
atrio direito e moderado ou maciqamente aumentado, depen- 
dendo da comunicaqao no nivel atrial. A vasculatura pulmonar 
em geral esta diminuida, mas pode estar aumentada se o fluxo 
pulmonar nao for restrito pela CIV ou pela estenose pulmonar. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG mostra desvio acentuado do eixo para a esquerda. As 
ondas P sao altas e apiculadas, indicativo de hipertrofia do atrio 
direito. A HVE ou a dominancia de VE sao encontradas em 
quase todos os casos. A representaqao do VD no ECG geral- 
mente e reduzida ou ausente. 

D. Ecocardiograma 

As imagens bidimensionais sao diagnosticas e mostram ausencia 
da valva tricuspide, a relaqao entre as grandes arterias, a ana- 
tomia da CIV, o shunt no nivel atrial e o tamanho das arterias 
pulmonares. O Doppler a cores pode ajudar a identificar niveis 
de restri^ao ao fluxo pulmonar, quer seja atraves da CIV ou na 
via de saida do VD. 

E. Cateterismo cardi'aco e angiocardiografia 

O cateterismo revela um shunt direita-esquerda no nivel atrial. 
Devido a mistura de fluxos no atrio esquerdo, as saturates de 
oxigenio no VE, no VD, na arteria pulmonar e na aorta sao iden- 
ticas as do atrio esquerdo. A pressao atrial direita esta aumen¬ 
tada quando a CIA e restritiva. As pressoes de VE e sistemica 
sao normals. Nao e possivel progredir o cateter atraves da valva 
tricuspide do atrio direito para o VD. Se houver FOP ou CIA res- 
tritivos sera realizada uma septostomia atrial por cateter-balao. 

Tratamento e prognostics 

Em bebes com fluxo pulmonar irrestrito, a terapia conventio¬ 
nal anticongestiva com diureticos e reduqao da pos-carga deve 
ser administrada ate que o crescimento do paciente leve a uma 
reduqao do fluxo atraves da CIV. As vezes, e necessaria uma ban- 
dagem da arteria pulmonar para proteger o leito pulmonar do 
fluxo excessivo. 

A paliaqao por estagios da atresia tricuspide e a abordagem 
cirurgica comum. Em bebes com fluxo pulmonar diminuido, 
PGE1 e administrada ate que possa ser criado um shunt aorto- 
pulmonar (shunt BT). O procedimento de Glenn (anastomose da 
veia cava superior com a arteria pulmonar) e feito com a retirada 
do shunt aortopulmonar aos 4-6 meses, quando as saturates 
comeqam a cair, e a conclusao do procedimento de Fontan (redi- 
recionamento da veia cava inferior e superior para a arteria pul¬ 
monar) e realizado quando a crianqa atinge um peso em torno 
de 15 kg. 

O prognostico de pacientes com atresia tricuspide depende 
da obten^ao de um fluxo pulmonar que permita a oxigenaqao 
tecidual adequada sem produzir IC. O prognostico a longo 
prazo para crian^as tratadas pelo procedimento de Fontan e 


desconhecido, embora os pacientes atualmente estejam vivendo 
ate a terceira ou quarta decada. A curto prazo, os melhores re- 
sultados do procedimento de Fontan ocorrem em crianqas com 
baixas pressoes na arteria pulmonar antes da cirurgia. 

Wald RM et al: Outcome after prenatal diagnosis of tricuspid atresia: 

A multicenter experience. Am Heart J 2007;153:772-778 [PMID: 

17452152], 


SINDROME DO CORACAO ESQUERDO 
HIPOPLASICO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Cianose leve ao nascer. 

► Achados auscultatorios mi'nimos. 

► Rapida instalacao de choque ao fechamento do canal arterial. 


Consideracoes gerais 

A sindrome do coraqao esquerdo hipoplasico (SCEH) inclui 
varias condiqoes nas quais as lesoes obstrutivas do cora^ao es¬ 
querdo sao associadas a hipoplasia do VE. A sindrome ocorre 
em 1,4-3,8% dos bebes com miocardiopatia congenita. 

A estenose ou atresia das valvas mitral e aortica e a regra. Em 
recem-nascidos, a sobrevida depende de canal arterial, pois o 
fluxo anterogrado para a circulaqao sistemica e inadequado ou 
inexistente. O PCA fornece a unica fonte de fluxo para a aorta 
e as arterias coronarias. Criantpas com SCEH em geral sao esta- 
veis ao nascer, mas pioram rapidamente a medida que o canal 
se fecha na primeira semana de vida. Quando nao tratadas, a 
media de idade em que ocorre o obito e a primeira semana de 
vida. Raramente, o canal permanece patente, e os bebes podem 
sobreviver por semanas a meses sem terapia com PGE1. 

Com frequencia, o diagnostico e feito antes do parto pela 
ecocardiografia fetal. O diagnostico pre-parto ajuda o aconse- 
lhamento aos pais e o planejamento do parto em um centro com 
experiencia no tratamento de SCEH. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os recem-nascidos com SCEH parecem estaveis ao nascer por- 
que o canal arterial esta pervio. Eles pioram rapidamente a me¬ 
dida que o canal se fecha, com choque e acidose secundarios a 
perfusao sistemica inadequada. A saturaqao de oxigenio pode 
aumentar por um periodo de tempo quando o canal se fecha 
devido a aumento de fluxo para os pulmoes. 

B. Exames de imagem 

A radiografia de torax no primeiro dia de vida pode ser rela- 
tivamente normal, exceto por uma silhueta cardiaca pequena. 
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Posteriormente, a radiografia de torax mostrara aumento car¬ 
diaco com congestao venosa pulmonar se o PCA tiver come^ado 
a se fechar ou se o bebe tiver sido colocado em oxigenio suple- 
mentar, aumentando o fluxo sanguineo pulmonar. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG mostra desvio do eixo para a direita, aumento do atrio 
direito e HVD com uma relativa pobreza de forqas de VE. A pe- 
quena onda Q na derivat^ao V 6 pode estar ausente e um padrao 
qR pode ser visto com frequencia na derivaqao Vj. 

D. Ecocardiograma 

O ecocardiograma e diagnostico. Uma aorta hipoplasica e um 
VE com valvas mitral e aortica atresicas ou gravemente esteno- 
ticas define o diagnostico. A circulaijao sistemica e dependente 
do PCA. O Doppler a cores mostra fluxo retrogrado na aorta as- 
cendente, uma vez que as arterias coronarias devem ser supridas 
atraves do canal e entao para a pequena aorta nativa. 

Tratamento e prognostico 

O inicio do tratamento com PGE1 e essencial e Salvador, ja que 
a circulaijao sistemica depende de um canal arterial patente. 
O manejo tardio depende do equilibrio do fluxo sanguineo 
pulmonar e sistemico, ambos dependentes do VD. Com pou- 
cos dias de idade, a resistencia pulmonar cai, favorecendo a 
hipercirculaijao pulmonar e a subperfusao sistemica. A terapia 
entao e dirigida a aumentar o fluxo sanguineo sistemico. A 
despeito de hipoxia e cianose, o oxigenio suplementar e evi- 
tado, pois isso ira reduzir a resistencia pulmonar e levar ao 
aumento no fluxo sanguineo pulmonar. O nitrogenio e usado 
para diminuir o oxigenio inspirado para ate 17%. Essa terapia 
deve ser monitorada cuidadosamente, mas o aumento da re¬ 
sistencia arterial pulmonar melhora o fluxo sistemico, melho- 
rando a perfusao sistemica. A reduqao da pos-carga sistemica 
tambem ira aumentar a perfusao sistemica. Em geral, a per¬ 
fusao adequada pode ser obtida pela manutenqao da satura- 
(pao de O 2 sistemico entre 65-80%, ou mais precisamente, um 
PO 2 de 40 mmHg. 

Apos o nascimento, deve ser feita uma escolha entre varias 
opcodes de tratamento. No procedimento de Norwood, uma ar¬ 
teria pulmonar relativamente normal e seccionada e conectada 
com a aorta ascendente pequena. Todo o arco aortico deve ser 
reconstruido devido ao seu pequeno tamanho. Entao, deve ser 
criado um shunt de Blalock-Taussig (da arteria subclavia para 
a arteria pulmonar) ou um shunt de Sano (do VD para a arte¬ 
ria pulmonar) para restaurar o fluxo sanguineo pulmonar. As 
crianqas que realizaram um procedimento de Norwood irao 
posteriormente precisar de uma anastomose de Glenn (veia cava 
superior para arteria pulmonar com retirada do shunt sistemico- 
-pulmonar) e entao um Fontan (veia cava inferior para arteria 
pulmonar, completando a derivaqao cavopulmonar total) na 
idade de 6 meses e 2-3 anos, respectivamente. Embora isso seja 
uma melhora significativa em rela<;ao a intervenqao nao cirur- 
gica, a SCEH permanece um dos maiores desafios na cardiologia 
pediatrica, uma vez que a sobrevida e de 70-90%, apos o estagio 
I de Norwood, e 60-70%, em 5 anos. 


O transplante cardiaco ortotopico tambem e uma opijao de 
tratamento na SCEH. A sobrevida apos o transplante e melhor do 
que apos a cirurgia de Norwood, mas o obito enquanto se aguarda 
o transplante aumenta a mortalidade global para o mesmo nivel 
da cirurgia de Norwood, com uma sobrevida de 72% em 5 anos. O 
transplante cardiaco tambem e utilizado quando a paliaqao cirur- 
gica falha ou se o VD sistemico entra em falencia (frequentemente 
na adolescencia ou no inicio da idade adulta). 

Recentemente, alguns centros passaram a oferecer uma 
abordagem “hibrida” a SCEH como resultado de uma colabo- 
raqao entre cirurgioes e hemodinamicistas intervencionistas. 
Nesse procedimento hibrido, o torax e aberto cirurgicamente 
e os ramos da arteria pulmonar sao bandados para limitar o 
fluxo pulmonar. Entao, tambem com o torax aberto, e colocado 
um stent no PCA pelo hemodinamicista para manter o debito 
sistemico. O segundo estagio e considerado um “Glenn abran- 
gente”, no qual a bandagem da arteria pulmonar e o stent ductal 
sao retirados e a veia cava superior e conectada cirurgicamente 
as arterias pulmonares. A reconstru^ao do arco aortico e feita 
durante o segundo estagio, em contrapartida a opera^ao de 
Norwood. A sobrevida apos o primeiro estagio do procedi¬ 
mento hibrido e maior do que 90% nos centros mais experien- 
tes. O resultado do acompanhamento a longo prazo ainda nao 
esta disponivel. 

Alsoufi B: New developments in the treatment of hypoplastic left heart 
syndrome. Pediatrics 2007;119:109-117 [PMID: 17200277], 

Artrip JH et al: Birth weight and complexity are significant factors 
for the management of hypoplastic left heart syndrome. Ann 
Thorac Surg 2006;82:1252-1257; discussion 1258-1259 [PMID: 
16996917], 

TRANSPOSICAO DAS GRANDES ARTERIAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Recem-nascido cianotico sem sofrimento respiratorio. 

► Mais comum no sexo masculino. 


Consideracoes gerais 

A transposiqao das grandes arterias (TGA) ou transposiqao de 
grandes vasos (TGV) e a segunda causa mais comum de cardio- 
patia congenita cianotica, sendo responsavel por 5% de todos 
os casos de doenqa cardiaca congenita. A proportpao de sexo 
masculino:feminino e de 3:1. O disturbio e causado por uma 
anormalidade embriologica na septaqao espiral do tronco ar¬ 
terial, no qual a aorta se origina do VD e a arteria pulmonar 
de VE. Isso e chamado de “discordancia ventriculo-arterial”. Os 
pacientes podem ter uma CIV, ou o septo ventricular pode estar 
intacto. Se nao for reparada, a transposiqao estara associada a 
uma elevada incidencia de doenqa obstrutiva vascular pulmonar 
precoce. Como as circula 9 oes pulmonar e sistemica estao em 
paralelo, a sobrevida e impossivel sem a mistura entre os dois 
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circuitos. Especificamente, uma comunicaqao atraves do septo 
interatrial (FOP ou CIA) e extremamente importante. A maior 
parte da mistura ocorre no nivel atrial (alguma mistura tambem 
pode ocorrer ao nivel do canal arterial). Se a comunicaqao atrial 
for inadequada ao nascer, o paciente sera gravemente cianotico. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Muitos recem-nascidos sao grandes (ate 4 kg) e profundamente 
cianoticos sem desconforto respiratorio ou um sopro significa¬ 
tive. Bebes com uma CIV grande podem ser menos cianoticos 
e geralmente tern um sopro proeminente. Os achados ao exame 
cardiovascular dependem dos defeitos intracardiacos. A obstru- 
9 ao ao fluxo de saida de qualquer ventriculo e possivel, e a coarc- 
ta 9 ao deve ser excluida. 

B. Exames de imagem 

A radiografia de torax na transposiqao geralmente nao e diag- 
nostica. As vezes, ha um aspecto de “ovo em um cordao”, porque 
a aorta e diretamente anterior a arteria pulmonar, dando a im- 
pressao de um mediastino estreito. 

C. Eletrocardiograma 

Como o ECG do recem-nascido normalmente tem uma predo¬ 
minance de VD, o ECG na transposiqao ajuda muito pouco, 
pois, com frequence, parecera normal. 

D. Ecocardiograma 

A imagem bidimensional e a avaliaqao por Doppler demonstram 
bem a anatomia e a fisiologia. A aorta se origina do VD e a arte¬ 
ria pulmonar do VE. Defeitos associados, como CIV, obstruqao 
da via de saida de VD ou VE ou coarctaqao devem ser avalia- 
das. O septo atrial deve ser cuidadosamente examinado, uma vez 
que qualquer restriqao pode ser prejudicial enquanto a crianqa 
aguarda a correqao cirurgica. A anatomia das coronarias e varia- 
vel e deve ser definida antes da cirurgia. 

E. Cateterismo cardi'aco e angiocardiografia 

Frequentemente e realizada uma septostomia atrial por balao na 
transposiqao completa se a comunicaqao interatrial e restritiva. 
Esse procedimento pode ser feito a beira do leito com orientaqao 
ecocardiografica em muitos casos. A anatomia das coronarias 
pode ser delineada pela aortografia ascendente se nao for bem 
visualizada pela ecocardiografia. 

Tratamento 

A cirurgia corretiva e recomendada precocemente. A cirurgia de 
troca ou inversao arterial (switch* arterial) substituiu os procedi- 
mentos atriais realizados anteriormente (cirurgias de Mustard e 
Senning). A cirurgia e realizada entre 4-7 dias de idade. As arte- 
rias sao transeccionadas acima do nivel das valvas e reposiciona- 


* N. de R.T. Conhecida como cirurgia de jatera. 


das, enquanto as coronarias sao reimplantadas separadamente. 
Pequenas CIVs associadas podem ser deixadas para fechamento 
espontaneo, mas CIVs grandes sao reparadas. A CIA tambem e 
fechada. O reparo cirurgico precoce (< 14 dias de idade) e vital 
para os pacientes com TGA e um septo ventricular intacto, para 
evitar o potencial descondicionamento do VE a medida que ele 
bombeia o sangue para uma circulaqao pulmonar de baixa re¬ 
sistance. Se houver uma grande CIV nao restritiva, a pressao 
do VE sera mantida em niveis sistemicos, o VE nao se tornara 
descondicionado e a cirurgia corretiva podera ser retardada por 
alguns meses. A cirurgia deve ser realizada aos 3-4 meses de 
idade naqueles com TGA e CIV devido ao alto risco de doenqa 
vascular pulmonar precoce associada a esse defeito. 

A sobrevida apos a cirurgia e maior do que 95% nos princi¬ 
pals centros. A principal vantagem do procedimento de troca 
arterial em comparaqao ao procedimento de troca atrial (ci¬ 
rurgias de Mustard e Senning) e que o ventriculo sistemico e o 
VE. Pacientes que foram submetidos a uma troca atrial tem o 
VD como ventriculo sistemico, o que representa um risco sig¬ 
nificative de insuficiencia de VD e necessidade de transplante 
cardiaco. 

Cohen MS.Wernovsky G: Is the arterial switch operation as good 
over the long term as we thought it would be? Cardiol Young 
2006; 16 (Suppl 3):117-124 [PMID: 17378050], 

Warnes CA: Transposition of the great arteries. Circulation 2006; 
114:2699-2709 [PMID: 17159076], 

1. Transposicao congenitamente corrigida 
das grandes arterias 

A transposiqao congenitamente corrigida das grandes arterias 
(TccGA) e uma miocardiopatia congenita relativamente inco- 
mum. Os pacientes podem apresentar cianose, insuficiencia car- 
diaca ou ser assintomaticos, dependendo das lesoes associadas. 
Na TccGA ocorre discordance atrioventricular e ventriculo¬ 
arterial, de modo que o atrio direito se conecta a um ventriculo 
morfologicamente esquerdo, que bombeia fluxo para a arteria 
pulmonar. Alternativamente, o atrio esquerdo se esvazia por 
uma valva tricuspide para um ventriculo morfologicamente di¬ 
reito, que bombeia fluxo para a aorta. As lesoes comuns asso¬ 
ciadas sao a CIV e a estenose pulmonar. Uma valva tricuspide 
displasica esquerda quase sempre esta presente. Na ausencia de 
lesoes associadas, pacientes com TccGA frequentemente nao sao 
diagnosticados ate a idade adulta, quando apresentam insufi¬ 
ciencia da valva AV esquerda ou arritmias. 

Anteriormente, o reparo cirurgico era direcionado ao fecha¬ 
mento da CIV e ao alivio da obstruqao da via de saida pulmonar 
— uma tecnica que mantinha o VD como o ventriculo sistemico 
que bombeava fluxo para a aorta. Agora e reconhecido que esses 
pacientes tem uma duraqao da vida reduzida por insuficiencia 
de VD; assim, outras tecnicas cirurgicas tem sido defendidas. 
O procedimento de dupla troca e uma tecnica. Uma troca ao 
nivel atrial (tecnica de Mustard ou Senning) e realizada, na qual 
o sangue venoso sistemico e pulmonar sao reposicionados de 
forma que drenem no ventriculo contralateral (retorno venoso 
sistemico drena no VD e o retorno venoso pulmonar drena no 
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VE). O procedimento de troca arterial entao restaura o VE mor- 
fologico a sua posiqao como ventriculo sistemico. 

Pacientes com TccGA tem uma incidencia elevada de blo- 
queio cardiaco completo com um risco estimado de 1% ao ano e 
uma frequencia global de 50%. 

Bove EL et al: Anatomic correction of congenitally corrected trans¬ 
position and its close cousins. Cardiol Young 2006;16 (Suppl 
3):85-90 [PMID: 17378045], 

2. Dupla via de saida do ventriculo direito 

Nesta rara malformaqao, ambas as grandes arterias se originam 
do VD. Ha sempre uma CIV que permite a saida do sangue do 
VE. Os sintomas de apresentaqao dependem da relaqao da CIV 
com as valvas semilunares. A CIV pode estar em posiqoes va- 
riaveis, e as grandes arterias podem estar normalmente rela- 
cionadas ou em posiqao de transpos^ao. Na ausencia de uma 
obstruqao ao fluxo, ha um grande shunt esquerda-direita, e o 
quadro cllnico lembra o de uma grande CIV. Pode haver este- 
nose pulmonar, particularmente se a CIV for distante da arte- 
ria pulmonar (nao relacionada). Essa fisiologia e similar a TF. 
Alternativamente, se a CIV estiver relacionada a arteria pulmo¬ 
nar, o fluxo aortico pode estar obstruido (chamado de malfor- 
matjao de Taussig-Bing). A correqao primaria precoce e a meta. 
O fluxo do VE e dirigido a aorta atraves da CIV (fechando o 
defeito), e e colocado um ducto de VD para arteria pulmonar a 
fim de manter um fluxo desobstruido pela circulaqao pulmonar. 
Se a aorta estiver distante da CIV, pode ser necessaria uma troca 
arterial. O ecocardiograma geralmente e suficiente para estabe- 
lecer o diagnostico e determinar a orientaqao dos grandes vasos 
e sua relaqao com a CIV. 

Mahle WT et al:Anatomy, echocardiography, and surgical approa- 
chto double outlet right ventricle. Cardiol Young 2008; 18 (Suppl 
3):39—51 [PMID: 19094378], 


DRENAGEM VENOSA ANOMALA PULMONAR 
TOTAL 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Conexao anormal das veias pulmonares levando a cia- 
nose. 

► Ocorre com ou sem um sopro e pode ter uma P 2 acentuada. 

► Aumento do atrio direito e HVD. 


Consideracoes gerais 

Esta malformaqao e responsavel por 2% de todas as miocar- 
diopatias congenitas. Em vez de as veias pulmonares drenarem 
no atrio esquerdo, elas se esvaziam em uma confluencia que, 
em geral, esta localizada posteriormente ao atrio esquerdo. 


A confluencia nao esta conectada ao atrio esquerdo, e o sangue 
venoso pulmonar drena para o sistema venoso sistemico. Por- 
tanto, ha uma mistura completa do sangue venoso sistemico e 
pulmonar ao nivel do atrio direito. A apresentat^ao de um pa- 
ciente com drenagem venosa anomala pulmonar total (DVAPT) 
depende da via de drenagem para a circulaqao sistemica e se essa 
via de drenagem apresenta ou nao obstruqao. 

A malforma^o e classificada como intra, supra ou infracar- 
diaca. A DVAPT intracardiaca ocorre quando a confluencia ve¬ 
nosa pulmonar drena diretamente no coraqao, em geral atraves 
do seio coronario, para dentro do atrio direito (raramente, pode 
haver drenagem direta no atrio direito). A drenagem supracar- 
diaca (ou supradiafragmatica) e definida como uma confluencia 
que drena na veia cava superior, veia inominada ou veia cava 
superior esquerda persistente. Na drenagem infracardiaca (ou 
infradiafragmatica), a confluencia drena abaixo do diafragma, 
em geral no sistema venoso porta, que se esvazia na veia cava 
inferior. A drenagem venosa pulmonar infracardiaca muito 
frequentemente apresenta obstruqao. Essa obstrutpao a drena¬ 
gem venosa pulmonar torna essa lesao uma emergencia cirur- 
gica potencial. As veias supracardiacas tambem podem estar 
obstruidas, embora nao seja comum. Raramente, a confluencia 
venosa pulmonar drena em mais de um lugar, o que e chamado 
de DVAPT mista. 

Como toda a drenagem venosa da circulat^ao sistemica re- 
torna ao atrio direito, um shunt direita-esquerda deve estar 
presente ao nivel atrial, quer seja sob a forma de CIA ou FOP. 
As vezes, o septo atrial e restritivo, e a septostomia por balao 
e necessaria ao nascer para permitir o enchimento do coraqao 
esquerdo. 

Achados di'nicos 

A. Drenagem venosa pulmonar nao obstrui'da 

Pacientes com uma DVAPT nao obstruida e uma grande comu- 
nicaqao atrial tendem a ter um elevado fluxo sanguineo pulmo¬ 
nar e, tipicamente, se apresentam com cardiomegalia e IC, em 
vez de cianose. A saturaqao de oxigenio entre 85 e 95 e comum. 
A maioria dos pacientes neste grupo tem elevado leve a mode- 
rada da pressao da arteria pulmonar devido ao fluxo pulmonar 
aumentado. Na maioria dos casos, a pressao da arteria pulmonar 
nao atinge niveis sistemicos. 

1. Sinais e sintomas — Os pacientes podem ter cianose leve 
no periodo neonatal e na primeira infancia. Dai em diante, eles 
evoluem relativamente bem, exceto por infecqoes respiratorias 
frequentes. Eles sao pequenos e magros, lembrando pacientes 
com outros grandes shunts esquerda-direita. O exame evidencia 
leito ungueal e membranas mucosas escurecidas, mas a cianose 
evidente e o baqueteamento digital comumente estao ausentes. 
Os pulsos arteriais sao normals. Um impulso de VD e palpavel, 
e P 2 esta aumentado. Um sopro sistolico e diastolico pode ser 
auscultado, resultante de aumento do fluxo pelas valvas mitral 
e tricuspide. 

2. Exames de Irnagem — A radiografia de torax revela car¬ 
diomegalia envolvendo o coraqao direito e a arteria pulmonar. 
A vasculatura pulmonar esta aumentada. O contorno cardiaco 
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caracteristico, chamado de “boneco de neve” ou “figura em 8”, 
e visto com frequencia quando as veias anomalas drenam por 
meio de uma veia cava superior esquerda persistente para a veia 
inominada e depois para a veia cava superior, mas isso nao e apa- 
rente ate cerca de 3 meses de idade, quando as veias inominada e 
vertical tornam-se dilatadas. 

3. Eletrocardiograma — O ECG mostra desvio do eixo para a 
direita e graus variaveis de aumento do atrio direito e hipertrofia 
ventricular direita. Um padrao qR e visto com frequencia sobre 
as derivaijoes precordiais direitas. 

4. Ecocardiografia — A demonstraqao pela ecocardiografia de 
uma camara posterior delimitada posterior ao atrio esquerdo e 
fortemente sugestiva do diagnostico. A disponibilidade de eco- 
cardiograma bidimensional com Doppler a cores tern aumen- 
tado a acuracia diagnostica, de modo que o cateterismo cardiaco 
diagnostico raramente e necessario. 

B. Com drenagem venosa pulmonar obstrui'da 

Este grupo inclui essencialmente todos os pacientes com DVAPT 
infracardiaca e alguns pacientes nos quais a drenagem venosa e 
para veia sistemica acima do diafragma. O retorno venoso pub 
monar geralmente e obstruido ao nivel da veia ascendente ou 
descendente que conecta a confluencia as veias sistemicas para 
as quais esta drenando. 

1. Sinais e sintomas — Os bebes geralmente apresentam cia- 
nose grave e sofrimento respiratorio logo apos o nascimento 
e necessitam de cirurgia corretiva precoce. O exame cardiaco 
mostra um impulso de VD acentuado. A B 2 e marcadamente hi- 
perfonetica e unica. Embora com frequencia nao haja sopros, 
as vezes e auscultado um sopro sistolico sobre a area pulmonar, 
com irradiaqao para os campos pulmonares. Os sopros diastoli- 
cos sao raros. 

2. Exames de imagem — O coraqao em geral e pequeno, e a 
congestao venosa pulmonar e grave com broncogramas aereos 
associados. O aspecto radiologico pode levar a um diagnostico 
erroneo de doenqa pulmonar grave. Em casos menos graves, o 
tamanho do coracpao pode ser normal ou discretamente aumen- 
tado com leve congestao venosa pulmonar. 

3. Eletrocardiograma — O ECG mostra desvio do eixo para a 
direita, aumento do atrio direito e HVD. 

4. Ecocardiograma — O ecocardiograma mostra um atrio es¬ 
querdo pequeno e VE, um coraqao direito dilatado com elevada 
pressao de VD. Na DVAPT infracardiaca, o aspecto de um vaso 
paralelo e anterior a aorta descendente e a esquerda da veia cava 
inferior pode representar a veia drenando a confluencia cau- 
dalmente, em dire^ao do diafragma. O ecocardiograma com 
Doppler a cores pode revelar turbulencia, comumente proximo a 
confluencia ou no figado, no local onde ha obstru^ao do fluxo. 

5. Cateterismo cardiaco e angiocardiografia — Se o ecocar¬ 
diograma nao confirmar a anatomia, o cateterismo cardiaco e 
a angiografia demonstram o local de entrada das veias anoma¬ 
las. O cateterismo tambem pode ajudar no calculo da proporqao 
de fluxo sanguineo pulmonar:sistemico e o grau de hipertensao 
pulmonar e resistencia vascular pulmonar. 


Tratamento 

A cirurgia sempre e necessaria na DVAPT. Se o retorno venoso 
pulmonar estiver obstruido, a cirurgia devera ser realizada 
imediatamente. Se nao houver obstru^ao, a cirurgia pode ser 
retardada por semanas a meses. O momento da cirurgia e deter- 
minado pelo ganho de peso da crianqa e pelo risco de infecqao 
pulmonar. Se a cirurgia imediata nao for necessaria e o septo 
atrial for restritivo, pode ser realizada uma septostomia atrial 
por balao em recem-nascidos. 

Curso clrnico e prognostic 

A maioria das crianqas com DVAPT evolui bem apos a cirurgia. 
Contudo, alguns sobreviventes da cirurgia desenvolvem este- 
nose tardia das veias pulmonares. A estenose da veia pulmonar 
e uma condi^ao intratavel, dificil de resolver com cateterismo 
intervencionista ou cirurgia, e tem prognostico reservado. Evi- 
tando a sutura direta dos ostios venosos pulmonares, a chance 
de recorrencia da estenose no local da anastomose e reduzida. 
Infelizmente, qualquer manipula^o das veias pulmonares au- 
menta o risco de estenose. 

Geva T, Van Praagh S: Anomalies of the pulmonary veins. In Allen 
HD et al (editors): Moss and Adams’ Heart Disease in Infants, Chil¬ 
dren and Adolescents, 6th ed. Williams and Wilkins, 2001. 

TRUNCUS ARTERIOSUS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► IC precoce com ou sem cianose. 

► Estalido de ejecao sistolico. 


Consideracoes gerais 

O tronco arterial, ou truncus arteriosus, e responsavel por menos 
de 1% das malforma^oes cardiacas congenitas. Uma unica 
grande arteria sai do coratpao, dando origem as circulaqoes sis¬ 
temica, pulmonar e coronariana. O tronco se desenvolve em- 
briologicamente como resultado de falha da divisao do tronco 
arterial comum em aorta e arteria pulmonar. Uma CIV esta sem¬ 
pre presente. O numero de folhetos da valva truncal varia de 2-6, 
e a valva pode ser insuficiente ou estenotica. 

O truncus arteriosus e dividido em subtipos de acordo com a 
anatomia da circulaqao pulmonar. Um tronco pulmonar unico 
pode se originar da base do tronco e da origem aos ramos da 
arteria pulmonar (tipo 1). Alternativamente, as arterias pulmo¬ 
nares podem se originar separadamente do tronco comum, seja 
com proximidade uma com a outra (tipo 2) a amplamente sepa- 
radas (tipo 3). 

Em pacientes com truncus arteriosus, o sangue de ambos ven- 
triculos deixa o cora^ao por meio de uma unica saida. Assim, a 
saturatpao de oxigenio na arteria pulmonar e igual a das arterias 
sistemicas. O grau de saturaijao de oxigenio arterial sistemico 
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depende da propor^ao de fluxo sanguineo pulmonar: sistemico. 
Se a resistencia vascular pulmonar for normal, o fluxo sanguineo 
pulmonar sera maior do que o sistemico e a saturaqao sera re- 
lativamente alta. Se a resistencia vascular pulmonar for elevada 
devido a doenqa obstrutiva vascular pulmonar ou a arterias pul- 
monares pequenas, o fluxo sanguineo pulmonar sera reduzido 
e a saturaqao de oxigenio sera baixa. As pressoes sistolicas sao 
sistemicas em ambos os ventriculos. 

Achados elinicos 

A. Sinais e sintomas 

O alto fluxo pulmonar caracteriza a maior parte dos pacientes 
com truncus arteriosus. Esses pacientes geralmente sao acianoti- 
cos e se apresentam com IC. O exame fisico revela um precordio 
hiperativo. Um fremito sistolico e comum na borda esternal in¬ 
ferior esquerda. Um estalido de ejecpao sistolico alto, protossisto- 
lico, e ouvido comumente. B 2 e unica e hiperfonetica. Um sopro 
holossistolico alto e audivel na borda esternal inferior esquerda. 
Um sopro diastolico de fluxo pode ser auscultado com frequen- 
cia no apice devido ao aumento do retorno venoso pulmonar 
atraves da valva mitral. Alem disto, um sopro diastolico de insu¬ 
ficiencia truncal pode estar presente. 

Pacientes com fluxo pulmonar diminuido apresentam cia- 
nose precocemente. As manifestaqoes mais comuns sao retardo 
no crescimento, fadiga aos pequenos esforqos e IC. O coraqao 
nao e hiperativo. B[ e B 2 sao unicas e hiperfoneticas. Um sopro 
sistolico e auscultado na borda esternal inferior esquerda. Nao se 
ausculta um sopro de fluxo mitral, uma vez que o retorno venoso 
pulmonar esta diminuido. Comumente e auscultado um estalido 
de ejecpao sistolica alto. 

B. Exames de imagem 

Os achados radiograficos comuns sao um coraifao em forma 
de bota, ausencia do tronco da arteria pulmonar e uma grande 
aorta que tem um arco a direita em 30% dos casos. As marcas 
da vasculatura pulmonar variam com o grau de fluxo sanguineo 
pulmonar. 

C. Eletrocardiograma 

Em geral, o eixo e normal. Comumente, esta presente uma HVD 
ou hipertrofia biventricular. 

D. Ecocardiograma 

As imagens em geral mostram o cavalgamento de uma unica 
grande arteria (similar a TF, mas nao ha uma segunda grande 
arteria se originando diretamente do coraqao). A origem das 
arterias pulmonares e o grau de anormalidade da valva truncal 
podem ser definidos. O Doppler a cores pode ajudar na descri- 
qao do fluxo pulmonar e da funqao da valva truncal; ambas criti- 
cas para definiqao do manejo. 

E. Angiocardiograms 

O cateterismo cardiaco nao e realizado de rotina, mas pode ser 
util em crian 9 as maiores nas quais e necessario descartar doenqa 
vascular pulmonar. O angiograma isolado mais importante seria 


a partir da raiz truncal, uma vez que seria possivel identificar a 
origem das arterias pulmonares e a quantidade de insuficiencia 
truncal com uma unica injeqao. 

Tratamento 

As medidas anticongestivas sao necessarias para pacientes com 
alto fluxo sanguineo pulmonar e insuficiencia cardiaca conges- 
tiva. A cirurgia sempre e necessaria nessa condiqao. Devido a IC, 
a cirurgia geralmente e realizada no periodo neonatal. A CIV e 
fechada para permitir a ejeqao do fluxo do VE atraves da valva 
truncal. A arteria (tipo 1) ou arterias (tipo 2) pulmonares sao 
separadas do truncus em bloco, e um ducto valvulado e criado 
do VD para a circula^ao pulmonar. 

Curso ch'nico e prognostico 

Crian 9 as com um bom resultado cirurgico evoluem bem. Do 
mesmo modo que os pacientes com TF, quase sempre o cres¬ 
cimento da crianqa leva a um adelgamento relativo do canal de 
VD-arteria pulmonar colocado na primeira infancia e e neces¬ 
saria revisao do canal mais tarde na infancia. O risco de doenqa 
vascular pulmonar obstrutiva precoce e alto em pacientes nao 
operados, e uma decisao de retardar a cirurgia de corre 9 ao total 
alem de 4-6 meses nao e uma boa opqao mesmo em pacientes 
estaveis. 

Kalavrouziotis G et al: Truncus arteriosus communis: Early and 
midterm results of early primary repair. Ann Thorac Surg 
2006;82:2200-2206 [PMID: 17126135], 

Restivo A et al: Cardiac outflow tract: a review of some embryoge- 
netic aspects of the conotruncal region of the heart. Anat Rec A 
Discov Mol Cell Evol Biol 2006;288:936-943 [PMID: 16892424], 


DOENCA CARDIACA ADQUIRIDA 


FEBRE REUMATICA 

A febre reumatica permanece como a principal causa de morbi- 
dade e mortalidade nos paises em desenvolvimento que sofrem 
com a pobreza, a superpopulaqao e o acesso deficiente a cuidados 
de saude. Mesmo em paises desenvolvidos, a febre reumatica nao 
foi totalmente erradicada. A incidencia global nos EUA e menor 
do que 1 por 100.000 habitantes. Tem havido ressurgencias re- 
gionais, como em Utah, nos anos 1980, com uma incidencia de 
quase 12 por 100.000 crianqas entre as idade de 3 e 17 anos. 

A infec 9 ao do trato respiratorio superior por estreptococos 
p-hemoliticos do grupo A e o gatilho essencial em individuos 
predispostos. Apenas certos serotipos do Streptococcus do grupo 
A causam febre reumatica. As tentativas mais recentes de definir 
a suscetibilidade do hospedeiro envolvem os genes da resposta 
imune que estao presentes em cerca de 15% da populaqao. A 
resposta imune desencadeada pela colonizaqao da faringe com 
os estreptococos do grupo A consiste em (1) sensibilizaqao dos 
linfocitos B pelos antigenos estreptococicos, (2) formaqao de an- 
ticorpos anti-estreptococos, (3) forma 9 ao de imunocomplexos 
que tem rea 9 ao cruzada com antigenos do sarcolema cardiaco e 
(4) resposta inflamatoria miocardica e valvar. 
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Quadro 19-14 Criterios de Jones (modificados) para 
diagnostic de febre reumatica 

Manifestacoes maiores 

Cardite 

Poliartrite 

Coreia de Sydenham 
Eritema marginado 
Nodulos subcutaneos 

Manifestacoes menores 
Clinicas 

Febre reumatica ou doenca cardiaca reumatica previa 

Poliartralgia 

Febre 

Laboratorio 

Reacao de fase aguda: velocidade de sedimentacao eritrocitaria 
elevada, proteina C reativa elevada, leucocitose 
Intervalo PR prolongado 

mais 

Evidences de infeccao estreptococica precedente, ou seja, 
titulos elevados de antiestreptolisina 0 ou outros anticorpos 
antiestreptococos, cultura de orofaringe positive para Streptococcus 
do grupo A 


A idade de pico de risco nos EUA e de 5-15 anos. A doenqa e 
discretamente mais comum em meninas e em afro-americanos. 
A taxa anual de morte por doenqa cardiaca reumatica em crian- 
qas de idade escolar (brancas e nao brancas) registrada nos anos 
1980 foi menor do que 1 por 100.000. 

Achados ch'nicos 

A presenqa de duas manifestacoes maiores ou uma maior e duas 
menores (mais evidencia de infecqao estreptococica) com base 
nos criterios de Jones modificados e necessaria para o diagnos¬ 
tic de febre reumatica aguda (Quadro 19-14). Exceto nos casos 
de febre reumatica que se manifesta unicamente como coreia 
de Sydenham ou cardite de longa duraqao, deve haver evidencia 
clara de infecqao estreptococica, como escarlatina, cultura posi- 
tiva da orofaringe para Streptococcus (3-hemolitico do grupo A 
e aumento da antiestreptolisina O ou outro titulo de anticorpo 
antiestreptococico. O titulo de antiestreptolisina O e significati- 
vamente maior na febre reumatica do que nas infecqoes estrep- 
tococicas nao complicadas. 

A. Cardite 

A cardite e a consequencia mais grave da febre reumatica e varia 
de minima ate IC com risco a vida. O termo cardite implica in- 
flamaqao pancardiaca, mas pode ser limitado as valvas, ao mio- 
cardio e ao pericardio. A valvulite e vista com frequencia, sendo 
a valva mitral a mais afetada. A insuficiencia mitral e o residuo 
valvar mais comum da cardite reumatica aguda. A estenose mi¬ 
tral apos a febre reumatica aguda raramente e encontrada ate 
5-10 anos apos o primeiro episodio. Assim, a estenose mitral e 
vista muito mais comumente em adultos do que em crian^as. 

Um sopro diastolico em decrescendo, precoce, compativel 
com insuficiencia aortica e encontrado, ocasionalmente, como a 
unica manifestaqao valvar da cardite reumatica. A valva aortica 


e a segunda valva mais comumente afetada na doenqa polival- 
var, bem como na univalvar. A valva aortica e envolvida mais 
frequentemente em homens e em afro-americanos. A estenose 
aortica dominante de origem reumatica nao ocorre em pacientes 
pediatricos. Em um grande estudo, o menor periodo de tempo 
observado para um paciente desenvolver uma estenose aortica 
dominante secundaria a febre reumatica foi 20 anos. 

B. Poliartrite 

As grandes articulaqoes (joelhos, quadril, punhos, cotovelos e 
ombros) sao mais comumente envolvidas e a artrite e migrato- 
ria. O edema articular e as limitacpoes de movimento associadas 
devem estar presentes. Esse e um dos criterios maiores mais co- 
muns, ocorrendo em 80% dos pacientes. A artralgia isolada nao 
e um criterio maior. 

C. Coreia de Sydenham 

A coreia de Sydenham e caracterizada por movimentos invo- 
luntarios e sem objetivo e, frequentemente, esta associada a la- 
bilidade emocional. Esses sintomas se tornam progressivamente 
piores e podem ser acompanhados por ataxia e fala arrastada. A 
fraqueza muscular se torna aparente apos a instalaqao de mo¬ 
vimentos involuntarios. A coreia e autolimitada, embora possa 
durar ate 3 meses. Ela pode nao ser aparente por meses a anos 
apos o episodio agudo de febre reumatica. 

D. Eritema marginado 

Uma erupqao eritematosa, macular, serpiginosa, com bordas 
bem demarcadas, aparece primariamente no tronco e nas extre- 
midades. A face geralmente e poupada. 

E. Nodulos subcutaneos 

Esses em geral ocorrem apenas em casos graves, mais comu¬ 
mente sobre as articulaqoes, o escalpo e a coluna espinal. Os 
nodulos variam de alguns milimetros a 2 cm de diametro e sao 
firmes e moveis sob a pele. 

Tratamento e profilaxia 
A. Tratamento do episodio agudo 

1. Terapia anti-infecciosa — A erradicaqao da infecqao estrep¬ 
tococica e essencial. A penicilina benzatina de acpao prolongada 
e o farmaco de escolha. Dependendo da idade e do peso do pa¬ 
ciente, uma unica injecpao intramuscular de 0,6-1,2 milhoes de 
unidades e eficaz; alternativamente, administrar penicilina V, 
250-500 mg via oral, 2-3 vezes ao dia, por 10 dias, ou amoxi- 
cilina, 50 mg/kg (maximo de 1 g) uma vez ao dia por 10 dias. 
Cefalosporina, clindamicina, azitromicina ou a claritromicina 
sao usados em pacientes alergicos a penicilina. 

2. Agentes anti-inflamatorios 

A. Acido acetilsalicilico — O acido acetilsalicilico, 
30-60 mg/kg/dia, e administrado dividindo-o em 4 doses. Essa 
dosagem normalmente e suficiente para alivio significativo da 
artrite e da febre. Doses maiores tem um risco aumentado de 
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efeitos colaterais e nao ha beneficios comprovados a curto ou 
longo prazo do uso de doses maiores que produzam niveis san- 
guineos de salicilato de 20-30 mg/dL. A duraqao da terapia e 
adequada para atender as necessidades do paciente, mas 2-6 se- 
manas de terapia com reduqao progressiva da dose geralmente 
sao suficientes. Outros agentes anti-inflamatorios nao esteroides 
usados devido a preocupaqoes com sindrome de Reye sao menos 
eficazes do que o acido acetilsalicilico. 

B. Corticosteroides — Os corticosteroides raramente estao 
indicados, exceto nos raros pacientes com cardite grave e IC, nos 
quais os corticosteroides podem ser salvadores. Os esteroides sao 
administrados da seguinte forma: prednisona, 2 mg/kg/dia, via oral 
por duas semanas; reduzir a prednisona para 1 mg/kg/dia durante 
a terceira semana e comeqar o acido acetilsalicilico, 50 mg/kg/dia; 
suspender a prednisona ao final de tres semanas e continuar o acido 
acetilsalicilico por oito semanas ou ate que a proteina C reativa es- 
teja negativa e a velocidade de sedimentaqao esteja em reduqao. 

3. Terapia da insuficiencia cardiaca — O tratamento da IC se 
baseia nos sintomas e na gravidade do envolvimento valvar e da 
disfunqao cardiaca (ver seqao sobre IC, anterior). 

4. Repouso no leito e deambulacao — O repouso no leito 
nao e necessario na maioria dos casos. O nivel de atividade deve 
ser ajustado de acordo com sintomas, e deve ser permitido que 
as crian^as autolimitem seu nivel de atividade durante a enfermi- 
dade. A crian^as nao devem retornar a escola enquanto houver 
evidencia clara de atividade reumatica. A maioria dos episodios 
agudos de febre reumatica sao tratados ambulatorialmente. 

B. Tratamento apos o episodio agudo 

1. Prevencao — A prevenqao e critica, ja que pacientes com febre 
reumatica tem um maior risco de recorrencia se novas infecqoes 
por estreptococos (3-hemoliticos do grupo A nao forem tratadas 
adequadamente. As consultas para acompanhamento clinico sao 
essenciais para reforqar a necessidade de profilaxia com injeqoes 
regulares de penicilina benzatina de aqao prolongada. A medi- 
caqao intramuscular, e nao a oral, esta associada a uma melhor 
adesao ao tratamento eeo metodo preferido de profilaxia. Mais 
comumente, com o envolvimento cardiaco transitorio ou na au- 
sencia de envolvimento, 3-5 anos de terapia ou termino no initio 
da idade adulta (aos 21 anos) e uma abordagem eficaz. 

Os seguintes esquemas de prevenqao estao em uso atual- 
mente: 

A. Penicilina G benzatina — 600.000 unidades para peso 
menor do que 27 kg, 1,2 milhoes de unidades para peso maior 
do que 27 kg, intramuscular a cada quatro semanas, e o farmaco 
de escolha. 

B. Sulfadiazina — 500 mg para peso menor do que 27 kg e 1 g 
para peso maior do que 27 kg, uma vez ao dia. Discrasias san- 
guineas e menor eficacia na redu^ao de infeapoes estreptococicas 
tornam essa medicaqao menos satisfatoria do que a penicilina G 
benzatina. 

C. Penicilina V — 250 mg via oral duas vezes ao dia oferece 
aproximadamente a mesma prote^ao dada pela sulfadiazina, mas 
e muito menos eficaz do que a penicilina G benzatina (5,5 vs. 
0,4 infec^oes estreptococicas por 100 pacientes-ano). 


D. Eritromicina — 250 mg via oral duas vezes ao dia pode ser 
administrada aos pacientes que sao alergicos a penicilina e as 
sulfonamidas. 

2. Oano valvar residual — Como descrito, as valvas mitral e 
aortica sao afetadas mais comumente pela febre reumatica, e a 
gravidade da cardite e bem variavel. Nos casos mais graves, a 
insuficiencia cardiaca ou a necessidade de substituiqao valvar 
pode ocorrer na fase aguda. Em casos menos graves, as anorma- 
lidades valvares podem persistir, necessitando de manejo clinico 
prolongado e eventual substituiqao valvar. Outros pacientes se 
recuperam completamente sem sequela cardiaca residual. 

Embora a profilaxia antibiotica para proteger contra endo- 
cardite fosse recomendada anteriormente naqueles com anor- 
malidade valvar residual, os criterios de prevencao de EB foram 
revisados em 2007, e a profilaxia de rotina e recomendada ape- 
nas se houver uma protese valvar. 

Gerber MA et al: Prevention of rheumatic fever and diagnosis and 
treatment of acute Streptococcal pharyngitis: A scientific state¬ 
ment from the American Heart Association Rheumatic Fever, 
Endocarditis, and Kawasaki Disease Committee of the Council 
on Cardiovascular Disease in the Young, the Interdisciplinary 
Council on Functional Genomics and Translational Biology, and 
the Interdisciplinary Council on Quality of Care and Outcomes 
Research: Endorsed by the American Academy of Pediatrics. Cir¬ 
culation 2009;119:1541-1551 [PMID: 19246689]. 

DOENCA DE KAWASAKI 

A doenqa de Kawasaki foi descrita pela primeira vez no Japao, 
em 1967, e foi chamada inicialmente de sindrome do linfonodo 
mucocutaneo. A causa nao e clara e nao ha um teste diagnostico 
especlfico. Nos EUA, a doenqa de Kawasaki e a principal causa 
de doenqa cardiaca adquirida em crianqas. Oitenta por cento dos 
pacientes tem menos de 5 anos de idade (a idade media no diag¬ 
nostico e 2 anos), e a proporqao de homens para mulheres e de 
1,5:1. Os criterios diagnosticos sao febre por mais de 5 dias e pelo 
menos 4 das seguintes caracterlsticas: (1) conjuntivite nao ex- 
sudativa, indolor, bilateral; (2) altera^oes labiais ou da cavidade 
oral (p. ex., rachadura e fissura dos labios, lingua de morango e 
inflama^ao da mucosa oral); (3) linfadenopatia inguinal maior 
ou igual a 1,5 cm de diametro e geralmente unilateral; (4) exan- 
tema polimorfo; e (5) alteraqoes das extremidades (hiperemia e 
edema das maos e pes com descamaqao subsequente). As carac- 
teristicas clinicas que nao sao parte dos criterios diagnosticos, 
mas que frequentemente estao associadas a doenqa de Kawasaki, 
sao mostradas no Quadro 19-15. 

O potencial de complicaqoes cardiovasculares e o aspecto 
mais grave da doenqa de Kawasaki. As complicates durante a 
doenqa aguda incluem miocardite, pericardite, doen^a cardiaca 
valvar (geralmente regurgitaqao mitral ou aortica) e arterite co- 
ronaria. Pacientes com febre por pelo menos 5 dias, mas com 
menos de 4 das caracterlsticas diagnosticas, podem ser diagnos- 
ticados com doenqa de Kawasaki atipica se tiverem anormalida- 
des coronarias detectadas por ecocardiograma. 

As lesoes da arteria coronaria variam de leve dilataqao 
transitoria de uma arteria coronaria ate grandes aneurismas. 
Os aneurismas raramente se formam antes de 10 dias de doenqa. 



5 


^HEjEEHSII® doencas cardiovasculares 


Quadro 19-15 Manifestacoes nao cardi'acas da doenca 
de Kawasaki 


Sistema 

Sinais e sintomas associados 

Gastrintestinal 

Vomitos, diarreia, hidropsia da veslcula biliar, 
elevacao das transaminases 

Hematologico 

VSG ou PCR elevada, leucocitose, hipoalbuminemia, 
anemia leve na fase aguda e trombocitose na fase 
subaguda (em geral na segunda ou terceira semana 
de doenca) 

Renal 

Piuria esteril, proteinuria 

Respiratorio 

Tosse, rinorreia, infiltrado na radiografia de 
torax 

Articular 

Artralgia e artrite 

Neurologico 

Pleocitose mononuclear do Ifquido cerebrospinal, 
irritabilidade, paralisia facial 


PCR, proteina C reativa; VSE, velocidade de sedimentacao globular. 


Pacientes nao tratados tem 15-25% de risco de desenvolverem 
aneurismas de coronarias. Aqueles com maior risco de forma- 
qao de aneurisma sao do sexo masculino, com idade < 6 meses 
e aqueles nao tratados com imunoglobulina intravenosa (IGIV). 
A maior parte dos aneurismas da arteria coronaria se resolve 
dentro de 5 anos do diagnostico; contudo, a medida que os 
aneurismas se resolvem, pode ocorrer o desenvolvimento de 
obstruqao ou estenose associada (19% de todos os aneurismas), 
o que pode resultar em isquemia coronaria. Aneurismas gigantes 
(> 8 mm) apresentam menor probabilidade de resolurpao espon- 
tanea e cerca de 50% finalmente se tornam estenoticos. Entre as 
preocupaqoes adicionais, pode ocorrer trombose aguda de um 
aneurisma, resultando em infarto do miocardio, que e fatal em 
aproximadamente 20% dos casos. 

Tratamento 

O manejo imediato da doenqa de Kawasaki e com IGIV e com 
acido acetilsalicilico em altas doses. Esta terapia e eficaz na re- 
duqao da incidencia de dilataqao coronariana e formaqao de 
aneurismas. O esquema recomendado atualmente e de 2 g/kg 
de IGIV administrada em 10-12 h e 80-100 mg/kg/dia de acido 
acetilsalicilico dividido em 4 doses. A duraqao do acido acetil¬ 
salicilico em altas doses depende da instituiqao: muitos centros 
reduzem a dose quando o paciente esta afebril por 48-72 h; ou- 
tros continuam ate o 14 2 dia da doenqa. Quando o tratamento 
com acido acetilsalicilico em altas doses e interrompido, e dado 
acido acetilsalicilico em baixas doses (3-5 mg/kg/dia) por toda 
a fase subaguda da doenqa (6-8 semanas) ou ate que haja reso- 
luqao das anormalidades coronarianas. Se a febre voltar dentro 
de 48-72 h do curso inicial de tratamento e nao for detectada 
nenhuma outra fonte de febre, e recomendada uma segunda 
dose de IGIV; contudo, a eficacia desta abordagem nao foi cla- 
ramente demonstrada. Um estudo multicentrico recente, ran- 
domizado, duplo-cego, controlado por placebo (Newburger 
et al.) nao demonstrou efeito benefico de pulsoterapia com 


corticosteroides no desenvolvimento das anormalidades co¬ 
ronarianas em pacientes responsivos a IGIV. Contudo, os cor¬ 
ticosteroides devem ser considerados em pacientes com febre 
persistente a despeito de pelo menos duas infusoes de IGIV. 

O acompanhamento de pacientes com doenqa de Kawasaki 
tratada depende do grau de envolvimento coronariano. Naqueles 
sem doen 9 a coronariana ou com doenqa minima no momento 
do diagnostico, um ecocardiograma 2 semanas apos o diagnos¬ 
tico e novamente apos 6-8 semanas e suficiente. A repetiqao do 
ecocardiograma mais de 8 semanas apos o diagnostico naqueles 
sem anormalidade coronaria e opcional. Em 2004, a AHA publi- 
cou diretrizes atualizadas para o manejo a longo prazo da doen 9 a 
de Kawasaki com base no grau de risco do paciente. A estratifi- 
ca 9 ao de risco e o acompanhamento recomendado podem ser 
revisados no Quadro 19-16. 

McCrindle BW et al: Coronary artery involvement in children with 
Kawasaki disease: Risk factors from analysis of serial normalized 
measurements. Circulation 2007 Jul 10; 116(2): 174—179. 

Newburger JW et al: Diagnosis, treatment, and long-term mana¬ 
gement of Kawasaki disease: A statement for health professio¬ 
nals from the Committee on Rheumatic Fever, Endocarditis 
and Kawasaki Disease, Council on Cardiovascular Disease in 
the Young, American Heart Association. Circulation 2004 Oct 
26;110(17):2747—2771. 

Newburger JW et al: Randomized trial of pulsed corticosteroid the¬ 
rapy for primary treatment of Kawasaki disease. N Engl J Med 
2007 Feb 15;356(7):663-675. 


Quadro 19-16 Manejo a longo prazo na doenca de 
Kawasaki 


Nivel 
de risco 

Definicao 

Diretrizes de manejo 

1 

Sem alteracoes nas 
arterias coronarias 
em gualquer estagio 
da doenca 

Nao e necessario AAS alem da 
fase subaguda (6-8 semanas). 

Sem acompanhamento alem do 
primeiro ano. 

II 

Ectasia transitoria 
das arterias 
coronarias durante a 
fase aguda 

0 mesmo que antes, ou 
acompanhamento clfnico ± ECG 
a cada 3-5 anos 

III 

Aneurisma 
coronariano unico 
de pequeno a 
moderado 

AAS ate que a anormalidade se 
resolva. Acompanhamento anual 
com ECG e ECO se < 10 anos e 
teste ergometrico a cada 2 anos se 
> 10 anos 

IV 

Aneurisma gigante 
ou multiplos 
aneurismas 
pequenos a medios 
sem obstrucao 

AAS ± varfarina a longo prazo 
± bloqueador dos canais de calcio 
para reduzir o consumo de oxigenio 
miocardico. ECO e ECG a cada 

6 meses. Teste ergometrico e Holter 
anualmente 


AAS, acido acetilsalicilico; ECG, eletrocardiograma; ECO, ecocardiograma. 
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ENDOCARDITE INFECCIOSA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Hemocultura positiva. 

► Massa intracardiaca oscilante, abscesso ou regurgitacao 
valvar previamente inexistente ao ecocardiograma. 

► Febre. 

► Velocidade de sedimentacao globular ou protei'na C reativa 
elevada. 


Consideracoes gerais 

A infecqao bacteriana ou fungica do endocardio e rara e, em 
geral, ocorre diante de uma anormalidade preexistente do co- 
raqao ou das grandes arterias. Ela pode ocorrer em um cora^ao 
normal durante uma septicemia ou como consequencia de um 
cateter central permanente infectado. 

A frequencia de endocardite infecciosa (El) parece estar cres¬ 
cendo por varios motivos: (1) aumento da sobrevida de crian- 
qas com miocardiopatia congenita, (2) maior uso de cateteres 
venosos centrais, e (3) aumento do uso de material prostetico 
e valvas. Pacientes pediatricos sem miocardiopatia preexistente 
tambem tem um risco aumentado de El devido a (1) aumento 
das taxas de sobrevida de crian^as com imunodeficiencias, (2) 
uso prolongado de acessos venosos em recem-nascidos enfer- 
mos e pacientes com doenqas cronicas, e (3) aumento do uso de 
drogas ilicitas intravenosas. 

Os pacientes com maior risco sao criamjas com miocardiopa¬ 
tia cianotica nao corrigida cirurgicamente ou com cirurgia pa- 
liativa (especialmente na presemja de um shunt aortopulmonar), 
aquelas com implantes prosteticos e pacientes que tiveram um 
episodio previo de EL Organismos comuns causadores de El sao 
Streptococcus viridans (30-40% dos casos), Staphylococcus aureus 
(25-30%) e fungos (cerca de 5%). 

Achados clmicos 
A. Historia 

Quase todos os pacientes com El tem uma historia de cardio- 
patia. Pode ou nao haver historia de infecqao ou procedimento 
cirurgico previo (cirurgia cardiaca, extra^ao dentaria, tonsilecto- 
mia). A bacteriemia transitoria ocorre frequentemente durante 
as atividades diarias normais, como escovaqao dentaria, uso de 
fio dental, de palito de dentes e mesmo a mastigaqao. Embora 
os procedimentos cirurgicos dentarios e nao estereis tambem 
possam resultar em bacteriemia transitoria, esses episodios sao 
muito menos frequentes em certos individuos. Pode ser, por 
isso, que um evento desencadeador evidente, com frequencia, 
nao seja identificado em associaijao a EI. Esse fato tambem da 
suporte as alteraqoes recentes nas diretrizes para profilaxia an¬ 
tibiotica para prevenir a EI (para detalhes, ver a referenda de 
Wilson et al. mais adiante). 


B. Sinais e sintomas e achados laboratoriais 

Embora a EI possa se apresentar de forma fulminante com cho- 
que cardiovascular, ela com frequencia se apresenta de forma 
indolente com febre, mal-estar e perda de peso. A dor articular e 
os vomitos sao menos comuns. Ao exame fisico, pode haver um 
sopro novo ou altera^ao das caracteristicas de um sopro preexis¬ 
tente, esplenomegalia e hepatomegalia. Os achados classicos de 
nodulos de Osier (nodulos macios, em geral na polpa digital), 
lesoes de Janeway (maculas hemorragicas firmes nas palmas e 
solas), hemorragias lineares e manchas de Roth (hemorragia 
retiniana) raramente sao observados. Os achados laboratoriais 
incluem hemoculturas positivas, velocidade de sedimentaqao 
eritrocitaria ou proteina C reativa elevada e hematuria. O eco¬ 
cardiograma transtoracico pode identificar grandes vegetaqoes 
em alguns pacientes, mas o ecocardiograma transesofagico tem 
uma melhor sensibilidade e pode ser necessario se o diagnostico 
permanecer em duvida. 

Prevencao 

Em 2007, a AHA revisou os criterios para pacientes que necessi- 
tamde profilaxia para EI (Quadro 19-17). Apenas esses pacientes 
de alto risco necessitam de antibioticos antes de procedimentos 
dentarios (extra^ao ou limpeza) e procedimentos envolvendo o 
trato respiratorio ou pele infectada ou estruturas musculoesque- 
leticas. A profilaxia da EI nao e recomendada para procedimen¬ 
tos gastrintestinais ou geniturinarios, colocaqao de piercings ou 
tatuagens. 

O esquema seguinte e recomendado: abaixo de 40 kg, 50 mg/kg 
de amoxicilina oral; acima de 40 kg, 2.000 mg. Essa dose deve 
ser administrada 1 hora antes dos procedimentos definidos an- 
teriormente. Se o paciente for alergico a amoxicilina, devera ser 
usado um antibiotico profilatico alternativo. 

Tratamento 

Em geral, deve ser iniciada a terapia antibiotica adequada logo 
que houver suspeita de EI. A terapia pode ser adaptada quando 
o patogeno e a sensibilidade forem definidos. Vancomicina, 
com ou sem gentamicina, por um periodo de 6 semanas e o 
esquema mais comum. Se ocorrer IC e esta progredir mesmo 
diante de uma terapia antibiotica adequada, a excisao cirurgica 
da area infectada e a substituiqao da protese valvar deverao ser 
consideradas. 


Quadro 19-17 Condicoes que necessitam de profilaxia 
antibiotica para prevencao de El 

Proteses cardiacas valvares 
Episodio anterior de El 
Miocardiopatia congenita (MC) 

MC cianotica com cirurgia paliativa 

Por 6 meses apos procedimento se o reparo da MC envolver implante 
de material prostetico 

Reparo de MC com defeito residual com bordas contendo material 
prostetico 

Transplante cardiaco com valvopatia 
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Curso ch'nico e prognostico 

Fatores associados a um desfecho desfavoravel sao retardo no 
diagnostico, presen^a de material prostetico, El perioperatoria 
associada e infec^ao por S. aureus. A mortalidade por El em 
crian^as varia de 10-25%, com as infec^oes por fungos apresen- 
tando uma mortalidade muito maior, de 50% ou mais. 

Wilson W et al: Prevention of infective endocarditis: Guidelines from 
the American Heart Association: A guideline from the American 
Heart Association Rheumatic Fever, Endocarditis, and Kawasaki 
Disease Committee, Council on Cardiovascular Disease in the 
Young, and the Council on Clinical Cardiology, Council on Car¬ 
diovascular Surgery and Anesthesia, and the Quality of Care and 
Outcomes Research Interdisciplinary Working Group. Circula¬ 
tion 2007;116:1736-1754 [PMID: 17446442]. 

PERICARDITE 


FUNDAMENTOS DO DIAGN0STIC0 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Dor toracica que piora com a inspiracao profunda e diminui 
com a indinacao do torax para a frente. 

► Febre e taquicardia. 

► Dispneia. 

► Atrito pericardico. 

► ECG com elevacao do segmentos ST. 


Consideracoes gerais 

A pericardite e uma inflamaqao do pericardio e esta relacionada, 
comumente, a um processo infeccioso. A causa mais comum 
de pericardite em crianqas e infecqao viral (p. ex., virus Cox- 
sackie, caxumba, Epstein-Barr, adenovirus, influenza e virus da 
imunodeficiencia humana [HIV]). A pericardite purulenta re- 
sulta de infecqao bacteriana (p. ex., pneumococos, estreptoco- 
cos, estafilococos e Haemophilus influenzae ) e e menos comum, 
mas potencialmente fatal. 

Em alguns casos, a doenqa pericardica ocorre em associaqao 
a um processo generalizado. As associates incluem febre reu- 
matica, artrite reumatoide, uremia, lupus eritematoso sistemico, 
neoplasias e tuberculose. A pericardite apos a cirurgia cardiaca 
(sindrome pos-pericardiotomia) e vista mais comumente apos o 
fechamento cirurgico de CIAs. A sindrome pos-pericardiotomia 
parece ser de natureza autoimune, com titulos elevados de anti- 
corpo anticoraqao e evidencia de doen 9 a viral nova ou reativada. 
A sindrome frequentemente e autolimitada e responde bem a 
cursos curtos de acido acetilsalicilico ou corticosteroides. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

A pericardite na infancia comumente se apresenta com dor 
mesotoracica, no ombro e no pescoqo, de carater agudo, em 


pontada, que piora com inspiraqao profunda e tosse e melhora 
com a posiqao sentada com inclinaqao para frente. Dispneia 
e respiraqao gemente sao comuns. Os achados fisicos depen¬ 
dent da presenqa do acumulo de liquido no espaqo pericar¬ 
dico (derrame). Na ausencia de acumulo significativo, um 
atrito de alta frequencia caracteristico pode ser auscultado. 
Se o derrame for grande, os ruidos cardiacos serao distantes 
e abafados e o atrito pode nao estar presente. Na ausencia de 
tamponamento cardiaco, os pulsos perifericos, venosos e arte- 
riais, sao normals. 

O tamponamento cardiaco ocorre em associaqao a um 
grande derrame, ou um derrame que se acumula rapidamente. 
O tamponamento e caracterizado por distensao venosa jugular, 
taquicardia, hepatomegalia, edema periferico e pulso paradoxal, 
no qual a pressao arterial sistolica cai mais de 10 mmHg durante 
a inspiraqao. O enchimento cardiaco diminuido e a reduqao sub- 
sequente no debito cardiaco resultant em sinais de insuficiencia 
cardiaca direita e potencial choque cardiovascular. 

B. Exames de imagem 

Na pericardite com derrame pericardico significativo, a silhueta 
cardiaca e alargada. A silhueta cardiaca pode parecer normal se 
o derrame tiver se desenvolvido em um periodo extremamente 
curto. 

C. Eletrocardiografia 

Os segmentos ST comumente estao elevados na pericardite 
aguda. Baixa voltagem ou alternancia eletrica (alteraqao na am¬ 
plitude do QRS entre batimentos) podem ser vistas nos grandes 
derrames pericardicos. 

D. Ecocardiograma 

O ecocardiograma e essencial para o diagnostico e manejo da 
pericardite. Estudos seriados permitem estimativas diretas, nao 
invasivas, do volume de liquido e suas alteraqoes ao longo do 
tempo. A ecocardiografia tambem demonstra tamponamento 
cardiaco se houver compressao dos atrios ou alteraqao respira- 
toria do influxo ventricular. 

Tratamento 

O tratamento depende da causa da pericardite e do tamanho do 
derrame associado. A pericardite viral geralmente e autolimitada 
e os sintomas podem ser aliviados com terapia anti-inflamatoria 
nao esteroide. A pericardite purulenta requer drenagem ime- 
diata dos liquidos e terapia antibiotica adequada. O tampona¬ 
mento cardiaco de qualquer causa deve ser tratado pela remoqao 
imediata de liquido, em geral por pericardiocentese. Esse pro- 
cedimento tambem deve ser considerado se a causa subjacente 
for incerta ou a identificaqao do patogeno for necessaria para 
uma terapia dirigida. Diante de um derrame recorrente ou per- 
sistente, pode ser necessaria uma pericardiectomia cirurgica ou 
uma janela pericardica. Os diureticos devem ser evitados no pa- 
ciente com tamponamento cardiaco, pois reduzem a pre-carga 
ventricular e podem exacerbar o grau de descompensaqao car¬ 
diaca. 
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Prognostico 

O prognostico depende em grande parte da causa da doenija pe- 
ricardica. A pericardite constrictiva pode se desenvolver apos 
uma pericardite infecciosa (especialmente se for bacteriana), 
tornando-se um problema dificil de manejar. O tamponamento 
cardiaco ira resultar em morte, a nao ser que o liquido seja 
retirado. 

Demmler GJ: Infectious pericarditis in children. Pediatr Infect Dis J 
2006;25:165-166 [PMID: 16462296], 


MIOCARDIOPATIA 

Ha cinco formas classificadas de miocardiopatia em crian^as: 
(1) dilatada, (2) hipertrofica, (3) restritiva, (4) displasia arritmo- 
genica do ventriculo direito (DAVD) e (5) nao compactaijao do 
ventriculo esquerdo. A presente discussao sera limitada as tres 
primeiras formas, que sao as mais comuns. 

1. Miocardiopatia dilatada 

Essa miocardiopatia mais frequente na infancia ocorre em uma 
incidencia anual de 4-8 casos por 100.000 habitantes nos EUA e 
na Europa. Embora geralmente seja idiopatica, as causas identi- 
ficaveis de miocardiopatia dilatada (MCD) incluem miocardite 
viral, taquiarritmias nao tratadas, lesoes obstrutivas do ventri¬ 
culo esquerdo, anomalias congenitas das arterias coronarias, 
toxica (p. ex., antraciclina) e genetica (p. ex., defeito do gene dis- 
trofina, muta 9 oes sarcomericas) e doenqas metabolicas (erros 
inatos da oxida<;ao dos acidos graxos e defeitos da fosforilaijao 
oxidativa mitocondrial). As causas geneticas estao sendo desco- 
bertas em uma velocidade cada vez maior, com testes comerciais 
disponiveis atualmente para alguns dos genes mais comuns. 

Achados dinicos 

A. Sinais e sintomas 

A medida que ha reduijao da funqao miocardica e o cora^ao se 
dilata, o debito cardiaco cai e as crian 9 as afetadas desenvolvem 
uma reduqao da tolerancia ao exercicio, dificuldades de ganho de 
peso, diaforese e taquipneia. A medida que o cora 9 ao continua 
a se deteriorar, sinais de congestao, como hepatomegalia e ester- 
tores, aparecem, e um galope proeminente pode ser identificado 
ao exame. O diagnostico inicial em uma crian 9 a previamente 
saudavel pode ser dificil, uma vez que os sintomas de apresenta- 
9 ao podem lembrar uma infec 9 ao respiratoria viral, pneumonia 
ou asma. 

B. Exames de imagem 

O raio X de torax mostra cardiomegalia generalizada com ou 
sem congestao venosa pulmonar. 

C. Eletrocardiograma 

Taquicardia sinusal com alteraqoes no segmento ST e um achado 
comum no ECG. O criterio para hipertrofia ventricular direita 


e esquerda tambem pode ser atendido. A avaliaqao da presenqa 
de arritmias supraventriculares no ECG e critica, uma vez que 
essa e uma das poucas causas trataveis e reversiveis de MCD em 
crianqas. 

0. Ecocardiograma 

O ecocardiograma mostra aumento do VE e do atrio esquerdo 
com redu 9 ao da fra 9 ao de encurtamento de VE e da fra 9 ao de 
eje 9 ao. As dimensoes diastolica final e sistolica final calculadas 
estao aumentadas, e a insuficiencia mitral e vista comumente. 
Uma avalia 9 ao cuidadosa para evidencia de anormalidades es- 
truturais (especialmente anomalias das arterias coronarias) deve 
ser realizada em bebes. 

E. Outros testes 

O cateterismo cardiaco e util para avaliar o estado hemodi- 
namico e a anatomia das coronarias. Biopsias endomiocardi- 
cas podem ajudar o diagnostico. Amostras de biopsia podem 
mostrar inflama 9 ao compativel com uma miocardite aguda, ar- 
quitetura anormal dos miocitos e fibrose miocardica. A eletro- 
micrografia pode revelar evidencia de disturbio mitocondrial 
ou outros disturbios metabolicos. O teste de rea 9 ao em cadeia 
da polimerase (PCR) pode ser realizado nas amostras biop- 
siadas para detectar produtos genomicos virais na miocardite 
infecciosa. A biopsia de musculoesqueletico pode ser util em 
pacientes com evidencia de envolvimento muscular. O teste de 
esfor 90 cardiopulmonar e util para medir a resposta a terapia 
clinica e como uma avalia 9 ao objetiva das limita 9 oes cardiacas 
ao exercicio. 

Tratamento e prognostico 

O manejo ambulatorial da MCD pediatrica geralmente envolve 
a combina 9 ao de agentes redutores da pos-carga e diureticos 
(ver Se 9 ao sobre Insuficiencia cardiaca, anteriormente). Em 
2007, Shaddy e cols, publicaram os resultados de um estudo 
multicentrico, controlado por placebo, duplo-cego, do carve- 
dilol em criamjas com IC. As criampas nao tiveram os mes- 
mos beneficios que os adultos com IC com o uso de terapia 
(3-bloqueadora, possivelmente devido a natureza heterogenea 
da IC em crian 9 as, mas talvez haja diferen 9 as intrinsecas na IC 
de crianqas e de adultos. O acido acetilsalicilico e a varfarina 
podem ser usados para prevenir a formaqao de trombos nas 
camaras cardiacas dilatadas e pouco contrateis. Arritmias sao 
mais comuns em cora 9 oes dilatados. Os agentes antiarritmicos 
que nao suprimem a contratilidade miocardica, como a amio- 
darona, sao usados no tratamento. A despeito do amplo uso de 
desfibriladores implantaveis na popula 9 ao adulta, as dificulda¬ 
des tecnicas do implante de desfibriladores internos e o risco de 
eventos adversos (p. ex., estimulaqao inadequada) em crian 9 as 
limitam o seu uso. 

A terapia da causa subjacente da miocardiopatia e sem- 
pre indicada, quando possivel. Infelizmente, independente da 
avalia 9 ao completa, o diagnostico e descoberto em menos de 
30% dos pacientes com MCD. Se o tratamento clinico nao for 
bem-sucedido, o transplante cardiaco pode ser considerado. 
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2. Miocardiopatia hipertrofica 

A causa mais comum de miocardiopatia hipertrofica (MCH) 
e a miocardiopatia hipertrofica familiar, que e encontrada em 
1 entre cada 500 individuos. A MCH e a principal causa de morte 
subita cardiaca em jovens. A apresentacpao mais comum e em 
crianqas maiores, adolescentes ou adultos, embora possa ocorrer 
em recem-nascidos. As causas de MCH em recem-nascidos e 
crianqas menores incluem doen 9 a de deposito de glicogenio, sin- 
drome de Noonan, ataxia de Friedreich, diabetes gestacional ma- 
terno, disturbios mitocondriais e outros disturbios metabolicos. 

A. Miocardiopatia hipertrofica familiar 

Na forma familiar, a MCH e causada, mais comumente, por uma 
muta^ao em um de varios genes que codificam as proteinas do 
sarcomero cardiaco ((3-miosina de cadeia pesada, troponina car¬ 
diaca T ou I, oc-tropomiosina e proteina C de ligaqao da mio- 
sina). 

1. Achados ch'nicos — Os pacientes podem ser assintomaticos 
independentemente de uma hipertrofia significativa, ou podem 
apresentar sintomas de perfusao coronariana inadequada ou IC, 
como angina, sincope, palpitaqoes ou intolerancia ao exercicio. 
Os pacientes podem apresentar morte subita cardiaca como pri- 
meira manifestaqao da doenqa, frequentemente precipitada por 
atividades esportivas. Embora o exame cardiaco possa ser normal 
na apresentaqao, alguns desenvolvem um abaulamento precordial 
esquerdo com um ponto difuso de impulsao maxima. Um ictus 
propulsivo ou um galope de B 4 pode estar presente. Se houver obs- 
tru^ao da via de saida do ventriculo, sera auscultado um sopro 
sistolico de ejeqao. O sopro pode nao ser audivel em repouso, mas 
pode ser provocado pelo exercicio ou por manobras posicionais 
que diminuam o volume ventricular esquerdo (em posiqao ereta), 
aumentando, assim, a obstruqao do trato de saida. 

A. Ecocardiograma — O diagnostico da MCH geralmente e 
feito pela ecocardiografia e, na maioria dos casos familiares, de- 
monstra a hipertrofia septal assimetrica. Pacientes jovens com 
causas metabolicas ou outras causas nao familiares tern mais 
probabilidade de ter hipertrofia concentrica. O movimento sis¬ 
tolico anterior do folheto mitral pode ocorrer e contribui para a 
obstru<;ao da via de saida do VE. O folheto da valva mitral pode 
se tornar distorcido e resultar em insuficiencia mitral. A obstru- 
9 ao da via de saida de VE pode estar presente em repouso ou 
ser provocada com o uso de nitrato de amila ou por exercicio. 
A funqao sistolica e, frequentemente, hipercontratil em crianqas 
jovens, mas pode se deteriorar com o tempo, resultando em uma 
ma contratilidade e dilataqao do VE. A funqao diastolica quase 
sempre e anormal. 

B. Eletrocardiograma — O ECG pode ser normal, mas mais 
comumente demonstra ondas Q profundas nas derivaqoes in- 
ferolaterais (II, III, aVF, V 5 e V 6 ) secundarias ao aumento da 
massa do septo hipertrofiado. Anormalidades no segmento ST 
podem ser vistas nas mesmas derivaqoes. Criterios de HVE de- 
pendentes da idade com frequencia estao presentes, assim como 
os criterios para aumento atrial esquerdo. 

C. Outros exames — O teste de esforqo cardiopulmonar e im- 
portante para avaliar a provocaqao de obstruqao da via de saida 


de VE, isquemia e arritmias e para determinar o prognostico. 
A HVE extrema e uma resposta atenuada da pressao arterial ao 
exercicio foram associadas a aumento da mortalidade em crian- 
9 as. A RM cardiaca e util para definir areas de fibrose ou cicatri- 
zaqao miocardica. Os pacientes apresentam risco de isquemia 
miocardica, possivelmente como resultado de compressao sisto¬ 
lica das perfurantes septais intramiocardicas, ponte miocardica 
das arterias coronarias epicardicas ou um desequilibrio do su- 
primento arterial coronario e da demanda devido a presenqa de 
hipertrofia miocardica intensa. 

D. Cateterismo cardiaco — O cateterismo cardiaco fre¬ 
quentemente e realizado em pacientes com MCH que tem 
angina, sincope, morte subita ressuscitada ou um teste ergo- 
metrico preocupante. Os achados hemodinamicos incluem a 
elevaqao da pressao atrial esquerda secundaria ao comprome- 
timento do enchimento diastolico. Se houver obstru^ao da via 
de saida mesocavitaria de VE, sera evidente a presenqa de um 
gradiente de pressao associado. A provoca^ao de uma obstru- 
9 ao da via de saida do VE por meio de um marca-passo atrial 
com frequencia rapida ou com isoproterenol pode ser buscada. 
A angiografia demonstra uma configura 9 ao do VE em “sapati- 
lha de bailarina”, secundaria a obliteraqao mesocavitaria do VE 
durante a sistole. A biopsia miocardica demonstra disturbio 
das miofibras. 

2. Tratamento e prognostico — O tratamento varia depen- 
dendo dos sintomas e do fenotipo. Os pacientes afetados tem 
restriqao aos exercicios atleticos competitivos e aos isometri- 
cos. Pacientes com obstruqao da via de saida do VE em repouso 
ou latente podem ser tratados com (3-bloqueadores, verapamil 
ou disopiramida com sucesso variavel no alivio da obstru 9 ao. 
Pacientes com sintomas graves, a despeito da terapia clinica 
e com um gradiente do trato de saida de VE, podem precisar 
de uma interven 9 ao adicional. A miectomia com ressecqao de 
parte do septo hipertrofiado tem sido usada com bons resulta- 
dos. No momento da miectomia, a valva mitral pode necessitar 
de reparo ou substituiqao em pacientes com uma longa histo- 
ria de movimento anterior sistolico (MAS) da valva mitral. A 
abla 9 ao com etanol e usada em adultos com MCH e obstru 9 ao 
da via de saida de VE. Este procedimento envolve a infiltra 9 ao 
seletiva de etanol em um ramo septal da arteria coronaria para 
induzir um pequeno infarto do miocardio intencional. Isso 
leva a reduqao no tamanho septal e melhora da obstruqao. Os 
efeitos a longo prazo desse procedimento sao desconhecidos, 
e ele nao e usado atualmente em crianqas. Embora o marca- 
passo de dupla camara tenha sido usado em crianqas, com 
um bom alivio da obstruqao, grandes series de pacientes nao 
demonstram uma melhora significativa na obstruqao. A estra- 
tificaqao de risco de morte subita e importante na MCH. As 
consideraqoes para colocaqao de um desfibrilador implantavel 
em adultos sao baseadas em fatores de risco conhecidos para 
morte subita cardiaca: hipertrofia grave (> 3 cm de espessura 
septal em adultos), arritmias ventriculares documentadas, sin- 
cope, resposta anormal da pressao arterial ao exercicio, morte 
subita reanimada ou forte historia familiar de MCH com morte 
subita associada. Os criterios para colocaqao de desfibriladores 
em crianqas nao estao bem definidos. 
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B. Doencas de deposito de glicogenio no coracao 

Ha pelo menos 10 tipos de doencas de deposito de glicogenio. O 
tipo que envolve primariamente o coraqao e a doenqa de Pompe 
(GSD Ha), na qual a maltase acida, necessaria para hidrolise dos 
ramos externos do glicogenio, esta ausente. Ha uma acentuada 
deposiqao de glicogenio dentro do miocardio. Os bebes afetados 
estao bem ao nascer, mas os sintomas de retardo no crescimento 
e no desenvolvimento, transtornos alimentares e insuficiencia 
cardiaca ocorrem em torno do sexto mes de vida. O exame fisico 
revela fraqueza muscular generalizada, hiperglossia e cardiomega- 
lia sem sopro cardiaco significativo. A radiografia de torax revela 
cardiomegalia com ou sem congestao venosa pulmonar. O ECG 
mostra um intervalo PR curto e H VE com depressao ST e inversao 
da onda T nas derivaqoes precordiais esquerdas. A ecocardiografia 
mostra HVE concentrica grave. Crianqas com a doenqa de Pompe 
em geral morrem antes de 1 ano de idade. A morte pode ser subita 
ou resultar de IC progressiva. Estudos clinicos recentes sobre subs- 
tituiqao enzimatica tem mostrado alguma promessa na reversao 
da hipertrofia e preservaqao da funqao cardiaca. 

3. Miocardiopatia restritiva 

A miocardiopatia restritiva e uma entidade rara na populaqao 
pediatrica, respondendo por menos de 5% de todos os casos 
de miocardiopatia. A causa geralmente e idiopatica, mas pode 
ser familiar ou secundaria a um processo infiltrativo (p. ex., 
amiloidose). 

Achados clinicos 

Os pacientes apresentam sinais de IC. O exame fisico e notavel 
por uma B 4 proeminente e distensao venosa jugular. 

A. Eletrocardiograma 

O ECG demonstra um acentuado aumento atrial direito e es- 
querdo com voltagens ventriculares normals. Anormalidades da 
onda ST-T, inclusive um intervalo QTc prolongado, podem estar 
presentes. 

B. Ecocardiograma 

O diagnostico e confirmado ecocardiograficamente pela pre- 
senqa de ventriculos de tamanho normal com funqao sistolica 
normal e atrios maciqamente aumentados. A RM cardiaca e util 
para excluir anormalidades pericardicas que podem resultar em 
achados clinicos e ecocardiograficos similares, compativeis com 
pericardite restritiva ou constrictiva. 

Tratamento e prognostico 

A terapia anticongestiva e usada para alivio sintomatico. O alto 
risco de morte subita na miocardiopatia restritiva e a propensao 
para progressao rapida de hipertensao pulmonar justificam um 
acompanhamento de perto com considera^oes precoces a res- 
peito de transplante cardiaco. 

Chen LR et al: Reversal of cardiac dysfunction after enzyme repla¬ 
cement in patients with infantile-onset Pompe disease. J Pediatr 
2009 Aug;155(2):271-275, e272. 


Colan SD et al: Epidemiology and cause-specific outcome of hyper¬ 
trophic cardiomyopathy in children: Findings from the Pedia¬ 
tric Cardiomyopathy Registry. Circulation 2007 Feb 13;115(6): 
773-781. 

Decker JA et al: Risk factors and mode of death in isolated hyper¬ 
trophic cardiomyopathy in children. J Am Coll Cardiol 2009 Jul 
14;54(3):250-254. 

Shaddy RE et al: Carvedilol for children and adolescents with heart 
failure: A randomized controlled trial. JAMA 2007 Sep 12; 
298(10): 1171-1179. 

Towbin JA et al: Incidence, causes, and outcomes of dilated cardio¬ 
myopathy in children. JAMA 2006 Oct 18;296(15):1867-1876. 

MIOCARDITE 

As causas mais comuns de miocardite viral sao parvovirus, ade¬ 
novirus, virus Coxsackie A e B, ecovirus, citomegalovirus e virus 
influenza A. O HIV tambem pode causar miocardite. A capaci- 
dade de identificar o patogeno tem sido aprimorada pela tecno- 
logia da PCR, que replica segmentos identificaveis do genoma 
viral a partir do miocardio de crianqas afetadas. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Ha dois padroes clinicos principals. No primeiro, ocorre a ins- 
talaqao subita de IC em um bebe ou crianqa que estava relativa- 
mente saudavel nas horas ou dias anteriores. Essa forma maligna 
da doenqa geralmente e secundaria a uma viremia devastadora 
com invasao tecidual em multiplos sistemas e orgaos, inclusive 
o coraqao. No segundo padrao, a instalaqao de sintomas cardia- 
cos e gradual e, frequentemente, ha uma historia de infecqao do 
trato respiratorio superior ou gastrenterite no mes anterior. Essa 
forma mais insidiosa pode ter um componente autoimune ou 
pos-infeccioso tardio. As apresentaqoes aguda e cronica ocorrem 
em qualquer idade e com todos os tipos de miocardite. 

Os sinais de IC incluem pele acinzentada; pulsos rapidos, fra- 
cos e filiformes; e edema da face e das extremidades. Os pacientes 
sao ofegantes e frequentemente ortopneicos. Os sons cardiacos 
podem ser abafados e distantes; um galope de B 3 ou de B 4 (ou 
ambos) e comum. Os sopros em geral estao ausentes, embora 
possa ser auscultado um sopro de insuficiencia tricuspide ou mi¬ 
tral. Estertores umidos geralmente estao presentes em ambas as 
bases. O figado e aumentado e com frequencia doloroso. 

B. Exames de imagem 

A radiografia mostra cardiomegalia generalizada junto com con¬ 
gestao venosa pulmonar moderada a acentuada. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG e variavel. Classicamente, ha uma baixa voltagem do QRS 
em todas as derivaqoes frontais e precordiais, com depressao do 
segmento ST e inversao das ondas T nas derivaqoes I, III e aVF (e 
nas derivaqoes precordiais esquerdas durante o estagio agudo). 
Arritmias sao comuns e pode haver disturbios de conduqao AV 
e intraventricular. 
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D. Ecocardiograma 

Uma biopsia endomiocardica pode ser util no diagnostico de 
miocardite viral. Um infiltrado inflamatorio com lesao dos mi- 
ocitos pode ser visto na Colorado hematoxilina-eosina. O teste 
de PCR viral da amostra da biopsia pode produzir um resultado 
positivo em 30-40% dos pacientes com suspeita de miocardite. 

► Tratamento 

O uso de digital em uma crianqa com deterioraqao clinica ace- 
lerada e miocardite e perigoso e deve ser realizado com grande 
cautela, uma vez que pode causar arritmias ventriculares. As me- 
didas de suporte cardiaco hospitalar citadas na seqao sobre IC 
sao usadas no tratamento desses pacientes. 

A administraqao de medicares imunomoduladoras, como 
corticosteroides, na miocardite e controversa. Se a condiqao do 
paciente se deteriora apesar das medidas anticongestivas, sao 
usados corticosteroides, embora nao haja dados conclusivos 
apoiando a sua eficacia. Subsequente ao sucesso do uso de IGIV 
em crianqas com doenqa de Kawasaki, tern havido varios estudos 
sobre o uso de IGIV na miocardite viral presumida. O valor tera- 
peutico da IGIV permanece sem confirmaqao. 

Prognostic 

O prognostico da miocardite e determinado pela idade de insta- 
laqao do quadro e a resposta a terapia. Em pacientes com menos 
de 6 meses ou mais de 3 anos com uma resposta inadequada a 
terapia, o prognostico e reservado. Embora seja possivel a com- 
pleta recuperaqao, muitos pacientes se recuperam clinicamente, 
mas tem disfunqao persistente do VE e necessidade de terapia 
continuada para IC. E possivel que a miocardite subclinica na 
infancia seja a base fisiopatologica para algumas das MCDs 
“idiopaticas” vistas mais tarde. Crianqas com miocardite cuja 
funqao ventricular nao retorna ao normal podem ser candidatas 
a transplantes cardiacos. 


Bowles NE et al: Detection of viruses in myocardial tissues by poly¬ 
merase chain reaction. Evidence of adenovirus as a common 
cause of myocarditis in children and adults. J Am Coll Cardiol 
2003;42:466-472 [PMID: 12906974], 

Mahrholdt H et al: Presentation, patterns of myocardial damage, and 
clinical course of viral myocarditis. Circulation 2006;114:1581- 
1590 [PMID: 17015795], 


CARDIOLOGIA PREVENTIVA 


HIPERTENSAO 

A pressao arterial deve ser mensurada a cada consulta pedia- 
trica, comeqando aos 3 anos. Como a pressao arterial esta sendo 
monitorada mais cuidadosamente, a hipertensao sistemica se 
tornou mais amplamente reconhecida como um problema pe- 
diatrico. Parametros pediatricos de limites de normalidade para 
pressao arterial foram publicados. A pressao arterial em crianqas 
deve ser obtida quando a crianqa esta relaxada e sempre deve ser 


usado um manguito de tamanho apropriado, mais largo, que se 
ajuste entre a axila e a fossa antecubital (cobre 60-75% do braqo). 
A maioria das crianqas com idade entre 10 e 11 anos precisa de 
um manguito padrao de adultos (largura da bolsa de 12 cm), e 
muitos alunos do ensino medio precisam de um manguito largo 
de adulto (largura de 16 cm) ou manguito de perna (largura de 
18 cm). A pressao coincidente com o inicio (KJ e o final (K 5 ) 
dos ruidos de Korotkoff determinam a pressao arterial sistolica 
e a diastolica, respectivamente. O valor do percentil 95 fi para a 
pressao arterial (Quadro 19-18) e similar para ambos sexos e 
todos os tres principals grupos etnicos. Se uma pressao arterial 
medida adequadamente exceder o percentil 95 2 , a mediqao deve 
ser repetida varias vezes em um intervalo de 2-4 semanas. Se a 
PA estiver persistentemente elevada, deve ser feita uma inves- 
tigaqao da causa. Embora a maioria dos casos de hipertensao 
em crianqas seja hipertensao essencial, a incidencia de causas 
trataveis e maior em crianqas do que em adultos; estas incluem 
condiqoes como coarctaqao da aorta, estenose da arteria renal, 
doenqa renal cronica e feocromocitoma, bem como efeitos cola- 
terais de medicaqoes (p. ex., esteroides). Se nao for identificada 
nenhuma causa, e a hipertensao for considerada essencial, deve 
ser iniciada a terapia anti-hipertensiva e feito o aconselhamento 
nutricional e de exercicios fisicos. p-bloqueadores e inibidores 
ECA sao as terapias clinicas tipicas de primeira linha para hiper¬ 
tensao essencial em crianqas. 


Quadro 19-18 0 valor do percentil 95° para pressao arterial 
(mmHg) tomada em posicao sentada 3 


Idade 

(anos) 

Nivel do mar 

10.000 pes 

Ki 

k 4 

k 5 

Ki 

k 4 

Ks 

5 




92 

72 

62 

6 

106 

64 

60 

96 

74 

66 

7 

108 

72 

66 

98 

76 

70 

8 

110 

76 

70 

104 

80 

70 

9 

114 

80 

76 

106 

80 

78 

10 

118 

82 

76 

108 

80 

70 

11 

124 

82 

78 

108 

80 

72 

12 

128 

84 

78 

108 

80 

72 

13 

132 

84 

80 

116 

84 

76 

14 

136 

86 

80 

120 

84 

76 

15 

140 

88 

80 

120 

84 

80 

16 

140 

90 

80 

120 

84 

80 

17 

140 

92 

80 

122 

84 

80 

18 

140 

92 

80 

130 

84 

80 


a pressao arterial: K-i, sistolica (primeira fase dos ruidos de Korotkoff, inicio 
da ausculta dos batimentos); K 4 , abafamento diastolico (quarta fase de 
Korotkoff); K 5 , desaparecimento diastolico (quinta fase de Korotkoff). 
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Falkner BiHypertension in children and adolescents: Epidemiology 
cand natural history. Pediatr Nephrol 2009; [PMID: 19421783]. 

ATEROSCLEROSE E DISLIPIDEMIA 

A consciencia dos fatores de risco coronarianos, em geral, e de 
aterosclerose, em particular, cresceu significativamente na popu- 
laqao em geral desde a metade dos anos 1970. Embora a doenqa 
coronaria ainda seja a principal causa de morte nos EUA, a in- 
cidencia de morte ajustada para a idade por miocardiopatia is- 
quemica tern diminuido como resultado de aprimoramento da 
dieta, reduqao do tabagismo, conscientizaqao e tratamento da 
hipertensao e aumento na atividade fisica. O nivel dos lipideos 
sericos na infancia geralmente permanece constante por toda a 
adolescencia. As anormalidades bioquimicas no perfil lipidico 
que aparecem precocemente na infancia se correlacionam com 
um alto risco de doenqa arterial coronariana na idade adulta. 
As lipoproteinas de baixa-densidade (LDL) sao aterogenicas, ao 
passo que as lipoproteinas de alta densidade (HDL) foram iden- 
tificadas como um fator anti-aterogenico, 

A triagem lipidica de rotina em crianqas de 3 anos de idade 
permanece controversa. O National Cholesterol Education 
Program recomenda a triagem seletiva em crianqas com fami- 
liares de alto risco, definidos como um dos pais com coleste- 
rol total maior do que 240 mg/dL ou um dos pais ou dos avos 
com doenqa cardiovascular precoce. Quando as crianqas tem 
niveis de LDL maiores do que 130 mg/dL em dois exames su- 
cessivos, e adequado o aconselhamento dietetico. A modifica- 
qao dietetica pode reduzir os niveis de colesterol em 5-20%. 
Se o paciente nao for responsivo a alteraqao na dieta e tiver 
risco extremo (p. ex., LDL > 160 mg/dL, HDL < 35 mg/dL 
e uma historia de doenqa cardiovascular em um familiar de 
primeiro grau com menos de 40 anos), a terapia medicamen¬ 
tosa pode ser indicada. A colestiramina, uma resina de ligaqao 
dos acidos biliares, raramente e usada hoje devido a uma mi 
adesao ao tratamento. Os inibidores da 2-hidroxi-3-metilglu- 
taril-coenzima A redutase (HMG-CoA), estatinas, sao usados 
mais comumente na populaqao pediatrica. A niacina e util no 
tratamento da hipertrigliceridemia. 

Gidding SS et al: Dietary recommendations for children and ado¬ 
lescents: A guide for practitioners: Consensus statement from 
the American Heart Association. Circulation 2005 Sep 27; 
112(13):2061-2075. 

McCrindle BW et al: Drug therapy of high-risk lipid abnormalities in 
children and adolescents: A scientific statement from the Ameri¬ 
can Heart Association Atherosclerosis,Hypertension, and Obesity 
in Youth Committee, Council of Cardiovascular Disease in the 
Young, with the Council on Cardiovascular Nursing. Circulation 
2007 Apr 10; 115(14): 1948-1967. 

DOR TORACICA 

Generalidades 

A dor toracica e uma queixa pediatrica comum, sendo responsa- 
vel por 6 em cada 1.000 consultas a unidade de emergencia em 
centros urbanos e cllnicas de urgencia. Embora crianqas com 


dor toracica sejam encaminhadas com frequencia para avaliaqao 
cardlaca, a dor toracica em crianqas raramente e de origem car- 
dlaca. Outras causas mais provaveis de dor toracica em crianqas 
incluem doenqa reativa das vias respiratorias, dor musculoes- 
queletica, esofagite, gastrite e dor funcional. 

A historia detalhada e o exame flsico devem orientar o pe- 
diatra na investigaqao apropriada da dor toracica. Raramente 
ha necessidade de exames laboratoriais ou avaliaqao por um es- 
pecialista. A duraqao, a localizaqao, a intensidade, a frequencia 
e a irradiaqao da dor devem ser documentadas, e os posslveis 
eventos desencadeadores que precedem a dor devem ser explo- 
rados. Por exemplo, a dor toracica apos o exerclcio pode levar 
a uma avaliaqao mais elaborada para um disturbio cardlaco. 
O momento da dor em relaqao as refeiqoes pode sugerir uma 
causa gastrintestinal. O paciente tambem deve ser interrogado 
sobre a forma de allvio da dor. Uma historia social que indique 
fatores de estresse psicossocial ou exposiqao ao cigarro pode ser 
reveladora. Ao exame flsico, deve ser dada atenqao a sinais vitais; 
aspecto geral da crianqa; musculatura da parede toracica; acha- 
dos do exame cardiaco, pulmonar e abdominal; e qualidade dos 
pulsos perifericos. Se a dor puder ser reproduzida pela palpaqao 
direta da parede toracica, ela quase sempre sera de origem mus- 
culoesqueletica. 

Etiologia 

A doenqa cardiaca e uma causa rara de dor toracica, mas se nao 
for diagnosticada pode ser fatal. Embora o infarto do miocardio 
raramente ocorra em crianqas saudaveis, pacientes com diabetes 
melito, anemia cronica, anormalidade da anatomia das corona- 
rias ou MCH podem ter um risco aumentado de isquemia. Uma 
historia de doenqa de Kawasaki com envolvimento coronariano 
e um risco de infarto do miocardio secundario a trombose de 
aneurisma coronario. Mais de 50% das crianqas e adolescentes 
que exibem sequelas de doenqa de Kawasaki chegam ao departa- 
mento de emergencia com dor toracica. 

Crianqas menores podem confundir palpitaqoes com dor to¬ 
racica. A taquicardia supraventricular (TSV), o flutter atrial, as 
extrassistoles ventriculares ou a taquicardia ventricular podem 
ser descritas como dor toracica em crianqas. Lesoes cardiacas 
estruturais geralmente sao acompanhadas de achados significa- 
tivos ao exame cardiaco. Das crianqas com prolapso de valva mi¬ 
tral, 30% apresentam queixas de dor toracica, presumidamente 
causada por isquemia dos musculos papilares. Outras lesoes car¬ 
diacas causando dor toracica incluem MCD, miocardite, pericar- 
dite, cardite reumatica e dissecqao aortica. 

A dor toracica nao cardiaca pode ser em razao de doenqa 
respiratoria, doenqa reativa das vias respiratorias, pneumonia, 
pneumotorax ou embolia pulmonar. As causas gastrintestinais 
de dor toracica incluem refluxo, esofagite e ingestao de corpo es- 
tranho. A causa mais comum de dor toracica (30% das crianqas) 
e a inflama 9 ao das estruturas musculoesqueleticas da parede to¬ 
racica. A costocondrite e causada por inflamaqao da articulaqao 
costocondral e, em geral, e unilateral e reprodutivel ao exame. 

Na maioria dos casos, nao e necessaria a realizaqao de tes¬ 
tes sofisticados. Contudo, se houver suspeita de uma origem 
cardiaca, um cardiologista pediatrico devera ser consultado. A 
avaliacpao nesses momentos pode incluir ECG, raio X de torax, 
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ecocardiograma, monitoraqao da ECG com Holter ou niveis de 
troponina sericos, se houver algum fator de risco conhecido para 
isquemia. 

Cava JR, Sayger PL: Chest pain in children and adolescents. Pediatr 
Clin North Am 2004 Dec;51(6):1553-1568, viii. 


TRANSPLANTE CARDIACO 

O transplante cardlaco e uma modalidade terapeutica eficaz para 
bebes e criarujas com doen 9 a cardlaca terminal. As indicaqoes de 
transplante incluem (1) IC progressiva, independente de terapia 
maxima, (2) doen^as cardiacas congenitas complexas que nao 
sao passiveis de correqao cirurgica ou paliaqao, ou nos momen- 
tos nos quais a abordagem cirurgica paliativa tem um risco igual 
ou maior de mortalidade comparado com o transplante, e (3) 
arritmias malignas nao responsivas a terapia clinica, ablaqao por 
cateter ou implante de cardiodesfibrilador automatico. Apro- 
ximadamente 300-400 procedimentos de transplante cardiaco 
pediatrico sao realizados anualmente nos EUA. O transplante 
em bebes (<1 ano de idade) e responsavel por 30% dos trans- 
plantes cardiacos pediatricos. A meia-vida estimada atualmente 
para crian^as submetidas a transplante cardiaco e de cerca de 
13 anos. Esse e um campo que tem evoluido rapidamente, e os 
dados mais recentes indicam um future otimista para os recep- 
tores de transplante. 

Uma avalia 9 ao cuidadosa do receptor e do doador e realizada 
antes do transplante. A avalia 9 ao da resistencia vascular pulmo- 
nar do receptor e critica, uma vez que a hipertensao pulmonar 
grave e irreversivel e um fator de risco de insuficiencia ventri¬ 
cular direita pos-transplante e morte precoce. A furn^ao dos 
orgaos-alvo do receptor tambem pode influenciar o desfecho 
pos-transplante e deve ser avaliada cuidadosamente. Os fatores 
relacionados ao doador que podem ter um impacto no desfecho 
incluem a fun 9 ao cardiaca, a quantidade de suporte inotropico 
necessario, a presen 9 a de infec 9 ao ativa (HIV e hepatite B e C sao 
contraindicaqoes a doa 9 ao), o tamanho do doador e o tempo de 
isquemia ate o transplante. 

Imunossupressao 

O esquema imunossupressor ideal pos-transplante permite que 
o sistema imune continue a reconhecer e a responder aos anti- 
genos estranhos de forma produtiva enquanto evita a rejeh^ao ao 
enxerto. Embora haja muitos esquemas diferentes, os inibido- 
res da calcineurina (p. ex., ciclosporina e tacrolimus) sao a base 
da imunossupressao de manutenqao nos transplantes cardiacos 
infantis. Os inibidores da calcineurina podem ser usados isola- 
damente. A terapia com duas medica 9 oes inclui a adiqao de me- 
dica 9 oes antimetabolitas ou antiproliferativas, como azatioprina, 
micofenolato mofetil ou sirolimus. Devido aos efeitos adversos 
significativos dos corticosteroides em crianqas, alguns centros 
evitam o uso cronico de esteroides. Retardo no crescimento, sus- 
cetibilidade a infecqoes, comprometimento da cicatriza 9 ao de 
ferimentos, hipertensao, diabetes, osteoporose e aspecto cushin- 
goide sao algumas das consequencias do uso prolongado de 
esteroides. 


Rejeicao ao enxerto 

Independente de avan 90 s na imunossupressao, a reje^ao do 
enxerto permanece a principal causa de morte nos 3 primeiros 
anos apos o transplante. Os mecanismos fisiopatologicos da re- 
jeiqao nao sao bem conhecidos. As celulas T sao necessarias para 
a rejei 9 ao, mas multiplas linhagens de celulas e mecanismos pro- 
vavelmente estao envolvidos. Como a reje^ao ao enxerto pode 
se apresentar na ausencia de sintomas clinicos, a monitoraqao 
e o diagnostico de rejei 9 ao no momento oportuno podem ser 
dificil. Esquemas de triagem incluem exames fisicos, eletrocar- 
diograma, ecocardiograma e cateterismo cardiaco com biopsia 
endomiocardica seriados. 

Vigilancia da rejeicao 

A. Sinais e sintomas 

A rejeiqao aguda pode nao causar sintomas nos estagios iniciais. 
Com a progressao, os pacientes podem desenvolver taquicardia, 
taquipneia, estertores pulmonares, ritmo de galope ou hepatoes- 
plenomegalia. Os bebes e as crian 9 as menores podem apresentar 
irritabilidade, transtornos alimentares, vomitos e letargia. O ob- 
jetivo e detectar a rejeiqao antes do desenvolvimento de compro¬ 
metimento hemodinamico, uma vez que ha 50% de mortalidade 
no ano apos um episodio de reje^ao que resulta em comprome¬ 
timento cardiaco. 

B. Exames de imagem 

Em um paciente com rejeh^ao aguda, as radiografias do torax 
podem mostrar cardiomegalia, edema pulmonar ou derrames 
pleurais. 

C. Eletrocardiograma 

Anormalidades na condu 9 ao podem estar presentes, embora o 
achado mais tipico seja a redu 9 ao da voltagem do QRS. Podem 
ocorrer arritmias atriais e ventriculares na rejeh^ao. 

D. Ecocardiografia 

A ecocardiografia e uma ferramenta nao invasiva na triagem 
da rejei 9 ao, que e especialmente util em todas as idades. As 
altera 9 oes na complacencia e na furn^ao ventricular podem 
ser sutis inicialmente, mas sao progressivas com o aumento 
da dura 9 ao do episodio de rejeiqao. Um novo derrame peri- 
cardico ou piora da insuficiencia valvar tambem pode indicar 
rejei 9 ao. 

E. Cateterismo cardiaco e biopsia endomiocardica 

A avalia 9 ao hemodinamica, incluindo pressoes de enchimento 
ventricular, debito cardiaco e consumo de oxigenio, pode ser 
obtida por meio de cateterismo cardiaco. A biopsia endomiocar¬ 
dica e util no diagnostico da rejeiqao aguda. Contudo, como nem 
todos os episodios de reje^ao sintomatica produzem um resul- 
tado de biopsia positivo, essa ferramenta nao e universalmente 
confiavel. O aspecto de infiltra 9 ao linfocitaria e dano miocelular 
na biopsia e a caracteristica da rejeiqao ao enxerto e e util quando 
presente. 
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Tratamento da rejeicao ao enxerto 

O objetivo do tratamento da rejeiqao e reverter a cascata infla- 
matoria imunologica. Os corticosteroides em altas doses sao o 
tratamento de primeira linha. Ocasionalmente, a terapia adicio- 
nal com preparaqoes biologicas antitimocitos, como a globulina 
antitimocito ou OKT-3 (um anticorpo monoclonal murino contra 
o epitopo linfocito T CD3), e necessaria para reverter a rejeiqao. 
A maioria dos episodios de rejeicao pode ser tratada eficazmente 
quando diagnosticada prontamente. Em geral, a fun 9 ao do en¬ 
xerto retorna ao seu estado basal, embora episodios de rejeiqao 
grave possam resultar em insuficiencia cronica do enxerto, perda 
do enxerto e morte do paciente, mesmo com a terapia ideal. 

Curso di'nico e prognostico 

Em geral, a qualidade de vida das crianqas receptoras de trans- 
plante cardlaco e relativamente boa. O risco de infecqao e baixo 
apos o perlodo imediato pos-transplante, independentemente de 
imunossupressao cronica. O citomegalovlrus e o patogeno mais 
comum responsavel pela morbidade e mortalidade relacionadas a 
infecqao em transplantados. A maioria das crianqas tolera bem os 
patogenos ambientais. A nao adesao ao uso de imunossupressao 
por toda a vida e preocupante, especialmente em adolescentes. 
Varios estudos recentes identifkaram a nao adesao ao tratamento 
como a principal causa de morte tardia. O disturbio linfoprolife- 
rativo pos-transplante, uma sindrome relacionada a infecqao por 
virus Epstein-Barr, pode resultar em linfoma tipo-Burkitt, que 
em geral responde a reduqao da imunossupressao, mas, as vezes, 
precisa ser tratado com quimioterapia e pode ser fatal. A grande 
maioria das crianqas nao e fisicamente limitada e nao necessita de 
restriqoes relacionadas ao sistema cardiovascular. 

A maior preocupa^ao a longo prazo apos o transplante car- 
diaco esta relacionada a vasculopatia cardiaca do aloenxerto 
(doenqa das arterias coronarias do transplante). A vasculopa¬ 
tia cardiaca do aloenxerto resulta de proliferaqao intraluminar 
da intima coronariana, que pode resultar em oclusao luminal 
completa. Essas lesoes sao difusas e, frequentemente, envolvem 
os vasos distais nao sendo, assim passiveis de revascularizaqao 
cirurgica, angioplastia ou colocaqao de stent. De um modo geral, 
a despeito de preocupaqoes com a imunossupressao, o risco de 
rejeiqao tardia e doenqa coronaria, a maioria dos pacientes pe- 
diatricos tern uma boa qualidade de vida, com indices de sobre- 
vida que estao melhorando. Hoje em dia, a sobrevida em 10 anos 
e em torno de 60% em pacientes pediatricos. Novos agentes 
imunossupressores mais especificos e mais eficazes estao sendo 
testados atualmente em estudos clinicos ou sendo avaliados em 
estudos pre-clinicos, tornando o futuro promissor para crian- 
qas apos transplante cardiaco. A disponibilidade de doadores 
permanece a principal limitaqao a expansao das indicaqoes ao 
transplante cardiaco. 

Canter CE et al: Indications for heart transplantation in pediatric 
heart disease: A scientific statement from the American Heart 
Association Council on Cardiovascular Disease in the Young; the 
Councils on Clinical Cardiology, Cardiovascular Nursing, and 
Cardiovascular Surgery and Anesthesia; and the Quality of Care 
and Outcomes Research Interdisciplinary Working Group. Circu¬ 
lation 2007 Feb 6;115(5):658-676. 



► Frequentemente sutil, com sintomas de dispneia, fadiga, 
dor toracica e slncope. 

► Componente pulmonar de B 2 alto; ECG com HVD. 

► Implica exclusao de causas secundarias de hipertensao pul¬ 
monar. 

► Doenca rara, progressiva e frequentemente fatal sem tra¬ 
tamento. 


Consideracoes gerais 

A hipertensao pulmonar inexplicada ou primaria (HPP) em 
crianqas e uma condiqao rara, com uma incidencia global esti- 
mada de 1-2 pessoas por milhao em todo o mundo. A hiperten¬ 
sao pulmonar e definida como uma pressao pulmonar media 
maior do que 25 mmHg em repouso ou maior do que 30 mmHg 
durante o exerclcio. A HPP e um diagnostico feito apos a exclu¬ 
sao de todas as outras causas de hipertensao pulmonar. A hi¬ 
pertensao pulmonar secundaria e associada, mais comumente, 
a doenqa cardiaca congenita, doenqa parenquimatosa pulmonar, 
causas de hipoxia cronica (obstruqao das vias respiratorias supe- 
riores), trombose, doenqa hepatica, hemoglobinopatias e doenqa 
do colageno vascular. A HPP e de dificil diagnostico nos estagios 
iniciais devido as suas manifestaqoes sutis. Os pacientes com 
HPP, na maioria, sao mulheres jovens, embora a incidencia por 
genero seja igual em crianqas. Historicamente, o diagnostico de 
HPP em individuos com menos de 16 anos de idade apresentava 
uma sobrevida media de apenas 10 meses. Felizmente, a sobre¬ 
vida esta melhorando com o advento de novas terapias. A HPP 
familiar ocorre em 6-12% dos individuos afetados. Quando e 
conhecida uma clara associaqao familiar, a doen 9 a mostra evi- 
dencia de antecipa 9 ao genetica, apresentando-se em idades mais 
jovens nas gera 9 oes subsequentes. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

O quadro clinico varia com a gravidade da hipertensao pulmonar 
e, geralmente, os sintomas iniciais sao sutis, retardando o diag¬ 
nostico. Os sintomas iniciais podem ser dispneia, palpitaqoes 
ou dor toracica, frequentemente desencadeados por exerclcio 
intenso ou esportes competitivos. Sincope pode ser o primeiro 
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sintoma, que em geral implica doenqa grave. A medida que a 
doen^a progride, os pacientes tem sinais de baixo debito cardiaco 
e insuficiencia de ventriculo direito. A insuficiencia ventricular 
direita pode se manifestar por hepatomegalia, edema periferico 
e galope de B 3 ao exame. Sopros de regurgitate pulmonar e tri- 
cuspide podem estar presentes, e o componente pulmonar de 
B 2 geralmente esta aumentado. 

B. Exames de imagem 

A radiografia de torax revela, mais frequentemente, um tronco 
de arteria pulmonar proeminente, e o VD pode estar aumentado. 
A vasculatura pulmonar periferica pode ser normal ou dimi- 
nuida. Contudo, em 6 % dos pacientes com HPP confirmada, a 
radiografia de torax e normal. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG geralmente mostra HVD com uma onda T positiva em 
V! (quando ela deveria ser positiva apenas em crianqas peque- 
nas) ou um complexo qR em Vj ou V 3 r. Tambem podem estar 
presentes evidencias de desvio do eixo para a direita e aumento 
atrial direito. 

D. Ecocardiograma 

O ecocardiograma e uma ferramenta essencial para excluir a 
presenqa de miocardiopatias congenitas. Ele frequentemente 
mostra HVD e dilataqao. Na ausencia de doenqa estrutural, 
qualquer jato de IP ou tricuspide pode ser usado para estimar 
as pressoes sistolica e diastolica da arteria pulmonar, respecti- 
vamente. Outras modalidades ecocardiograficas, como o in- 
dice de desempenho miocardico e a impedancia vascular, estao 
nos estagios iniciais do seu uso na avaliaqao da hipertensao 
pulmonar. 

E. Cateterismo cardiaco e angiocardiografia 

O cateterismo cardiaco e o melhor metodo para o diagnostico 
da HPP. Como um exame invasivo, ele tem riscos associados 
e deve ser realizado com cautela. O procedimento e realizado 
para excluir causas cardiacas (p. ex., miocardiopatia restritiva) 
ou vasculares (p. ex., estenose de veia pulmonar) de hiper¬ 
tensao pulmonar, determinar a gravidade da doenqa e definir 
estrategias de tratamento. A reatividade do leito vascular pul¬ 
monar aos agentes vasodilatadores de aqao curta (oxigenio, 
oxido nitrico ou prostaciclina) pode ser avaliada e usada para 
determinar as opqoes de tratamento. A angiografia pode mos- 
trar uma redu^ao no numero de pequenas arterias pulmonares 
com vasos tortuosos. 

F. Outras modalidades de avaliacao 

A RM cardiaca e usada em alguns pacientes para avaliar a funqao 
ventricular direita, a anatomia das arterias pulmonares e a he- 
modinamica, bem como fenomenos tromboembolicos. O teste 
de esforqo cardiopulmonar usando um cicloergometro evidencia 
a gravidade da doenqa. De uma forma mais simples, um teste de 
caminhada de 6 minutos, no qual a distancia percorrida e o nivel 
de esfor^o percebido sao medidos, tem uma forte associate in- 
dependente com a mortalidade tardia na doenqa. 


Tratamento 

A meta da terapia e reduzir a pressao na arteria pulmonar, au- 
mentar o debito cardiaco e melhorar a qualidade de vida. Os 
dados do cateterismo cardiaco sao usados para determinar o 
tratamento adequado. Pacientes responsivos aos vasodilatadores 
pulmonares recebem bloqueadores dos canais de calcio, como a 
nifedipina e o diltiazem. Pacientes nao responsivos aos vasodi¬ 
latadores recebem inicialmente uma de tres classes de farmacos: 
prostanoides (como o epoprostenol), antagonistas dos recepto- 
res da endotelina (como o bosentan) ou inibidores da fosfodies- 
terase (como o sildenafil). Todos esses agentes tem mecanismos 
de aqao distintos, que podem reduzir a resistencia vascular pul¬ 
monar. A varfarina e usada, comumente, para anticoagulaqao, a 
fim de prevenir eventos tromboembolicos, em geral com uma 
meta para manter o INR entre 1,5 e 2,0. 

A septostomia atrial esta indicada em alguns pacientes com 
hipertensao pulmonar refrataria e sintomas. O debito cardiaco 
cai a medida que a resistencia vascular pulmonar se eleva, de 
modo que um shunt interatrial pode preservar o debito cardiaco 
esquerdo, embora seja com sangue desoxigenado. O transplante 
pulmonar deve ser considerado em pacientes com hipertensao 
pulmonar intratavel e naqueles com lesoes anatomicas associa- 
das que contribuam para uma elevada pressao arterial pulmo¬ 
nar, como a estenose das veias pulmonares. Os procedimentos de 
transplante coraqao-pulmao parecem ter beneficios de sobrevida 
em relaqao ao transplante pulmonar isolado nos pacientes com 
hipertensao pulmonar. 

Embora a sobrevida seja menor do que 10 meses em crian- 
(jas com hipertensao pulmonar nao tratada, estudos recentes 
tem mostrado melhora nas taxas de sobrevida de mais de 95% 
em 5 anos com bloqueio dos canais de calcio e mais de 80% em 
5 anos em crianqas que necessitam de epoprostenol. 

Ivy DD: Chronic pulmonary hypertension. In Munoz R et al (editors): 

Handbook of Pediatric Cardiac Intensive Care. Springer-Verlag, 2008. 


DISTURBIOS DA FREQUENCE E RITMO 
CARDIACOS 


As anormalidades do ritmo cardiaco ocorrem em duas popu¬ 
lates diferentes de pacientes: crianqas saudaveis em outros as- 
pectos, com uma estrutura cardiaca normal, ou crianqas com 
miocardiopatia congenita. Criampas com miocardiopatia con¬ 
genita tem um maior risco de anormalidades do ritmo cardiaco, 
com base no proprio defeito cardiaco subjacente, nas alteraqoes 
das celulas do musculo cardiaco associadas a um estado cronico 
de alteraqao na hemodinamica cardiaca e em qualquer proce¬ 
dimento cirurgico com linhas de sutura/cicatrizaqao que colo- 
quem o paciente em risco de certos tipos de arritmias. 

A avaliaqao e o tratamento dos disturbios de ritmo cardiaco 
tem avanqado significativamente nas ultimas decadas. Os avan- 
90 s mais importantes nos ultimos anos provavelmente vieram 
da area das bases geneticas dos disturbios de ritmo, como a 
sindrome do QT longo, que sera discutida ao final do capi- 
tulo. O tratamento das anormalidades do ritmo cardiaco inclui 
monitoraqao clinica sem nenhuma intervenqao, medicates 
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antiarritmicas, estudos eletrofisiologicos invasivos e procedi- 
mentos de ablaqao, marca-passos e cardioversores/desfibrila- 
dores implantaveis. 

Deal BJ et al: Arrhythmic complications associated with the treatment 
of patients with congenital cardiac disease: Consensus definitions 
from the Multi-Societal Database Committee for Pediatric and 
Congenital Heart Disease. Cardiol Young 2008 Dec; 18 (Suppl 
2):202-205. 


DISTURBIOS DO NO SINUSAL 


ARRITMIA SINUSAL 

A variaijao fasica na frequencia cardiaca (arritmia sinusal) e nor¬ 
mal. Tipicamente, a frequencia cardiaca sinusal varia com o ciclo 
respiratorio, ao passo que os intervalos P-QRS-T permanecem 
estaveis. A arritmia sinusal acentuada e definida como uma va- 
riaqao de mais de 100% na frequencia cardiaca. Ela pode ocorrer 
em associaqao a desconforto respiratorio ou aumento da pressao 
intracraniana, ou pode estar presente em criancpas normals. De 
forma isolada, ela nunca requer tratamento; contudo, ela pode 
estar associada a disfumpao do no sinusal ou disfunqao do sis- 
tema nervoso autonomo. 

BRADICARDIA SINUSAL 

Dependendo da idade, a bradicardia sinusal e definida como (1) 
uma frequencia cardiaca abaixo do limite normal para a idade 
(recem-nascidos a 6 anos, 60 bpm; 7-11 anos, 45 bpm; > 12 anos, 
40 bpm) ou (2) uma frequencia cardiaca inadequadamente baixa 
para o estado funcional do paciente (incompetencia cronotro- 
pica). Em pacientes gravemente enfermos, as causas comuns de 
bradicardia sinusal incluem hipoxia, dano ao sistema nervoso 
central, transtornos alimentares e efeitos colaterais de medica- 
mentos. Apenas a bradicardia sintomatica (sincope, baixo debito 
cardiaco ou intolerancia ao exercicio) requer tratamento (atro- 
pina, isoproterenol ou marca-passo cardiaco). 

TAQUICARDIA SINUSAL 

A frequencia cardiaca normalmente se acelera em resposta ao 
estresse (p. ex., febre, hipovolemia ou IC). Embora a taquicardia 
sinusal no corapio normal seja bem tolerada, a taquicardia sinto¬ 
matica com diminuiqao do debito cardiaco necessita de avaliaijao 
para doemja cardiaca estrutural ou taquiarritmias verdadeiras. A 
primeira avaliaqao deve ser feita com o ECG de 12 derivaqoes 
para determinar o mecanismo preciso da frequencia acelerada. 
O tratamento pode estar indicado para corretpao da causa sub- 
jacente da taquicardia sinusal (p. ex., transfusao de sangue para 
anemia; ou correpio de hipovolemia a febre). 

DISFUNCAO DO NO SINUSAL 

A disfunqao do no sinusal, ou doemja do no sinusal, e uma 
sindrome clinica de funqao inadequada e da frequencia do no 


sinusal. A anormalidade pode ser um defeito anatomico real do 
no sinusal ou de seus tecidos circunjacentes, ou pode ser uma 
anormalidade do estimulo autonomo. Ela e definida como uma 
ou mais das seguintes caracteristicas: bradicardia sinusal grave, 
arritmia sinusal acentuada, pausa ou parada sinusal, incompe¬ 
tencia cronotropica ou bradiarritmias e taquiarritmias combi- 
nadas. Em geral, esta associada a pos-operatorio de reparo de 
miocardiopatias congenitas (mais comumente as tecnicas de 
Mustard ou de Senning para reparo de TGA completa ou o pro- 
cedimento de Fontan), mas tambem e vista em cora^oes normals, 
em miocardiopatias congenitas nao operadas e em doenqas car- 
diacas adquiridas. Os sintomas geralmente se manifestam entre 
as idade de 2 e 17 anos e consistem em episodios de pre-sincope, 
sincope, palpitaqoes, palidez e intolerancia ao exercicio. 

A avaliaqao da disfunqao do no sinusal pode envolver o se- 
guinte: ECG basal, monitoraqao ambulatorial do ECG de 24 h, 
teste de esforqo cardiaco e monitoraqao transitoria de eventos. O 
objetivo e correlacionar qualquer alteraqao de ritmo cardiaco aos 
sintomas do paciente. 

O tratamento da disfunpio do no sinusal esta indicado ape¬ 
nas em pacientes sintomaticos. Pacientes assintomaticos podem 
ser observados para o aparecimento de intolerancia ao exer¬ 
cicio ou sincope, pois ha pouca chance de morte subita antes 
do inicio desses sintomas. As bradiarritmias sao tratadas com 
agentes vagoliticos (atropina) ou adrenergicos (aminofilina) ou 
marca-passos cardiacos permanentes. O tratamento antiarrit- 
mico das taquiarritmias frequentemente produz ou aumenta a 
bradicardia, necessitando, assim, de marca-passo cardiaco per- 
manente. Um marca-passo e inserido profilaticamente antes do 
inicio das medicares antiarritmicas. 

O prognostico e excelente quando o tratamento adequado e ad- 
ministrado, com taxas de morbidade e mortalidade quase iguais as 
da miocardiopatia subjacente. Em casos graves, nao tratados, a dis- 
funqao do no sinusal pode se tornar cronica e levar a morte subita. 

EXTRASSISTOLES 

Extrassistoles atriais 

As extrassistoles (ES, ou batimentos prematuros atriais) sao 
desencadeadas por um foco ectopico nos atrios. Esta e a forma 
mais comum de ES que ocorre em pacientes pediatricos, par- 
ticularmente durante os periodos fetal e neonatal. A ES pode ser 
conduzida (seguida de um QRS) ou nao conduzida (nao seguida 
por um QRS, ja que o batimento ocorre tao cedo que o no AV 
ainda esta refratario) (Figura 19-4). Em geral, ocorre uma breve 
pausa ate que o proximo batimento sinusal normal ocorra. A 
morfologia da onda P depende da localizaqao do foco ectopico e 
da direcpao da atividade eletrica a medida que o restante do atrio 
e despolarizado. Como um achado isolado, as ES atriais sao be- 
nignas e nao requerem tratamento. 

ES juncionais 

As ES juncionais se originam no no atrioventricular ou no feixe 
de His. Elas geralmente induzem um complexo QRS normal sem 
uma onda P precedente. Quando conduzidas de forma aberrante 
para os ventriculos, ocorre um QRS alargado. As ES juncionais 
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▲ Figura 19-4 Registros de ritmos cardiacos na derivacao Dll, com ES atriais. Os batimentos 1, 3, 5, 7 e 8 sao conduzidos para 
os ventriculos, ao passo que os batimentos 2, 4, 5 e 6 nao o sao. 


conduzidas de forma aberrante nao podem ser distinguidas das 
ES ventriculares, exceto por meio de estudo eletrofisiologico in- 
vasivo. As ES juncionais geralmente sao benignas e nao necessi- 
tam de tratamento espectfico. 

ES ventriculares 

As ES ventriculares (ESV) sao chamadas, as vezes, de contra- 
qoes prematuras ventriculares ou ectopia ventricular. Elas sao 
relativamente comuns, ocorrendo em 1-2% dos pacientes com 
coraqao normal. Elas se caracterizam por uma ES precoce com 
um complexo QRS alargado, sem uma onda P precedente e com 
uma pausa compensators completa apos a ES (Figura 19-5). 
As ESV que se originam de um unico foco ectopico mostram a 
mesma configuraqao; aquelas de origem multifocal apresentam 
configuraqoes variadas. A ocorrencia consecutiva de duas ESV e 
chamada de esparcada, e tres ou mais, de taquicardia ventricular. 
A avaliaqao da ectopia ventricular de alto grau sera discutida 
mais adiante neste capitulo. 

A maioria das ESV em pacientes saudaveis em outros as- 
pectos e benigna. Contudo, a maioria dos pacientes e avaliada 
com exames complementares, como o ECG ambulatorial de 
24 h e o teste de esforqo, para excluir arritmias preocupantes. 
O significado das ESV pode ser confirmado fazendo o paciente 


exercitar-se. A medida que a frequencia cardiaca aumenta, os 
batimentos prematuros ventriculares benignos geralmente desa- 
parecem. Se o exercicio resulta em um aumento ou parcamento/ 
acoplamento de contraqoes, pode haver doenqa subjacente. As 
ESV multifocais sao sempre anormais e podem ser mais peri- 
gosas. Elas podem estar associados a superdosagem de medi- 
camentos (antidepressivos triciclicos ou intoxicaqao digitalica), 
disturbios eletroliticos, miocardite ou hipoxia. O tratamento e 
dirigido a correqao do disturbio subjacente. 

TAQUICARDIA SUPRAVENTRICULAR 

A taquicardia supraventricular (TSV) e um termo usado para 
descrever qualquer ritmo rapido que se origina dos atrios, do no 
atrioventricular ou de vias acessorias. O modo de apresentaqao 
depende da frequencia cardiaca, da presenqa de anormalidades 
estruturais ou funcionais cardiacas subjacentes, de doenqas co- 
existentes e da idade do paciente. A taquicardia pode ser mal 
tolerada em uma crianqa com IC preexistente ou uma doenqa 
sistemica subjacente, como anemia ou sepse. Ela pode passar 
despercebida em uma crianqa saudavel sob os demais aspectos. A 
taquicardia incessante em individuos saudaveis, mesmo quando 
relativamente lenta (120-150 bpm), pode causar disfunqao 
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▲ Figura 19-5 Registro de ritmo na derivacao V 5 com ESVs unifocais em um padrao bigeminado. A seta mostra uma ESV parcada. 


miocardica e IC, se nao for tratada. Os mecanismos da taquicar- 
dia geralmente sao divididos em mecanismos automaticos e de 
reentrada e podem ser descritos pela localiza^ao da origem da 
taquicardia (Quadro 19-19). 

As taquicardias automaticas sao geradas quando um foco de 
tecido cardiaco desenvolve uma frequencia de despolariza^ao 
espontanea anormalmente rapida. Estas arritmias representam 
aproximadamente 20% das arritmias da infancia e em geral estao 
sob influencia autonomica. O ECG demonstra um QRS normal 
precedido por uma onda P anormal (Figura 19-6). A taquicardia 
ectopica juncional nao tem uma onda P precedendo o QRS e 
pode estar associada a dissocia^ao AV ou a condu^ao retrograda 


Quadro 19-19 Mecanismo da taquicardia supraventricular 


Local de 
origem 

Mecanismos 

automaticos 

Mecanismos 
de reentrada 

No sinusal 

taquicardia sinusal 

Reentrada no no 
sinoatrial 

Atrio 

taquicardia ectopica 
atrial 

taquicardia atrial 
multifocal 

Flutter atrial 
taquicardia reentrante 
intra-atrial 

Fibrilacao atrial 

No atrioventricular 

taquicardia ectopica 
juncional 

taquicardia reentrante 
nodal atrioventricular 
(TRNAV) 

Vias acessorias 


Vias acessorias ocultas 
Sindrome de Wolff- 
Parkinson-White (WPW) 

Forma permanente de 
taquicardia reciproca 
juncional (TRJP) 

taquicardia das fibras de 
Manhaim 


1:1. As taquicardias ectopicas demonstram instalarjao e desa- 
parecimento graduais e podem ser paroxisticas ou incessantes. 
Quando sao incessantes, etas geralmente estao associadas a IC e 
a um quadro clinico de MCD. 

A taquicardia reentrante representa cerca de 80% das arritmias 
pediatricas. Diferentemente das taquicardias automaticas, as ta¬ 
quicardias reentrantes iniciam e terminam de modo abrupto. Os 
mecanismos da taquicardia reentrante envolvem duas conexoes 
atrioventriculares, nas quais a condu^ao eletrica percorre infe- 
riormente atraves de uma das vias e depois retorna pela outra, 
criando uma al<;a circular sustentada repetitiva. O circuito pode 
ser confinado aos atrios {flutter atrial em um cora^ao normal ou 
taquicardia reentrante intra-atrial em um paciente com miocar- 
diopatia congenita) (Figura 19-7). Ela pode ser confinada dentro 
do no AV ( taquicardia reentrante nodal AV) ou pode englobar 
uma conexao acessoria entre o atrio e o ventriculo ( taquicardia 
inediada por via acessoria). Se durante a taquicardia o impulso 
eletrico for transmitido de forma anterograda (dos atrios para os 
ventriculos) pelo nodulo AV e retrograda (dos ventriculos para 
os atrios) pela via acessoria, estara presente uma taquicardia re- 
ciproca ortodromica. Se em vez disso, o impulso for transmitido 
de forma anterograda pela via acessoria e retrograda pelo no AV, 
havera uma taquicardia reciproca antidromica. Essa ultima ta¬ 
quicardia se apresentaria como uma taquicardia de complexos 
largos. A sindrome de Wolff-Parkinso-White (WPW) e uma sub- 
classe de taquicardia reentrante na qual, durante o ritmo sinusal, 
o estimulo e transmitido de forma anterograda pela via acesso¬ 
ria, passando ao largo do no AV e criando uma pre-excitaqao 
ventricular (ativa^ao excentrica precoce dos ventriculos com um 
intervalo PR curto e empastamento da por^ao ascendente QRS, 
a onda delta) (Figura 19-8). A maioria dos pacientes com WPW 
tem coraijoes estruturalmente normais sob os demais aspectos. 
Contudo, foi observado que o WPW ocorre com maior frequen¬ 
cia em associaqao as seguintes miocardiopatias congenitas: atre¬ 
sia tricuspide, anomalia de Ebstein da valva tricuspide, MCH e 
TccGA. 
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▲ Figura 19-6 Registro de ritmo em Dll de taquicardia ectopica atrial. 0 tracado demonstra uma frequencia variavel com um 
maximo de 260 bpm, uma onda P anormal e um termino gradual. 


A melhora na sobrevida cirurgica de pacientes com mio- 
cardiopatia congenita gerou uma nova arritmia cronica, cada 
vez mais prevalente, que tem sido chamada de varios nomes: 
taquicardia reentrante intra-atrial, taquicardia incisional, ma- 
crorreentrada ou flutter atrial pos-operatorio. Nesta taquicardia, 
“corredores” de miocardio atrial isolados eletricamente (p. ex., a 
valva tricuspide — istmo da veia cava inferior, ou a regiao entre 
a incisao atrial e a crista terminal) agem como vias para circuitos 
de reentrada de atividade eletrica sustentados. Essas taquicardias 
sao cronicas, clinicamente refratarias e incapacitantes. 

Doniger SJ, Sharieff GQ: Pediatric dysrhythmias. Pediatr Clin North 
Am 2006 Feb;53(l):85-105, vi. 


Schlechte EA, Boramanand N, Funk M: Supraventricular tachycardia 
in the pediatric primary care setting: Age-related presentation, 
diagnosis, and management. J Pediatr Health Care 2008 Sep- 
Oct;22(5):289-299. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

A apresentaqao varia com a idade. Os bebes tendem a ficar pa- 
lidos e mateados com o inicio da taquicardia e podem se tornar 
irritaveis. Com a taquicardia de longa duratjao, desenvolvem-se 
sinais de IC. A frequencia cardiaca varia de 240-300 bpm. Crian- 
9 as maiores se queixam de tontura, palpitaqoes, fadiga e dor 



▲ Figura 19-7 Derivacoes aVF (F) e Vi mostrando flutter atrial com ondas serrilhadas do flutter atrial. 
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toracica. A frequencia cardiaca varia de 240 bpm em crianqas 
menores a 150-180 bpm em adolescentes. A IC e menos comum 
em crianqas do que em bebes. A taquicardia pode estar associada 
a defeitos cardlacos congenitos ou condiqoes adquiridas, como 
miocardiopatias e miocardite. 

B. Exames de imagem 

As radiografias de torax sao normals durante o curso inicial da 
taquicardia e, portanto, geralmente nao sao realizadas. Se houver 
IC, o coraqao estara aumentado e a congestao venosa pulmonar 
sera evidente. 

C. Eletrocardiograma 

O ECG e a ferramenta mais importante no diagnostico da TSV 
e na defin^ao do mecanismo preciso da taquicardia. Os achados 
incluem uma frequencia cardiaca rapida e desproporcional ao 
quadro clinico do paciente (p. ex., uma frequencia de 140 bpm 
com uma onda P anormal enquanto o paciente esta calmo e 
adormecido). Nos mecanismos automaticos, o ritmo estaria ir¬ 
regular com aumento e diminuiqao graduais da frequencia. Nos 
mecanismos reentrantes, o ritmo seria extremamente regular 
com pouca variabilidade. O complexo QRS em geral e o mesmo 
do ritmo sinusal normal. Contudo, o complexo QRS ocasional- 
mente esta alargado (TSV com conduqao ventricular aberrante) 
e, nesses casos, a condiqao pode ser dificil de diferenciar da ta¬ 
quicardia ventricular. A presenqa de ondas P e sua associaqao 
com o QRS e importante na determinaqao do mecanismo da 
taquicardia. Nas taquicardias automaticas, frequentemente ha 
uma rela 9 ao 1:1 ou 2:1 A:V, com as ondas P precedendo o QRS. 
Nas taquicardias reentrantes, como as taquicardias mediadas 
por vias acessorias, frequentemente pode ser vista uma pequena 
onda P retrograda logo apos o QRS. Na taquicardia reentrante 
nodal atrioventricular, as ondas P nao podem ser identificadas, 
pois ocorrem ao mesmo o tempo que o QRS. 

Tratamento 

A. Tratamento agudo 

Durante os episodios iniciais de TSV, os pacientes necessitam de 
uma monitoraqao cuidadosa. A correqao da acidose e das anor- 
malidades eletroliticas tambem esta indicada. 

1. Manobras vagais — O “reflexo de mergulho” produzido pela 
colocaqao de uma bolsa de gelo na ponte do nariz por 20 s (em 
bebes) ou pela imersao da face em agua gelada (em crianqas e 


adolescentes) ira aumentar o tonus parassimpatico e provocar 
o termino de algumas taquicardias. A manobra de Valsalva, que 
pode ser realizada por crian 9 as maiores que cooperam, tambem 
pode encerrar taquicardias reentrantes. 

2. Adenosina — A adenosina bloqueia transitoriamente a con- 
duqao AV e acaba com as taquicardias que incorporam o no AV, 
ou pode ajudar no diagnostico de arritmias confinadas ao atrio 
por causar uma pausa na conduqao ventricular, de modo que e 
possivel identificar a presenqa de multiplas ondas P. A dose e de 
50-250 mcg/kg em bolo intravenoso rapido. Ela e antagonizada 
pela aminofilina e deve ser usada com cuidado em pacientes com 
disfunqao do no sinusal ou asma. 

3. Marca-passo atrial transesofagico — A supressao atrial 
por marca-passo ( overdrive ) e termino da taquicardia pode 
ser realizada a partir de um cateter com eletrodo bipolar po- 
sicionado no esofago, adjacente ao atrio esquerdo. A supres¬ 
sao por marca-passo com frequences aproximadamente 30% 
mais rapidas do que a frequencia da taquicardia ( overdrive ) 
ira interromper o circuito de reentrancia e restaurar o ritmo 
sinusal. 

4. Cardioversao por corrente direta — A cardioversao por 
corrente direta (0,5-2 J/kg sincronizado) deve ser usada imedia- 
tamente quando um paciente apresenta choque cardiovascular. 
Isso ira converter um mecanismo reentrante em ritmo sinusal. A 
taquicardia automatica nao responde a cardioversao. 

B. Tratamento cronico 

Quando o paciente tiver recebido o diagnostico de TSV e o meca¬ 
nismo tiver sido avaliado, as opqoes de tratamento a longo prazo 
podem ser consideradas. Estas incluem a monitoraqao clinica de 
recorrencia da taquicardia, o manejo clinico com medicaqoes 
antiarritmicas ou um estudo eletrofisiologico invasivo e proce- 
dimento de ablaqao. No periodo neonatal e no initio da infan- 
cia, as medicaqoes antiarritmicas sao a base do tratamento. As 
medicaqoes como os P-bloqueadores e a digoxina sao as terapias 
de primeira linha. Outras medicaqoes antiarritmicas (p. ex., vera¬ 
pamil, flecainida, propafenona, sotalol e amiodarona) tem aqoes 
farmacologicas amplas e sao extremamente eficazes. Contudo, 
essas medicaqoes tambem tem efeitos colaterais graves, inclusive 
pro-arritmias (produqao de arritmias) e morte subita, e devem 
ser usadas apenas sob orientaqao de um cardiologista pediatrico. 

As taquicardias, tanto automaticas quanto reentrantes, 
podem ser abordadas mais definitivamente com um estudo 
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eletrofisiologico invasivo e procedimento de ablaijao. Essa e 
uma tecnica de cateter transvascular nao cirurgica que desseca 
um foco de arritmia ou via acessoria e cura permanentemente 
a arritmia. Os cateteres de abla^ao podem utilizar uma fonte 
de calor (radiofrequencia) ou de frio (crioablaqao). Estes ulti- 
mos demonstraram ser mais seguros em proximidade a area de 
condu^ao normal, e, assim, o risco de bloqueio atrioventricular 
inadvertido e reduzido. O indice de sucesso de um procedi¬ 
mento de abla^ao em um paciente com a estrutura cardiaca 
normal e de aproximadamente 90%, com um risco de recor- 
rencia de 10%. O procedimento pode ser realizado em crian^as 
ou em adultos. Em crian^as com menos de 4 anos de idade, os 
riscos sao maiores, e o procedimento deve ser reservado para 
aqueles cujas arritmias sao refratarias ao tratamento clinico. O 
elevado indice de sucesso, as baixas taxas de complica^ao e de 
recorrencia, alem da elimina^ao da necessidade de medicacpao 
antiarritmica cronica tornaram os procedimentos de ablaijao a 
opqao de tratamento primaria na maioria dos centros de car- 
diologia pediatrica. Em pacientes com miocardiopatia conge¬ 
nita, o estudo eletrofisiologico e os procedimentos de ablaqao 
tambem sao utilizados para abordar substratos da arritmia. O 
indice de sucesso desses procedimentos e menor do que em 
pacientes com estrutura cardiaca normal, frequentemente rela- 
tado na faixa de 75 e 80%. 

Prognostico 

A TSV em bebes e crianqas geralmente tem um excelente prog¬ 
nostico. Ela pode ser tratada com manejo clinico ou com os pro¬ 
cedimentos potencialmente curativos de ablaijao. Contudo, ha 
alguns raros casos de taquicardia que leva a IC ou a morte subita. 
Se as taquicardias forem persistentes, entao elas poderiam levar 
a sintomas de IC. Foram relatados raros casos de choque subito 
por sindrome de WPW. O mecanismo desse evento subito e o 
desenvolvimento de fibrila^ao atrial, conduzindo por uma via 
acessoria para o ventriculo, levando a uma fibrilaijao ventricular 


e a morte subita. Por esse motivo, a maioria dos centros reco- 
menda que mesmo pacientes assintomaticos sejam submetidos a 
um procedimento invasivo para avaliar as propriedades de con- 
du<;ao da via acessoria no WPW. 

Harahsheh A et al: Risk factors for atrioventricular tachycardia 
degenerating to atrial flutter/fibrillation in the young with 
Wolff-Parkinson-White. Pacing Clin Electrophysiol 2008 
Oct;31(10):1307-1312. 

Lee PC et al: The results of radiofrequency catheter ablation of su¬ 
praventricular tachycardia in children. Pacing Clin Electrophysiol 
2007 May;30(5):655-661. 


TAQUICARDIA VENTRICULAR 

A taquicardia ventricular e incomum na infancia (Figura 19-9). 
Ela esta associada, frequentemente, a anormalidades subjacentes 
do miocardio (miocardite, miocardiopatia, tumores miocardicos 
ou pos-operatorio de doenqa cardiaca congenita) ou toxicidade 
(hipoxia, desequilibrio eletrolitico ou intoxicatpao medicamen¬ 
tosa). A taquicardia sustentada geralmente e uma situa^ao 
instavel e, se nao for tratada, ira, quase sempre, degenerar em 
fibrilatpao ventricular. 

O ritmo idioventricular acelerado e uma taquicardia ventri¬ 
cular sustentada que ocorre em recem-nascidos com cora^ao 
normal. A frequencia esta dentro de 10% da frequencia sinusal 
precedente e e uma arritmia autolimitada, que nao requer tra¬ 
tamento. 

O termino agudo da taquicardia ventricular envolve a res- 
tauraqao do miocardio normal, quando possivel (corretpao do 
desequilibrio eletrolitico, intoxicaijao medicamentosa, etc.) e 
cardioversao por corrente direta (1-4 J/kg), cardioversao com 
lidocaina (1 mg/kg) ou com amiodarona (dose de ataque de 
5 mg/kg). A supressao cronica das arritmias ventriculares com 



▲ Figura 19-9 ECG de 12 derivacoes de uma crianca com intoxicacao por imipramina e taquicardia ventricular. 
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medicares antiarritmicas tem muitos efeitos colaterais (inclu¬ 
sive pro-arritmia e morte) e deve ser iniciada no hospital sob 
orientaqao de um cardiologista pediatrico. 

Batra A, Silka MJ: Ventricular arrhythmias. Prog Pediatr Cardiol 
2000 May l;ll(l):39-45. 

Hayashi M et al: Incidence and risk factors of arrhythmic events in 
catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia. Circula¬ 
tion 2009 May 12;119(18):2426-2434. 


SINDROME DO QT LONGO 

A sindrome do QT longo e um disturbio maligno da conduqao 
cardiaca no qual a repolarizaqao cardiaca e prolongada (medida 
do QTc no ECG), e isso predispoe o paciente a episodios subitos 
de sincope, convulsoes ou morte subita (5% ao ano se nao tra- 
tado). O mecanismo e uma iniciaqao pausa-dependente de tor¬ 
sade depointes, uma taquicardia ventricular multifocal. O quadro 
pode ser congenita ou adquirido. A sindrome do QT longo con¬ 
genita e herdada em um padrao autossomico dominante (mais 
comum) ou recessivo ou pode ocorrer espontaneamente (menos 
provavel). O padrao de heranqa recessivo esta associado a surdez 
congenita e sindrome de Jervell e Lange-Nielsen. A sindrome 
do QT longo e causada por um defeito em um de varios genes 
que codificam os canais ionicos nos miocitos cardiacos. Cerca 
de 10 genes foram identificados, e esses defeitos explicam 75% 
da populaqao de pacientes com sinais e sintomas compativeis 
com QT longo. O diagnostico de sindrome do QT longo e sus- 
peitado em um paciente ou uma familia com historia de sincope, 
convulsoes, arritmia documentada ou parada cardiaca subitas. A 
avaliaqao inclui um ECG que mostre uma medida de QTc longa, 
ECG ambulatorial de 24 h e, possivelmente, um teste ergome- 
trico. Ha hoje um teste genetico disponivel comercialmente para 
os genes primarios que causam a sindrome do QT longo. Esse 
teste e mais util na determinaqao de quem, em uma familia, tem 
a sindrome do QT longo. Infelizmente, esse teste nao pode ex- 
cluir completamente a sindrome. 

A base do tratamento da sindrome do QT longo tem sido a 
restriqao ao exercicio, o uso de P-bloqueadores e, possivelmente, 
a colocaqao de um cardioversor/desfibrilador implantavel. Den- 
tro dos proximos anos, espera-se que sejam desenvolvidas mais 
terapias dirigidas a genes especificos. 

A sindrome do QT longo tambem pode ser adquirida, re- 
sultando de alteraqao da repolarizaqao ventricular secundaria 
a toxinas miocardicas, isquemia ou inflamaqao. Essa condiqao 
tambem predispoe o paciente a arritmias ventriculares. Inume- 
ras medicares, citadas anteriormente, tambem podem causar 
prolongamento do QT. 

Collins KK, Van Hare GF: Advances in congenital long QT syndrome. 
Curr Opin Pediatr 2006 Oct;18(5):497-502. 

Kapoor JR: Long-QT syndrome. N Engl J Med 2008 May 
1;358( 18): 1967-1968; author reply 1968. 

Vetter VL et al: Cardiovascular monitoring of children and ado¬ 
lescents with heart disease receiving medications for attention 
deficit/hyperactivity disorder [corrected]: A scientific statement 


from the American Heart Association Council on Cardiovascular 
Disease in the Young Congenital Cardiac Defects Committee and 
the Council on Cardiovascular Nursing. Circulation 2008 May 
6;117(18):2407-2423. 


MORTE SUBITA 

A MCH (a causa mais comum de morte subita em atletas jo- 
vens) e outras miocardiopatias (MCD, MC restritiva ou displa- 
sia arritmogenica de VD) podem ser hereditarias e devem ser 
investigadas em pacientes com parada cardiaca reanimada ou 
em membros da familia daqueles que tiveram morte subita. As 
anomalias estruturais congenitas das arterias coronarias sao a 
segunda causa mais comum de morte subita em atletas jovens. 
Essas anomalias nao sao hereditarias. As arterias coronarias pre- 
cisam ser avaliadas em sobreviventes de eventos de morte subita. 
Arritmias em pacientes em pos-operatorio de miocardiopatia 
congenita sao causas importantes de morbidade e mortalidade 
e podem se apresentar como eventos de morte subita. Todos os 
sobreviventes de parada cardiaca necessitam de uma avaliaqao 
completa para arritmias, incluindo eletrofisiologia invasiva. Epi¬ 
sodios de convulsao, sincope e pre-sincope em pacientes com 
miocardiopatia congenita devem ser investigados para a possibi- 
lidade de arritmias, e eles tambem podem precisar de uma ampla 
avaliaqao e tratamento eletrofisiologico. 

Quando uma crianqa morre subitamente e de forma ines- 
perada, ou e reanimada de uma parada cardiaca que nao tem 
causa aparente, e necessario conduzir uma historia fami¬ 
liar detalhada, investigando a ocorrencia de convulsoes, de 
sincope ou de morte subita precoce. Os membros da fami¬ 
lia devem ser examinados com uma triagem para arritmias, 
exame fisico, ECG e ecocardiograma, para detectar arritmias 
ou miocardiopatias. 

Bar-Cohen Y, Silka MJ: Sudden cardiac death in pediatrics. Curr Opin 
Pediatr 2008 Oct;20(5):517~521. 

DeMaso DR, Neto LB, Hirshberg J: Psychological and quality-oflife 
issues in the young patient with an implantable cardioverter-defi¬ 
brillator. Heart Rhythm 2009 Jan;6(l):130-132. 

Denjoy I et al:. Arrhythmic sudden death in children. Arch Cardio- 
vasc Dis 2008 Feb;101(2):121-125. 

Wren C: Screening children with a family history of sudden cardiac 
death. Heart 2006 Jul;92(7):1001-1006. 


DISTURBIOS DA CONDUCAO 
ATRIOVENTRICULAR 


Consideracoes gerais 

O no atrioventricular e a conexao eletrica entre os atrios e os 
ventriculos. Os bloqueios atrioventriculares envolvem uma len- 
tificaqao ou ruptura dessa conexao e sao descritos de acordo com 
o grau dessa reduqao ou ruptura. 






doencas cardiovasculares 


o o 



Derivagao Dl 

▲ Figura 19-10 Registro de ritmo na derivacao Dl com bloqueio cardiaco de segundo grau, Mobitz tipo I (Wenckebach). Ha um 
alongamento progressive do intervalo PR antes de uma onda P nao conduzida (setas). 


Bloqueio atrioventricular de primeiro grau 

O bloqueio cardiaco de primeiro grau e um diagnostico eletro- 
cardiografico de prolongamento do intervalo PR. O bloqueio 
nao causa problema por si so. Ele pode estar associado a defeitos 
cardiacos estruturais congenitos, como, por exemplo, defeitos do 
septo AV e TCCGA, e a doengas como a cardite reumatica. 

Bloqueio atrioventricular de segundo grau 

O bloqueio cardiaco Mobitz tipo I (Wenckebach) e reconhecido 
pelo prolongamento progressive do intervalo PR ate que nao 
ocorra um QRS seguindo a onda P (Figura 19-10). O bloqueio 
cardiaco Mobitz tipo I ocorre em coragoes normals em repouso 
e, geralmente, e benigno. No bloqueio cardiaco Mobitz tipo II, 
nao ha um alongamento progressive do intervalo PR antes do 
batimento interrompido (Figura 19-11). O bloqueio cardiaco 
Mobitz tipo II esta, frequentemente, associado a doenga car- 
diaca organica, sendo necessaria uma avaliagao completa. 

Bloqueio atrioventricular total 

No bloqueio atrioventricular (AV) total, os atrios e os ven- 
triculos contraem-se independentemente. As frequencias 


ventriculares podem variar de 40-80 bpm, ao passo que as fre¬ 
quencias atriais sao mais rapidas (Figura 19-12). A forma mais 
comum de bloqueio atrioventricular total e o bloqueio AV total 
congenito que ocorre no feto ou no bebe com coragao normal 
sob os demais aspectos. Ha uma elevada associagao com anti- 
corpos maternos do lupus eritematoso sistemico e, portanto, 
e recomendado investigar a mae de um bebe afetado mesmo 
que ela nao tenha sintomas de doenga vascular do colageno. 
O bloqueio AV total congenito tambem esta associado a algu- 
mas formas de doenga cardiaca congenita (transposigao cor- 
rigida congenitamente das grandes arterias e defeito do septo 
AV). O bloqueio AV total adquirido pode ser secundario a 
miocardite aguda, intoxicagao medicamentosa, desequilibrio 
eletrolitico, hipoxia e cirurgia cardiaca. 

Achados clinicos 

O achado primario em bebes e criangas com bloqueio AV total e 
uma frequencia cardiaca significativamente baixa para a idade. 
O diagnostico, com frequencia, e feito no pre-natal, quando 
e documentada bradicardia fetal. Um ultrassom entao e feito, 
bem como um ecocardiograma fetal. No ecocardiograma fetal, 
as contragoes atriais e ventriculares podem ser distinguidas, e 



Derivagao Dill 

▲ Figura 19-11 Registro de ritmo na derivacao Dill com bloqueio cardiaco de segundo grau Mobitz tipo II. Ha um intervalo PR 
compativel com perda ocasional da conducao AV (seta). 
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▲ Figura 19-12 ECG de 12 derivacoes e registro de ritmo na derivacao Dll de bloqueio cardi'aco completo. A frequencia atrial e 
de 150 bpm e a ventricular e de 60 bpm. 


a frequencia atrial e documentada como sendo maior do que 
a frequencia ventricular, sem relaqao uma com a outra. Se a 
frequencia cardiaca for significativamente baixa, entao havera 
baixo debito cardiaco, reduqao da funqao cardiaca e desenvol- 
vimento de hidropsia fetal. A adaptaqao pos-natal depende 
amplamente da frequencia cardiaca; bebes com frequencia car¬ 
diaca menor do que 55 bpm tern um risco significativamente 
maior de baixo debito cardiaco, IC e morte. Complexos QRS 
largos e uma frequencia atrial elevada sao sinais de mau prog- 
nostico. A maioria dos pacientes tem um sopro inocente de 
fluxo pelo maior volume sistolico. Em pacientes sintomaticos, 
o cora 9 ao pode ter cardiomegalia significativa e pode haver 
edema pulmonar. 

O bloqueio AV total tambem pode ocorrer em pacientes 
maiores. Os pacientes podem ser assintomaticos ou apresentar 
pre-sincope, sincope ou fadiga. A avaliaijao cardiaca completa, 
incluindo ECG, ecocardiograma e monitoraqao ambulatorial de 
24 h com Holter, e necessaria para avaliar o paciente para dis- 
fumjao ventricular e relacionar qualquer sintoma com arritmias 
concomitantes. 

Tratamento 

Quando o diagnostico de bloqueio AV total e feito no feto, 
o tratamento depende da idade gestacional, da frequencia 
ventricular e da presen^a ou ausencia de hidropsia. Alguns 
centros advogam a administra^ao de corticosteroides ou de 
estimula^o (3-adrenergica. O parto de emergencia pode estar 
indicado. O tratamento pos-natal de recem-nascidos ou pa¬ 
cientes maiores que apresentam sintomas significativos e re- 
querem intervenqao imediata inclui suporte temporario com 


infusao de isoproterenol, marca-passo transvenoso tempora¬ 
rio ou, se necessario, marca-passo transcutaneo temporario. 
O tratamento a longo prazo envolve a coloca 9 ao de marca- 

passo permanente. 

Fischbach PS et al: Natural history and current therapy for complete 
heart block in children and patients with congenital heart disease. 
Congenit Heart Dis 2007 Jul;2(4):224-234. 

Jayaprasad N, Johnson F, Venugopal K: Congenital complete heart 
block and maternal connective tissue disease. Int J Cardiol 
2006 Sep 20;112(2): 153-158. 

Villain E: Indications for pacing in patients with congenital heart dise¬ 
ase. Pacing Clin Electrophysiol 2008 Feb;31 (Suppl 1): S17-S20. 


SINCOPE 

A sincope e uma perda subita e transitoria da consciencia, que 
se resolve espontaneamente. A forma comum de sincope (des- 
maio simples) ocorre em 15% das criamjas e e um disturbio 
do controle da frequencia cardiaca e da pressao arterial pelo 
sistema nervoso autonomo que causa hipotensao e bradicardia. 
Ela esta associada, frequentemente, a elevaqao rapida e hipo¬ 
tensao postural, posiqao sentada prolongada ou hipovolemia. 
Os pacientes exibem sintomas vagais, como palidez, nauseas 
ou diaforese. A sincope, tambem conhecida como disfun 9 ao 
autonomica, pode ser avaliada com o teste de inclinaqao da 
mesa — tilt test. O paciente e colocado em posiqao supina em 
uma mesa inclinada e entao, sob supervisao constante da fre¬ 
quencia cardiaca e da pressao arterial, e trazido para a posiqao 
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ereta. Se os sintomas ocorrerem, eles podem ser classificados 
como vasodepressor (hipotensao), cardioinibitorio (bradicar- 
dia) ou misto. 

A sincope geralmente e autolimitada (dura aproximada- 
mente 6 meses a 2 anos) e pode ser controlada pela utilizaqao 
de sal na dieta e reposiqao de volume para prevenir hipovo- 
lemia. Em casos refratarios, as medicares para manipular o 
sistema nervoso autonomo tern sido uteis. A fludrocortisona 
(0,1 mg/kg/dia) e um mineralocorticoide que causa reabsor- 
qao renal de sodio e assim aumenta o volume intravascular. 
O bloqueio p (atenolol, 0,5-2,0 mg/kg/dia) pode inibir o fluxo 
catecolaminergico e ajudar a prevenir a bradicardia de rebote 


e hipotensao. Os agentes vagollticos (disopiramida, 2,5 mg/kg, 
4 vezes ao dia) ajudam a controlar a hiper vagotonia, e os inibi- 
dores seletivos da recaptaqao da serotonina tambem se mostra- 
ram eficazes para o allvio dos sintomas. A sincope que ocorre 
durante o exerclcio ou estresse, ou esta associada a uma histo- 
ria familiar positiva e um sinal de alerta de que uma arritmia 
grave subjacente pode estar presente, indicando uma investiga- 
qao complementar. 

Johnsrude CL: Current approach to pediatric syncope. Pediatr Car¬ 
diol 2000 Nov-Dec;21(6):522-531. 
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DOENCAS DO ESOFAGO 


REFLUXO GASTRESOFAGICO E DOENCA 
DE REFLUXO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► O refluxo gastresofagico (RGE) sem complicacoes em 
lactentes saudaveis e caracterizado por regurgitacao 
pos-prandial recorrente e vomito com resolucao espon- 
tanea. 

► Pirose e regurgitacao caracterizam o RGE em criancas maiores. 

► As complicacoes cronicas da doenca do refluxo gastresofa¬ 
gico (DRGE) incluem esofagite, estenose, anemia e esofago 
de Barrett. 

► 0 diagnostic e clinico nos lactentes, o raio X do trato di- 
gestivo alto e realizado para exdusao de outras doencas 
gastrintestinais. 


Achados di'nicos 

A. Lactentes com refluxo gastresofagico 

O refluxo do conteudo gastrico para o esofago e um evento 
fisiologico comum em bebes. A regurgitacao pos-prandial fre- 
quente, que varia entre “sem esforqo” e “forqada”, e o sintoma 
mais comum de RGE em lactentes. O refluxo geralmente e 
benigno, mas, em casos raros, causa dificuldades de ganho de 
peso, recusa alimentar, colica, rumina^ao e postura tipica do 
pesco^o (sindrome de Sandifer). Episodios apneicos em bebes 
pequenos, que ocorrem principalmente com a troca de posiqao 
apos a alimentaqao, podem ser causados pelo refluxo. O RGE e 
comum em lactentes com problemas neurologicos. 

O refluxo do conteudo gastrico para o esofago ocorre du¬ 
rante o relaxamento espontaneo do esfincter esofagico inferior 


nao acompanhado de deglutiqao. Baixas pressoes no esfincter 
esofagico inferior ou desenvolvimento imaturo do esfincter nao 
sao causas de RGE em lactentes. Os fatores que comumente 
produzem refluxo em lactentes sao pequena capacidade do esto- 
mago, alimentaqao frequente e em excesso, curto comprimento 
do esofago, posiqao de decubito dorsal e baixa resposta de deglu- 
ticao ao fluxo de material que retorna ao esofago. As respostas 
individuals dos lactentes ao estimulo do refluxo, especialmente a 
maturidade de suas habilidades de autoacomodacao, sao fatores 
importantes na determinaqao da gravidade dos sintomas relacio- 
nados ao refluxo. 

Um aspecto diferencial importante na avaliaqao de lactentes 
com RGE eseo material vomitado content bile. A emese com 
presenqa de bile em um lactente requer avaliaqao imediata, ja 
que pode ser sintoma de obstruqao intestinal (mi rotaqao com 
volvulo, intussuscepcao). 

B. Criancas maiores com refluxo 

A DRGE e diagnosticada clinicamente em crianqas maiores 
quando o refluxo causa sintomas persistentes com ou sem infla- 
maqao do esofago. As crianqas maiores com DRGE apresentam 
vomito com menos frequencia que os lactentes e se queixam com 
mais frequencia de sintomas do tipo adulto de regurgitaqao para 
a boca, azia e disfagia. A esofagite ocorre em criancas com DRGE 
e requer endoscopia para confirmaqao do diagnostico. Crianqas 
com asma, fibrose cistica, problemas de desenvolvimento, hernia 
de hiato e reparo de fistula traqueoesofagica (TE) apresentam 
maior risco de DRGE e de esofagite. 

C. Estudos diagnosticos 

Em lactentes em pleno crescimento, o RGE e um diagnostico 
clinico. O exame seriado do trato respiratorio superior exclui as 
causas anatomicas do vomito, mas nao e um teste preciso para 
detectar RGE devido a uma taxa de falso-positivos de 30%. 

Nas criancas maiores com sintomas de pirose, um teste com 
medicaqao acidossupressora pode ser tanto diagnostico quanto 
terapeutico. Os sintomas persistentes devem ser investigados por 
radiografia digestiva alta e endoscopia para exclusao de outras 
causas organicas. Estudos de pH-metria ou impedancia esofagica 
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podem ser uteis na identificaqao da associaqao entre sintomas 
episodicos ou incomuns e episodios de refluxo. A pH-metria 
quantifica o numero e a duraqao dos eventos de refluxo acido. 
O monitoramento da impedancia intraluminal esofagica e um 
metodo pH-independente para a detecqao de movimentos de 
fluidos no esofago. Esses estudos mostram que episodios de re¬ 
fluxo nao acido ocorrem com a mesma frequencia que episodios 
de refluxo acido, sendo que o tratamento com medicaqao acidos- 
supressora modifica as proporqoes de eventos acidos versus nao 
acidos, mas nao o numero total de eventos. A esofagoscopia com 
biopsia nao e diagnostica de DRGE; porem, pode identificar a 
presenqa de esofagite. 

Tratamento e prognostics 

O RGE desaparece espontaneamente em 85% dos lactentes 
acometidos ate a idade de 12 meses, coincidindo com o mo¬ 
menta em que a crianqa passa a assumir a postura ereta e com 
o inicio da alimentaqao solida. Ate entao, o volume de regur- 
gitaqao pode ser reduzido oferecendo-se pequenos volumes de 
alimento em intervalos frequentes, aumentando a consisten¬ 
cy do alimento com cereal de arroz (2-3 colheres de sopa por 
±30 mL de formula). Formulas “antirrefluxo” pre-espessadas 
encontram-se disponiveis. Os antagonistas do receptor de his- 
tamina 2 (H2) (ranitidina, 5 mg/kg/dia em 2 doses) ou inibi- 
dores da bomba de protons (omeprazol, 0,5-1,0 mg/kg/dia em 
1 dose) nao reduzem a frequencia de refluxo, mas podem redu- 
zir o comportamento doloroso. Os agentes procineticos, como 
a metoclopramida, aceleram o esvaziamento gastrico e melho- 
ram a funqao motora do esofago, mas estudos nao tem demons- 
trado eficacia no controle dos sintomas. O teste terapeutico, 
por 2 semanas, com formula lactea a base de proteina hidro- 
lisada (hipoalergenica) as vezes controla a emese e o compor¬ 
tamento doloroso em lactentes com sensibilidade a proteinas. 
As formulas especiais e os agentes acidossupressores sao caros 
e devem ser suspensos se nao houver melhora dos sintomas em 
1 -2 semanas. 

A resoluqao espontanea e menos provavel em crianqas maio- 
res com DRGE. A dor episodica causada pela pirose pode ser 
controlada com o uso intermitente de bloqueadores de acido. Os 
pacientes com pirose ou esofagite mais grave necessitam de su- 
pressao acida regular. A esofagite causada por DRGE nao tratada 
pode resultar em disfunqao alimentar, adelgamento do esofago e 
anemia. O esofago de Barrett, uma enfermidade pre-maligna, e 
raro na infancia, mas pode ocorrer em pacientes com esofagite 
de duraqao muito longa. 

A cirurgia para tratamento de refluxo (fundoplicatura) e in- 
dicada quando a DRGE nao responde as medicares, levando a 
sintomas graves que incluem (1) vomitos persistentes com com- 
prometimento do desenvolvimento e crescimento, (2) esofagite 
ou adelgamento do esofago, (3) episodios apneicos com risco de 
morte, ou (4) doenqa pulmonar cronica refrataria a 2-3 meses de 
tratamento medicamentoso maximo. A fundoplicatura tambem 
pode ser considerada em pacientes cuja resposta a medicaqao 
provavelmente seja inadequada — aqueles com hernia de hiato 
extensa, problemas neurologicos, cirurgia previa para correqao 
de fistula TE ou esofagite grave. 


Sherman PM et al.: A global, evidence-based consensus on the defi¬ 
nition of gastroesophageal reflux disease in the pediatric popu¬ 
lation. Am J Gastroenterol 2009 May;104(5):1278-1295 [PMID: 
19352345], 

Vandenplas Y et al.: Pediatric gastroesophageal reflux clinical prac¬ 
tice guidelines: Joint recommendations of NASPGHAN and ES- 
PGHAN. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2009 (in press October 
2009) 


ESOFAGITE EOSINOFILICA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Disfuncao alimentar, disfagia, impactacao de alimentos no 
esofago e pirose. 

► Exduir outras causas de eosinofilia esofagica antes de esta- 
belecer o diagnostico de esofagite eosinofflica (EEo) 

► A esofagoscopia mostra exsudatos eosinofilicos brancos, 
pregas esofagicas aneliformes e constricao esofagica. 
A biopsia da mucosa esofagica mostra densa infiltracao eo- 
sinofilica e hiperplasia da camada basal do epitelio. 


Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Esta entidade reconhecida recentemente e relatada em ambos 
os sexos e em todas as idades, mas afeta mais frequentemente 
os meninos. As manifestaqoes iniciais comuns em crianqas jo- 
vens incluem disfunqao alimentar e sintomas nao especificos e 
vagos de DRGE, como dor abdominal, vomitos e regurgitaqao. 
Em adolescentes, predominam os sintomas de disfagia de ali¬ 
mentos solidos e impactaqoes agudas e recorrentes de alimentos. 
Sintomas como, por exemplo, pirose, podem ser relatados. Se 
os sintomas de uma crianqa nao respondem ao tratamento me¬ 
dicamentoso e/ou cirurgico da DRGE, deve-se considerar EEo. 
Uma historia familiar ou pessoal de atopia, asma e disfagia nao 
e incomum. 

B. Achados laboratoriais 

Na endoscopia, a mucosa esofagica geralmente tem aparencia 
anormal e apresenta espessamento, fissuras longitudinals e aneis 
circunferenciais. O esofago geralmente e pontilhado por exsuda¬ 
tos puntiformes brancos cuja superficie se parece com Candida. 
No exame microscopico, os exsudatos brancos sao compostos 
por eosinofilos. A camada celular basal da mucosa esofagica 
apresenta hipertrofia e infiltraqao eosinofflica (geralmente mais 
de 15 por 40 x campo optico). Uma constriqao longa pode ser 
observada, a qual pode separar-se apenas com a passagem de 
um endoscopio. A IgE serica pode estar elevada, mas isso nao e 
um achado diagnostico. Alergenios especificos normalmente sao 
identificados por teste cutaneo, e o paciente as vezes identifica 
alimentos que causam dor e disfagia. 
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Diagnostico diferencial 

As doenqas mais comuns que devem ser incluidas no diagnostico 
diferencial sao esofagite peptica e esofagite por Candida. A EEo 
pode fazer parte de uma gastroenteropatia eosinofilica genera- 
lizada, uma entidade muito rara, que responde aos esteroides. 
Os pacientes com gastroenteropatia eosinofilica tambem podem 
apresentar obstruqao da via de saida gastrica ou obstruqao intes¬ 
tinal causada por infiltraqoes locais extensas de eosinofilos no 
antro, duodeno e ceco. 

Diagnostico 

O diagnostico de EEo se baseia nas caracteristicas clinicas e his- 
topatologicas. Os sintomas relacionados a disfunqao esofagica, 
conforme listados, devem estar presentes em associa^o a eosi- 
nofilia esofagica e mucosas gastrica e duodenal normals. Outras 
causas de eosinofilia esofagica, em especial DRGE, devem ser 
excluidas. 

Tratamento 

A exclusao dos alergenios responsaveis da dieta (dieta elementar, 
exclusao de alimentos identificados pelo teste cutaneo) e eficaz no 
controle dos sintomas. Tais dietas sao liteis para lactentes, mas a 
adesao das crianqas maiores a dieta pode ser dificil. Corticosteroides 
topicos tambem sao uma opqao eficaz de tratamento. Os jatos de es¬ 
teroides sao administrados na cavidade oral atraves de um inalador 
dosimetrado e entao deglutidos. Dois jatos de fluticasona duas vezes 
ao dia com a utiliza<;ao de uma dose dosimetrada adequada a idade 
e uma recomendaqao comum. Os pacientes nao devem enxaguar a 
boca ou comer antes de 30 minutos, a fim de maximizar a eficacia 
do esteroide inalado. Os corticosteroides sistemicos sao beneficos a 
pacientes com sintomas mais agudos ou graves. A dilataqao esofa¬ 
gica pode ser necessaria para tratar as constriqoes. Nao foi identifi- 
cada nenhuma relaqao entre EEo e neoplasias esofagicas. 

Furuta GT et al.; First International Gastrointestinal Eosinophil 
Research Symposium (FIGERS) Subcommittees: Eosinophilic 
esophagitis in children and adults: A systematic review and con¬ 
sensus recommendations for diagnosis and treatment. Gastroen¬ 
terology 2007 Oct; 133(4): 1342-1363 [PMID: 17919504], 

AC ALAS IA DO ESOFAGO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Inlcio gradual de obstrucao esofagica distal. 

► Disfagia, impactacao de alimentos no esofago, aspiracao 
pulmonar cronica. 

► Relaxamento inadequado do esofago inferior durante a de- 
gluticao, com movimentos peristalticos anormais. 

► Pressao de repouso do esfincter esofagico inferior elevada 
ou baixa. 


Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A acalasia ocorre mais comumente em crianqas maiores de 
5 anos, mas ha relatos de casos durante os primeiros 24 meses de 
vida. Os sintomas mais comuns na apresentaqao sao disfagia, vo- 
mitos pos-prandiais, dor retroesternal, saciedade precoce, perda 
de peso e impactaqao de alimentos solidos. Os pacientes podem 
alimentar-se mais lentamente e necessitar de grandes quantida- 
des de liquidos ao ingerir alimentos solidos. A disfagia e aliviada 
com deglutiqao forqada ou vomitos repetidos. Casos familiares 
ocorrem na sindrome de Allgrove (alacrimia, insuficiencia su- 
prarrenal e acalasia, associados a um defeito no gene AAAS no 
loco 12ql3, que codifica a proteina ALADIN) e disautonomia 
familiar. Tosse cronica, sibilancia, pneumonia de aspiraqao re- 
corrente, anemia e baixo ganho de peso sao comuns. 

B. Exames de imagem e manometria 

O esofagograma contrastado (bario) revela dilataqao do esofago 
com sinal em “bico” conico na jumjao GE. A dilataijao do esofago 
pode nao estar presente em lactentes em razao da baixa dura- 
(jao da obstruqao distal. A fluoroscopia mostra contraqoes ter- 
ciarias irregulares da parede esofagica, o que indica movimento 
peristaltico anormal no esofago. A manometria esofagica pode 
revelar alta pressao de repouso do esfincter esofagico inferior, 
relaxamento inadequado do esfincter apos a deglutiqao e movi¬ 
mentos peristalticos esofagicos anormais. Estudos com adultos 
por meio de manometria de alta resoluqao sugerem varios subti- 
pos de acalasia, que podem prever a possibilidade de resposta a 
diferentes tratamentos. 

Diagnostico diferencial 

As constriqoes congenitas ou pepticas, teias esofagicas e mas- 
sas esofagicas podem simular a acalasia. A EEo manifesta-se 
comumente por meio de sintomas de disfagia e de impactaqao 
alimentar, de forma semelhante a acalasia. A acalasia ou es- 
pasmo cricofaringeo e uma causa rara de disfagia em crianqas, 
mas apresenta algumas caracteristicas clinicas da acalasia pri- 
maria do esfincter esofagico inferior. Pseudo-obstruqao intesti¬ 
nal, neoplasia endocrina multipla tipo 2b, amiloidose sistemica 
e sindrome pos-vagotomia causam dismotilidade esofagica e 
sintomas semelhantes aos da acalasia. E provavel que se suspeite 
de disturbio alimentar em adolescentes do sexo feminino. Na 
doemja de Chagas, causada pelo parasito Trypanosoma cruzi , ha 
reduijao ou ausencia de oxido nitrico sintetase neuronial e de 
celulas ganglionares nas camadas musculares do esfincter esofa¬ 
gico inferior, causando acalasia adquirida. 

Tratamento e prognostico 

A injeqao local de toxina botulinica paralisa o esfincter esofagico 
inferior e alivia temporariamente a obstruqao, mas apresenta 
taxas de recorrencia maiores de 50%. A dilataqao pneumatica do 
esfincter esofagico inferior produz alivio temporario da obstru- 
9 ao, podendo durar de semanas ate anos. Devido a preocupaijao 
de que a dilataqao possa aumentar a inflamaijao entre as camadas 
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da mucosa esofagica e muscular, alguns defendem o uso de mio- 
tomia cirurgica como o melhor tratamento inicial. Embora se 
atinja allvio funcional duradouro por meio da divisao cirurgica 
do esfincter esofagico inferior (miotomia de Heller), ha relatos 
de recorrencia de sintomas obstrutivos de ate 27% nas crianqas 
apos a miotomia. A DRGE pos-operatoria e comum apos mio¬ 
tomia do esfincter esofagico inferior, levando alguns cirurgioes a 
realizar uma fundoplicatura simultaneamente com a miotomia. 
Em um grande estudo retrospectivo pediatrico, as taxas de res- 
posta clinica da dilataqao pneumatica e da miotomia de Heller 
nao foram significativamente diferentes. 

Em razao da duraqao mais curta da obstruqao esofagica em 
crianqas, ha menos dilataqao secundaria do esofago. Assim, o 
prognostico de retorno ou retenqao de parte da funqao motora 
normal do esofago apos a cirurgia e melhor do que nos adultos. 

Pastor AC et al.: A single center 26-year experience with treatment of 
esophageal achalasia: Is there an optimal method? J Pediatr Surg 
2009;44(7):1349 [PMID: 19573660], 


QUEIMADURA CAUSTICA DO ESOFAGO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Historia de ingestao, com ou sem evidences de lesao oro- 
faringea. 

► Odinofagia, salivacao abundante e recusa alimentar tipicas 
de lesao esofagica. 

► Avaliacao endoscopica da gravidade e extensao da lesao 
24-48 h apos a ingestao. 

► Risco significativo de desenvolvimento de constricao esofa¬ 
gica em lesoes de segundo e terceiro graus. 


Achados cli'nicos 
A. Sinais e sintomas 

A ingestao de solidos ou liquidos causticos (pH < 2 ou pH > 12) 
produz lesoes esofagicas que vao desde inflamaqao superficial 
ate necrose profunda com ulceraqao, perfuraijao, mediastinite 
ou peritonite. As substancias acidas podem causar lesao mais 
limitada devido ao pequeno volume ingerido em decorrencia do 
gosto azedo. Alem disso, a exposiqao do esofago a acidos produz, 
com frequencia, uma necrose de coagulaqao superficial com for- 
maqao de escaras. Em contrapartida, o gosto mais palatavel dos 
alcalis pode levar a sua maior ingestao, com subsequente necrose 
liquefativa, resultando em penetraqao mais profunda da mucosa. 
Alem do pH, fatores que determinam a gravidade da lesao cau- 
sada pela ingestao caustica incluem a quantidade ingerida, o es- 
tado flsico do agente e a duraqao da exposiqao da mucosa. Por 
essas razoes, as formulaqoes em po ou em gel de detergente para 
a maquina de lavar louqas sao especialmente perigosas devido 
ao seu gosto inslpido, alto pH e tendencia de adesao a mucosa. 


Os sintomas de rouquidao, estridor e dispneia sugerem lesao as- 
sociada das vias respiratorias, ao passo que a odinofagia, a sali- 
vaqao e a recusa alimentar sao caracteristicas de lesao esofagica 
mais grave. Os labios, a boca e as vias respiratorias devem ser 
examinados se houver suspeita de ingestao caustica, embora ate 
12 % das crianqas sem lesoes orais possam apresentar lesao eso¬ 
fagica importante. 

B. Estudos de imagem 

A esofagoscopia geralmente e parte da avaliaqao de rotina da 
ingestao caustica para determinar a gravidade e a extensao 
da lesao esofagica. O momento da realizaqao da endoscopia 
e importante, pois a endoscopia pode nao indicar a verda- 
deira gravidade da lesao, se for realizada muito precocemente 
(< 24-48 h) e pode aumentar o risco de perfuraqao se realizada 
tardiamente (> 72 h). A classificat^ao das lesoes esofagicas em 
de primeiro grau (lesao superficial, apenas eritema), de se¬ 
gundo grau (que atravessam a mucosa e apresentam eritema, 
ulceratpao e erosao) e de terceiro grau (transmural com erosao 
circunferencial e ulceraqao profunda da mucosa) pode auxi- 
liar na previsao do prognostico. As lesoes circunferenciais tem 
maior risco de formaqao de estenose. A dilataqao endoscopica 
do esofago podera ser necessaria, mas nao deve ser realizada 
na fase aguda da lesao. Raios X simples do torax e do abdome 
podem ser realizados se houver suspeita clinica de perfuraqao. 
Estudos contrastados do esofago podem ser realizados quando 
a avaliaqao endoscopica nao estiver disponivel, mas e improva- 
vel que detectem lesoes de grau 1 e 2. 

Tratamento e prognostico 

A observaqao clinica e sempre prudente apos relato de ingestao 
caustica, pois geralmente e dificil prever a gravidade da lesao 
esofagica no momento da apresenta^o. Nao se deve induzir o 
vomito, e a administraqao de agentes tamponantes deve ser evi- 
tada para prevenir uma reaqao exotermica no estomago. Corti- 
costeroides intravenosos (IV) (p. ex., metilprednisolona, 1-2 mg/ 
kg/dia) sao administrados imediatamente para reduzir o edema 
oral e da laringe. Muitos centros defendem o uso continuo de 
corticosteroides durante a primeira semana para diminuir o 
risco de formaqao de estenose; contudo, metanalises nao tem 
demonstrado o beneficio clinico dessa pratica. A administraqao 
de liquidos IV sera necessaria se a disfagia nao permitir a inges¬ 
tao oral. O tratamento pode ser interrompido se houver apenas 
queimaduras de primeiro grau a endoscopia. Ha recomendaqao 
de cobertura com antibioticos de amplo espectro com cefalos- 
porinas de terceira geraqao para reduzir a formaqao de estenose 
por meio da prevenqao da colonizaqao bacteriana no tecido ne- 
crotico. Quando as radiografias mostram erosao para o interior 
do mediastino ou peritonio, o uso de antibioticos e obrigatorio. 
Geralmente, usa-se bloqueadores de acidos para diminuir lesao 
adicional devido ao de refluxo acido. 

A estenose esofagica desenvolve-se em areas de adelgamento 
anatomico (abertura toracica superior, junqao GE ou ponto de 
compressao onde o bronquio esquerdo cruza o esofago) onde o 
contato com o agente caustico e mais prolongado. As estenoses 
podem desenvolver-se rapida ou gradualmente durante varios 
meses. Elas ocorrem apenas com necrose esofagica de extensao 
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total, e a prevalencia de formaqao de estenose varia de 10-50%. 
O encurtamento do esofago e uma complica^ao tardia que pode 
causar hernia de hiato. Dilataqoes repetidas do esofago podem 
ser necessarias a medida que uma estenose se desenvolve; alem 
disso, a colocaqao de endoprotese esofagica pode ser benefica 
durante o perlodo inicial do tratamento. Em uma analise multi- 
centrica recente, a administraijao endoscopica de mitomicina C 
topica foi eficaz no tratamento de estenoses esofagicas causticas 
refratarias. A substituiqao cirurgica do esofago por interposhjao 
colonica ou tubo gastrico pode ser necessaria no caso de esteno¬ 
ses longas resistentes a dilataqao. 

Riffat F, Cheng A: Pediatric caustic ingestion: 50 consecutive cases and 
a review of the literature. Dis Esophagus 2009;22:89-94 [PMID: 
18847446], 

Rosseneu S et al.: Topical application of mitomycin-C in oesophageal 
strictures. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2007;44:336-341 [PMID: 
17325554], 


CORPOS ESTRANHOS NO TRATO ALIMENTAR 

Na populatpao pediatrica, a ingestao de itens nao alimentares 
e um evento comum, que corresponde a 80% das ingestoes de 
corpos estranhos. Felizmente, 80-90% dos corpos estranhos pas¬ 
sant pelo aparelho GI e sao eliminados espontaneamente, sendo 
que apenas 10-20% necessitam de tratamento endoscopico ou 
cirurgico. A apresenta^ao, os sintomas mais comuns de ingestao 
de corpo estranho sao disfagia, odinofagia, sabvat^ao excessiva, 
regurgitaqao e dor abdominal. Deve-se ter um alto Indice de sus- 
peita em crian^as pequenas que estao comeqando a engatinhar 
ou caminhar que apresentam esses sintomas, mesmo na ausen- 
cia de alguem que tenha testemunhado a ingestao. Se a ingestao 
tiver sido presenciada por alguem, o momento do evento impor- 
tante, ja que tera implicaqoes nos procedimentos endoscopicos 
necessarios para a remoqao do corpo estranho. Estudos de con- 
traste devem ser evitados, pois podem interferir na endoscopia, e 
alguns materials de contraste hipertonicos podem causar edema 
pulmonar se aspirados no caso de obstruqao esofagica. 

Os corpos estranhos mais comuns ingeridos por crian 9 as sao 
as moedas, e eles tendem a se alojar nas areas de menor diame- 
tro — valecula, abertura toracica superior, jun^ao GE, piloro, 
ligamento de Treitz, junt;ao ileocecal e estenoses congenitas ou 
adquiridas. Os corpos estranhos devem ser removidos do eso¬ 
fago dentro de 24 h, a fim de evitar ulceratfao, que pode causar 
serias complica^oes, como erosao para o interior de um vaso ou 
formaqao de estenose. Pilhas redondas (de relogio) alojadas no 
esofago sao especialmente preocupantes e devem ser removidas 
imediatamente. Elas podem causar uma lesao termoeletrica em 
perlodos tao curtos quanto 2 h, e ha relatos de obito devido a 
formatjao de fistula aortoenterica em algumas semanas apos a 
remoqao. No estomago, essas pilhas geralmente nao causam pro- 
blemas, mas devem ser monitoradas com cuidado para que sua 
eliminatjao imediata seja garantida. A impactaqao de um corpo 
estranho ou bolo alimentar no esofago tambem deve levar a sus- 
peita de uma posslvel estenose esofagica subjacente causada por 
EEo, doenqa peptica ou anomalia congenita. O uso de glucagon 
para a impactaqao de alimentos no esofago e controverso, mas o 


uso de amaciante de carnes deve ser certamente evitado, devido 
ao risco de morte por perfura^ao. 

Corpos estranhos lisos no estomago, como botoes ou moe¬ 
das, podem ser monitorados, sem tentativa de remo^ao, por va- 
rios meses, se a criant;a nao apresentar sintomas. Alfinetes retos 
e parafusos e pregos cuja extremidade cega for mais pesada que 
a extremidade afiada, geralmente sao eliminados sem incidentes. 
Palitos de madeira devem ser removidos por conter flora bucal, 
que pode causar formaqao de abscesso se o palito permanecer re- 
tido na parede intestinal. Alfinetes de seguran^a grandes e aber- 
tos devem ser removidos do estomago porque podem nao passar 
pelo esfincter pilorico, podendo provocar perfuraqao. Objetos 
mais longos que 5 cm podem nao passar pelo ligamento de Treitz 
e devem, portanto, ser removidos. A remoqao de imas deve ser 
considerada somente se houver a ingestao de mais de um objeto. 
Existe risco de fistula ou erosao do tecido da mucosa entre dois 
imas aderidos um ao outro. O uso de sohnjoes eletroliticas ba- 
lanceadas a base de polietilenoglicol para lavagem pode ajudar 
na elimina^ao de corpos estranhos pequenos alojados no esto¬ 
mago ou intestino. A lavagem e especialmente util para acelerar 
a elimina^ao de pilhas em formato de disco ou de comprimidos 
potencialmente toxicos. A nao eliminaqao de um corpo estranho 
liso do estomago apos varios dias sugere a possibilidade de obs- 
tru^ao da via de saida gastrica. 

A maioria dos corpos estranhos pode ser removida do eso¬ 
fago ou estomago por um endoscopista experiente. Em algumas 
circunstancias, uma tecnica alternativa pode ser utilizada. Um 
radiologista experiente, por meio da fluoroscopia, pode usar 
um cateter de Foley com balao inflado abaixo do corpo estra¬ 
nho para remover corpos estranhos lisos e redondos do esofago 
superior. As contraindica 9 oes incluem dificuldade de assegurar 
as vias respiratorias, indica 9 ao de que o corpo estranho esta pre¬ 
sente ha varios dias e cirurgia esofagica previa. 

Adu-Frimpong J, Sorrell J: Magnetic toys: The emerging problem in 
pediatric ingestions. Pediatr Emerg Care 2009;25:42-43 [PMID: 
19148014], 

Hamilton JM, Schraff SA, Notrica DM: Severe injuries from coin cell 
battery ingestions: 2 case reports. J Pediatr Surg 2009;44:644- 
647 [PMID: 19302876], 

Wong KK, Fang CX, Tam PK: Selective upper endoscopy for foreign 
body ingestion in children: An evaluation of management pro¬ 
tocol after 282 cases. J. Pediatr Surg 2006;41:2016-2018 [PMID: 
17161195], 


DOENCAS DO ESTOMAGO E DUODENO 


HERNIA DE HIATO 

Nas hernias de hiato paraesofdgicas, o esofago e a junqao GE en- 
contram-se em sua posi 9 ao anatomica normal, mas a cardia gas¬ 
trica apresenta hernia com projeqao para o hiato diafragmatico 
ao longo da jun 9 ao GE. Nas hernias de hiato por deslizamento, 
a jun 9 ao GE e uma por 9 ao do estomago proximal sao desloca- 
das acima do hiato diafragmatico. As hernias de hiato por des¬ 
lizamento sao comuns. As hernias paraesofagicas congenitas 
sao raras na infancia. Os pacientes podem apresentar infec 9 oes 
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pulmonares recorrentes, vomitos, anemia, atraso no desenvol- 
vimento e no crescimento ou disfagia. A causa mais comum 
de hernia paraesofagica e a cirurgia de fundoplicatura previa. 
Estudos radiologicos geralmente revelam uma massa cistica no 
mediastino posterior ou dilataqao do esofago. O diagnostico cos- 
tuma ser feito por radiogramas seriados do aparelho digestivo 
alto ou TC do torax e abdome. Ha controversias sobre o uso de 
tela biossintetica no reparo dessas hernias iatrogenicas, pois o 
uso reduz o risco de hernia, mas tambem esta associado a erosao 
esofagica em crianqas. O RGE pode acompanhar as hernias de 
hiato por deslizamento, embora a maioria nao produza sinto- 
mas. A fundoplicatura e indicada se as hernias paraesofagicas ou 
de deslizamento produzirem sintomas persistentes. 

Dutta S: Prosthetic esophageal erosion after mesh hiatoplasty in a 
child, removed by transabdominal endogastric surgery. J Pediatr 
Surg 2007;42:252-256 [PMID: 17208576], 

Karpelowsky JS, Wieselthaler N, Rode H: Primary paraesophageal 
hernia in children. J. Pediatr Surg 2006;41:1588-1593 [PMID: 
16952596], 

St Peter SD, Ostlie DJ, Holcomb GW, III: The use of biosynthetic mesh 
to enhance hiatal repair at the time of redo Nissen fundoplication. 

J Pediatr Surg 2007;42:1298-1301 [PMID: 17618902], 


ESTENOSE PILORICA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Hipertrofia muscular pos-natal do piloro. 

► Obstrucao progressiva da via de salda gastrica, vomito nao 
biliar, desidratacao e alcalose em lactentes menores gue 
12 semanas. 

► Raio X com contraste do trato gastrintestinal ou ultrassom 
abdominal sao diagnostics. 


A causa de hipertrofia muscular pilorica pos-natal com obstru- 
qao da via de saida gastrica e desconhecida. A incidencia e de 
1-8 a cada 1.000 nascimentos, com predominance masculina de 
4:1. Ha historia familiar em 13% dos pacientes. Alguns estudos 
sugerem que a eritromicina no periodo neonatal esta associada 
a alta incidencia de estenose pilorica em lactentes menores de 
30 dias. Estudos que investigam o risco de estenose pilorica por 
exposiqao a antibioticos macrolideos via leite materno apresen- 
tam resultados conflitantes. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

O vomito pos-prandial em jato normalmente aparece entre a 2 - e 
4- semanas de vida, mas pode surgir mais tardiamente (ate 12 se¬ 
manas). O vomito comeqa ao nascimento em aproximadamente 
10 % dos casos, e o inicio dos sintomas pode ocorrer tardiamente 
em recem-nascidos prematuros. O vomito raramente e biliar, 


mas pode apresentar raias de sangue. Os lactentes costumam se 
apresentar famintos e mamam avidamente. Ocorre constipaqao, 
perda de peso, irritabilidade, desidrataqao e, finalmente, apatia. 
A parte superior do abdome pode distender-se apos a alimenta- 
qao, podendo-se observar ondas peristalticas gastricas salientes 
da esquerda para a direita. Uma massa oval, com 5-15 mm na 
dimensao mais longa, pode ser sentida na palpaqao profunda do 
abdome superior direito, especialmente apos o vomito. 

B. Achados laboratoriais 

Ocorre alcalose hipocloremica com depleqao de potassio. A de- 
sidrataqao aumenta os niveis de hemoglobina e de hematocrito. 
Ocorre bilirrubinemia nao conjugada leve em 2-5% dos casos. 

C. Exames de imagem 

Radiografias seriadas do trato gastrintestinal superior com uso 
de bario revelam retenqao de contraste no estomago e um canal 
pilorico longo e estreito com traqo duplo de bario. A hipertrofia 
da massa muscular produz defeitos de enchimento semiluna- 
res caracteristicos no antro. O piloroespasmo isolado e comum 
em lactentes pequenos, mas insuficiente para que se estabeleqa o 
diagnostico de estenose pilorica. A ultrassonografia mostra um 
anel muscular hipoecoico com mais de 4 mm de espessura, com 
centra hiperdenso e comprimento do canal pilorico maior que 
15 mm. Os lactentes com menos de 21 dias podem nao preen- 
cher esses criterios ultrassonograficos classicos, necessitando de 
avaliaqao clinica para a interpretaqao de medidas “limitrofes” da 
espessura do musculo pilorico. 

Tratamento e prognostico 

A piloromiotomia de Ramstedt e o tratamento de escolha e con- 
siste na incisao ate a mucosa, ao longo da extensao do piloro. O 
procedimento pode ser realizado via laparoscopia, com eficacia 
semelhante e resultado cosmetico melhor do que nos procedi- 
mentos abertos. Uma alternativa, a piloromiotomia em duplo Y, 
vem sendo investigada, e os resultados preliminares sugerem re- 
soluqao mais rapida dos vomitos e aumento no ganho de peso na 
primeira semana de pos-operatorio em comparaqao ao proce¬ 
dimento de Ramstedt. O tratamento da desidrataqao e do dese- 
quilibrio eletrolitico e obrigatorio antes do tratamento cirurgico, 
mesmo que sejam necessarias 24-48 h. O uso de cimetidina IV 
e de outros agentes bloqueadores de acidos demonstrou, em 
pequenos estudos, corrigir rapidamente a alcalose metabolica, 
permitindo a progressao mais rapida para a cirurgia e a reso- 
luqao dos sintomas. O prognostico apos a cirurgia e excelente. 
Os pacientes geralmente apresentam vomitos no pos-operatorio 
em consequencia de gastrite, esofagite ou refluxo GE associado. 
O raio X pos-operatorio com bario permanece anormal durante 
muitos meses, apesar do alivio dos sintomas. 

Alalayet YF et al.: Double-Y pyloromyotomy: A new technique for the 

surgical management of infantile hypertrophic pyloric stenosis. 

EurJ Pediatr Surg 2009;19:17-20 [PMID: 19221947], 

Banieghbal B: Rapid correction of metabolic alkalosis in hypertrophic 

pyloric stenosis with intravenous cimetidine: Preliminary results. 

Pediatr Surg Int 2009;25:269-271 [PMID: 19169692], 
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Goldstein LH et al.: The safety of macrolides during lactation. Breas¬ 
tfeed Med 2009;4(4) [PMID: 19366316]. 

ULCERA GASTRICA E DUODENAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Erosoes localizadas da mucosa gastrica ou duodenal. 

► Dor e sangramento sao os sintomas mais comuns. 

► Doenca grave de base, infeccao por Helicobacter pylori e 
farmacos anti-inflamatorios nao esteroides (AINEs) sao as 
causas mais comuns em criancas. 

► Diagnostico por endoscopia. 


Consideracoes gerais 

As ulceras gastricas e duodenais ocorrem em qualquer idade. 
Os meninos sao afetados com maior frequencia que as meni- 
nas. Nos EUA, a maioria das ulceras gastricas e duodenais esta 
associada a doenqas de base, toxinas ou substancias que causam 
reduqao das defesas das mucosas. 

Mundialmente, a causa mais comum de ulcera gastrica e 
duodenal e a infecqao da mucosa gastrica por H. pylori. A infec¬ 
qao causa gastrite nodular e ulcera duodenal ou gastrica. A in¬ 
fecqao persistente esta associada a tumores gastricos linfoides e a 
adenocarcinoma. Entre 10 e 20% das crianqas norte-americanas 
possuem anticorpos contra o H. pylori. A prevalencia de anticor- 
pos aumenta com a idade, condiqoes precarias de saneamento, 
aglomeraqao de pessoas no domicilio e exposiqao familiar. Em 
alguns paises em desenvolvimento, mais de 90% das crianqas 
em idade escolar apresentam evidencias sorologicas de infecqao 
previa ou atual. Diferentemente das ulceras secundarias ao H. 
pylori, as ulceras que nao sao causadas por esse patogeno ten- 
dem a ocorrer com a mesma frequencia em meninos e meninas, 
aparecem em idade mais jovem e tern maior probabilidade de re- 
cidiva. Evidencias recentes sugerem que a prevalencia de ulceras 
pepticas nao H. pylori esta crescendo. 

As doenqas que predispoem a ulceras secundarias incluem 
doenqa do SNC, queimaduras, sepse, falencia de multiplos orgaos, 
doenqa pulmonar cronica, doenqa de Crohn, cirrose e artrite reu- 
matoide. As substancias mais comuns que causam ulceras secun¬ 
darias sao acido acetilsalicilico, alcool e AINEs. O uso de AINEs 
produz ulceras em todo o trato gastrintestinal superior, mas com 
maior frequencia no estomago e no duodeno. Observou-se que as 
lesoes ulcerativas graves em recem-nascidos a termo estao asso- 
ciadas ao uso de antiacidos pela mae no ultimo mes de gravidez. 

Achados di'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Em crianqas menores de 6 anos, vomito e sangramento gastrin¬ 
testinal superior sao os sintomas mais comuns da ulcera gastrica 


e duodenal. As crianqas maiores tendem a se queixar mais de dor 
abdominal. O primeiro ataque de gastrite aguda por H. pylori 
pode ser acompanhado de vomitos e hematemese. As ulceras no 
canal pilorico podem causar obstruqao da via de saida gastrica. 
A perda cronica de sangue pode causar anemia ferropriva. A pe- 
netraqao profunda da ulcera pode causar erosao de arteriolas 
da mucosa, provocando hemorragia aguda. Ulceras duodenais 
penetrantes (especialmente comuns durante o tratamento qui- 
mioterapico de cancer, imunossupressao e em unidades de trata¬ 
mento intensivo) podem perfurar a parede duodenal, causando 
peritonite ou abscesso. 

B. Estudos diagnostics 

A endoscopia do trato gastrintestinal superior e o exame diag¬ 
nostico mais preciso. Ela permite tambem a identificaqao de 
outras causas de sintomas pepticos, como esofagite, enteropatia 
eosinofilica e doenqa celiaca. O raio X do trato gastrintestinal 
superior com uso de bario pode revelar uma cratera ulcerativa. 
Sinais leves sugestivos de doenqa peptica em adultos (espasti- 
cidade duodenal e pregas irregulares e espessas) nao sao indi- 
cadores confiaveis em crianqas. A avaliaqao do H. pylori pode 
ser realizada medindo-se a atividade da urease nas biopsias gas¬ 
tricas ou pela avaliaqao respiratoria apos administraqao oral de 
ureia radiomarcada. Ambos os metodos mostram sensibilidade 
e especificidade maior que 95% em crianqas de ate 2 anos. Os 
antigenos contra H. pylori podem ser mensurados nas fezes e 
ser um teste nao invasivo preciso para a detecqao de infecqao. 
Os anticorpos sericos contra H. pylori apresentam baixa sensi¬ 
bilidade e especificidade e nao confirmam se ha infecqao ativa 
ou se ha necessidade de tratamento. Se a endoscopia nao estiver 
disponivel, o anticorpo IgG H. pylori e mais confiavel que o IgA 
ou IgM para identificar infecqao ativa. No caso de ulceraqoes 
graves ou recorrentes nao causadas por H. pylori, estresse ou me- 
dicamentos, deve-se considerar a determinaqao do nivel serico 
de gastrina, a fim de avaliar a presenqa de tumor produtor de 
gastrina (sindrome de Zollinger-Ellison). 

Tratamento 

A supressao ou neutralizaqao acida e o esteio da terapia antiulce- 
rosa. Antiacidos liquidos nos volumes necessarios para neutrali- 
zar o acido gastrico geralmente sao inaceitaveis em crianqas. Os 
antagonistas do receptor H2 e os inibidores da bomba de proton 
sao mais eficazes e normalmente produzem cicatrizaqao endos- 
copica em 4-8 semanas. 

Alternativamente, regimes de 7-14 dias com sucralfato 
podem ser uteis como agente protetor da mucosa, acelerando a 
cicatrizaqao e reduzindo os sintomas. Dietas leves nao aceleram 
a cicatrizaqao, mas alimentos que causam dor devem ser evita- 
dos. A cafeina deve ser evitada, pois aumenta a secreqao de acido 
gastrico. O acido acetilsalicilico, alcool, AINEs e outros irritantes 
gastricos tambem devem ser evitados. 

O tratamento da infecqao por H. pylori requer erradicaqao 
do patogeno. Ha possibilidade de reduqao espontanea da in¬ 
fecqao. O tratamento clinico ideal ainda nao esta bem definido. 
Combinaqoes de amoxicilina, metronidazol, claritromicina e 
subsalicilato de bismuto durante 10-14 dias, ou amoxicilina du¬ 
rante 14 dias juntamente com omeprazol durante 6 semanas sao 
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eficazes. A claritromicina durante 7 dias com inibidor de bomba 
de proton durante 6 semanas tambem e eficaz. A resistencia aos 
antibioticos e comum. Uma questao clinica ainda nao resolvida 
e se os regimes recorrentes de antibioticos devem ser usados 
para erradicar a infec^ao causada por H. pylori resistente. Al- 
guns dados epidemiologicos sugerem que a incidencia de DRGE 
e de esofago de Barrett vem aumentando em individuos brancos 
do sexo masculino em consequencia da erradicaijao agressiva 
do H. pylori. 

O tratamento endoscopico de ulceras com sangramento pode 
ser considerado no caso de lesoes graves ou refratarias que apre- 
sentam risco importante de morbidade ou mortalidade. As opcodes 
terapeuticas incluem tratamento com injeijao de substancias, apli 
ca^ao de eletrocoagulacpao mono ou bipolar, colocacpao de “clipes” 
ou utiliza^ao de eletrocoagula^ao com argonio (APC). 

Elitsur et al.: Urea breath test in children: The United States prospec¬ 
tive, multicenter study. Helicobacter 2009;14(2):134-140 [PMID: 
19298341], 

Tam YH et al.: Helicobacter pylori-positive versus Helicobacter 
pylori-negative idiopathic peptic ulcers in children with their 
long-term outcomes. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2009;48(3):299- 
305 [PMID: 19274785], 


HERNIA DIAFRAGMAtICA CONGENITA 

A hernia^ao do conteudo abdominal atraves do diafragma geral- 
mente ocorre em razao de um defeito posterolateral no diafragma 
(forame de Bochdalek). Em aproximadamente 5% dos casos, o 
defeito no diafragma e retroesternal (forame de Morgagni). As 
hernias surgem a partir da incapacidade dos primordios dia- 
fragmaticos de fundirem-se e dividirem as cavidades toracica e 
abdominal entre a 8- e 10- semanas de gesta^ao. Podem ocorrer 
diferentes graus de protrusao das visceras abdominais atraves 
da abertura diafragmatica. Oitenta por cento dos defeitos pos- 
terolaterais acometem o diafragma esquerdo. Na eventraijao do 
diafragma, uma por^ao da membrana diafragmatica com ele- 
mentos musculares hipoplasicos sofre contraijao para dentro 
do torax e produz sintomas semelhantes, mas mais leves. Com 
o advento do oxido nitrico inalatorio, da ventila^ao oscilatoria 
de alta frequencia e da oxigena^ao da membrana extracorporea, 
as taxas recentes de sobrevida em recem-nascidos com hernia 
diafragmatica congenita (HDC) chega a 82%. Eventualmente, 
a hernia diafragmatica e identificada pela primeira vez em um 
lactente ou criancpa maior acidentalmente durante um raio X ou 
exame fisico de rotina. Essas criampas costumam apresentar um 
prognostico muito mais favoravel que os recem-nascidos. Os so- 
breviventes da HDC em geral apresentam dilatat^ao esofagica e 
RGE importante, que podem estar relacionados a achados de 
inerva^o intrinseca anormal do esofago inferior. 

Mettauer NL et al.: One-year survival in congenital diaphragma¬ 
tic hernia, 1995-2006. Arch Dis Child 2009;94:407 [PMID: 
19383869], 

Pederiva F et al.: Abnormal intrinsic esophageal innervation in con¬ 
genital diaphragmatic hernia: A likely cause of motor dysfunc¬ 
tion. J Pediatr Surg 2009;44:496-499 [PMID: 19302847], 


OBSTRUCAO DUODENAL CONGENITA 
Consideracdes gerais 

A obstru^ao geralmente e classificada como intrinseca ou extrin- 
seca, embora casos raros de anomalias intrinsecas e extrinsecas 
simultaneas tenham sido relatados. A obstruijao duodenal ex- 
trinseca normalmente e decorrente de bandas peritoneais con- 
genitas associadas a ma rotaijao intestinal, pancreas anular ou 
duplica^ao duodenal. Em casos raros, uma veia porta pre-duo- 
denal tambem esta associada a obstruijao extrinseca. A obstru- 
9 ao intrinseca e causada por estenose, diafragma (ou membrana) 
mucoso ou atresia duodenal. Na atresia, o lumen duodenal pode 
ser obstruido por uma membrana ou ser totalmente interrom- 
pido, com um cordao fibroso entre os dois segmentos. A atresia 
geralmente e mais distal do que proximal a ampola de Vater. Em 
mais ou menos 2/3 dos pacientes com obstru 9 ao duodenal con¬ 
genita, existem outras anomalias associadas. 

^ Estudos de imagem 

O diagnostico da obstru 9 ao duodenal congenita normalmente 
e feito no periodo pre-natal, por meio de ultrassom. O diagnos¬ 
tico pre-natal preve obstru 9 ao total em 77% dos casos e esta as- 
sociado a poli-hidramnio, a prematuridade e a um maior risco 
de complica 9 oes materno-fetais. A presen 9 a do sinal de “dupla 
bolha” no ultrassom, juntamente com uma banda ecogenica na 
segunda por 9 ao do duodeno, mostrou sensibilidade e especifici- 
dade de 100% para diagnostico de pancreas anular. Radiografias 
abdominais simples pos-natais revelam distensao gasosa do es- 
tomago e do duodeno proximal (o sinal radiologico de "dupla 
bolha”). No vomito protraido, ha menos ar no estomago e menos 
distensao abdominal. A ausencia de gas intestinal distal sugere 
atresia ou obstru 9 ao extrinseca grave, ao passo que um padrao 
de ar intestinal esparso em todo o abdome inferior pode indi¬ 
car obstru 9 ao duodenal parcial. O enema de bario pode ser util 
para determinar a presen 9 a de ma rota 9 ao ou atresia no trato GI 
inferior. 

Achados clinicos 

A. Atresia duodenal 

O poli-hidramnio materno e comum e geralmente leva ao diag¬ 
nostico pre-natal por meio da ultrassonografia. O vomito (nor¬ 
malmente com bile) e a distensao epigastrica contain poucas 
horas apos o nascimento. A presem^a de meconio pode ser normal. 
A atresia duodenal geralmente esta associada a outras anomalias 
congenitas (30%), incluindo atresia do esofago, atresias intesti- 
nais e anomalias cardiacas e renais. A prematuridade (25-50%) e 
a sindrome de Down (20-30%) tambem estao associadas. 

B. Estenose duodenal 

Nesta anomalia, a obstru 9 ao duodenal nao e total. O inicio dos 
sintomas obstrutivos evidentes pode ser tardio, levando sema¬ 
nas ou ate anos para aparecerem. Embora a area estenotica ge¬ 
ralmente seja distal a ampola de Vater, o vomito nem sempre 
contem bile. A estenose ou atresia duodenal e a malforma 9 ao 
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mais comum do trato GI em crianqas com sindrome de Down, 
ocorrendo em 3,9%. 

C. Pancreas anular 

O pancreas anular e um defeito de rotaqao no qual a fusao 
normal dos brotos pancreaticos dorsal e ventral nao ocorre e um 
anel de tecido pancreatico circunda o duodeno. 0 sintoma de 
apresentaqao e a obstruqao duodenal. A sindrome de Down e as 
anomalias congenitas do trato GI ocorrem com frequencia. O 
poli-hidramnio e comum. Os sintomas podem desenvolver-se 
tardiamente na infancia ou ate mesmo na idade adulta se a obs- 
truqao nao for total nos primeiros 2 anos de vida. O tratamento 
consiste em duodenostomia ou duodenojejunostomia sem disse- 
caqao cirurgica ou secqao do anel pancreatico. 

Tratamento e prognostico 

Em geral, a duodenoduodenostomia e realizada para desviar da 
area com estenose ou atresia. Ha relatos isolados de dilataqao 
endoscopica por balao bem-sucedida na estenose duodenal. 
Normalmente, e feita uma exploraqao cirurgica detalhada para 
garantir que nao existem anomalias no trato GI inferior. Rela¬ 
tos mais recentes documentam a seguranqa e utilidade de uma 
abordagem laparoscopica. A taxa de mortalidade e elevada em 
lactentes com prematuridade, sindrome de Down e anomalias 
congenitas associadas. A dilataqao duodenal e a hipomotilidade 
devido a obstruqao pre-natal podem causar dismotilidade duo¬ 
denal com sintomas obstrutivos ate mesmo apos o tratamento 
cirurgico. O prognostico geral para esses pacientes e bom. A 
maior parte do risco de morte resulta das anomalias associadas e 
nao da obstruqao duodenal em si. 

Calisti A et al.: Prenatal diagnosis of duodenal obstruction selects 
cases with a higher risk of maternal-foetal complications and 
demands in utero transfer to a tertiary centre. Fetal Diagn Ther 
2008;24:478-482 [PMID: 19047796], 

Diamond IR et al.: A novel treatment of congenital duodenal stenosis: 
Image-guided treatment of congenital and acquired bowel stric¬ 
tures in children. J. Laparoendosc Adv Surg Tech A 2006;16:317- 
320 [PMID: 16796450], 

Freeman SB et al.: Congenital gastrointestinal defects in Down syn¬ 
drome: A report from the Atlanta and National Down Syndrome 
Projects. Clin Genet 2009;75:180-184 [PMID: 19021635], 
Mustafawi AR, Hassan ME: Congenital duodenal obstruc¬ 
tion in children: A decade’s experience. Eur J Pediatr Surg 
2008;18:93-97 [PMID: 18437652], 


DOENCAS DO INTESTINQ DELGADO 


ATRESIA E ESTENOSE INTESTINAIS 

Com exceqao das anomalias anais, a atresia ou estenose intestinal 
e responsavel por 1/3 de todos os casos de obstruqao intestinal 
neonatal (ver Capitulo 1). A ultrassonografia pre-natal consegue 
identificar a atresia intestinal in utero; o poli-hidramnio ocorre 
na maioria das gestaqoes afetadas. A sensibilidade do ultrassom 
pre-natal e maior nas atresias mais proximais. Outras anoma¬ 
lias congenitas podem estar presentes em ate 54% dos casos, e 
52% dos partos sao prematuros. Anomalias cardiacas congeni¬ 
tas ocultas foram relatadas em ate 30% dos casos aparentemente 
isolados de atresia. Em um grande estudo populacional, a pre- 
Valencia de atresia intestinal foi de 2,9 em 10.000 nascimentos. 
Ha algumas evidencias de que a prevalencia esta em ascensao. 
A localizaqao e a incidencia relativas das atresias e das esteno- 
ses estao listadas no Quadro 20-1. Existem dados sugerindo que 
as atresias jejunais estao associadas a morbimortalidade elevada 
em comparaqao a atresia do ileo. A diferenqa pode estar relacio- 
nada a alta complacencia da parede jejunal, resultando em uma 
dilataqao mais proximal e em subsequente perda da atividade 
peristaltica normal. 

O vomito biliar e a distensao abdominal comeqam nas 
primeiras 48 h de vida. Varios locais do intestino podem ser 
afetados, e o comprimento total do intestino delgado pode ser 
substancialmente reduzido. As caracteristicas radiograficas in- 
cluem alqas dilatadas do intestino delgado e ausencia de gas no 
colon. O enema de bario revela microcolon de calibre estreito 
devido a ausencia de fluxo intestinal distalmente a atresia. Em 
mais de 10% dos pacientes com atresia intestinal, o mesenterio 
esta ausente e a arteria mesenterica superior (AMS) nao pode 
ser identificada alem da origem das arterias colica e ileoco- 
lica direitas. O ileo enrola-se ao redor de uma dessas arterias, 
dando origem a chamada deformidade em forma de arvore de 
natal nas radiografias com contraste. O aporte sanguineo tenue 
geralmente compromete as anastomoses cirurgicas. O diagnos- 
tico diferencial da atresia intestinal inclui doemja de Hirschs¬ 
prung, ileo paralitico secundario a sepse, volvulo do intestino 
medio e ileo meconial. A cirurgia e obrigatoria. As complica- 
9 oes pos-operatorias incluem a sindrome do intestino curto 
em 15% e hipomotilidade do intestino delgado secundaria a 
obstruqao pre-natal. A mortalidade geral tern sido relatada em 
8 %, com elevado risco em lactentes de baixo peso ao nascer e 
prematuros. 


Quadro 20-1 Localizacao e frequencia relativa das atresias e estenoses gastrintestinais congenitas 



Area afetada 

Tipo de lesao 

Frequencia relativa 

Piloro 


Atresia; teia ou diafragma 

1% 

Duodeno 

80% sao distais a ampola de Vater 

Atresia, estenose; teia ou diafragma 

45% 

Jejunoileal 

Jejuno proximal e Ileo distal 

Atresia (multipla em 6-29%); estenose 

50% 

Colon 

Colon esquerdo e reto 

Atresia (geralmente associada a atresias do intestino delgado) 

5-9% 
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MA ROTACAO INTESTINAL 
Consideracoes gerais 

O intestino medio estende-se da jumjao duodenojejunal ate a 
metade do colon transverso. O aporte sanguineo e feito pela 
AMS, que drena a raiz do mesenterio. Durante a gestaqao, o 
intestino medio alonga-se para o interior do saco umbilical, 
retornando a uma posiqao abdominal durante a 10- semana de 
gestaqao. A raiz do mesenterio apresenta uma rotaqao no sen- 
tido anti-horario durante a retraqao, fazendo com que o colon 
cruze a cavidade abdominal ventralmente. O ceco move-se do 
quadrante esquerdo para o direito, e o duodeno cruza dorsal- 
mente, tornando-se parcialmente retroperitoneal. Quando a 
rota 9 ao e incompleta, a fixaqao dorsal do mesenterio e defei- 
tuosa e encurtada, de forma que o intestino, a partir do liga- 
mento de Treitz ate a metade do colon transverso, pode sofrer 
rota^ao em torno de sua raiz mesenterica estreita e ocluir a 
AMS (volvulo). Estima-se, com base em estudos de necropsia, 
que ate 1% da populaqao geral possa apresentar mi rotaijao 
intestinal, que e diagnosticada no primeiro ano de vida em 
70-90% dos pacientes. 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

A ma rotaqao com volvulo e responsavel por 10% das obstruqoes 
intestinais neonatais. A maioria dos lactentes a apresenta nas 
3 primeiras semanas de vida juntamente com vomitos biliares 
ou com obstruqao franca do intestino delgado. O volvulo intrau- 
terino pode causar obstruqao ou perfuraqao intestinal ao nasci- 
mento. O recem-nascido pode manifestar ascite ou peritonite 
meconial. Os sinais tardios de apresenta^ao incluem obstruqao 
intestinal intermitente, ma absorqao, enteropatia perdedora de 
proteina ou diarreia. Anomalias congenitas associadas, espe- 
cialmente as cardiacas, ocorrem em mais de 25% dos pacientes 
sintomaticos. Muitas delas podem ser encontradas em um sub- 
grupo de pacientes com ma rota^ao que sofrem de sindromes 
de heterotaxia, com asplenia ou polisplenia associada. Crianqas 
mais velhas e adultos com ma rotaqao nao diagnosticada costu- 
mam apresentar sintomas gastrintestinais cronicos de nausea, 
vomitos, diarreia, dor abdominal, dispepsia, distensao abdomi¬ 
nal e saciedade precoce. 


B. Exames de imagem 

Uma radiografia do trato GI superior e considerada o padrao- 
-ouro para o diagnostico, com sensibilidade de 96%. A radio¬ 
grafia com bario geralmente mostra a junqao duodenojejunal e 
o jejuno a direita da coluna. O diagnostico de ma rotaqao pode 
ser confirmado ainda por enema com bario, o qual pode revelar 
um ceco movel localizado na linha media, no quadrante superior 
direito ou no lado esquerdo do abdome. Os raios X simples do 
abdome no periodo neonatal podem mostrar um sinal de “dupla 
bolha”, levando ao diagnostico equivocado de atresia duodenal. 
A TC e o ultrassom abdominais tambem podem ser usados para 
estabelecer o diagnostico e sao caracterizados pelo “sinal do 
redemoinho”, que denota volvulo do intestino medio ou inver- 
sao da posiqao normal da AMS e da veia mesenterica superior 
(VMS) na ma rotaqao. 

Tratamento e prognostico 

O tratamento cirurgico da ma rotaqao e o procedimento de Ladd. 
Em bebes pequenos, o procedimento de Ladd deve ser realizado 
mesmo se nao ocorrer volvulo. O duodeno e mobilizado, a raiz 
mesenterica encurtada e estendida e o intestino entao e fixado 
em uma configuraqao mais normal. O tratamento da ma rotaqao 
descoberta em crianqas maiores de 12 meses e incerto. Haja vista 
que o volvulo pode ocorrer em qualquer idade, o reparo cirur¬ 
gico geralmente e recomendado, mesmo em crian 9 as assinto- 
maticas. O reparo laparoscopico da ma rota 9 ao e possivel, mas e 
tecnicamente dificil e nunca e realizado na presen 9 a de volvulo. 

O volvulo do intestino medio constitui uma emergencia 
cirurgica. A necrose do intestino resulta da oclusao da AMS. 
Quando a necrose e extensa, recomenda-se que uma primeira 
cirurgia inclua apenas reduqao do volvulo com Use das ban- 
das mesentericas. A ressecqao do intestino necrotico deve ser 
protelada, se possivel, ate que uma segunda cirurgia possa ser 
realizada 24-48 h mais tarde na esperanqa de que haja mais pre- 
servaqao do intestino. O prognostico e reservado se houver pre- 
senqa de perfura 9 ao, peritonite ou necrose intestinal extensa. O 
volvulo do intestino medio e uma das indica 9 oes mais comuns 
para transplante de intestino delgado em crianqas, sendo respon¬ 
savel por 10% dos casos em uma serie recente. 

Durkin ET et al.: Age-related differences in diagnosis and morbidity of 
intestinal malrotation. J. Am Coll Surg 2008;206:658-663 [PMID: 
18387471], 

Lampl B et al.: Malrotation and midgut volvulus: A historical review 
and current controversies in diagnosis and management. Pediatr 
Radiol 2009;39:359-366 [PMID: 19241073], 

Sizemore AW et al.: Diagnostic performance of the upper gastrointes¬ 
tinal series in the evaluation of children with clinically suspected 
malrotation. Pediatr Radiol 2008;38:518-528 |PMID: 18265969], 


SINDROME DO INTESTINO CURTO 
Consideracoes gerais 

A ressecqao intestinal neonatal e a causa mais comum da sin- 
drome de intestino curto em crianqas. A enterocolite necrosante 
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e a causa mais comum para a ressecqao (45%). Outras causas in- 
cluem atresias intestinais (23%), gastrosquise (15), volvulo (15%) 
e, com menor frequencia, intestino curto congenito, doen 9 a de 
Hirschsprung de segmento longo e eventos intestinais isquemi- 
cos. Se a ressecijao do intestino for extensa, o comprimento do 
intestino do lactente podera ser insuficiente, afetando a absor- 
9 ao e o crescimento normals. As estimativas de comprimento 
do intestino delgado de um recem-nascido variam entre 150 e 
300 cm. A sindrome do intestino curto neonatal e definida como 
a remo^ao de mais de 50% do comprimento do intestino del¬ 
gado. Em pacientes com ressecijao de 50%, e quase certo que sera 
necessaria nutri^ao IV durante meses ate anos, a fim de auxiliar 
no crescimento. Foi proposto o uso de niveis sericos de citrulina 
como medida indireta do comprimento do intestino, sendo pro- 
missor em prever a capacidade do paciente de nao necessitar de 
nutriijao parenteral. 

O intestino remanescente apos a ressec^ao nao sofre au- 
mento compensators de comprimento. Contudo, se a nutriijao 
puder ser mantida, os enterocitos proliferarao, as vilosidades 
irao alongar-se e o intestino tambem se alongara proporcional- 
mente ao aumento de altura da criamja. Essas adapta^oes podem 
ser suficientes para as necessidades nutricionais do paciente. Ha 
menor probabilidade de se atingir independence da nutri^ao 
IV quando menos de 30 cm do intestino delgado for preservado 
apos a cirurgia. Um colon intacto e um esfincter ileocecal intacto 
sao fatores que melhoram o prognostico na sindrome do intes¬ 
tino curto. 

Sinais e sintomas 

Em geral, os pacientes com sindrome do intestino curto apre- 
sentam intolerance alimentar e dificuldade de desenvolvi- 
mento e crescimento. Em consequencia de prematuridade, 
gravidade da doemja e subsequente aversao oral, esses pacien¬ 
tes geralmente conseguem receber pouca ou nenhuma nutri- 
9 ao enteral por via oral no periodo inicial de sua doemja. A 
nutr^ao enteral, administrada principalmente por meio de 
um dispositivo de alimenta^ao, normalmente e limitada por 
sintomas de diarreia, distensao abdominal, vomitos ou dis- 
turbios hidroeletroliticos. A incapacidade de fornecer e/ou 
absorver a nutrhfao enteral adequadamente resulta em cres¬ 
cimento insuficiente, a menos que haja suplementa<;ao por 
via parenteral. 

Tratamento e prognostico 

Programas multidisciplinares de reabilita^ao intestinal promo- 
vem a melhora por meio da combina^o de tratamentos medico, 
nutricional e cirurgico. O recente tratamento clinico a base de 
analogos de peptideo-2 semelhantes ao glucagon mostrou ser 
promissor para o aumento da absorcpao e adaptaijao do intestino 
em testes preliminares. Estudos que empregaram procedimen- 
tos para aumento do comprimento intestinal, como os procedi- 
mentos de Bianchi e a enteroplastia transversa seriada (STEP), 
demonstraram sucesso no desmame da nutrkjao IV em ate 50% 
dos pacientes. A STEP oferece a vantagem de apresentar me- 
nores dificuldades tecnicas e ser passivel de repetiqao, se o in¬ 
testino se dilatar o suficiente depois do procedimento inicial. O 


transplante intestinal e uma opqao em criamjas com segmentos 
intestinais residuais muito curtos, com relatos de sobrevida em 
1 e 3 anos de 83 e 60%, respectivamente. 

A sobrevida em 5 anos para lactentes com ressec 9 ao maior 
que 50% ou que necessitam de nutrhjao IV por mais de 2 meses 
e de 73%. A insuficiencia hepatica (uma consequencia de nutri- 
9 ao IV, infec 9 ao recorrente e outros estimulos nocivos) e a causa 
mais comum de obito em pacientes com sindrome do intestino 
curto. Pesquisas recentes sobre doenqa hepatica associada a nu- 
tri 9 ao IV tern enfatizado a altera 9 ao da propor 9 ao de lipideos 
omega 3 e omega 6, a fim de reduzir a incidencia de lesoes he- 
paticas. Aten 9 &o especial tern sido dada a redu 9 ao da incidencia 
de sepse por meio do uso de “lock” de etanol e antibiotico nos 
cateteres venosos centrais. 
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INTUSSUSCEPCAO 

A intussuscepqao e a causa mais frequente de obstruqao intes¬ 
tinal nos primeiros 2 anos de vida. E tres vezes mais comum 
em meninos do que em meninas. Em 85% dos casos, a causa 
nao e aparente. Polipos no intestino delgado, divertlculo de 
Meckel, restos do ducto onfalomesenterico, duplica 9 ao, pur¬ 
pura de Henoch-Schonlein, linfoma, lipoma, parasitos, corpos 
estranhos e enterite viral com hipertrofia das placas de Peyer 
foram considerados como causa. As vacinas contra rotavirus 
foram consideradas como fator de risco potencial para intus- 
suscepqao, mas varios estudos recentes que investigam essa as- 
socia 9 ao nao encontraram aumento no risco em compara 9 ao 
ao placebo. A intussuscep 9 ao do intestino delgado ocorre em 
pacientes com doemja cellaca (DC) e fibrose clstica, relacio- 
nada ao volume de fezes no lleo terminal. Nas crian 9 as maiores 
de 6 anos, o linfoma e a causa mais comum. A intussuscepqao 
intermitente do intestino delgado e uma causa rara de dor ab¬ 
dominal recorrente. 

Em sua forma comum, a intussuscep 9 ao come 9 a na regiao 
proximal a valva ileocecal e estende-se em distancias variaveis 
ate o colon. O ileo terminal e for 9 ado para dentro do colon. 
Podem ocorrer edema, hemorragia, encarceramento, compro- 
metimento arterial e venoso e necrose do ileo com intussuscep- 
9 ao, bem como perfuraqao intestinal e peritonite. 
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Achados clmicos 

Tipicamente, um lactente em pleno crescimento com 3-12 meses 
de vida desenvolve paroxismos recorrentes de dor abdominal, 
gritando e puxando os joelhos para junto do corpo. O vomito 
e a diarreia ocorrem logo depois (90% dos casos), e aparecem 
evacuates sanguinolentas com muco nas 12 h subsequentes 
(50%). A crianqa fica geralmente letargica entre os paroxismos e 
pode apresentar febre. O abdome e doloroso a palpaqao e geral¬ 
mente distendido. Uma massa em formato de salsicha pode ser 
sentida na palpaqao, normalmente na porqao mediana superior 
do abdome. A intussuscepqao pode persistir por varios dias se 
a obstruqao nao for completa, e os pacientes podem apresentar 
crises intermitentes de enterocolite. Nas crianqas maiores, crise 
subita de dor abdominal pode estar relacionada a intussuscepqao 
recorrente cronica com reduqao espontanea. 

► Tratamento 

O enema com bario ou ar sao ambos diagnosticos e terapeuticos. 
A reduqao da intussuscepqao pelo enema de bario nao deve ser 
realizada se houver sinais de estrangulamento do intestino, per- 
furaqao ou toxicidade. A insuflaqao de ar no colon sob fluorosco- 
pia e uma alternativa segura ao enema de bario, tendo excelente 
sensibilidade e especificidade diagnosticas, sem oferecer risco 
de contaminaqao da cavidade abdominal com bario. Deve-se ter 
cuidado na realizaqao tanto do enema de bario como do enema 
com ar, pois o dano isquemico ao colon secundario ao compro- 
metimento vascular aumenta o risco de perfuraqao. 

A cirurgia e necessaria em pacientes em mau estado geral, em 
pacientes com evidencias de perfuraqao intestinal ou naqueles 
nos quais a reduqao hidrostatica ou pneumatica nao obteve su- 
cesso (25%). A cirurgia tem a vantagem de identificar um ponto 
inicial patologico, como um diverticulo de Meckel. A reduqao 
cirurgica da intussuscepqao esta associada a menor taxa de re- 
correncia que a reduqao pneumatica. 

Prognostico 

O prognostico esta diretamente relacionado a duraqao da intus- 
suscepqao antes da reduqao. A probabilidade de reduqao bem- 
sucedida por meio de enema diminuiu de 59 para 36% em uma 
grande coorte quando os sintomas estavam presentes por mais 
de 24 h. De forma semelhante, em pacientes que necessitam de 
redu 9 ao cirurgica, o risco de ressecqao intestinal subsequente 
aumentou de 17 para 39% no caso de sintomas presentes por 
mais de 24 h. A taxa de mortalidade com tratamento e de 1-2%. 
Os pacientes devem ser monitorados cuidadosamente apos a re- 
duqao hidrostatica ou pneumatica, ja que a intussuscepqao tem 
recidiva em ate 24 h em 3-4% dos pacientes. Os pacientes maio¬ 
res de 5 anos tem maior probabilidade de apresentar sintomas 
persistentes, ponto inicial patologico subjacente e intussuscep- 
qao recorrente apos a reduijao. 

Committee on Infectious Diseases; American Academy of Pedia¬ 
trics: Prevention of rotavirus disease: Updated guidelines for 

use of rotavirus vaccine. Pediatrics 2009;123:1412-1420 [PMID: 

19332437], 


Kaiser AD, Applegate KE, Ladd AP: Current success in the treatment 

of intussusception in children. Surgery 2007;142:469-475 [PMID: 

17950338], 

HERNIA INGUINAL 

Um saco peritoneal precede o testiculo quando este desce da 
crista genital ate o escroto. A porqao inferior do saco peritoneal 
envolve o testiculo sob a forma de tunica vaginal, e o restante 
geralmente atrofia ate o momento do nascimento, formando um 
cordao fibroso (processo vaginal). Em alguns casos, o liquido 
peritoneal fica preso na tunica vaginal (hidrocele sem comuni- 
ca 9 ao). Se o processo vaginal permanecer aberto, o liquido peri¬ 
toneal ou uma estrutura abdominal pode ser forqado para o seu 
interior (hernia inguinal indireta). 

As hernias inguinais normalmente sao indiretas e ocorrem 
com mais frequencia (9:1) em meninos que em meninas. As 
hernias podem estar presentes ao nascimento ou podem surgir 
em qualquer idade. A incidencia nos lactentes prematuros do 
sexo masculino e de aproximadamente 5%. A hernia inguinal e 
relatada em 30% dos lactentes do sexo masculino com peso de 
1.000 g ou menos. 

Achados clinicos 

Nao ha sintomas associados a um processo vaginal vazio. Na 
maioria dos casos, uma hernia manifesta-se como edema ingui¬ 
nal indolor. A mae do lactente pode ser a unica pessoa a perce- 
ber a massa, ja que a mesma pode retrair-se enquanto o lactente 
esta ativo, com frio, assustado ou agitado durante o exame fisico. 
Pode existir historia de enchimento inguinal associado a tosse 
ou longos periodos em pe ou pode haver edema firme, globoso 
e sensivel ao toque, as vezes associado a vomito e distensao ab¬ 
dominal. Em alguns casos, uma alqa intestinal herniada pode 
sofrer obstruqao parcial, causando dor e obstruqao intestinal 
parcial. Em casos mais raros, o intestino fica preso no saco her¬ 
nial e ocorre obstruqao intestinal total. Pode haver gangrena 
do conteudo da hernia ou do testiculo. Nas meninas, o ovario 
pode apresentar prolapso para dentro do saco hernial, apresen- 
tando-se como uma massa abaixo do ligamento inguinal. Uma 
historia sugestiva geralmente e o unico criterio diagnostico, alem 
do sinal da “luva de seda”, que identifica o atrito das duas paredes 
do saco hernial vazio. 

Diagnostico diferencial 

Os linfonodos inguinais podem ser confundidos com uma her¬ 
nia. Normalmente, sao multiplos, com bordas mais delimitadas. 
A hidrocele do cordao pode ser transiluminada ao ser exami- 
nada com fonte de luz. Um testiculo retido geralmente apresenta 
mobilidade no canal e esta associado a ausencia de gonada no 
escroto. 

^ Tratamento 

O encarceramento de uma hernia inguinal ocorre mais prova- 
velmente em meninos e em crianqas menores de 10 meses de 
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idade. A reduqao manual das hernias inguinais encarceradas 
pode ser realizada depois que o lactente sedado for colocado 
na posiqao de Trendelenburg com uma bolsa de gelo sobre o 
lado afetado. A reduqao manual e contraindicada se o encarce- 
ramento estiver presente por mais de 12 h ou se forem obser- 
vadas fezes com sangue. A cirurgia esta indicada se ja houve 
encarceramento previo da hernia. A hidrocele geralmente de- 
saparece ate os 2 anos de idade. Ainda ha controversias sobre 
a exploraqao cirurgica do lado oposto a uma hernia unilateral. 
A exploraqao da virilha nao afetada pode indicar um processo 
vaginal aberto, mas a perviedade nem sempre garante que ha- 
vera herniaqao, especialmente em pacientes com mais de 1 ano 
de idade, nos quais o risco de hernia contralateral e de aproxi- 
madamente 10%. 

Antonoff MB et al.: American Academy of Pediatrics Section on Sur¬ 
gery hernia survey revisited. J Pediatr Surg 2005 Jun;40(6):1009- 
1014 [PMID: 15991187], 

HERNIA UMBILICAL 

As hernias umbilicais sao mais comuns em lactentes prematuros 
do que naqueles nascidos a termo e mais comuns em lactentes 
negros do que em brancos. O intestino delgado pode apresentar 
encarceramento nas hernias umbilicais de pequeno diametro. A 
maioria das hernias umbilicais regridira espontaneamente se o de- 
feito da fascia tiver um diametro menor que 1 cm. Defeitos grandes 
e hernias que persistem apos a idade de 4 anos devem ser reparados 
cirurgicamente. A reduqao da hernia e a fixaqao da pele sobre a 
parede abdominal nao aceleram o processo de cicatrizaqao. 

DUCTO ONFALOMESENTERICO PATENTE 

O ducto onfalomesenterico e um resquicio embrionario que liga 
o ileo a regiao umbilical, logo abaixo da superficie. Pode estar 
patente, totalmente ocluido, sob a forma de um cordao fibroso, 
ou pode apresentar areas cisticas cegas. A secre^ao de fezes pelo 
umbigo sugere perviedade do ducto onfalomesenterico. O cor¬ 
dao fibroso pode tornar-se o ponto focal de um volvulo intes¬ 
tinal. Uma secreqao umbilical mucoide pode indicar mucocele 
no resquicio onfalomesenterico com abertura no umbigo. Uma 
mucocele fechada pode apresentar protuberancia atraves do um¬ 
bigo e ser confundida com granuloma umbilical por ser firme e 
ter coloraqao vermelho-vivo. A cauterizaqao de uma mucocele 
nao e recomendada. A excisao cirurgica dos resquicios onfalo- 
mesentericos e indicada. A ultrassonografia ou a TC abdominal 
pode ajudar a confirmar o diagnostico de presem^a de resquicios 
do ducto onfalomesenterico. 

DIVERTICULO DE MECKEL 

O diverticulo de Meckel e a forma mais comum de resquicio 
do ducto onfalomesenterico. Normalmente, esta localizado na 
borda antimesenterica entre o ileo mediano e distal. Ocorre em 
1,5% da populaijao e, na maioria dos casos, nao causa nenhum 
sintoma. Os diverticulos podem ser revestidos pela mucosa ileal, 


gastrica, pancreatica, jejunal ou colonica. Ha relatos de casos fa- 
miliares. Se ocorrerem complicaqoes, estas serao tres vezes mais 
comuns em meninos que em meninas. Mais de 50% das compli- 
caqoes ocorrem nos primeiros 2 anos de vida. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Entre 40 e 60% dos pacientes sintomaticos apresentam episodios 
indolores de sangramento retal melanotico ou de cor castanho- 
-avermelhada. O sangramento se deve a ulceras ileais profundas 
adjacentes ao diverticulo causadas por acido secretado pelo te- 
cido gastrico heterotopico. O sangramento pode ser volumoso o 
suficiente para causar choque e anemia. O sangramento oculto 
e menos comum. A obstruqao intestinal ocorre em 25% dos pa¬ 
cientes sintomaticos em consequencia da intussuscepqao ileo- 
colonica. O volvulo intestinal pode ocorrer em torno de um 
resquicio fibroso do ducto vitelino, estendendo-se da ponta do 
diverticulo ate a parede abdominal. Em alguns pacientes, ocorre 
o aprisionamento do intestino sob uma banda entre o diverti¬ 
culo e a base do mesenterio. Os diverticulos de Meckel podem 
ficar aprisionados em uma hernia inguinal (hernia de Littre). A 
diverticulite ocorre em 10-20% dos pacientes sintomaticos e e 
clinicamente indistinguivel da apendicite aguda. Podem ocorrer 
perfuraijao e peritonite. Dor abdominal cronica recorrente rara- 
mente constitui o unico sintoma. 

B. Exames de imagem 

O diagnostico do diverticulo de Meckel raramente e estabelecido 
por meio da radiografia com bario. O pertecnetato de tecne- 
cio-99 (Tc" m ) e absorvido pela mucosa gastrica heterotopica no 
diverticulo, realqando-o na cintigrafia. Pentagastrina ou cimeti- 
dina antes da administraqao de radionuclideo aumenta a absor- 
qao de Tc" m e sua retenqao pela mucosa gastrica heterotopica e 
pode aumentar a sensibilidade do teste. 

Tratamento e prognostico 

O tratamento e cirurgico. Durante a laparoscopia ou laparotomia, 
o ileo proximal e distal ao diverticulo pode revelar ulceraqoes e 
tecido gastrico heterotopico adjacente ao colo do diverticulo. O 
prognostico para o diverticulo de Meckel e bom. 

APENDICITE AGUDA 
Consideracoes gerais 

A apendicite aguda e a indicaijao mais comum para cirurgia ab¬ 
dominal de emergencia na infancia. A frequencia aumenta com 
a idade e apresenta um pico entre 15 e 30 anos. A obstruqao do 
apendice por fecalito (25%) e um fator predisponente comum. 
Parasitas sao causas raras de obstruqao (especialmente os ascari- 
deos), e a maioria dos casos restantes e idiopatica. 

A incidencia de perfuraqao e alta na infancia (40%), espe¬ 
cialmente em crianqas menores de 2 anos, nas quais a dor e mal 
localizada e os sintomas sao inespecificos. Para evitar atraso no 
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diagnostico, e importante manter um contato proximo com os 
pais e realizar um exame fisico inicial completo com exames se- 
quenciais em intervalos frequentes durante varias horas, para 
interpretar corretamente os sinais e sintomas evolutivos. 


Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

O paciente caracteristico tem febre e dor abdominal periumbi¬ 
lical, que se localiza no quadrante inferior direito com sinais de 
irritaqao peritoneal. Tambem ocorrem anorexia, vomitos, cons- 
tipaqao e diarreia. Diferentemente dos vomitos na gastrenterite 
aguda, que geralmente antecedem a dor abdominal, os vomitos 
na apendicite costumam ocorrer apos o inicio da dor e normal- 
mente sao biliosos. O quadro clinico costuma ser atipico, prin- 
cipalmente em crianqas pequenas e em lactentes. Um exame 
retal pode identificar o local doloroso a palpaqao ou revelar uma 
massa apendicular localizada. Exames seriados sao cruciais para 
a diferenciaqao da apendicite de muitas outras entidades que si¬ 
mulant temporariamente seus sintomas. 

B. Achados laboratoriais 

A contagem de leucocitos raramente e maior que 15.000 pL. As 
vezes, ha presenqa de piuria, leucocitos nas fezes e pesquisa de 
sangue nas fezes positiva (teste do guaiaco). A combinaqao de 
proteina C reativa (PCR) elevada e de leucocitose apresenta re¬ 
lates de valor preditivo positivo de 92% para a apendicite aguda, 
embora os valores normals para ambos os testes nao excluam o 
diagnostico. 

C. Exames de imagem 

Um fecalito radio-opaco esta presente em 2/3 dos casos de rup- 
tura do apendice. Realizada por maos experientes, a ultrassono- 
grafia mostra um apendice nao compressivel e espesso em 93% 
dos casos. Tambem e possivel observar acumulo localizado de 
liquido nas adjacencias ou ao redor do apendice. A TC abdomi¬ 
nal apos a aplicatpao retal de contraste com cortes finos na area 
do apendice pode ser diagnostica. Uma TC abdominal normal 
com um apendice nao visualizado tem um valor preditivo nega- 
tivo de 99%. A analise das estrategias diagnosticas para pacientes 
pediatricos com suspeita de apendicite demonstrou que o uT 
trassom abdominal, seguido de TC para estudos negativos, apre¬ 
senta bom custo-beneficio em comparaqao a TC ou ultrassom 
isolados. A cintigrafia com leucocitos marcados com indio pode 
localizar um apendice inflamado. Os linfonodos mesentericos 
aumentados sao um achado nao diagnostico. 

Diagnostico diferencial 

Pneumonia, derrame pleural, infecqao urinaria, calculo renal 
do lado direito, colecistite, peri-hepatite e doenqa inflamato- 
ria pelvica podem ser confundidos com apendicite. Gastrente¬ 
rite aguda por Yersinia enterocolitica pode manifestar-se como 
pseudoapendicite em 17% dos casos. Outras entidades clinicas 
e cirurgicas que causam abdome agudo tambem devem ser con- 
sideradas (ver Quadro 20-8). 


Tratamento e prognostico 

A laparotomia ou laparoscopia exploratoria e indicada quando 
o diagnostico de apendicite aguda nao pode ser descartado 
apos um periodo de observaqao cuidadosa. A antibioticote- 
rapia pos-operatoria e reservada para pacientes com apendice 
gangrenoso ou perfurado. Uma dose transoperatoria unica de 
cefoxitina ou cefotetan e recomendada para todos os pacien¬ 
tes, para prevenir a infecqao pos-operatoria. O manejo nao 
cirurgico da apendicite supurada com antibioticoterapia e 
drenagem dos abscessos abdominais guiada por imagem tor- 
nou-se mais comum, porem ha relate de falha no manejo nao 
cirurgico em ate 38% dos pacientes. A taxa de mortalidade e 
menor que 1% durante a infancia, apesar da alta incidencia de 
perfuraqao. Na apendicite nao supurada sem complicates, 
uma abordagem laparoscopica esta associada a uma hospita- 
lizaqao mais curta. 


Bundy DG et al.: Does this child have appendicitis? JAMA 
2007;298:438 [PMID: 17652298], 

Garcia K et al.: Suspected appendicitis in children: Diagnostic im¬ 
portance of normal abdominopelvic CT findings with non- 
visualized appendix. Radiology 2009;250(2):531-537 [PMID: 
19188320], 

Wan MJ et al.: Acute appendicitis in young children: Cost-effec¬ 
tiveness of US versus CT in diagnosis — a Markov decision 
analytic model. Radiology 2009;250(2):378-386 [PMID: 
19098225], 

Whyte C, Levin T, Harris BH: Early decisions in perforated appen¬ 
dicitis in children: Lessons from a study of nonoperative 
management. J Pediatr Surg 2008;43(8):1459-1463 [PMID: 
18675635], 

Zheng H et al.: Yersinia enterocolitica infection in diarrheal patients. 
Eur J Clin Microbiol Infect Dis 2008;27(8):741-752 [PMID: 
18575909], 


DUPLICACOES DO TRATO GASTRINTESTINAL 

Duplicates intestinais sao estruturas congenitas esfericas ou 
tubulares encontradas mais comumente no lleo. Outros locals 
comuns de duplicaqao sao duodeno, reto e esofago. As duplica¬ 
tes geralmente content liquido e, as vezes, sangue, se ocorrer 
necrose. A maioria das duplicates ocorre no lado mesenterico 
do intestino. Em geral, elas nao se comunicam com o lumen 
intestinal, mas compartilham uma camada muscular. O re- 
vestimento epitelial da duplicaqao normalmente e do mesmo 
tipo que do intestino de onde se origina. Algumas duplicates 
(cistos neuroentericos) sao conectadas a coluna vertebral e 
estao associadas as hemivertebras e a espinha bifida anterior ou 
posterior. 

Os sintomas de vomitos, distensao abdominal, colica, san- 
gramento retal e obstruqao intestinal parcial ou total podem ter 
inicio nos primeiros 2 anos de vida. A diarreia e a ma absorqao 
podem resultar de supercrescimento bacteriano em duplicates 
com comunicaqao. O exame fisico pode revelar uma massa re- 
donda, lisa e movel, e o raio X com bario ou a TC abdominal 
pode mostrar uma massa clstica nao calcificada com desloca- 
mento de outros orgaos. A cintigrafia com Tc" m perteonetato 
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pode ajudar a identificar as duplicates que contem mucosa gas- 
trica. As duplicates do fleo podem originar uma intussuscep- 
qao. Indica-se tratamento cirurgico imediato. 


DOENCAS DO COLON 


MEGACOLON AGANGLIONICO CONGENITO 
(DOENCA DE HIRSCHSPRUNG) 

Consideracoes gerais 

A doenqa de Hirschsprung resulta da ausencia de celulas ganglio- 
nares nas camadas mucosas e musculares do colon. As celulas da 
crista neural nao migram para as camadas mesodermicas do in- 
testino durante a gestaqao, o que e possivelmente secundario aos 
receptores de superflcie anormais das celulas dos orgaos-alvo ou 
uma deficiencia local de slntese do oxido nltrico. A ausencia de 
celulas ganglionares resulta na falha de relaxamento dos muscu- 
los colonicos na presenqa de um bolo alimentar. O reto (30%) 
ou o retossigmoide (44%) geralmente e afetado. O colon inteiro 
pode ser aganglionico (8%) e, muito raramente, todo o trato GI. 
A aganglionose segmentar e rara e, provavelmente, e uma lesao 
isquemica adquirida. 

O segmento aganglionico apresenta calibre normal ou leve- 
mente reduzido com dilatado do intestino normal proximal ao 
segmento aganglionico que esta causando a obstruqao. A mucosa 
do segmento ganglionado dilatado pode tornar-se fina e inflamada, 
causando diarreia, sangramento e perda proteica (enterocolite). 

Um padrao familiar foi descrito, especialmente na aganglio¬ 
nose colonica total. A doenqa e quatro vezes mais comum em 
meninos do que em meninas, e 10-15% dos pacientes tern sln- 
drome de Down. Foram identificadas mutaqoes no proto-onco¬ 
gene RET em aproximadamente 15% dos casos. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

A incapacidade do recem nascido de eliminar o meconio, se- 
guida de vomito, distensao abdominal e recusa alimentar, sugere 
o diagnostico de doenqa de Hirschsprung. A enterocolite mani- 
festada por febre, diarreia explosiva e prostraqao e relatada em 
mais ou menos 50% dos recem-nascidos afetados. A enterocolite 
pode levar a alteraqoes inflamatorias e isquemicas no colon, com 
perfuraqao e sepse. Em alguns pacientes, especialmente aqueles 
com comprometimento dos segmentos curtos, os sintomas nao 
sao evidentes ao nascimento. No final dos 2 primeiros anos de 
vida, ha a predominance alternada de constipaqao e diarreia. A 
crianqa maior tem mais probabilidade de apresentar apenas cons- 
tipaqao. As fezes tem cheiro fetido e formato de fita. O abdome e 
distendido, com rede venosa saliente. As ondas peristalticas sao 
visiveis, e as massas fecais sao palpaveis. Episodios intermitentes 
de obstruqao intestinal, anemia hipocromica, hipoproteinemia 
e disturbios de desenvolvimento e crescimento sao comuns nos 
casos com apresentaqao tardia. A encoprese e rara. 

No exame de toque retal, ha ausencia de material fecal no 
canal anal e no reto, apesar de evidente retenqao de fezes no 


exame abdominal ou no raio X. Se o segmento aganglionico for 
curto, podera haver jato de gases intestinais e fezes quando o 
dedo for retirado. 

Lactentes de maes diabeticas podem ter sintomas seme- 
lhantes e, nesse caso, deve-se suspeitar de sindrome do colon 
esquerdo pequeno. O enema com diatrizoato de meglumina 
(Gastrografina) e diagnostico e terapeutico na sindrome do 
colon esquerdo pequeno, pois revela um tampao meconial no 
colon esquerdo, que geralmente e eliminado durante o raio X 
diagnostico. O colon esquerdo e estreito, mas normalmente fun- 
cional. Em uma pequena porcentagem de pacientes com colon 
esquerdo pequeno, a doenqa de Hirschsprung podera ser identi- 
ficada mais tardiamente. 

B. Achados laboratoriais 

As celulas ganglionares estao ausentes nas camadas submucosa 
e muscular do intestino afetado. Coloraqoes especiais podem re¬ 
velar hipertrofia do tronco nervoso e aumento da atividade da 
acetilcolinesterase. O intestino ganglionado acima do segmento 
aganglionico as vezes contem um numero maior do que o nor¬ 
mal de celulas ganglionares em locais incomuns (displasia neu- 
ronial). Esse achado as vezes esta associado a disfunqao motora 
persistente do colon remanescente. 

C. Exames de imagem 

Raios X simples do abdome podem revelar um colon proximal 
dilatado e ausencia de gas no colon pelvico. O enema de bario, 
por meio do uso de um cateter sem balao e com a ponta inse- 
rida um pouco alem do esfincter anal, geralmente demonstra 
um segmento distal estreito com uma transiqao rapida para o 
colon proximal dilatado (normal). A zona de transiqao talvez 
nao possa ser vista em recem-nascidos, uma vez que o intestino 
proximal normal nao teve tempo para dilatar. A retenqao do 
bario por 24-48 h nao e diagnostico da doenqa de Hirschsprung 
em crianqas maiores, como costuma ocorrer tambem na consti- 
paqao por retenqao. A retenqao do bario e um sinal mais confia- 
vel nos recem-nascidos. 

D. Exames especiais 

O exame manometrico retal revela ausencia de relaxamento do 
esfincter anal interno apos distensao do reto em todos os pa¬ 
cientes com doenqa de Hirschsprung, independentemente do 
comprimento do segmento aganglionico. Em alguns pacientes, 
um esfincter anal interno nao relaxado e a unica alteraqao iden- 
tificada. Essa condiqao normalmente e denominada de “doenqa 
de Hirschsprung com segmento ultracurto”. 

Diagnostico diferencial 

A doenqa de Hirschsprung e responsavel por 15-20% dos casos 
de obstruqao intestinal neonatal. Deve ser diferenciada da sin- 
drome do colon esquerdo pequeno por meio de biopsia. Na 
infancia, a doenqa de Hirschsprung deve ser diferenciada da 
constipaqao retentora. Em lactentes maiores e crianqas, ela tam¬ 
bem pode ser confundida com doenqa celiaca, em razao de dis¬ 
tensao abdominal significativa e problemas de desenvolvimento 
e crescimento. 
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Tratamento e prognostico 

O tratamento e cirurgico. Em lactentes instaveis, a colostomia 
(ou ileostomia) de derivaqao e realizada na porqao proximal ao 
segmento aganglionico, e a ressecqao do segmento aganglionico 
pode ser protelada. Em lactentes estaveis, a ressecqao prima- 
ria do segmento aganglionico com rebaixamento do intestino 
ganglionado pode ser realizada em uma unica cirurgia. Varias 
tecnicas cirurgicas, incluindo rebaixamento laparoscopico, sao 
usadas. Em crianqas com doenqa do segmento ultracurto, uma 
miotomia do esfincter anal interno ou uma injeqao de toxina bo- 
tulinica no esfincter anal interno pode controlar os sintomas. 

As complicates apos a cirurgia incluem retenqao de fezes, 
incontinencia fecal, ruptura anastomotica ou estenose anasto- 
motica. A obstruqao pos-operatoria pode resultar da retenqao 
inadvertida de um segmento do colon aganglionico distal ou da 
destruiqao pos-operatoria de celulas ganglionares secundaria ao 
comprometimento vascular. A displasia neuronial do intestino 
ganglionado remanescente pode produzir uma sindrome de 
pseudo-obstruqao. A enterocolite ocorre no periodo pos-opera- 
torio em 15% dos pacientes. 


Gariepy CE: Developmental disorders of the enteric nervous sys¬ 
tem: Genetic and molecular bases. J. Pediatr Gastroenterol Nutr 
2004;39:5 [PMID: 15187773], 


CONSTIPACAO 

A constipaqao cronica na infancia e definida como a presen 9 a 
de duas ou mais das seguintes caracteristicas por um periodo 
de 2 meses: (1) menos de tres evacuates por semana; (2) mais 
de um episodio de encoprese por semana; (3) impactaqao do 
reto com fezes; (4) evacuaijao de fezes tao volumosas que acabam 
obstruindo o vaso sanitario; (5) postura retentora e retenqao de 
fezes; e (6) dor ao defecar. A retenqao das fezes no reto resulta 
em encoprese (vazamento fecal involuntario) em 60% das crian- 
qas com constipaqao. Grande parte da constipaqao na infancia 
e consequencia de um comportamento de retenqao voluntaria 
ou involuntaria (constipaqao retentora cronica). Em torno de 
2 % das crianqas saudaveis que frequentam a escola primaria tem 
constipa 9 ao de retenqao cronica. A proporqao entre o sexo mas- 
culino e o feminino pode chegar ate 4:1. A constipaqao devido a 
causas organicas e muito mais rara. 

Achados ch'nicos 

Lactentes menores de 3 meses normalmente apresentam ge- 
mencia, sinais de esfor 90 e hiperemia facial ao evacuarem fezes 
normais. Esse padrao pode ser interpretado erroneamente como 
constipaqao. A falta de compreensao desse padrao normal do 
desenvolvimento pode levar ao uso inadequado de laxantes ou 
enemas. Lactentes e crianqas podem, entretanto, desenvolver 
a capacidade de ignorar a sensaqao de repleqao retal e reter as 
fezes. Muitos fatores reforqam esse comportamento, que resulta 
na impactaqao do reto e em incontinencia de regurgitaqao ou 
encoprese. Entres esses fatores, e possivel mencionar dor ao 
defecar; fraqueza da musculatura esqueletica; problemas psi- 
cologicos, especialmente aqueles relacionados ao controle e a 


autoridade; vergonha e aversao a banheiros da escola; medica- 
mentos; e outros fatores listados no Quadro 20-2. O reto dilatado 
torna-se progressivamente menos sensivel a repleqao, perpe- 
tuando, assim, o problema. 

Diagnostico diferencial 

E importante distinguir a constipaqao com retenqao fecal cro¬ 
nica da doenqa de Hirschsprung. As caracteristicas que diferen- 
ciam essas duas entidades sao apresentadas resumidamente no 
Quadro 20-3. 

Tratamento 

O aumento da ingestao de alimentos com alta concentraqao de 
residuos, como farelos, trigo integral, frutas e vegetais, pode ser 
um tratamento suficiente contra a constipaqao leve. Embora a 
desidrataqao extrema possa resultar em constipaqao, a resposta 
mais provavel a alta ingestao de liquidos em crianqas normais e o 
aumento da micqao com pouco efeito sobre a evacuaqao. 

Se a alteraqao na dieta por si so for ineficaz, o uso de medica- 
mentos podera ser necessario. Extrato de malte de cevada (Malt- 
supex), 1-2 colheres de sopa adicionadas aos alimentos duas ou 
tres vezes ao dia, ou soluqao de glicol de polietileno (Miralax), 
0 ,8-1 g/kg/dia, sao medicamentos seguros usados para reduzir 
a consistencia das fezes em lactentes e crianqas. Medicamentos 
como o dioctil sulfosuccinato de sodio, 5-10 mg/kg/dia, podem 
ser menos eficazes em crianqas com retenqao voluntaria das fezes. 
Laxantes estimulatorios como o extrato padronizado do fruto da 
sena (Senokot, Exlax) podem ser usados por curtos periodos, a 
fim de aliviar a impacta 9 ao das fezes. Na presenqa de encoprese, 
o tratamento deve comeqar pelo alivio da impactaqao das fezes. 
A desimpactaqao pode ser obtida de diferentes formas, incluindo 
medicamentos como enemas com fosfato hipertonico ou soro 
fisiologico, a oleo mineral (2-3 mL/kg/dia) e agentes asmaticos 
nao absorviveis, como o polietilenoglicol (Miralax lg/kg/dia) e o 
leite de magnesia (1-2 mL/kg/dia). Depois disso, medicamentos 
eficazes para o amolecimento das fezes devem ser administra- 
dos regularmente em doses suficientes para induzir duas ou tres 
evacuaqoes com fezes amolecidas por dia. Apos varias semanas, 
ate meses, de evacuaqoes de fezes amolecidas, esses medicamen¬ 
tos podem ser reduzidos gradualmente e interrompidos. O oleo 
mineral nao deve ser administrado a lactentes que ainda nao 
se encontram na fase de deambulaqao, crianqas portadoras de 
deficiencia fisica ou acamadas, ou a qualquer crianqa com RGE. 
A aspira 9 ao do oleo mineral pode causar pneumonia lipoide. 
Recomenda-se o uso de suplemento multivitaminico durante o 
periodo de administraqao do oleo mineral. A recidiva de enco¬ 
prese e comum e deve ser tratada imediatamente com um curto 
regime de laxantes estimulatorios ou com enema. Lima consulta 
com um psiquiatra pode ser indicada para pacientes com sinto¬ 
mas resistentes ou com transtornos emocionais graves. 

Constipation Guidelines Committee of the North American So¬ 
ciety for Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition: 
Evaluation and treatment of constipation in infants and children: 
Recommendations of the North American Society for Pediatric 
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition. J Pediatr Gastroen¬ 
terol Nutr 2006;43:el [PMID: 16954945], 
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Quadro 20-2 Causas de constipacao 


Causas funcionais ou de retencao 

Anormalidades das celulas ganglionais mioentericas 

Causas alimentares 

Doenca de Hirshsprung 

Desnutricao, desidratacao 

Sindrome de Waardenburg 

Ingestao excessiva de leite 

Neoplasia endocrina multipla 2a 

Pequeno volume 

Hipo e hiperganglionose 

Abuso de catarticos 

Doenca de von Recklinghausen 

Drogas/Farmacos 

Neoplasia endocrina multipla 2b 

Narcoticos 

Displasia neuronial intestinal 

Anti-histaminicos 

Pseudo-obstrucao intestinal cronica 

Alguns antidepressivos 

Defeitos da medula espinal 

Vincristina 

Disturbios metabolicos e endocrinos 

Defeitos estruturais do trato Gl 

Hipotireoidismo 

Anus e reto 

Hiperparatireoidismo 

Fissura, hemorroida, abscesso 

Acidose tubular renal 

Anus ectopico anterior 

Diabetes insipido (desidratacao) 

Estenose anai e retal 

Intoxicacao por vitamina D (hipercalcemia) 

Teratoma pre-sacral 

Hipercalcemia idiopatica 

Intestino delgado e colon 

Paresia ou incoordenacao da musculatura 

Tumor, estenose 

Paralisia cerebral 

Volvulo cronico 

Intussuscepcao 

Doencas da musculatura lisa 

Esderoderma e dermatomiosite 

Lupus eritematoso sistemico 

Pseudo-obstrucao intestinal cronica 

Distrofia muscular/miotonia 


Modificado e reproduzido, com permissao, de Silverman A, Roy CC: Pediatric Clinical Gastroenterology, 3rd ed. Mosby, 1983. 


Quadro 20-3 Diferenciacao entre constipacao com retencao 
de fezes e doenca de Hirschsprung 



Constipacao 

retentora 

Doenca de 
Hirschsprung 

Inicio 

2-3 anos 

Ao nascimento 

Distensao 

abdominal 

Rara 

Presente 

Nutricao e 
crescimento 

Normal 

Inadequado 

Excrecao involuntaria 
e comportamento 
retentor 

Intermitente ou 
constante 

Raro 

Exame retal 

Ampola cheia 

A ampola pode estar 
vazia 

Biopsia retal 

Celulas ganglionares 
presentes 

Celulas ganglionares 
ausentes 

Manometria retal 

Reflexo retoanal 
normal 

Ausencia de 
relaxamento do 
esfincter anal 
interno apos 
distensao retal 

Enema de bario 

Reto distendido 

Segmento distal 
estreito com 
megacolon proximal 


FISSURA ANAL 

A fissura anal e uma dilacerarpao em formato de fenda no epitelio 
escamoso do anus, geralmente secundaria a passagem de mas- 
sas fecais volumosas e endurecidas. Estenose anal, abscesso da 
cripta anal e traumatismo podem contribuir para o surgimento 
de fissuras. Abuso sexual deve ser considerado em criamjas com 
fissuras anais grandes, irregulares ou multiplas. As fissuras anais 
podem ser o sinal de apresenta^ao da doenca de Crohn (DCr) 
em crian^as maiores. 

O lactente ou a criamja com fissura anal costuma chorar 
no momento da evacua^ao e tenta reter as fezes. Observa-se 
sangramento esparso de Colorado vermelho-vivo do lado ex- 
terno das fezes ou no papel higienico apos a evacuarjao. A fis¬ 
sura, em geral, e vista se o paciente for examinado na posiijao 
joelho-peito com as nadegas afastadas. Quando a fissura nao 
puder ser identificada, e essencial descartar outras causas de 
sangramento retal, como polipo juvenil, inflamarjao perianal 
devido a Streptococcus |3-hemolltico do grupo A ou doernja 
intestinal inflamatoria (DII). As fissuras anais devem ser tra- 
tadas imediatamente para interromper o ciclo de constipacao, 
fissura, dor, retencao, constipacao. Deve-se administrar medi- 
cacao para amolecimento das fezes. A dilatacao anal alivia o 
espasmo esfincteriano. Banhos de assento mornos apos a eva- 
cuacao podem ser uteis. Raramente, a cauterizacao com nitrato 
de prata ou cirurgia e indicada. A cirurgia anal deve ser evitada 
em pacientes com doenca de Crohn em razao do alto risco de 
recorrencia e progressao apos a cirurgia. 
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ANOMALIAS ANORRETAIS CONGENITAS 

1. Deslocamento anterior do anus 

O deslocamento anterior do anus e uma anomalia comum em 
lactentes do sexo feminino. A apresentaqao tlpica nos lactentes e 
a constipaqao e o esforqo para evacuaqao. Ao exame flsico, o anus 
tern aparencia normal, mas apresenta deslocamento ventral, lo- 
calizado proximo a furcula vaginal, nas meninas e, proximo a 
base do escroto, nos meninos. O diagnostico e estabelecido nas 
meninas se a distancia da furcula vaginal ate o centro da abertura 
anal for menor que 25% da distancia total entre a furcula e o 
coccix. Nos meninos, o diagnostico e feito se a distancia da base 
do escroto ate a abertura anal for menor que 33% da distancia 
total entre o escroto e o coccix. No deslocamento anterior grave, 
quando a abertura anal esta localizada a menos de 10% da distan¬ 
cia entre a furcula vaginal e o coccix, o musculo do esfincter anal 
talvez nao recubra a abertura anal, podendo ocorrer constipaqao 
grave semelhante aquela observada no anus nao perfurado. O 
deslocamento anterior extremo do anus pode ser uma forma de 
anus nao perfurado. A cirurgia nao e necessaria na maioria dos 
casos. Os medicamentos para amolecimento das fezes ou, even- 
tualmente, supositorios de glicerina em geral aliviam a forqa no 
momento da evacuaqao. Esse problema melhora significativa- 
mente ate a idade de 3-4 anos, a medida que a lordose tlpica de 
crianqas em fase de deambulaqao desaparece. Deve-se realizar 
uma investigaqao completa para a detecqao de anus nao perfu¬ 
rado em crianqas com sintomas graves persistentes, podendo ser 
necessaria cirurgia anal para correqao da imperfuraqao. 

2. Estenose anal 

A estenose anal, em geral, manifesta-se no periodo neonatal. A 
abertura anal pode ser muito pequena e preenchida por um tam- 
pao de meconio. A evacuaqao e dificil, com fezes em formato de 
fita, eliminaqao de sangue e muco pelo reto, impactaqao das fezes e 
distensao abdominal. Essa malformaqao e responsavel por cerca de 
10% das anomalias anorretais. A estenose retal pode nao ser perce- 
bida ao nascimento, porque o anus apresenta aparencia normal. O 
sangramento retal em uma crian 9 a com esforqo para evacuar leva 
geralmente ao exame retal, que revela um anel estenotico no canal 
anal. A dilataijao do anel retal em geral e curativa, mas pode precisar 
ser repetida diariamente durante varias semanas. 

3. Anus imperfurado 

O anus imperfurado, em suas diversas formas, e responsavel por 
75% de todas as anomalias anorretais. Essas anomalias geral¬ 
mente sao complicadas por anomalias associadas do trato urina- 
rio e genital. Sao mais comuns em meninos do que em meninas 
e requerem avaliaqao diagnostica cuidadosa imediata para deter- 
minar a extensao das anomalias intestinais, urinarias, genitais e 
de outros sistemas organicos, medula espinal e coraqao. 

Lactentes com anus imperfurado baixo nao conseguem eli- 
minar o meconio. Pode haver uma membrana esverdeada abau- 
lada obstruindo a abertura anal. A perfuraqao da membrana anal 
e um procedimento cirurgico relativamente simples. Um tecido 
cutaneo acessorio no formato de uma “alqa de balde” e observado 
no perineo de alguns meninos, abaixo do qual ha uma abertura 


estenotica. A abertura, as vezes, e circundada por musculatura 
anal normal, mas, em muitos casos, a abertura e uma fistula re- 
toperineal, e a musculatura anal e deslocada para a porqao pos¬ 
terior ou esta ausente. Entre 80 e 90% dos pacientes com anus 
imperfurado baixo apresentam continencia apos a cirurgia. 

No anus imperfurado alto, o exame fisico geralmente mostra 
ausencia de musculatura anal. Pode haver uma fistula retope- 
rineal, retovesicular, retouretral ou retovaginal; hipoplasia das 
nadegas; anomalias cloacais; e, as vezes, evidencia de deficit neu- 
rologico distal. E essencial, nesses casos, avaliar cuidadosamente 
a complexa anatomia e a funqao neurologica antes de decidir 
pela cirurgia corretiva. Uma colostomia de derivaqao geralmente 
e realizada para proteger o trato urinario e aliviar a obstruqao. 
Apos a cirurgia reparadora, apenas 30% dos pacientes com anus 
imperfurado alto atingem continencia fecal. 

Benninga M et al.: The Paris Consensus on Childhood Constipa¬ 
tion Terminology (PACCT) Group. J. Pediatr Gastroenterol Nutr 
2005;40:273 [PMID: 15735478], 

Levitt MA, Pena A: Outcomes from the correction of anorectal mal¬ 
formations. Curr Opin Pediatr 2005;17:394 [PMID: 15891433], 


ENTEROCOLITE PSEUDOMEMBRANOSA 

A enterocolite pseudomembranosa ocorre quando o uso pre- 
vio de antibioticos permite o supercrescimento de Clostridium 
difficile com consequente secreqao de toxinas. A infecqao por C. 
difficile pode variar quanto a sua gravidade desde uma simples 
diarreia associada ao antibiotico ate uma enterocolite pseudo¬ 
membranosa. O initio da colite varia de 1-14 dias apos o initio 
da antibioticoterapia, ate 30 dias apos sua interrupqao. A clinda- 
micina foi um dos primeiros antibioticos associados a entero¬ 
colite pseudomembranosa. Reconhece-se atualmente que quase 
todos os antibioticos constituem uma possivel causa, embora a 
eritromicina pareqa menos provavel que a maioria dos outros 
antibioticos. Em pacientes pediatricos, a amoxicilina e as cefa- 
losporinas sao comumente associadas a enterocolite pseudo¬ 
membranosa, provavelmente em razao de seu uso disseminado. 
Apesar de o uso de antibiotico ser o antecedente mais comum 
de colite pseudomembranosa, cirurgia previa do trato GI e tra- 
tamento antimetabolito em pacientes oncologicos tambem estao 
associados ao seu desenvolvimento. 

O C. difficile secreta enterotoxinas que causam inflamaijao 
necrosante da mucosa do colon. O paciente geralmente tem 
febre, distensao abdominal, tenesmo, diarreia e dor generalizada 
a palpaqao da regiao abdominal. Foram descritos quadros cli- 
nicos com febre baixa, diarreia e dor abdominal. Fezes diarrei- 
cas contem membranas compostas por neutrofilos e, as vezes, 
sangue macroscopico. Os raios X simples do abdome mostram 
espessamento da parede do colon e do ileo. A colonoscopia, o 
colon esta recoberto de pequenas placas brancas elevadas (pseu- 
domembranas) com areas de intestino aparentemente normal 
entre elas. As amostras da biopsia revelam “criptas explosivas ou 
lesao em vulcao” — uma erupqao de leucocitos que parece sair 
das criptas afetadas. A coprocultura em geral mostra supercres¬ 
cimento de Staphylococcus aureus, que e provavelmente um mi- 
crorganismo oportunista que se desenvolve no tecido necrotico. 



TRATO GASTRINTESTINAL !^E3H!IEEi^^ 


3 


O C. difficile pode ser cultivado em laboratories especializados. 
A identificaqao das toxinas nas fezes e o metodo usual de diag¬ 
nostic. Lactentes de ate 18-24 meses podem apresentar toxinas 
nas fezes, mas geralmente nao desenvolvem doenqa nem neces- 
sitam de tratamento. O C. difficile pode ser um componente da 
flora normal em ate 50% dos lactentes, que parecem nao ter re- 
ceptores suficientes para que as toxinas produzam doenqa. 

Recentemente, tern havido um aumento alarmante na inci- 
dencia, na morbidade e na mortalidade de C. difficile relatado na 
Europa, no Canada e nos EUA. Pelo menos uma porcentagem 
desse aumento parece ser decorrente da expansao de uma nova 
cepa de C. difficile, identificada como NAP1, que aumentou a pro- 
duqao de toxina, esporulaqao e resistencia aos antibioticos. Rela¬ 
tes de hospitals pediatricos tambem demonstram um aumento 
na incidencia de C. difficile, mas nao confirmam um aumento 
na morbimortalidade. A cepa NAP1 foi identificada em 19% dos 
isolados de C. difficile em um estudo pediatric recente. 

O tratamento da colite pseudomembranosa consiste na suspen¬ 
se do uso de antibioticos e na adoqao de um regime terapeutico 
com vancomicina oral (30-50 mg/kg/dia) ou com metronidazol 
(30 mg/kg/dia). A vancomicina tem um custo muitas vezes maior 
do que o metronidazol, e sua eficacia nao e maior. O metronidazol 
pode ser administrado por via intravenosa em pacientes com vomi- 
tos ou ileo. Os tratamentos alternatives em casos de resistencia aos 
antibioticos incluem rifaximina e nitazoxanida, que tem taxas de 
resposta semelhantes a da vancomicina oral. Ocorre recidiva apos 
o tratamento em 10-50% dos pacientes em razao da esporulaqao 
externa dos esporos residuais no colon. Os esporos sao muito resis- 
tentes e podem permanecer viaveis no ambiente por ate 12 meses. 
A repetiqao do tratamento com o mesmo antibiotic geralmente e 
eficaz em recidivas, mas recidivas multiplas sao possiveis e podem 
tornar-se um problema terapeutico importante. Tratamentos adju- 
vantes, como terapia com Saccharomyces boulardii, colestiramina 
como ligante da toxina e regimes pulsados de antibioticos, sao uti- 
lizados na doenqa refrataria. A colite ulcerativa pode ser uma causa 
subjacente em casos de C. difficile aparentemente recorrentes. 

Kim J et al.: Epidemiological features of Clostridium difficile -associated 
disease among inpatients at childrens hospitals in the United States, 
2001-2006. Pediatrics 2008;122(6):1266-1270 [PMID: 19047244], 
Ricciardi R et al.: Increasing prevalence and severity of Clostridium 
difficile colitis in hospitalized patients in the United States. Arch 
Surg 2007 Jul;142(7):624-631 [PMID: 17638799], 

Toltzis P et al.: Presence of the epidemic North American Pulsed Field 
type 1 Clostridium difficile strain in hospitalized children. J Pe- 
diatr 2009;154(4):607-608 [PMID: 19324222], 


DOENCAS DA CAVIDADE PERITONEAL 


PERITONITE 

A peritonite bacteriana primaria e responsavel por menos de 2% 
dos casos de peritonite em crianqas. Os agentes causais mais co- 
muns sao Escherichia coli, outros microrganismos enterics, es- 
treptococos hemollticos e pneumococos. A peritonite primaria 
ocorre em pacientes com esplenotomia, disfunqao esplenica ou 
ascite (slndrome nefrotica, hepatopatia avanqada, kwashiorkor). 
Tambem ocorre em lactentes com pielonefrite ou pneumonia. 


A peritonite secundaria e muito mais comum. Ela esta asso- 
ciada a dialise peritoneal, traumatismo abdominal penetrante 
ou ruptura de vlsceras. Os patogenos associados a peritonite se¬ 
cundaria variam, dependendo da causa. Organismos que geral¬ 
mente nao sao patogenicos, como Staphylococcus epidermidis e 
Candida sp., podem causar peritonite secundaria em pacientes 
em tratamento com dialise peritoneal. Varios enteropatogenos 
podem ser isolados apos lesao abdominal penetrante, perfuraqao 
intestinal ou apendicite supurada. Abscessos intra-abdominais 
podem formar-se nas areas pelvica, sub-hepatica ou subfrenica, 
mas a localizaqao delimitada da infeeqao e menos comum em 
lactentes jovens do que em adultos. 

Os sintomas da peritonite incluem dor abdominal, febre, 
nauseas, vomitos, acidose e choque. As respiraqoes sao super- 
ficiais. O abdome apresenta sensibilidade a palpaqao, rlgidez e 
distensao, com sinais de defesa. Os ruldos hidroaereos podem 
estar ausentes. A diarreia e bastante comum na peritonite pri¬ 
maria e menos comum na secundaria. A maioria dos casos de 
peritonite e de emergences medicas agudas. Em pacientes em 
dialise peritoneal, a peritonite pode apresentar-se como uma in- 
feeqao cronica, causando sintomas mais leves. 

A contagem de leucocitos e inicialmente alta (> 20.000 jlL) 
com predominance de formas imaturas, podendo cair mais 
tarde para niveis neutropenicos, especialmente na peritonite pri¬ 
maria. A TC abdominal pode confirmar a presenqa de ascite. 
Deve-se suspeitar de peritonite bacteriana se o liquido da para- 
centese contiver mais de 5 leucocitos por pL ou mais de 32 mg/ 
dL de lactato; se o pH for menor de 7,34; ou se o pH apresentar 
uma unidade de pH 0,1 menor que o pH do sangue arterial. O 
diagnostico e feito por coloraqao de Gram e cultura, preferivel- 
mente com 5-10 mL de liquido para rendimento ideal. A hemo- 
cultura geralmente e positiva na peritonite primaria. 

A antibioticoterapia e o tratamento de suporte contra desidra- 
taqao, choque e acidose sao indicados. O tratamento cirurgico da 
causa de base da peritonite secundaria e essencial. A remoqao 
dos cateteres de dialise peritoneal infectados em pacientes com 
peritonite secundaria e, as vezes, necessaria, e quase sempre re- 
querida se houver infeeqao por Candida. 

ASCITE QUILOSA 

A ascite quilosa neonatal pode ser decorrente de infeeqao conge¬ 
nita ou disturbio do desenvolvimento do sistema linfatico (lin- 
fangiectasia intestinal). Se o ducto toracico for afetado, podera 
haver presenqa de quilotorax. Apos esse periodo, a ascite quilosa 
pode resultar de linfangiectasia congenita, tumores retroperito- 
neais ou linfaticos, bandas peritoneais, traumatismo abdominal 
ou infeeqao, ou pode ocorrer apos cirurgia cardiaca ou abdomi¬ 
nal. Pode estar associada a ma rotaqao intestinal. 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Obstruqoes linfaticas, tanto congenitas como adquiridas, causam 
ascite quilosa, diarreia e disturbios de desenvolvimento e cresci- 
mento. O abdome e distendido, com onda de liquido e macicez 
variavel. Pode haver edema periferico unilateral ou generalizado. 
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B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais incluem hipoalbuminemia, hipogama- 
globulinemia e linfopenia. O liquido ascitico contem linfocitos e 
apresenta composiqao bioquimica compativel com quilo caso o 
paciente tenha se alimentado recentemente; caso contrario, nao 
pode ser diferenciado da ascite secundaria a cirrose. 

Diagnostico diferencial 

A ascite quilosa deve ser diferenciada da ascite devido a doenqa 
hepatica e, na crianqa maior, de pericardite constritiva, pressao 
do lado direito do coraqao cronicamente elevada, neoplasia, in- 
fecqao ou doenqas inflamatorias que causam obstruqao linfatica. 
No recem-nascido, a ascite urinaria por anomalias anatomicas 
dos rins ou do sistema coletor deve ser considerada. Um simples 
teste para o diagnostico da ascite urinaria e o nitrogenio ureico 
ou concentraqao de creatinina no liquido abdominal. Nenhum 
deles esta presente na ascite quilosa ou na hepatica. 

Complicacoes e sequelas 

A ascite quilosa causada pela obstruqao linfatica intestinal esta 
associada a ma absorqao de gordura e a perda proteica. A perda 
intestinal de albumina e gamaglobulina pode levar ao edema e 
ao aumento do risco de infecqao. A ascite quilosa com rapido 
acumulo de liquido pode causar complicaqoes respiratorias. As 
infecqoes primarias e neoplasias que causam a ascite quilosa 
podem ser potencialmente fatais. 

Tratamento e prognostic 

Pouco pode ser feito para corrigir as anomalias congenitas de- 
correntes de hipoplasia, aplasia ou ectasia dos vasos linfaticos, a 
menos que sejam passiveis de ressecqao cirurgica. O tratamento e 
de suporte, consistindo principalmente em uma dieta muito rica 
em proteinas e atenqao especial as infecqoes. A derivaqao {shunt) 
do liquido peritoneal para o sistema venoso as vezes e eficaz. 
Uma dieta livre de gorduras, suplementada com triglicerideos 
de cadeia media (TCM), diminui a formaqao de ascite quilosa. 
Raramente, a nutriqao parenteral total e necessaria. Infusoes de 
albumina em geral proporcionam apenas alivio temporario e sao 
empregadas raramente nos casos cronicos. No recem-nascido, 
a ascite quilosa congenita pode desaparecer espontaneamente 
apos uma ou mais parecenteses e uma dieta com TCM. 

Chye JK et al.: Neonatal chylous ascites: Report of 3 cases and review 

of the literature. Pediatr Surg Int 1997;12:296 [PMID:9099650], 


Sua incidencia e mais alta entre 3 e 5 anos de vida, sendo raros 
antes do primeiro ano de vida e, em geral, sofrem autoamputaqao 
ate os 15 anos. Sao mais frequentes em meninos. A eliminaqao 
indolor de pequenas quantidades de sangue vermelho-vivo em 
fezes normals ou na constipaqao e a manifestaqao mais comum. 
A dor abdominal e rara, mas um polipo juvenil pode ser o ponto 
inicial de uma intussuscepqao. Polipos na porqao baixa do intes- 
tino podem exteriorizar-se durante a evacuaqao. 

Raramente, ha varios polipos juvenis no colon, causando 
anemia, diarreia e perda proteica. Alguns casos de polipose juve¬ 
nil generalizada, acometendo o estomago, o intestino delgado e 
o colon foram relatados. Esses casos estao associados a um risco 
ligeiramente aumentado de cancer. 

A colonoscopia e diagnostica e terapeutica quando ha sus- 
peita de polipos. Apos a remoqao do polipo por eletrocaute- 
rizaqao, nada mais devera ser feito se os achados histologicos 
confirmarem o diagnostico. Existe um pequeno risco de desen- 
volvimento de novos polipos juvenis. Outras sindromes de poli¬ 
pose sao apresentadas resumidamente no Quadro 20-4. 

NEOPLASIAS DO ESOFAGO, DO INTESTINO 
DELGADO E 00 COLON 

As neoplasias do esofago sao raras na infancia. Ha predominan- 
cia de cistos, leiomiomas e hamartomas. A lesao caustica do eso¬ 
fago aumenta muito o risco de carcinoma de celulas escamosas 
a longo prazo. A esofagite peptica cronica esta associada ao eso¬ 
fago de Barrett, uma lesao pre-neoplasica. O simples RGE nos 
primeiros 2 anos de vida sem esofagite nao e um fator de risco 
para neoplasia de esofago. 

A neoplasia gastrica ou do intestino delgado mais comum 
em crianqas e o linfoma ou linfossarcoma. Dor abdominal in- 
termitente, massa abdominal, intussuscepqao ou quadro clinico 
semelhante a doenqa celiaca podem estar presentes. Tumores 
carcinoides sao geralmente benignos e com frequencia sao um 
achado acidental no apendice. A presenqa de metastases e rara. 
A sindrome carcinoide (rubor, sudorese, hipertensao, diarreia e 
vomitos), associada a secreqao de serotonina, apenas ocorre nos 
tumores carcinoides metastaticos. 

O adenocarcinoma do colon e raro na infancia. O colon 
transverso e o retossigmoide sao os dois locais mais comumente 
afetados. A baixa taxa de sobrevida em 5 anos esta relacionada a 
nao especificidade dos sintomas de apresentaqao e a alta porcen- 
tagem de tipos nao diferenciados. As crianqas com historia fami¬ 
liar de cancer de colon, colite ulcerativa cronica ou sindromes de 
polipose familiar correm mais risco. 


TUMORES E NEOPLASIAS GASTRINTESTINAIS 


POLIPOS JUVENIS 

Os polipos juvenis geralmente sao pedunculados e solitarios. A 
cabeqa do polipo e composta por elementos glandulares e vascu- 
lares hiperplasicos, normalmente com transformaqao cistica. Os 
polipos juvenis sao benignos, e 80% ocorrem no retossigmoide. 


CISTOS MESENTERICOS 

Esses raros tumores podem ser pequenos ou grandes, uni ou mul- 
tiloculados. Tem parede fina e contem liquido seroso, quiloso ou 
hemorragico. Estao localizados normalmente no mesenterio do 
intestino delgado, mas tambem podem ser encontrados no me¬ 
socolon. A maioria dos cistos mesentericos nao causa sintomas. 
A traqao exercida sobre o mesenterio pode produzir colicas ab- 
dominais, as quais podem ser leves e recorrentes, mas tambem 
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Quadro 20-4 Sindromes de polipose gastrintestinal 



Localizacao 

Numero 

Histologia 

Achados extraintestinais 

Potencial 

maligno 

Tratamento 

recomendado 

Polipos juvenis 

Colon 

Unico 

(70%) 

Multiplos 

(30%) 

Hiperplasicos, 

hamartomatosos 

Nenhum 

Nenhum 

Remover polipo devido a 
sangramento conttnuo ou 
prolapso 

Polipose juvenil 
familiar coli 3 

Colon 

> 10 

Hiperplasica com 
alteracao adenomatosa 
focal 

Nenhum 

10-25%; 
mais alto 
se familiar 

Remover todos os polipos. 
Considerar colectomia se 
em grande numero ou 
adenomatosos. 

Polipose juvenil 
generalizada 3 

Estomago, 
intestino delgado, 
colon 

Multiplos 

Hiperplasica com 
alteracao adenomatosa 
focal 

Hidrocefalia, lesoes 
cardiacas, linfangioma 
mesenterico, ma rotacao 

10-25% 

Colectomia e 

acompanhamento regular 

Polipose 

adenomatosa 

familiar 3 

Colon; com menos 
frequencia, estomago 
e intestino delgado. 

Multiplos 

Adenomatosa 

Nenhum 

95-100% 

Colectomia ate os 

18 anos 

Sindrome de 
Peutz-Jeghers 3 

Intestino delgado, 
estomago, colon 

Multiplos 

Hamartomatosa 

Maculas cutaneas e orais 
pigmentadas; cistos e 
tumores nos ovarios/ 
exostoses osseas 

2-3% 

Remover polipos 
acessiveis ou aqueles 
gue causam obstrucao ou 
sangramento 

Sindrome de 

Gardner 

Colon; com menos 
frequencia, estomago 
e intestino delgado. 

Multiplos 

Adenomatosa 

Cistos, tumores e 
desmoides da pele e 
ossos; tumores ampulares; 
outros tumores, 
pigmentacoes retinianas 
podem ser usadas como 
triagem em famtlias 

95-100% 

Colectomia ate 
os 18 anos. 
Acompanhamento do 
trato superior 

Sindrome de 
Cronkhite-Canada 

Estomago, colon; 
com menos 
frequencia, esofago 
e intestino delgado 

Multiplos 

Hamartomatosa 

Alopecia; onicodistrofia; 
hiperpigmentacao 

Raro 

Nenhum 

Sindrome de 

Turcot b 

Colon 

Multiplos 

Adenomatosa 

Tumores da tireoide 
e do cerebro sao as 
manifestacoes comuns 

Possivel 

A triagem do SNC e 
fundamental 


a Autossomico dominante 
b Autossomico recessivo 


podem manifestar-se de forma aguda, com vomitos. Pode ocorrer 
volvulo em torno de um cisto, e a hemorragia para o interior de 
um cisto pode ser leve ou hemodinamicamente significativa. Uma 
massa redonda pode eventualmente ser palpada ou observada no 
raio X, com deslocamento do intestino adjacente. O ultrassom ab¬ 
dominal em geral e diagnostico. A remorjao cirurgica e indicada. 

HEMANGIOMA INTESTINAL 

Os hemangiomas intestinais podem causar hemorragia aguda 
ou cronica. Eles podem causar tambem intussuscepqao, estenose 
local ou hematoma intramural. A trombocitopenia e a coagulo- 
patia de consumo sao complicates eventuais. Algumas lesoes 
sao telangiectasias (sindrome de Rendu-Osler-Weber), ao passo 
que outras sao hemangiomas capilares. O grupo maior e o dos 
hemangiomas cavernosos, que sao compostos por vasos grandes, 


de parede fina, originarios do plexo vascular submucoso. Eles 
podem estender-se para dentro do lumen como lesoes polipoi- 
des ou invadir o intestino da mucosa ate a serosa. 


PRINCIPAL SINAIS E SINTOMAS 
GASTRINTESTINAIS 


DIARREIA AGUDA 

Os virus sao a causa mais comum de gastrenterite aguda nos 
paises desenvolvidos e em desenvolvimento. As infecqoes en- 
tericas bacterianas e parasitarias sao discutidas nos Capitulos 
40 e 41, respectivamente. Dentre os agentes virais que causam 
infecqao enterica, o rotavirus — um virus de RNA de dupla fita 
com 67 nm, com pelo menos oito sorotipos — e o mais comum. 
Como acontece com a maioria dos patogenos virais, o rotavirus 
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afeta o intestino delgado, produzindo diarreia aquosa abundante 
sem presenqa de leucocitos ou de sangue. Nos EUA, o rotavirus 
afeta principalmente lactentes entre 3 e 15 meses de vida. O pico 
de incidencia nos EUA ocorre no inverno, com casos esporadi- 
cos em outras epocas. O virus e transmitido pela via oral-fecal e 
sobrevive durante horas nas maos e durante dias no ambiente. 

1. Infeccao por rotavirus 

O periodo de incubaqao e de 1-3 dias para o rotavirus. Os sinto- 
mas causados pelo rotavirus sao semelhantes aos dos outros pa¬ 
togenos virais. Vomitos sao o primeiro sintoma em 80-90% dos 
pacientes, seguido, no periodo de 24 h, por febre baixa e diarreia 
aquosa. A diarreia geralmente dura de 4-8 dias, mas pode durar 
mais tempo em bebes pequenos ou pacientes imunodeprimidos. 
O diagnostico definitivo de rotavirus nao pode ser estabelecido 
apenas com base em criterios clinicos. Os antigenos do rotavirus 
podem ser identificados nas fezes, ou o virus pode ser observado 
por meio de microscopia eletronica de varredura. Entretanto, a 
identificaqao especifica do rotavirus nao e necessaria em todos os 
casos, ja que o tratamento e inespecifico. Testes laboratoriais adi- 
cionais geralmente sao desnecessarios, mas, quando obtidos, cos- 
tumam mostrar uma contagem normal de leucocitos. A medida 
que os pacientes fleam desidratados, devido a nao reposiqao da 
perda de agua pelas fezes, eles tornam-se hipernatremicos. Podem 
ocorrer acidose metabolica por perda de bicarbonato nas fezes; 
cetose, devido a reduqao da ingesta; e, em casos graves, acidemia 
lactica, em razao de hipotensao e hipoperfusao. As fezes nao con¬ 
tent sangue ou leucocitos. 

O tratamento e inespecifico e de suporte, direcionado a re- 
posiqao de liquidos e de eletrolitos, alem de perdas ativas, prin¬ 
cipalmente em bebes pequenos. (Os tratamentos oral e IV sao 
discutidos no Capitulo 43). O uso de soluqoes para reidrataqao 
oral e adequado na maioria dos casos. O uso de liquidos claros ou 
de dietas hipocaloricas (formula diluida) por mais de 48 h nao e 
aconselhavel. O inicio precoce da reintroduqao da alimentaqao e 
recomendado. Os niveis intestinais de lactase sao reduzidos du¬ 
rante a infeeqao pelo rotavirus. Portanto, o uso breve de uma dieta 
livre de lactose esta associado a um periodo mais curto de diarreia, 
mas nao e essencial para a boa recuperaqao em lactentes saudaveis. 
A baixa ingestao de gordura durante a recuperaqao pode aliviar as 
nauseas e os vomitos. 

Medicares antidiarreicas sao ineficazes (combinaqoes de cao- 
lim-pectina) e, em alguns casos, podem ser perigosas (lopera- 
mida, tintura de opio, difenoxilato com atropina). As preparaqoes 
com subsalicilato de bismuto podem reduzir o volume das fezes, 
mas nao sao essenciais para a recuperaqao. Imunoglobulina oral 
ou agentes antivirais especificos sao, eventualmente, uteis para 
limitar a duraqao da doenqa em pacientes imunodeprimidos. 

A maioria das crianqas e infectada com o rotavirus mais 
de uma vez, sendo que a primeira infeeqao e a mais grave. A 
primeira infeeqao oferece um pouco de imunidade protetora. 
A prevenqao da infeeqao ocorre principalmente por meio da 
higiene adequada e da prevenqao da contaminaqao fecal-oral. 
Como o tratamento contra o rotavirus e inespecifico, a preven- 
qao da doenqa e crucial. A AAP publicou orientaqoes em Janeiro 
de 2007 recomendando a administraqao da vacina pentavalente 
oral bovina a lactentes no 2°, 4- e 6 a meses de vida. 


2. Outras infeccoes virais que causam 
diarreia aguda 

Outros patogenos virais que causam diarreia em crianqas podem 
ser identificados nas fezes por microscopia eletronica, cultura 
viral ou imunoensaio enzimatico. Dependendo da localizaqao 
geografica, os adenovirus entericos (sorotipos 40 e 41) ou cali- 
civirus sao subsequentemente os patogenos virais mais comuns 
em lactentes. Os sintomas de infeeqao por adenovirus entericos 
sao semelhantes aqueles do rotavirus, mas a infeeqao nao e sa- 
zonal, e a duraqao da doenqa pode ser mais longa. O norovirus 
e um pequeno calicivirus de RNA que causa principalmente vo¬ 
mitos, mas pode provocar diarreia em crianqas maiores e em 
adultos, geralmente em surtos de mesma origem. Os sintomas 
sao de curta duraqao, em geral 24-48 h. Outros virus potencial- 
mente patogenicos incluem os astrovirus, os virus do tipo corona 
e outros pequenos virus esfericos. 

O citomegalovirus (CMV) raramente causa diarreia em 
crianqas imunocompetentes, mas provoca colite erosiva ou ente¬ 
nte em hospedeiros imunodeprimidos. A enterite causada pelo 
CMV e bastante comum apos transplantes de medula e de or- 
gaos solidos e nos estagios avanqados da infeeqao pelo virus da 
imunodeficiencia humana (HIV). 

American Academy of Pediatric Committee on Infectious Diseases: 
Prevention of rotavirus disease: Guidelines for the use of rotavirus 
vaccine. Pediatrics 2007;119:171 [PMID: 17200286], 

Bernstein DI: Rotavirus overview. Pediatr Infect Dis J 2009 Mar;28 
(Suppl 3):S50-S53 [PMID: 19252423], 

DIARREIA CRONICA 

Os habitos intestinais variam de individuo para individuo, di- 
ficultando, assim, o diagnostico especifico de diarreia cronica. 
Alguns lactentes saudaveis podem evacuar 5-8 vezes ao dia. Um 
aumento gradual ou repentino no numero e no volume de fezes 
para mais de 15 g/kg/dia, combinado com um aumento na flui- 
dez, deve levar a suspeita de que uma causa organica de diarreia 
cronica esteja presente. A diarreia pode resultar (1) da interrup- 
(jao dos processos normals de transporte celular de agua, eletro¬ 
litos ou nutrientes; (2) da reduqao na area superficial disponivel 
para a absorqao secundaria ao encurtamento do intestino ou a 
doenqa da mucosa; (3) do aumento da motilidade intestinal; (4) 
do aumento das moleculas osmoticamente ativas nao absorvi- 
veis no lumen intestinal; (5) do aumento da permeabilidade in¬ 
testinal, levando a perda elevada de agua e eletrolitos; e (6) do 
estimulo da secreqao de enterocitos por toxinas ou citocinas. As 
entidades que mais comumente causam diarreia sao listadas a se- 
guir. As sindromes de ma absorqao, que tambem causam diarreia 
cronica ou recorrente, sao consideradas separadamente. 

1. Causas da diarreia cronica 

A. Antibioticoterapia 

A diarreia ocorre em ate 60% das crianqas em tratamento com 
antibioticos. Apenas uma pequena porcentagem desses pacien¬ 
tes apresenta enterocolite pseudomembranosa relacionada ao 
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C. difficile. A erradicaqao da flora intestinal normal e o super- 
crescimento de outros microrganismos podem provocar diarreia 
associada ao uso de antibioticos. A maior parte das diarreias as- 
sociadas a antibioticos e aquosa, nao esta relacionada a sintomas 
sistemicos e diminui quando a antibioticoterapia e interrompida. 
Dados recentes sugerem que o uso de probioticos pode reduzir a 
incidencia e a gravidade dessa diarreia ao ajudar a restabelecer o 
equilibrio microbiano intestinal. 

B. Infeccdes extraintestinais 

As infecqoes urinarias e das vias respiratorias superiores (es- 
pecialmente otite media) as vezes estao associadas a diarreia, 
embora seu mecanismo seja obscuro. O tratamento da infecqao 
primaria com antibioticos, as toxinas liberadas pelos agentes in- 
fectantes e a irritaqao local do reto (em pacientes com infecqao 
vesical) podem ter um papel na genese da diarreia. 

C. Desnutricao 

A desnutriqao esta associada ao aumento da frequencia de in- 
fecqoes entericas. A sintese reduzida de acido biliar, a reduqao 
da produqao de enzimas pancreaticas, a reduzida atividade da 
dissacaridase, a alteraqao na motilidade e as alteraqoes na flora 
intestinal podem contribuir para o desenvolvimento de diarreia 
em crianqas desnutridas. Crianqas com desnutriqao grave tem 
maior risco de infecqoes entericas, em razao de deficiencias nu- 
tricionais, especialmente zinco e vitamina A, com diminuiqao da 
funqao imune humoral e celular. 

D. Dieta e medicamentos 

A superalimentaqao pode provocar diarreia, principalmente em 
bebes pequenos. A deficiencia relativa de amilase pancreatica em 
bebes pequenos causa diarreia osmotica apos a ingestao de ali- 
mentos amilaceos. Sucos de fruta, em especial aqueles ricos em 
frutose ou sorbitol, produzem diarreia, porque esses aqucares os- 
moticamente ativos sao pouco absorvidos. Irritantes intestinais 
(temperos e alimentos ricos em fibras) e alimentos que content 
ou liberam histamina (p. ex., frutas citricas, tomate, queijos fer- 
mentados, vinho tinto e peixes escombroides) tambem podem 
provocar diarreia. 

O abuso de laxantes, juntamente com transtornos alimenta- 
res ou sindrome de Munchausen por procuraqao, pode causar 
diarreia imprevisivel. Uma alta concentraqao de magnesio nas 
fezes pode indicar uso excessivo de leite de magnesia ou outros 
laxantes que content magnesio. A detecqao de outros laxantes 
nas fezes ou na corrente sanguinea requer analise sofisticada, 
indisponivel na maioria dos laboratories. Sao necessarios um 
alto grau de suspeita e uma observaqao cuidadosa para o estabe- 
lecimento do diagnostico. 

E. Diarreia alergica 

A diarreia resultante de alergia a proteinas alimentares e um 
diagnostico com frequencia considerado, mas raramente con- 
firmado. Sintomas gastrintestinais decorrentes da alergia a 
proteina do leite de vaca sao mais comuns em lactentes meno- 
res de 12 meses. Veja a seqao Intolerancia a Proteina do Leite 
de Vaca. 


Comparativamente a alergia a proteina do leite de vaca au- 
tolimitada que ocorre nos 2 primeiros anos de vida, lactentes e 
crianqas maiores podem desenvolver diarreia mais grave cau- 
sada por uma reaqao alergica sistemica. Por exemplo, a sindrome 
de enterocolite induzida por proteina alimentar (SEIPA) e uma 
doenqa potencialmente fatal, que ocorre durante os primeiros 
2 anos de vida, caracterizada por diarreia em grande volume, 
acidose e choque decorrente da reaqao alergica a proteinas ali¬ 
mentares comuns, como do leite e da soja. Os pacientes neces- 
sitam de hospitalizaqao para ressuscitaqao volemica e controle 
rigido de alergenios. A reintroduqao de alergenios deve ser reali- 
zada em um ambiente controlado por um alergista experiente. 

Crianqas maiores podem desenvolver sindrome semelhante 
a doenqa celiaca secundaria a proteina do leite, resultando em 
achatamento das vilosidades do intestino delgado, esteatorreia, 
hipoproteinemia, perda de sangue oculto e diarreia cronica. O 
teste cutaneo nao e confiavel, pois detecta anticorpos circulantes, 
e nao as respostas mediadas pelos linfocitos T, que sao provavel- 
mente responsaveis pelas reaqoes de sensibilidade alimentar. Em 
geral, e necessario realizar um teste de provocaqao oral duplo- 
-cego com o alimento suspeito, sob observaqao cuidadosa, a fim 
de confirmar esta alergia intestinal. Os achados da biopsia do 
intestino delgado sao inespecificos. O diagnostico geralmente 
e confirmado pelo teste de provocaqao oral duplo-cego com o 
alimento suspeito ou pela eliminaqao do alimento seguida do 
desaparecimento do sangue oculto nas fezes e da melhora dos 
outros sintomas. Recomenda-se uma consulta com um alergista 
para o tratamento a longo prazo de pacientes com essa doenqa. 

Reaqoes anafilaticas a alimentos, mediadas pela IgE, podem 
ocorrer tanto em crianqas pequenas como em crianqas maiores. 
Apos a ingestao, o paciente rapidamente apresenta vomitos, se- 
guidos de diarreia, palidez e hipotensao. Nesses casos, o teste com 
marcador radioativo (conhecido como RAST) e o teste cutaneo 
sao positivos. Os testes de provocaqao alimentar devem ser reali- 
zados em um ambiente no qual a ressuscitaqao cardiopulmonar 
possa ser realizada, ja que existe uma reaqao mais grave com in- 
gestoes subsequentes. A relaqao direta entre ingestao e sintomas 
geralmente deixa pouca duvida sobre o diagnostico. 

F. Diarreia cronica inespecffica 

A diarreia cronica inespecifica, tambem conhecida por diarreia 
do lactente, e a causa mais comum de reduqao da consistencia 
das fezes em crianqas saudaveis sob os demais aspectos e com 
crescimento adequado. O paciente caracteristico e uma crianqa 
saudavel, com crescimento adequado, idade entre 6-20 meses, e 
evacuaqao de fezes amolecidas 3-6 vezes por dia durante a vigi- 
lia. As crianqas nao apresentam sangue nas fezes; elas crescem 
normalmente e podem ter historia familiar de doenqa intestinal 
funcional. Os exames de fezes para detecqao de sangue, leuco- 
citos, gordura, parasitos e agentes bacterianos sao negativos. A 
diarreia pode piorar com uma dieta com baixos residuos, pouca 
gordura ou alta concentraqao de carboidratos e durante periodos 
de estresse e infecqao. A ingestao demasiada de sucos de frutas 
parece piorar os sintomas. Essa sindrome desaparece esponta- 
neamente, em geral, ate a idade de tres anos e meio. Possiveis 
causas incluem absorqao anormal do acido biliar no ileo termi¬ 
nal, ingestao excessiva de carboidratos osmoticamente ativos e 
funqao motora anormal. Uma mudanqa na ingestao de fibras 
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(aumento se houver deficiencia, ou redugao, se houver excesso), 
um ligeiro aumento na ingestao de gordura e restrigao de carboi- 
dratos osmoticamente ativos, como sucos de fruta, costumam 
controlar os sintomas. Se essas medidas falharem, pode-se usar 
loperamida (0,1-0,2 mg/kg/dia dividida em 2 ou 3 doses), con- 
forme a necessidade, para alivio dos sintomas. 

G. Causas imunologicas da diarreia cronica 

A diarreia cronica e comum em situates de imunodeficiencia, 
especialmente na deficiencia de IgA e em anormalidades nas 
celulas T. A causa da diarreia, em geral, envolve agentes bac- 
terianos, virais, fungicos ou parasitarios comuns considerados 
nao patogenicos (rotavirus, Blastocystis hominis, Candida), ou 
microrganismos nao usuais (CMV, Cryptosporidium, Isospora 
belli, Mycobacterium sp., microsporidios e algas como as ciano- 
bacterias). 

Entre 50 e 60% dos pacientes com hipogamaglobulinemia 
idiopatica adquirida tern esteatorreia e atrofia das vilosidades 
intestinais. A hiperplasia linfonodular do intestino delgado 
tambem e proeminente. Os pacientes com agamaglobulinemia 
congenita ou do tipo Bruton normalmente apresentam diarreia 
e morfologia intestinal anormal. Os pacientes com deficiencia 
isolada de IgA tem diarreia cronica, um quadro semelhante ao 
da doenga celiaca e hiperplasia nodular linfoide e estao mais pro- 
pensos a giardiase. Os pacientes com defeitos de imunidade ce- 
lular isolados, incompetencia imune celular e humoral e infecgao 
por HIV podem apresentar diarreia cronica grave, resultando em 
desnutrigao, mas geralmente a causa nao e encontrada. Doenga 
granulomatosa cronica pode estar associada aos sintomas intes¬ 
tinais sugestivos de doenga intestinal inflamatoria. Tratamentos 
especificos estao disponiveis contra muitos dos patogenos in- 
comuns que causam diarreia no hospedeiro imunodeprimido. 
Assim, uma pesquisa diagnostica cuidadosa por patogenos espe¬ 
cificos e necessaria nesses individuos. Alem disso, o tratamento 
deve ser direcionado para a corregao do defeito imune. 

H. Outras causas da diarreia cronica 

A maioria das infecgoes gastrintestinais e aguda e desaparece es- 
pontaneamente ou com antibioticoterapia especifica. Os agentes 
com maior probabilidade de causar diarreia cronica ou recor- 
rente em criangas imunodeprimidas sao Giardia lamblia. Enta¬ 
moeba histolytica. Salmonella sp. e Y. enterocolitica. A infecgao 
por esses organismos requer um pequeno inoculo. Alguns pa¬ 
cientes podem desenvolver diarreia pos-infecciosa, com diarreia 
persistente, apesar da erradicagao do organismo causador (viral 
ou bacteriano). O supercrescimento bacteriano no intestino del¬ 
gado de pacientes com sindrome do intestino curto, daqueles em 
tratamento quimioterapico, ou com anormalidades anatomicas, 
pode estar associado a diarreia cronica. 

Insuficiencia pancreatica devido a fibrose cistica ou sindrome 
de Shwachman-Diamond pode resultar em diarreia cronica, ge¬ 
ralmente combinada com falha no desenvolvimento e no cres- 
cimento. Algumas neoplasias extremamente raras na infancia 
(neuroblastoma, ganglioneuroma, tumor carcinoide metastatico, 
VIPoma pancreatico ou gastrinoma) podem secretar substan- 
cias, como gastrina e polipeptideo intestinal vasoativo (do ingles, 
VIP), que promovem uma pequena secregao intestinal de agua 


e eletrolitos. As criangas podem apresentar diarreia em grande 
volume, intermitente, cronica e aquosa, que nao cessa quando 
da interrupgao da alimentagao oral. A deficiencia de zinco, que e 
prevalente em muitos paises em desenvolvimento, pode ser uma 
causa importante de diarreia cronica ou episodios prolongados 
de diarreia aguda. 

Dennehy PH: Acute diarrheal disease in children: Epidemio¬ 
logy, prevention and treatment. Infect Dis Clin North Am 
2005 Sept;19(3):585-602 [PMID: 16102650], 

Ramaswamy K et al.: Infectious diarrhea in children. Gastroenterol 
Clin North Am 2001 Sept;30(3):611-624 [PMID: 11586548], 


SANGRAMENTO GASTRINTESTINAL 

A hematemese e a hematoquezia ou melene sao sintomas alarman- 
tes. A historia, o exame fisico e a avaliagao inicial sao importantes 
para a identificagao da causa do sangramento. No sangramento GI 
agudo abundante, o objetivo principal deve ser a estabilizagao e a 
restauragao do equilibrio hemodinamico do paciente. 

Anamnese 

O objetivo central da anamnese e determinar se o sangramento 
GI contem sangue verdadeiro e se a causa e o trato GI. Varias 
substancias simulam a hematoquezia ou melena (Quadro 20-5). 


Quadro 20-5 Armadilhas diagnostics no sangramento 
gastrintestinal em criancas 

Sangue exogeno 

Sangue materno 3 
Epistaxe 
Carne crua 

Pseudossangue 

Medicamentos com xarope vermelho 
Suco artificial vermelho, ponche de frutas, gelatina vermelha 
Pele de tomate 
Suco de tomate 
Suco de oxicoco 
Beterraba 
Casca de pessego 
Sindrome da fralda vermelha b 
Cerejas 
Fezes pretas 
Preparacoes com ferro c ' d 
Peptobismol 
Suco de uva 
Uvas vermelhas 
Espinafre 
Chocolate 


a Originados de fissuras mamilares, no lactente em amamentacao. 
b Pigmentacao vermelha nas fraldas devido a Serratio marcescens nas fezes. 
c Sulfato ferroso e gliconato ferroso com testes de guaiaco e a base de 
ortotoluidina. 

d Alta taxa de falso-positivos em testes a base de ortotoluidina. 

Modificado e reproduzido, com permissao, de Treem WR: Gastrointestinal 
bleeding in children. Gastrointest Endosc Clin North Am 1994,-4:75. 
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Quadro 20-6 Identificacao de locais de sangramento 
gastrintestinal 


A presenqa de sangue nas fezes deve ser confirmada quimica- 
mente por meio do teste do guaiaco. Tosse, tonsilite, perda de 
dentes, menarca ou epistaxe podem causar o que aparenta ser 
sangramento oculto ou franco do trato GI. Uma historia cui- 
dadosa dos aspectos espedficos relacionados ao sangramento e 
essencial. O sangue aparece no vomito, nas fezes, ou em ambos? 
Qual a quantidade de sangue e quais suas cor e caracteristicas? A 
historia de uso de AINEs e de outros medicamentos deve ser de- 
terminada. Deve-se investigar sobre a associaqao de disfagia, dor 
epigastrica ou retroesternal e, caso confirmado, pode haver RGE 
ou uma causa peptica para o sangramento. O Quadro 20-6 mos- 
tra mais pistas diagnosticas no momento da apresentaqao, que 
podem ajudar a identificar a origem do sangramento. 

Outros aspectos importantes da anamnese incluem inges- 
tao caustica ou de corpo estranho, historia de doenqas croni- 
cas (principalmente doenqa hepatica ou biliar), historia pessoal 
ou familiar de alergia alimentar/atopia, medicares atuais e re- 
centes, sintomas associados (dor, vomito, diarreia, febre, perda 
de peso) e historia familiar de disturbios gastrintestinais (DII, 
doenqa celiaca, hepatopatia, disturbio hemorragico ou de coagu- 
laqao). Alem desses aspectos da anamnese, a idade do paciente 
oferece pistas complementares para determinar a possivel etiolo- 
gia. O Quadro 20-7 lista as causas do sangramento gastrintesti¬ 
nal por idade e apresentaqao. 

Exame fisico 

O aspecto mais importante do exame e da avaliaqao iniciais e 
determinar se a crianqa apresenta doenqa aguda ou cronica e 
iniciar as medidas de suporte rapidamente, se necessario. O 
exame fisico deve ser abrangente. Sinais fisicos de hipertensao 
portal, obstruqao intestinal ou coagulopatia sao particularmente 
importantes. As narinas devem ser examinadas para detecqao de 


sinais de epistaxe recente; a vagina, para identificaqao de sangue 
menstrual; e o anus, para a detecqao de fissuras e hemorroidas. O 
exame da pele deve avaliar a presenqa de hemangiomas, eczema, 
petequias ou purpura. 

Uma pressao sistolica abaixo de 100 mmHg e FC > 100 bpm 
em uma crianqa maior sugerem uma reduqao de pelo menos 
20% no volume sanguineo. Um aumento na FC de 20 bpm ou 
uma queda na pressao sistolica maior que 10 mmHg quando o 
paciente passa para a posiqao ereta tambem e um indicador sen- 
sivel de reduqao no volume sanguineo. 

Achados laboratoriais 

Investigates laboratoriais preliminares devem incluir, no mi- 
nimo, hemograma completo, tempo de protrombina (TP) e 
tempo parcial de tromboplastina (TTP). Em casos espedficos, 
seria prudente incluir um perfil hepatico (para suspeita de san¬ 
gramento de varizes), velocidade de hemossedimentaqao/pro- 
teina C reativa (com possivel DII), nitrogenio ureico/creatinina 
(para possivel sindrome hemolitico-uremica) e coprocultura/ 
teste de toxina de C. difficile (para diarreia sanguinolenta aguda 
sugestiva de colite infecciosa). O volume corpuscular medio 
(VCM) em associaqao a anemia sugere perdas GI cronicas e 
pode requerer tambem a inclusao de analise dos niveis de ferro. 
A verificaqao seriada dos sinais vitais e do hematocrito e essen¬ 
cial para avaliar a presenqa de sangramento ativo. A detecqao 
de sangue no aspirado gastrico confirma um local de sangra¬ 
mento proximal ao ligamento de Treitz. Contudo, sua ausencia 
nao exclui o duodeno como fonte do sangramento. Examinar as 
fezes para detecqao de sangue oculto ajuda a monitorar a perda 
sanguine a ativa. 

Estudos de imagem 

Em lactentes com inicio agudo de evacuaqao de fezes sangui- 
nolentas, raio X simples do abdome com multiplas incidencias 
e util para a identificaqao de pneumatose intestinal ou sinais de 
obstruqao. Crianqas com menos de 2 anos, com historia e exame 
sugestivos de intussuscepqao, devem ser submetidas a enema com 
contraste hidrossoluvel ou ar. Sangramento indolor abundante 
pode requerer a realizaqao de cintigrafia com Tc99-pertecnetato 
para detecqao de diverticulo de Meckel. O pre-tratamento com 
antagonista do receptor de histamina 2 (H 2 ) pode ser util para 
aumentar a sensibilidade desse estudo; todavia, um resultado 
negativo nao exclui o diagnostico. A tomografia abdominal com 
contraste oral e IV pode ser indicada para a identificaqao das cau¬ 
sas estruturais e inflamatorias do sangramento. Sangramento per- 
sistente sem uma origem evidente pode levar a consideraqao de 
uma cintigrafia com eritrocitos marcados com coloide de enxofre/ 
Tc99, embora o sangramento deva estar ativo no momento do es¬ 
tudo, com uma taxa de no minimo 0,1 mL/min. A angiografia e 
menos sensivel, necessitando de 1-2 mL/min de fluxo sanguineo 
para uma precisao diagnostica adequada. 

Tratamento 

No caso de sangramento grave, o ABC da ressuscitaqao deve ser 
executado. Um acesso IV adequado e essencial para garantir a 


Sinai ou sintoma 

Localizacao da lesao hemorragica 

Sangue vermelho-vivo 
oral, sem esforco, 

Lesoes nasofarfngeas ou orais; tonsilite; 
varizes esofagicas; laceracoes da mucosa 
esofagica ou gastrica (sindrome de 
Mallory-Weiss) 

Vomito de sangue 
vermelho-vivo ou em 
"borra de cafe" 

Lesao proximal ao ligamento de Treitz 

Melena 

Lesao proximal ao ligamento de Treitz, 
intestino delgado superior. Perda sanguinea 
maior que 50-100 mL/24 h 

Sangue vermelho-vivo ou 
escuro nas fezes 

Lesao no lleo ou colon macico 
(sangramento gastrintestinal superior 
macico tambem pode estar associado a 
sangue vermelho-vivo nas fezes) 

Raias de sangue 
revestindo 

externamente as fezes 

Lesao na ampola retal ou no canal anal 
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Quadro 20-7 Diagnostico diferencial de sangramento gastrintestinal em criancas de acordo com os sintomas e a idade a 
apresentacao. 



Bebe 

Crianca (2-12 anos) 

Adolescentes (> 12 anos) 

Hematemese 

Degluticao de sangue materno 

Esofagite peptica 
laceracoes de Mallory-Weiss 

Gastrite 

Ulcera gastrica 

Lllcera duodenal 

Epistaxe 

Esofagite peptica 

Ingestao caustica 

Laceracoes de Mallory-Weiss 

Varizes esofagicas 

Gastrite 

Ulcera gastrica 

Ulcera duodenal 

Telangiectasia hemorragica hereditaria 
Hemobilia 

Purpura de Henoch-Schonlein 

Lllcera esofagica 

Esofagite peptica 

Laceracoes de Mallory-Weiss 

Varizes esofagicas 

Ulcera gastrica 

Gastrite 

Ulcera duodenal 

Telangiectasia hemorragica hereditaria 
Hemobilia 

Purpura de Henoch-Schonlein 

Melena indolor 

Ulcera duodenal 

Duplicacao duodenal 

Duplicacao ileal 

Diverticulo de Meckel 

Heterotopia gastrica 3 

Ulcera duodenal 

Duplicacao duodenal 

Duplicacao ileal 

Diverticulo de Meckel 

Heterotopia gastrica 3 

Lllcera duodenal 

Liomioma (sarcoma) 

Melena com dor 

Obstrucao, peritonite, 
perfuracao 

Enterocolite necrosante 
lntussuscepcao b 

Volvulo 

Ulcera duodenal 

Hemobilia c 

lntussuscepcao b 

Volvulo 

Ulcera ileal (isolada) 

Ulcera duodenal 

Hemobilia 0 

Doenca de Crohn (ulcera ileal) 

Hematoquezia com 
diarreia, colica 
abdominal 

Colite infecciosa 

Colite pseudomembranosa 

Colite eosinofilica 

Enterocolite de Hirschsprung 

Colite infecciosa 

Colite pseudomembranosa 

Colite granulomatosa (de Crohn) 
Sindrome hemolitico-uremica 

Purpura de Henoch-Schonlein 

Hiperplasia linfonodular 

Colite infecciosa 

Colite pseudomembranosa 

Colite granulomatosa (de Crohn) 
Sindrome hemolitico-uremica 

Purpura de Henoch-Schonlein 

Hematoquezia sem 
diarreia ou dor 
abdominal 

Fissura anal 

Colite eosinofilica 

Heterotopia da mucosa gastrica retal 
Hemangiomas do colon 

Fissura anal 

Lllcera retal solitaria 

Polipo juvenil 

Hiperplasia linfonodular 

Fissura anal 

Hemorroida 

Ulcera retal solitaria 

Malformacao arteriovenosa do colon 


a Tecido gastrico ectopico no jejuno ou ileo sem diverticulo de Meckel. 

b Classicamente, fezes "do tipo geleia de groselha". 

c Em geral, acompanhado de vomitos e dor no quadrante superior direito. 

Reproduzido, com permissao, de Treem WR: Gastrointestinal bleeding in children. Gastrointest Endosc Clin North Am 1994 ; 4:75. 


administragao eficaz de liquidos em bolo e de hemoderivados. 
Se for detectada uma diatese hemorragica, deve-se administrar 
vitamina K via intravenosa, alem de hemoderivados comple- 
mentares para corrigir a coagulopatia de base. No sangramento 
grave, a necessidade de reposigao volemica e monitorada pela 
mensuragao da pressao venosa central. Em casos menos graves, 
os sinais vitais, os hematocritos seriados e os aspirados gastricos 
sao suficientes. 

Na suspeita de sangramento GI superior, deve-se realizar lava- 
gem gastrica com soro fisiologico, mas a lavagem nao serve para 
controlar o sangramento. Apos a estabilizagao, deve-se considerar 
uma endoscopia intestinal alta para identificar o local do sangra¬ 
mento. A endoscopia e melhor que o contraste com bario para 
lesoes como varizes esofagicas, ulceras de estresse e gastrite. A 
supressao de acido com antagonistas de H 2 via intravenosa ou, 
preferivelmente, inibidores da bomba de protons, pode ser util 
no caso de suspeita de causas pepticas para o sangramento. A 


colonoscopia pode identificar a origem do sangramento retal de 
coloragao vermelho-vivo, mas deve ser realizada como um proce- 
dimento de emergencia apenas se a extensao do sangramento ne- 
cessitar de investigagao imediata e se os raios X simples do abdome 
nao mostrarem sinais de obstrugao intestinal. A colonoscopia de 
um colon repleto de sangue, sem preparagao previa, geralmente 
e inadequada para o estabelecimento do diagnostico. A capsula 
endoscopica pode ajudar a identificar o local do sangramento se 
os achados da colonoscopia e da endoscopia alta forem negativos. 
A enteroscopia “push” ou por balao pode ser util para a realizagao 
de intervengoes terapeuticas, obtengao de biopsias ou marcagao 
de pequenas lesoes intestinais (antes da laparotomia/laparoscopia) 
identificadas pela capsula endoscopica. 

O sangramento vascular persistente (varizes, anomalias vas- 
culares) pode ser aliviado temporariamente com octreotida IV, 
1 -4 mcg/kg/h. A infusao constante de octreotida pode ser usada 
por ate 48 h, se necessario. O sangramento decorrente de varizes 
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esofagicas pode ser controlado por compressao com uma sonda 
de Sengstaken-Blakemore. A esclerose endoscopica ou a banda- 
gem das varizes hemorragicas e um tratamento eficaz. 

Se a descompressao gastrica, o tratamento de supressao acida 
e a transfusao forem ineficazes para o controle do sangramento 
da ulcera, podem ser necessarios uso de laser, injeqao local de 
epinefrina, eletrocauterizaqao ou cirurgia de emergencia. 

Boyle JT: Gastrointestinal bleeding in infants and children. Pediatr 
Rev 2008;29(2):39-52 [PMID: 18245300], 

VOMITOS 

O vomito e uma atividade extremamente complexa e pouco 
compreendida. Os centros que controlam e coordenam o vo¬ 
mito estao localizados nos nucleos paraventriculares do cere- 
bro. Esses nucleos recebem estlmulos aferentes de varias fontes: 
substancias e neurotransmissores no llquido cefalorraquidiano, 
a zona de gatilho dos quimiorreceptores proxima do quarto 
ventrlculo distal, o aparato vestibular da orelha, o trato GI e 
outros orgaos abdominais e ate mesmo areas corticais superio- 
res. Os aferentes vagais do intestino ao cerebro sao estimula- 
dos por substancias ingeridas e toxinas, estiramento mecanico, 
inflamaqao e neurotransmissores locals. Ademais, alqas de re- 
troalimentaqao ( feedback ) locals no intestino tambem parecem 
capazes de induzir vomito. 

O vomito e o sintoma de apresentaqao de muitas doenqas 
pediatricas. Cabe ao pediatra a diflcil tarefa de encontrar a 
causa subjacente. A causa mais comum de vomitos na infan- 
cia e provavelmente a gastrenterite viral aguda. No entanto, a 
obstruqao ou inflamaqao aguda ou cronica do trato GI e das 
estruturas associadas tambem e causa importante. Inflamaqao, 
elevaqao, pressao ou tumor do SNC pode causar vomitos. Dis- 
turbios metabolicos associados a erros inatos do metabolismo, 
sepse e intoxicaqao por farmacos podem estimular a zona de 
gatilho dos quimiorreceptores ou diretamente o cerebro, cau- 
sando vomitos. A regurgitaqao associada ao RGE de lactentes 
deve ser diferenciada de vomitos. Nesse caso, o relaxamento 
espontaneo do esfincter esofagico inferior cria uma cavidade 
comum entre o estomago e o esofago. Como a pressao tora- 
cica em repouso e negativa, a pressao levemente positiva da 
cavidade abdominal (~ 6 mmHg) empurra o conteudo gastrico 
para o esofago, causando um refluxo sem esforqo para dentro 
da boca. Eventualmente, o liquido regurgitado estimula os afe¬ 
rentes farlngeos e provoca nauseas ou ate mesmo um complexo 
de vomito completo. 

O controle do vomito com medicaqao e raramente neces- 
sario na gastrenterite aguda e nao deve ser usado em outros 
pacientes ate que a origem esteja clara. Anti-histamlnicos e an- 
ticolinergicos sao adequados para cinetose devido a seus efeitos 
labirlnticos. Antagonistas do receptor 5-HT 3 (ondansetrona, 
granisetrona) sao liteis contra vomitos associados a cirurgia e 
quimioterapia. As benzodiazepinas tambem sao usadas contra o 
vomito induzido por quimioterapia. As butirofenonas (droperi- 
dol, halopredona) sao farmacos potentes que bloqueiam o recep¬ 
tor D 2 na zona de gatilho dos quimiorreceptores e sao utilizados 
contra vomitos intrataveis na gastrite aguda, na quimioterapia e 


apos cirurgias. As fenotiazinas sao uteis na quimioterapia, nos 
vomitos ciclicos e na infecqao gastrintestinal aguda, mas nao sao 
recomendados para uso ambulatorial, em razao de seus efeitos 
colaterais extrapiramidais. 

Smdrome dos vomitos ciclicos 
Achados dinicos 

A smdrome dos vomitos ciclicos (SVC) e caracterizada por 
episodios recorrentes de vomitos estereotlpicos em crianqas 
geralmente maiores de 1 ano. A emese e forqada e frequente, 
ocorrendo ate seis vezes por hora durante ate 72 h ou mais. A 
frequencia dos episodios varia de dois a tres por mes ate menos 
de um por ano. Nauseas, tentativas de forqar o vomito e emese 
biliar em pequeno volume continuam mesmo apos o esvazia- 
mento do estomago. Pode ocorrer hematemese secundaria ao 
vomito forqado. Os pacientes apresentam dor abdominal, ano¬ 
rexia e, raramente, diarreia. Sintomas autonomicos, como pali- 
dez, sudorese, temperatura instavel e letargia, sao comuns e dao 
ao paciente a aparencia de muito doente. Os episodios cessam 
abruptamente, em geral, apos um perlodo de sono. Algumas 
crianqas podem apresentar desidrataqao, desequillbrio eletroll- 
tico e choque. Entre os episodios, a crianqa permanece comple- 
tamente saudavel. 

A causa da SVC e desconhecida; entretanto, semelhanqas 
com enxaqueca sao reconhecidas ha muito tempo. A historia fa¬ 
miliar e positiva para enxaqueca em 50-70% dos casos, e muitos 
pacientes desenvolvem enxaquecas quando adultos. As pesqui- 
sas sugerem que anormalidades nos neurotransmissores e hor- 
monios provoquem a SVC. Aproximadamente 14 dos pacientes 
tern sintomas caracteristicos de enxaqueca durante os episodios: 
sensaqao premonitoria, cefaleia, fotofobia e fonofobia. Os fatores 
predisponentes identificaveis incluem infecqao, estresse emo- 
cional positivo ou negativo, dieta (chocolate, queijo, glutamato 
monossodico), menstruaqao ou cinetose. 

Diagnostico diferencial 

Problemas que mimetizam SVC incluem toxicidade por medica- 
mentos, hipertensao intracraniana, convulsoes, tumor cerebral, 
malformaqao de Chiari, sinusite recorrente, cisto de coledoco, 
calculos biliares, obstruqao recorrente do intestino delgado, DII, 
pancreatite familiar, uropatia obstrutiva, infecqao urinaria re¬ 
corrente, diabetes, doenqas mitocondriais, disturbios do meta¬ 
bolismo dos acidos graxos e organicos, insuficiencia suprarrenal 
e smdrome de Munchausen por procuraqao. Embora os testes 
para detecqao de RGE geralmente sejam positivos nesses pacien¬ 
tes, e improvavel que o RGE e a SVC estejam relacionados. 

Tratamento 

Evitar os fatores predisponentes previne episodios em alguns 
pacientes. O sono tambem pode cessar um episodio, embora 
algumas crianqas acordem e continuem a vomitar. A difenidra- 
mina ou o lorazepam empregado no inicio dos episodios pode 
reduzir a nausea e induzir ao sono. A utilizaqao precoce de me- 
dicamentos contra a enxaqueca (sumatriptana), antiemeticos 
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(ondansetrona) ou anti-histaminicos pode abortar episodios em 
alguns pacientes. Tao logo um episodio se estabeleqa, llquidos IV 
sao geralmente necessarios para cessa-lo. Sob supervisao cuida- 
dosa, algumas crianqas com episodios previsiveis podem ser tra- 
tadas com liquidos IV em casa. Varias abordagens terapeuticas 
podem ser tentadas ate que se encontre um tratamento eficaz. 
A prevenqao de episodios com o uso profilatico de propranolol, 
amitriptilina ou anti-histaminicos e eficaz em alguns pacientes 
com episodios frequentes ou incapacitantes. Alguns pacientes 
vem sendo tratados, com sucesso, com anticonvulsivantes. 

Li BU et al.: North American Society for Pediatric Gastroenterology, 
Hematology and Nutrition consensus statement on the diagnosis 
and management of cyclic vomiting syndrome. J Pediatric Gas¬ 
troenterol Nutr 2008;47(3):373-393 [PMID: 18728540], 

Sudel B, Li BU: Treatment options for cyclic vomiting syndrome. Curr 
Treat Options Gastroenterol 2005;8:387 [PMID: 16162304], 

DOR ABDOMINAL RECORRENTE 

Aproximadamente 2-4% de todas as consultas pediatricas em 
consultorios ocorrem devido a queixas de dor abdominal re- 
corrente sem causa aparente. Alem disso, ha relatos de que ate 
17% dos adolescentes apresentam dor abdominal recorrente em 
algum momento. Com base nos criterios Roma III, o termo des- 
critivo “dor abdominal recorrente” foi substituido pelo termo 
mais significativo “dor abdominal funcional”, que inclui quatro 
entidades: dispepsia funcional, sindrome do intestino irritavel, 
enxaquecas abdominais e dor abdominal funcional sem outra 
especifica 9 ao. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Cria^as com dor abdominal funcional apresentam episodios 
recorrentes de dor ou desconforto abdominal pelo menos uma 
vez por semana por pelo menos 2 meses. As crises de dor tern 
duraqao e intensidade variaveis. Nao e incomum que os pais ou 
o paciente relatem dor constante, o dia todo, todos os dias. A 
dor geralmente esta localizada na area periumbilical, mas pode 
tambem ser generalizada e nao localizada. A dor ocorre princi- 
palmente durante o dia, mas pode interferir no sono da crianqa. 
A dor pode estar associada a reaqoes dramaticas — como chorar 
freneticamente, contrair o abdome, contorcer-se de dor. Os pais 
podem ficar alarmados e levar seus filhos ao pronto-socorro, 
onde a avaliaqao sera negativa para abdome agudo. A frequencia 
as aulas pode ficar comprometida, e eventos familiares prazero- 
sos podem ser cancelados. A dor pode estar associada a palidez, 
nausea ou vomitos. 

Sintomas alarmantes que sugeririam uma etiologia organica 
mais grave estao ausentes. Esses sintomas incluem disfagia, vo¬ 
mitos persistentes, hemorragia gastrintestinal, dor que causa 
despertar noturno, erupqoes cutaneas ou dores articulares. Alem 
disso, essas crianqas nao apresentam historia de perda de peso 
nao intencional ou de febre. 

A dor abdominal funcional geralmente tem pouca relaqao 
com habitos intestinais e atividade fisica. Contudo, alguns 


pacientes tem um conjunto de sintomas sugestivo de sindrome 
do intestino irritavel — distensao abdominal, dor pos-prandial, 
desconforto no abdome inferior e habitos intestinais inadequa- 
dos com sensa 9 ao de constipa 9 ao ou evacuaqao incompleta. 
Uma situaqao estressante ou desencadeante na vida da crian 9 a 
no momento do inicio das dores pode ser eventualmente iden- 
tificada. A fobia a escola pode ser um fator predisponente. Em 
geral, e encontrada uma historia de queixas gastrintestinais 
funcionais em membros da familia. Entretanto, ha ausencia de 
historia familiar de DII, ulcera peptica e doenqa celiaca. 

Um exame fisico complete que inclua exame retal e essencial 
e geralmente e normal. Queixas de dolorimento a palpaqao ab¬ 
dominal podem ser desproporcionais aos sinais visiveis de des¬ 
conforto. 

B. Achados laboratoriais 

Hemograma, velocidade de hemossedimentaqao e pesquisa de 
sangue oculto nas fezes geralmente sao suficientes. Fontes ex- 
traintestinais como rins, baqo e trato urogenital podem necessi- 
tar de avaliaqao. Em adolescente do sexo feminino, o ultrassom 
abdominal pode ser util para detectar patologia da vesicula biliar 
ou ovarios. Se a dor for atipica, exames complementares sugeri- 
dos pelos sintomas e pela historia familiar podem incluir exames 
de imagem auxiliares ou avaliaqao endoscopica. 

Diagnostico diferencial 

Causas de dor abdominal secundaria a disturbios que causam 
abdome agudo sao listados no Quadro 20-8. Oxiuros, linfadenite 
mesenterica e apendicite cronica sao causas improvaveis de dor 
abdominal recorrente. A infecqao por H. pylori nao causa dor ab¬ 
dominal recorrente. A intolerancia a lactose geralmente produz 
distensao abdominal, flatulencia e diarreia a ingestao de leite. 
Em alguns casos, entretanto, o desconforto abdominal pode ser 
o unico sintoma. A enxaqueca abdominal e vomitos ciclicos sao 
condiqoes raras com carater episodico e normalmente associa- 
das a vomitos. A incidencia de gastrite peptica, esofagite, duo- 


Quadro 20-8 Diagnostico diferencial do abdome agudo 


Causas gastrintestinais 

Causas hepatobiliares 

Apendicite 

Colecistite 

Obstrucao intestinal 

Colangite 

Ulcera perfurada 

Abscesso hepatico 

Colite isquemica 

Ruptura do baco 

Volvulo 

Infarto esplenico 

Intussuscepcao 

Causas urologicas/ginecologicas 

Pancreatite 

Cistite aguda 

Hernia encarcerada 

Nefrolitiase 

Megacolon toxico 

Gravidez ectopica interrompida 

Vasculite abdominal 

Torcao de ovario 

Abscesso intra-abdominal 

Torcao testicular 

Outras causas 

Salpingite aguda 

Cetoacidose diabetica 

Intoxicacao por chumbo 

Porfiria 

Crise falciforme abdominal 

Doenca inflamatoria pelvica 
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denite e doenqa ulcerativa e provavelmente menos considerada 
do que deveria. 

Tratamento e prognostico 

O tratamento consiste em tranquilizaqao com base em uma ava- 
liaqiao flsica completa e uma explicaqao empatica e adequada a 
idade do paciente sobre a natureza da dor funcional. O conceito 
de “hiperalgesia visceral” ou elevada sinalizaqao da dor a partir de 
estimulos fisiologicos, como gases, secreqao de acidos ou fezes, e 
facilmente compreendido pelos pais e os auxilia a responder ade- 
quadamente as queixas da crianqa. Tranquilizaqao sem informa- 
qao raramente ajuda. Atividades regulares devem ser retomadas, 
especialmente a frequencia as aulas. O tratamento de estressores 
psicossociais, incluindo terapia de biofeedback, pode ser neces- 
sario. Em pacientes maiores e naqueles que aparentemente tem 
hiperalgesia visceral, a administraqiao regular de amitriptilina 
em baixas doses pode ser eventualmente util. Antiespasmodicos 
raramente sao efetivos e devem ser reservados para pacientes 
com queixas mais caracteristicas de intestino irritavel. 

Rasquin A et al.: Childhood functional gastrointestinal disorders: 

Child/adolescent. Gastroenterology 2006:130:1527 [PMID: 

16678566], 


ABDOME AGUDO 

O abdome agudo e um conjunto de achados que indicam um 
processo intra-abdominal que pode necessitar de cirurgia. Ha 
um grau de urgencia implicito nessa suspeita diagnostica. A 
dor no caso de abdome agudo intensifica-se com o tempo e ra¬ 
ramente e aliviada sem tratamento definitivo. Ela costuma ser 
acompanhada de nauseas, vomitos, diarreia, febre e anorexia. A 
dor pode ser localizada ou generalizada. O abdome pode estar 
distendido e tenso, e os ruidos hidroaereos podem estar redu- 
zidos ou denotar obstruqao. Os pacientes aparentam mau es- 
tado geral e relutam em ser examinados ou movidos. O abdome 
agudo geralmente resulta de infecqao dos orgaos intra-abdomi- 
nais ou pelvicos, mas tambem ocorre em obstruqao intestinal, 
perfuraqao intestinal, doenqas inflamatorias, trauma e em alguns 
disturbios metabolicos. Algumas das doenqas que causam ab¬ 
dome agudo estao listadas no Quadro 20-8. Estabelecer um diag¬ 
nostic preciso e no momento adequado e importante e requer 
habilidade no diagnostic fisico, reconhecimento dos sintomas 
de um grande numero de doenqas e uma seleqao cuidadosa de 
exames laboratoriais e radiologies. (A apendicite aguda foi dis- 
cutida na seqao Disturbios do Intestino Delgado.) 


SINDROMES DE MA ABSORCAO 


A ma absorqao de alimentos ingeridos tem varias causas (Qua¬ 
dro 20-9). Encurtamento do intestino delgado (geralmente via 
ressecqao cirurgica) e lesao da mucosa (doenqa celiaca) reduzem 
a area de superficie. O comprometimento da motilidade inter¬ 
fere nos movimentos propulsores normals e na mistura dos ali¬ 
mentos com as secreqoes pancreaticas e biliares. A dismotilidade 


Quadro 20-9 Sindromes de ma absorcao 


Anomalias intraluminais 

Doenca do enxerto versus 

Hipersecrecao de acidos (p. ex., 

hospedeiro 

sindrome de Zoliinger-Ellison) 

lesao da mucosa 

Insuficiencia pancreatica 

Doenca celiaca 

exocrina 

Enteropatia alergica 

Fibrose cistica 

Dll 

Sindrome de Shwachman 

Enterite por radiacao 

Desnutricao 

Deficiencias enzimaticas 

Deficiencias enzimaticas 

Deficiencia de lactase 

Deficiencia de enterocinase 

Deficiencia de 

Deficiencia de tripsinogenio 

sucrase-isomaltase 

Deficiencia de colipase 

Sindrome do intestino curto 

Reducao dos acidos biliares 

Anomalias vasculares 

intraluminais 

Isquemia intestinal 

Doenca hepatica parenquimal 

Vasculite: lupus, disttirbio 

Fome cronica 

misto do tecido conectivo 

Obstrucao biliar 

Insuficiencia cardiaca 

Perda de acidos biliares 

congestiva 

(intestino curto, doenca 

Linfangiectasia intestinal 

ileal) 

Doenca genetica metabolica 

Desconjugacao de 

Abetalipoproteinemia 

acidos biliares por 

Diarreias secretoras congenitas 

supercrescimento 

Intolerance a proteina lisinurica 

bacteriano 

Cistinose 

Anomalias da mucosa 


Infeccao (p. ex., Giardia, 


Cryptosporidium) 



tambem permite a proliferaqao de bacterias anaerobias com 
subsequente supercrescimento bacteriano e aumento na fermen- 
taqao de carboidratos, resultando em diarreia acidica. O super¬ 
crescimento bacteriano tambem pode produzir a desconjugaqao 
dos acidos biliares e subsequente ma absorqao de gordura em 
doenqas como a pseudo-obstruqao intestinal e a sindrome da 
alqa cega pos-operatoria. O comprometimento da drenagem 
linfatica (linfangiectasia congenita) ou da drenagem venosa 
intestinal tambem causa ma absorcao. Doenqas que reduzem a 
fun^ao pancreatica exocrina (fibrose cistica, sindrome de Shwa- 
chman) ou a produqao e fluxo de secreqoes biliares (hepatopa- 
tias cronicas) causam ma absorqao de nutrientes. A ma absorcao 
de nutrientes especificos pode ser determinada geneticamente 
(deficiencia de dissacaridase, ma absor 9 ao de glicose-galactose e 
abetalipoproteinemia). 

Achados ch'nicos 

Diarreia, vomitos, anorexia, dor abdominal, disturbios de cres- 
cimento e desenvolvimento e distensao abdominal sao comuns. 
As fezes associadas a ma absorqao de gordura sao caracterizadas 
como volumosas, fetidas, gordurosas e palidas; por outro lado, 
aquelas da diarreia osmotica sao amolecidas, aquosas e acidas. O 
exame microscopico das fezes para deteccpao de gordura neutra 
(insuficiencia pancreatica, como na fibrose cistica) e de acidos 
graxos (como na lesao da mucosa, hepatopatia) pode ser util. 

A quantificaqao da ma absorqao de gordura requer uma co- 
leta de fezes de um periodo determinado, realizando-se compa- 
raqao entre proporqao do peso de gordura ingerida e excretada. 
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A eliminaqao fecal de 10-15% da gordura ingerida e normal nos 
lactentes, ao passo que a eliminaqao de 5% da gordura ingerida e 
normal para crianqas entre 1 e 10 anos. A deficiencia de vitami- 
nas lipossoluveis ocorre na ma absorqao prolongada de gordura 
e manifesta-se por meio de prolongamento do TP (vitamina K) e 
baixos nlveis de caroteno serico (vitamina A), de vitamina E e de 
vitamina D. A expoliaqao de proteinas sericas ao longo da mu¬ 
cosa intestinal e sugerida pelos niveis elevados de oq-antitripsina 
fecal. A ma absorrpao de dissacarideo ou monossacarideo e carac- 
terizada por pH fecal < 5,5 devido a acido lactico e aqucares re- 
dutores nas fezes. Deficiencias de enzimas especificas podem ser 
avaliadas pelo teste do hidrogenio no ar expirado apos a ingestao 
de carboidratos especificos, medindo-se a atividade especifica da 
dissacaridase de amostras de biopsia intestinal. Outros testes que 
sugerem um diagnostico especifico incluem dosagem de cloro 
no suor (fibrose cistica), biopsia da mucosa intestinal (doenqa 
celiaca, linfangiectasia, DII), testes de funqao hepatica e biliar, e 
secreqao pancreatica apos estimulo com secretina e colecistoqui- 
nina. Alguns dos disturbios comuns associados a ma absorqao 
em pacientes pediatricos sao detalhados a seguir. 

1. Enteropatia perdedora de proteina 

A perda de proteinas plasmaticas para dentro do trato GI ocorre 
em associaqao com inflamaqao intestinal, doenqa do enxerto ver¬ 
sus hospedeiro, infecqoes intestinais, agudas e cronicas, obstru- 
qao venosa e linfatica ou malformaqoes e infiltraqao do intestino 
ou de seus vasos linfaticos e sua vasculatura por celulas neopla- 
sicas. A elevaqao cronica da pressao venosa em crianqas com o 
procedimento de Fontan e pressoes cardiacas do lado direito ele- 
vadas podem produzir enteropatia perdedora de protema. 

Achados ch'nicos 

Os sinais e sintomas sao principalmente aqueles causados pela 
hipoproteinemia e, em alguns casos, pela ma absorqao de gor¬ 
dura: edema, ascite, baixo ganho de peso, anemia e deficiencias 
especificas de vitaminas (vitaminas lipossoluveis A, D, E e K) e 
de minerals. Os niveis sericos de albumina e globulinas podem 
diminuir. A oq-antitripsina fecal e elevada (> 3 mg/g de peso 
seco de fezes; ligeiramente maior em crianqas em amamenta- 
qao). Os disturbios associados a enteropatia perdedora de protei¬ 
nas sao listados no Quadro 20-10. Na presenqa de sangramento 
intestinal, as concentrates de oq-antitripsina fecal mostram-se 
falsamente elevadas. 

Diagnostico diferencial 

A hipoalbuminemia pode ser decorrente de aumento no catabo- 
lismo, baixa ingestao de proteinas, problema na sintese de pro¬ 
tema hepatica ou malformaqoes congenitas dos vasos linfaticos 
fora do trato GI. As perdas proteicas na urina em razao de nefrite 
e sindrome nefrotica tambem podem causar hipoalbuminemia. 

^ Tratamento 

A infusao de albumina, diureticos e uma dieta rica em proteina e 
pobre em gordura podem controlar os sintomas. As deficiencias 


Quadro 20-10 Disturbios associados a enteropatia 
perdedora de proteina 

Doenca cardiaca 

Insuficiencia cardiaca congestiva 
Pericardite constritiva 
Miocardiopatia 

Pos-procedimento Fontan com elevada pressao atrial direita 

Doenca linfatica 

Linfangiectasia congenita primaria 
Linfangiectasia secundaria 
Ma rotacao 

Neoplasias: linfoma, tumor retroperitoneal 
Outros: tumor sarcoide, envenenamento por arsenico 

Inflamacao 

Gastrite hipertrofica gigante (doenca de Menetrier), geralmente 
secundaria a infeccao por citomegalovirus ou H. pylori. 
Infeccao: TB, C. difficile, parasitoses (p. ex., Giardia), bacterias 
(p. ex., Salmonella) 

Enteropatia alergica 
Doenca celiaca 
Enterite por radiacao 
Doenca do enxerto versus hospedeiro 
Doenca intestinal inflamatoria 
Doenca de Hirschsprung 
Enterocolite necrosante 
Disturbios vasculares 

Lupus eritematoso sistemico e disturbio misto do tecido conectivo 


nutricionais devem ser avaliadas. O tratamento deve ser direcio- 
nado para a identificaqao e o tratamento da causa subjacente. 

2. Doenca celiaca (enteropatia por gluten) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Caracterfsticas clinicas sugestivas de doenca celiaca incluem 
diarreia, fezes gordurosas, disturbios de crescimento e de- 
senvolvimento, irritabilidade, hipoproteinemia e edema. 

► Presenca de anticorpo antitransglutaminase tecidual (IgA 
serica) ou anticorpos antiendomisial. 

► A biopsia duodenal mostra vilosidades atrofiadas e au¬ 
mento nos linfocitos intraepiteliais. 

► Melhora clinica com dieta livre de gluten. 


A doenqa celiaca (DC) e uma enteropatia imunomediada desen- 
cadeada pelo gluten, uma proteina presente no trigo, no centeio, 
na cevada e (possivelmente) na aveia. A DC manifesta-se a qual- 
quer momenta apos a introduqao do gluten na dieta, com sin¬ 
tomas de dor abdominal, diarreia, vomito, distensao e, as vezes, 
constiparpao. Outras manifestaqoes incluem eritema cutaneo 
pruritico (dermatite herpetiforme), retardo puberal e do cresci¬ 
mento, anemia ferropriva, mineralizaqao ossea reduzida e artrite. 
A frequencia da doenqa nas populates ocidentais aproxima-se 
de 1 em cada 100 individuos. As doenqas associadas incluem 
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diabetes tipo I (4-10%), sindrome de Down (5-12%), slndrome 
de Turner (4-8%), deficiencia de IgA (2-8%), tireoidite auto- 
imune (8%) e historia familiar de DC (5-10%). Quase todos os 
pacientes com DC expressam antigenos teciduais HLA-DQ2 ou 
DQ8. Os peptideos da gliadina deaminada mostram forte liga- 
qao a sitios especificos na molecula DQ2, levando a alteraqao na 
apresentaqao das celulas T CD4 + , supostamente importante na 
patogenese da DC. Existem excelentes testes de triagem (anti¬ 
transglutaminase tecidual ou anticorpo antiendomisio); os tes¬ 
tes para anticorpos contra peptideos da gliadina deaminada sao 
promissores. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

1. Manifestacoes gastrintestinais — A forma classica da 
DC consiste em sintomas GI com inicio logo apos a introduqao, 
na dieta, de alimentos que content gluten, geralmente entre 6 e 
24 meses de vida. Diarreia cronica, distensao abdominal, ir- 
ritabilidade, anorexia, vomitos e baixo ganho de peso sao ca- 
racteristicos. A crise celiaca, com desidrataqao, hipotensao, 
hipopotassemia e diarreia explosiva, e rara. Crianqas maiores 
podem ter dor abdominal cronica, constipaqao cronica, disten¬ 
sao abdominal e diarreia que simulam sintomas da intolerancia 
a lactose, dor abdominal funcional ou sindrome do intestino 
irritavel. 

2. Manifestacoes nao gastrintestinais — Os adolescentes 
podem apresentar atraso puberal ou baixa estatura e, as meni- 
nas, atraso da menarca. A DC deve ser considerada em crianqas 
com anemia ferropriva sem causa aparente, densidade mineral 
ossea reduzida, enzimas hepaticas elevadas, artrite ou epilepsia 
com calcificaqoes cerebrais. Algumas crianqas assintomaticas 
sao identificadas apenas pela triagem devido a um fator de risco, 
como diabetes tipo I ou familiar com diabetes ou DC. A vanta- 
gem da triagem de crianqas assintomaticas com membros fami- 
liares afetados de obter um diagnostico e um tratamento precoce 
nao esta estabelecida. 

B. Achados laboratoriais 

1. Testes sorologicos e geneticos — Os testes de triagem mais 
sensiveis e especificos para DC em pacientes suficientes em IgA 
e o teste antitransglutaminase tecidual (IgA), ou o teste de an¬ 
ticorpo antiendomisio. Na presenqa de deficiencia de IgA, esse 
teste pode apresentar resultados falso-negativos; testes com base 
em IgG encontram-se disponiveis. Os anticorpos contra pepti¬ 
deos da gliadina deaminada, tanto IgA como IgG, sao promisso¬ 
res e podem ser uteis no monitoramento da adesao ao tratamento 
com dieta livre de gluten. 

O teste genetico para HLA-DQ2 e DQ8 tem um alto valor 
preditivo negativo e e util para a avaliaqao do risco de DC em 
familiares, mas nao para a triagem da presenqa de DC. 

2. Fezes — As fezes content elevados niveis de gordura parcial- 
mente digerida e podem ser acidas, devido a intolerancia a lactose. 

3. Hipoproteinemia — A hipoalbuminemia pode ser grave 
o suficiente para causar edema. Ha evidencias de aumento na 


perda proteica no lumen intestinal e baixa sintese hepatica se¬ 
cundaria a desnutriqao. 

4. Anemia — A anemia com baixo VCM e evidencias de 
deficiencia de ferro sao comuns. 

C. Achados da biopsia 

A biopsia endoscopica do intestino delgado e recomendada 
para o diagnostico da DC. Os pacientes devem ser mantidos em 
uma dieta a base de gluten ate depois da biopsia. Os achados 
duodenais caracteristicos na microscopia optica sao atrofia das 
vilosidades e aumento no numero de linfocitos intraepiteliais. 
Os achados podem ser incompativeis e, portanto, varias biopsias 
devem ser obtidas e revisadas por um patologista experiente. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial inclui disturbios que causam ma ab- 
sorqao e atrofia das vilosidades. Esses disturbios incluem aler- 
gias alimentares, doenqa de Crohn, diarreia pos-infecciosa, 
imunodeficiencias e hipergastrinemia (sindrome de Zollinger- 
- Ellison). 

Tratamento 

A. Dieta 

O tratamento consiste na restriqao ao gluten por toda a vida. 
Todas as fontes de trigo, centeio e cevada sao eliminadas. A 
maioria dos pacientes tolera apenas a aveia, mas produtos de- 
rivados de aveia geralmente apresentam contaminaqao cruzada 
com o gluten de trigo, centeio ou cevada a partir do processo de 
moagem. A mucosa intestinal deve normalizar em 6-12 meses, 
ao passo que a intolerancia a lactose geralmente desaparece 
em poucas semanas. A suplementaqao de calorias, vitaminas 
e minerals e indicada apenas durante a fase aguda. As con¬ 
centrates do anticorpo antitransglutaminase tecidual podem 
diminuir com uma dieta livre de gluten, mas geralmente nao 
desaparecem. 

B. Corticosteroides 

Os corticosteroides sao indicados apenas em pacientes com crise 
celiaca com anorexia profunda, desnutriqao, diarreia, edema, 
distensao abdominal e hipopotassemia. 

Prognostico 

O linfoma das celulas T do intestino delgado associado a entero- 
patia ocorre com alta frequencia em adultos com DC nao tratada 
por um longo periodo. A DC inadequadamente tratada tambem 
constitui um fator de risco para osteopenia e infertilidade. 

Hill I et al.: Guidelines for the diagnosis and treatment of celiac dise¬ 
ase in children: Recommendations of the North American Society 
for Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition. J Pe- 
diatr Gastroenterol Nutr 2005;40:1 [PMID: 15625418], 
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National Institutes of Health Consensus Development Conference 
Statement on Celiac Disease. Gastroenterology 2005; 128 (4 Suppl 
1):S1-S9 [PMID: 15825115]. 

3. Deficiencia de dissacarideos 

Amidos e a sacarose e a lactose dos dissacarideos sao os carboi- 
dratos mais importantes da dieta. Os dissacarideos alimentares 
e os produtos oligossacaridicos da aqao da amilase pancreatica 
sobre o amido precisam ser hidrolisados pelas dissacaridases 
da borda estriada do intestino antes da absorqao. Os niveis de 
dissacaridase sao maiores no jejuno e no fleo proximal do que 
no ileo distal e no duodeno. Varios aspectos caracterizam a 
deficiencia primaria de dissacaridase, incluindo os fatos de que 
uma unica enzima e afetada, de que a intolerancia aos dissaca¬ 
rideos e permanente, de que os achados histologicos intestinais 
sao normals e de que uma historia familiar positiva e comum. 
Como as dissacaridases estao localizadas na superficie lumi¬ 
nal dos enterocitos intestinais, elas sao suscetiveis a lesao da 
mucosa. Muitas doenqas, especialmente enterite viral, causam 
deficiencia de dissacaridase secundaria, e a lactase em geral e a 
mais gravemente afetada. 

A. Deficiencia de lactase 

A deficiencia congenita de lactase e extremamente rara. Todos os 
grupos etnicos humanos sao suficientes em lactase ao nascimento. 
A deficiencia de lactase genetica ou familiar aparece apos os 5 anos 
de idade. Em asiaticos, nativos do Alasca e americanos nativos, 
a deficiencia genetica de lactase desenvolve-se em quase 100%. 
Em africanos, a incidencia na maioria das tribos e acima de 80%. 
Em afro-americanos, a incidencia e de aproximadamente 70%, e 
entre os americanos brancos, a incidencia varia entre 30 e 60%. A 
deficiencia de lactase adquirida ou secundaria causada por lesao 
intestinal devido a infecqao intestinal, doenqa inflamatoria, radia- 
qao e farmacos e muito comum e pode ser autolimitada, desapare- 
cendo em poucas semanas apos a resoluqao da doenqa aguda. 

A ingestao de lactose em individuos com deficiencia dessa 
substancia causa variados graus de diarreia, distensao abdo¬ 
minal, flatulencia e dor abdominal, dependendo da atividade 
enzimatica residual e da dose de lactose ingerida. As fezes sao 
liquidas ou espumosas, com pH < 5,5 devido a presenqa de aci- 
dos organicos. Substancias redutoras estao presentes nas fezes 
recem-eliminadas. Os testes diagnosticos incluem os testes 
geneticos, o teste de lactose no ar expirado, com aumento na 
concentraijao de hidrogenio expirado devido a fermentaqao da 
lactose nao digerida pela flora intestinal normal, alem de um 
teste de provocaqao com lactose, no qual a glicose sanguinea 
nao consegue aumentar mais de 10 mg/dL apos a ingestao de 
1 g/kg de lactose. Os sintomas desaparecem quando a ingestao 
de lactose e restrita ou quando a lactase e adicionada aos pro¬ 
dutos derivados do leite ou ingerida nas refeiqoes para estimu- 
lar a hidrolise da lactose. 

B. Deficiencia de sacarase-isomaltase 

Esta deficiencia e autossomica recessiva e e mais comum na Gro- 
enlandia, na Islandia e entre os nativos do Alasca. £ rara em outros 


grupos. Os sintomas de apresentaqao sao distensao abdominal, 
disturbios de crescimento e desenvolvimento e diarreia aquosa. 
As fezes costumam ser aquosas e acidas. Como a sacarose nao e 
um aqucar redutor, as fezes podem ser negativas para substancias 
redutoras, a menos que a sacarose seja hidrolisada pelas bacterias 
intestinais. O diagnostico e feito pelo teste de tolerancia a sacarose 
oral (1 g/kg) com alto teor de hidrogenio expirado, ou por meio 
do teste de uma biopsia intestinal congelada para determinate 
da atividade enzimatica. Ha deficiencias enzimaticas parciais. O 
tratamento consiste em evitar sacarose e amidos ricos em amilo- 
pectina ou o uso de suplemento enzimatico de sacrosidase. 

Treem WR et al.: Saccharosidade therapy for congenital sucrase-Bi- 
somaltase deficiency. J Pediatr Gastroenterol Nutr 1999;28:137 
[PMID: 9932843], 
www.csidinfo.com 
www.ivpcare.com 

4. Ma absorcao de glicose-galactose 

A mi absorqao de glicose-galactose e um disturbio raro no 
qual ha defeito na proteina de transporte de sodio-glicose. O 
transporte da glicose no epitelio intestinal e no tubulo renal 
e comprometido. A diarreia comeqa ja com as primeiras re- 
feiqoes, acompanhada de a 9 ucares redutores nas fezes e de 
acidose. Os achados histologicos do intestino delgado sao 
normals. Podem ocorrer glicosuria e aminoaciduria. O teste 
de tolerancia a glicose nao mostra alteraqoes. A frutose e bem 
tolerada. A diarreia diminui imediatamente quando da reti- 
rada da glicose e da galactose da dieta. A forma adquirida da 
ma absorqao de glicose-galactose ocorre principalmente em 
lactentes com menos de 6 meses, em geral apos uma enterite 
viral ou bacteriana aguda. 

Na doenqa congenita, a exclusao da glicose e da galactose da 
dieta e obrigatoria. Uma formula satisfatoria e aquela com uma 
base livre de carboidrato mais a adiqao de frutose. O prognostico 
sera bom se a doenqa for diagnosticada precocemente, ja que a 
tolerancia a glicose e a galactose melhora com a idade. Na into¬ 
lerancia secundaria aos monossacarideos, pode ser necessaria a 
nutriqao parenteral prolongada ate que os mecanismos de trans¬ 
porte intestinal dos monossacarideos normalizem. 

El-Naggar W et al.: Nephrocalcinosis in glucose-galactose malab¬ 
sorption: Association with renal tubular acidosis. Pediatr Nephrol 
2005;20:1336 [PMID: 16010597], 

Wright EM et al.: Molecular basis for glucose-galactose malabsorp¬ 
tion. Cell Biochem Biophys 2002;36:115 [PMID: 12139397], 

5. Linfangiectasia intestinal 

Esta forma de enteropatia perdedora de proteina resulta de uma 
ectasia congenita do sistema linfatico intestinal geralmente asso- 
ciada a anomalias dos vasos linfaticos nas extremidades. A obs- 
truqao da drenagem linfatica do intestino leva a ruptura dos vasos 
linfaticos das vilosidades, os vasos lacteos, com extravasamento de 
linfa para o interior do lumen intestinal. A perda de gordura nas 
fezes pode ser significativa. A perda cronica de linfocitos e imuno- 
globulinas aumenta a suscetibilidade a infecqoes. 
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Achados clmicos 

Edema periferico, diarreia, distensao abdominal, derrames quilo- 
sos e infecqoes recorrentes sao comuns. Os achados laboratoriais 
incluem baixa concentra 9 ao serica de albumina, baixos niveis de 
imunoglobulina, linfocitopenia e anemia. O calcio e o magnesio 
sericos, em geral, encontram-se reduzidos, pois esses cations sao 
perdidos no complexo com os acidos graxos nao absorvidos. Os 
linfocitos podem ser observados em um esfregaqo de fezes. A oq- 
antitripsina fecal e elevada. Os estudos radiograficos revelam um 
padrao edematoso na mucosa do intestino delgado, e as biopsias 
mostram vasos lacteos dilatados nas vilosidades e na lamina pro¬ 
pria. Caso apenas os vasos linfaticos das camadas mais profundas 
do intestino ou dos mesenterios intestinais sejam afetados, pode 
ser necessaria a laparotomia para estabelecer o diagnostico. A 
capsula (camera) endoscopica identifica o brilho secundario aos 
vasos lacteos preenchidos por gordura, um achado diagnostico. 

Diagnostico diferencial 

Outras causas de enteropatia perdedora de proteina devem ser 
consideradas, embora uma extremidade linfedematosa asso- 
ciada favoreija consideravelmente esse diagnostico. 

Tratamento e prognostico 

Uma dieta rica em proteinas (6-7 g/kg/dia podem ser necessa- 
rios) enriquecida com TCM como fonte de gordura geralmente 
assegura nutr^ao e crescimento adequados em pacientes com 
linfangiectasia da mucosa intestinal. A albumina serica pode nao 
voltar ao normal. Suplementos de vitaminas e calcio devem ser 
administrados. A suplementaqao com nutri^ao parenteral pode 
ser temporariamente necessaria. A cirurgia pode ser curativa se 
a lesao estiver localizada em uma pequena area do intestino ou 
nos casos de pericardite constritiva ou tumores obstrutivos. Al¬ 
bumina e imunoglobulina IV tambem podem ser usadas para 
controlar os sintomas, mas geralmente nao sao necessarias na 
fase cronica. O prognostico nao e favoravel, embora a remissao 
possa ocorrer com a idade. Pode ocorrer degeneraqao maligna 
dos vasos linfaticos anormais, e linfoma intestinal de celula tipo 
B pode ser uma complicaqao a longo prazo. 

6. Intolerance a proteina do leite de vaca 

A intolerancia a proteina do leite de vaca e mais comum em in- 
dividuos masculinos do que em femininos e em bebes pequenos 
com historia familiar de atopia. A prevalencia estimada e de 0,5- 
1,0%. A forma mais comum e aquela em que a criamja sauda- 
vel apresenta manchas de sangue nas fezes. Os lactentes podem 
apresentar fezes mucoides soltas com filetes de sangue, mas que, 
nao obstante esse achado, tern aparencia normal. Esses sintomas 
costumam ocorrer em consequencia da proteina do leite de vaca 
presente na formula ou no leite materno. Uma historia familiar 
de atopia e comum nesses lactentes. O teste cutaneo nao e confia- 
vel e nao e indicado. O tratamento consiste em eliminar a fonte 
de proteina; no lactente em amamentaijao, o fato de a mae evitar 
a proteina do leite reduz os sinais de colite. A substituiqao de 
uma formula com base no leite de vaca por uma formula com 


proteina hidrolisada pode reduzir os sintomas. A colite alergica 
em bebes pequenos e autolimitada, geralmente desaparecendo 
entre os 8 e 12 meses de vida. Haja vista que nenhuma conse¬ 
quencia desse problema foi identificada a longo prazo, alguns 
sugerem que se os sintomas forem leves e o lactente estiver em 
pleno crescimento, nenhum tratamento precisara ser indicado. 
A colonoscopia nao e necessaria para o diagnostico, mas biop¬ 
sias retais, se realizadas, mostram hiperplasia linfonodular leve, 
edema de mucosa e eosinofilia. 

Em crianqas maiores, a sensibilidade a proteina do leite pode 
provocar gastrenterite eosinofilica com enteropatia perdedora 
de proteinas, deficiencia de ferro, hipoalbuminemia e hipoga- 
maglobulinemia. Pode ocorrer uma sindrome semelhante a DC 
com atrofia das vilosidades, ma absorqao, hipoalbuminemia, 
sangue oculto nas fezes e anemia. 

Xanthakos SA et al.: Prevalence and outcome of allergic colitis in 
healthy infants with rectal bleeding: A prospective cohort study. J 
Pediatr Gastroenterol Nutr 2005;41:16-22 [PMID: 15990624], 

7. Insuficiencia pancreatica 

A causa mais comum de insuficiencia pancreatica exocrina na 
infancia e a fibrose cistica. A secreqao reduzida de enzimas di- 
gestivas pancreaticas e causada pela obstruqao dos ductos exo- 
crinos por secre^oes espessas, que destroi as celulas acinares 
pancreaticas. A destrui^ao das celulas acinares pode ocorrer no 
periodo pre-natal. Alguns genotipos da fibrose cistica tem fun- 
9 ao pancreatica exocrina parcial ou totalmente preservada. Ou- 
tros problemas associados a insuficiencia pancreatica exocrina 
sao discutidos no Capitulo 21. 

8. Outros disturbios geneticos que causam 
ma absorcao 

A. Abetalipoproteinemia 

A abetalipoproteinemia e uma anomalia autossomica recessiva 
na qual a secre 9 ao de lipoproteinas ricas em triglicerideos a par- 
tir do intestino delgado (quilomicrons) e do figado (lipoprotei¬ 
nas de muito baixa densidade) e anormal. Ocorrem esteatose 
profunda dos enterocitos intestinais (e hepatocitos) e ma absor- 
9 ao grave de gordura, desenvolvem-se deficiencias de vitaminas 
lipossoluveis com complica 9 oes neurologicas da deficiencia de 
vitamina E e retinite pigmentosa atipica. O nivel serico de co- 
lesterol e muito baixo, e os lipideos da membrana eritrocitaria 
sao anormais, causando acantose dos eritrocitos, que pode ser a 
chave do diagnostico. 

B. Acrodermatite enteropatica 

A acrodermatite enteropatica e uma anomalia autossomica re¬ 
cessiva na qual o intestino apresenta incapacidade seletiva de ab- 
sorqao de zinco. Esse problema geralmente se torna evidente no 
momenta do desmame do aleitamento materno, sendo caracte- 
rizado por eritema cutaneo nas extremidades e circunjacente a 
orificios corporais, eczema, graves disturbios de crescimento e de- 
senvolvimento, esteatorreia, diarreia e imunodeficiencia. A suple- 
mentaqao com zinco via oral resulta em rapida melhora clinica. 
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DOENCA INTESTINAL INFLAMATORIA 


Consideracoes gerais 

A doenqa intestinal inflamatoria (DII), uma doenqa inflama¬ 
toria cronica recorrente, e mais comumente diferenciada entre 
doenqa de Crohn (DCr) e colite ulcerativa. A etiologia e prova- 
velmente multifatorial, envolvendo uma interaqao complexa de 
fatores ambientais e geneticos, levando a respostas imunes de 
mi adapta^ao a flora no trato GI. A associaqao genetica e clara: 
5-30% dos pacientes identificam um membro familiar com DII, 
e ha um risco de 10-20% de um irmao desenvolver DII. A taxa 
de concordancia de 15-36% para gemeos monozigoticos indica 
que a genetica e importante, mas nao suficiente para o desenvol- 
vimento da DII. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A DII pode manifestar-se de diversas maneiras, dependendo do 
local e do tipo de acometimento. £ muito comum a inflamaqao 
causar dor abdominal, diarreia, fezes sanguinolentas, febre, ano¬ 
rexia, fadiga e perda de peso. A DCr tambem pode apresentar 
um processo de estenose com dor abdominal e obstruqao in¬ 
testinal, ou um processo penetrante/fistulizante com abscesso, 
doenqa perianal ou sintomas agudos sugestivos de apendicite. 
A colite ulcerativa geralmente se manifesta por meio de colica 
abdominal, diarreia e sangue nas fezes. 

A DCr pode afetar qualquer parte do trato GI, desde os labios 
ate o anus. Em pediatria, a DCr afeta, em geral, o ileo terminal 
e o colon. Alternativamente, pode ter uma distribuiqao irregular 
com areas afetadas intercaladas com intestino preservado. Em 
contrapartida, a colite ulcerativa afeta todo o colon, sem lesoes 
descontinuas e segmentares, ou pode manifestar-se por meio de 
proctite, com extensao ate o colon proximal. Quanto menor a 
idade de inicio, mais grave sera o seu curso. 

As manifestaqoes extraintestinais sao comuns em ambas as 
formas da DII e podem preceder as queixas intestinais. Essas ma- 
nifestaqoes incluem uveite, aftas orais recorrentes, artrite, retardo 
puberal e de crescimento, acometimento hepatico (geralmente 
colangite esclerosante primaria), eritemas cutaneos (eritema no- 
doso e pioderma gangrenoso) e anemia ferropriva. 

B. Testes diagnosticos 

O diagnostico se baseia na apresenta^ao caracteristica, no curso 
e nos achados radiograficos, endoscopicos e histologicos e na 
exclusao de outros disturbios. Nenhum teste isolado e diagnos¬ 
tico. Os pacientes com DII geralmente tem niveis sericos baixos 
de hemoglobina, ferro e albumina e velocidade de hemossedi- 
mentaqao e PCR altas. Anticorpos sericos relacionados a DII 
estao presentes na maioria dos pacientes, com anticorpos contra 
Saccharomyces cerevisiae (ASCA) em 60% daqueles com DCr, 
ao passo que os anticorpos citoplasmaticos antineutrofilos peri- 
nucleares (pANCA) estao presentes em aproximadamente 70% 
dos pacientes com colite ulcerativa. Estes e outros anticorpos 
relacionados com a DII podem ser uteis para a diferencia^ao 
entre a DCr e a colite ulcerativa, mas nao sao nem sensiveis nem 


especificos o suficiente para serem diagnosticos. Os raios X do 
trato GI superior realizados com bario podem revelar doenqa 
do intestino delgado, especialmente espessamento do ileo ter¬ 
minal com separaqao das alqas intestinais e fistulas entericas. As 
imagens abdominais por ultrassom, TC ou RM podem mostrar 
edema mural e nas mucosas e excluir outras etiologias. 

A endoscopia alta e a ileocolonoscopia sao as modalidades 
diagnosticas mais uteis, revelando a gravidade e a extensao do 
acometimento intestinal alto, ileal e colonico. Os granulomas 
sao encontrados em apenas 25-50% dos casos de DCr. Ulceras 
lineares profundas, acometimento irregular e doernpa perianal 
sugerem DCr. O acometimento superficial e continuo do colon, 
poupando o trato GI superior, e mais compativel com colite ulce¬ 
rativa. Ambas as formas de DII podem apresentar gastrite leve. 

Diagnostico diferencial 

Quando ha predominance de sintomas extraintestinais, a DCr 
pode ser confundida com artrite reumatoide, lupus eritema- 
toso sistemico ou hipopituitarismo. O inicio agudo da ileoco- 
lite pode ser confundido com obstruqao intestinal, apendicite, 
linfoma ou tuberculose. Os sintomas de ma absorqao sugerem 
DC, ulcera peptica, infecqao por Giardia , alergia a proteina ali- 
mentar, anorexia nervosa ou crescimento insuficiente devido a 
causas endocrinas. A doenqa perianal pode sugerir abuso in- 
fantil. Diarreia com colica abdominal e sangue nas fezes tam¬ 
bem podem ocorrer em infeccpoes como aquelas causadas por 
Shigella, Salmonella, Yersinia, Campylobacter, E. histolytica, E. 
coli enteroinvasivo (£. coli 0157), Aeromonas hydrophila, Giar¬ 
dia e C. difficile e, na presenqa de imunodepressao, CMV. A DII 
leve Simula a sindrome do intestino irritavel ou intolerancia a 
lactose. A gastroenteropatia eosinofilica e as lesoes vasculiticas 
tambem devem ser consideradas. A doenqa de Behqet deve ser 
considerada se houver ulceras intestinais profundas, sendo ca- 
racterizada por ulceraqoes aftosas orais juntamente com pelo 
menos dois dos seguintes problemas: ulceras genitais, sino- 
vite, uveite posterior, meningoencefalite e vasculite pustular. A 
doenqa granulomatosa cronica e a sarcoidose tambem causam 
granulomas. 

Complicacoes 
A. Doenca de Crohn 

Complicaqoes nutricionais decorrentes de doenqa cronica ativa, 
ma absorqao, anorexia, enteropatia perdedora de proteina, ma 
absorqao dos sais biliares ou intolerancia a lactose secundaria 
incluem disturbios de crescimento e desenvolvimento, baixa es- 
tatura, mineralizaqao ossea deficiente e deficiencias de nutrien- 
tes especificos, incluindo ferro, calcio, zinco e vitamina D. Alem 
disso, o tratamento com corticosteroides pode influenciar o cres¬ 
cimento e a densidade mineral ossea. A induqao de remissao ge¬ 
ralmente permite melhora na nutriqao e retomada da velocidade 
normal de crescimento. A maioria dos pacientes atinge uma 
altura final razoavel na vida adulta. Ocorrem obstruqao intes¬ 
tinal, fistulas, abscesso abdominal, doenqa perianal, pioderma 
gangrenoso, artrite e amiloidose. A colite da doenqa de Crohn 
apresenta risco de adenocarcinoma do colon. 
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B. Colite ulcerativa 

Mesmo com as caracteristicas e o curso tipicos da colite ulcera¬ 
tiva, ate 3-5% dos pacientes podem ter um diagnostico final de 
DCr. Ocorrem artrite, uvelte, pioderma gangrenoso e desnutricpao. 
Retardo no crescimento e atraso puberal sao menos comuns que 
na DCr. Doenqa hepatica (hepatite ativa cronica, colangite escle- 
rosante) e mais comum. O adenocarcinoma do colon ocorre com 
uma incidencia de 1-2% por ano apos os primeiros 7-8 anos de 
doenqa em pacientes com pancolite e e significativamente maior em 
pacientes com colite ulcerativa e colangite esclerosante. Portanto, 
apos 7-8 anos de doenqa, recomenda-se triagem de cancer com co- 
lonoscopia de rotina e multiplas biopsias. Metaplasia persistente, 
aneuploidia ou displasia indicam a necessidade de colectomia. 

Tratamento 

A. Tratamento ch'nico 

O tratamento de DII pediatrica consiste na indu^ao de remis¬ 
sao, seguida de um regime para manutenqao da remissao. Alem 
disso, deficiencias nutricionais precisam ser contempladas, a 
fim de promover o crescimento e o desenvolvimento normals. 
O tratamento inclui opqoes anti-inflamatorias, imunomodula- 
torias, antidiarreicas e antibioticas. Nenhum tratamento medi- 
camentoso e uniformemente eficaz em todos os pacientes. Na 
DCr grave, o hormonio do crescimento pode ser necessario para 
atingir o potencial total de altura. 

1. Dieta — Garantir a nutri^ao adequada para o crescimento 
e para a puberdade normals pode ser um desafio. Alem das 
calorias totais, as deficiencias de micronutrientes, calcio e vita- 
minas precisam ser repostas. Dietas restritivas ou brandas sao 
contraproducentes, pois geralmente resultam em baixa ingestao. 
Uma dieta rica em proteinas e em carboidratos com quantidades 
normals de gordura e recomendada. Uma dieta com baixo teor 
de fibras pode provocar sintomas durante a colite ativa ou obs- 
truqao intestinal parcial; entretanto, o alto teor de fibras pode 
beneficiar a saude da mucosa via produqao bacteriana de acidos 
graxos quando a doenqa esta inativa. Uma dieta pobre em lactose 
ou reposicpao de lactase pode ser necessaria temporariamente 
para DCr do intestino delgado. A doenqa ileal pode necessitar de 
antibioticos para tratar o supercrescimento bacteriano, alem de 
vitaminas lipossoluveis adicionais devido as altas perdas. A su- 
plementaqao de calorias na forma de dietas liquidas ou enterais 
(suplementos via sonda nasogastrica) e bem tolerada e promove 
crescimento acelerado na DCr grave. Repouso intestinal com 
dieta liquida ou elementar/polimerica ou nutriqao parenteral e 
o tratamento para DCr recorrente, promovendo crescimento li¬ 
near e desenvolvimento sexual. Os tratamentos a base de dietas 
sao menos eficazes na colite ulcerativa. 

2. Aminossalicilatos (ASA) — Varias prepara^oes de derivados 
de 5-ASA estao disponiveis e sao utilizadas para induzir e manter 
a remissao em DCr e colite ulcerativa leves. Prepara^oes comuns 
incluindo produtos de 5-ASA, como sulfassalazina (50 mg/kg/ 
dia) ou balsalazida (0,75-2,5 g via oral 3 vezes ao dia) ou produ¬ 
tos de mesalamina, podem ser encontrados em comprimidos, 
granulos e formulaqoes de libera^ao tardia direcionadas a locais 
especificos no trato GI (a dose adulta varia de 2,4-4,8 g/dia). Os 


efeitos colaterais incluem eritema cutaneo, nausea, cefaleia e dor 
abdominal, queda de cabelo, diarreia e, raramente, nefrite, pe- 
ricardite, doencpa do soro, anemia hemolitica, anemia aplasica e 
pancreatite. A sulfassalazina, em que a sulfa libera a 5-ASA, pode 
causar efeitos colaterais associados a sulfa, incluindo fotossensi- 
bilidade e eritema cutaneo. 

3. Corticosteroides — Pacientes com DCr moderada a grave e 
colite ulcerativa em geral respondem rapidamente aos corticos¬ 
teroides. A metilprednisolona (1 mg/kg/dia) pode ser adminis- 
trada via IV quando a doernpa for grave. Para doenqa moderada, 
a prednisona (1 mg/kg/dia via oral em dose unica ou dividida em 
duas doses) e administrada ate a obten^ao de resposta sintoma- 
tica, seguida de reduqao gradual durante 4-8 semanas. Rubor e 
comum durante a reducpao da dose, necessitando reindu^ao e um 
regime de reduqao mais lento. A dependencia de esteroides e uma 
indica^ao para o uso de um imunomodulator. A DCr ileocecal 
e tratada de forma eficaz com budesonida (9 mg todos os dias 
antes do meio-dia) com varias vantagens sobre os esteroides sis- 
temicos, com base em sua propriedade de sofrer unica passagem 
pelo figado. Assim, essa preparaqao limita os efeitos colaterais do 
corticosteroide sistemico, incluindo ganho de peso, mudanqas de 
humor, acne, estrias e desmineralizacpao ossea. Os enemas e espu- 
mas de corticosteroides sao agentes topicos uteis contra proctite 
distal ou colite do lado esquerdo, nao apresentando os efeitos co¬ 
laterais das prepara^oes orais ou IV Durante o tratamento com 
corticosteroides, deve-se considerar suplementaqao de calcio e de 
vitamina D, bem como supressao acida para evitar gastrite. 

A imunidade a varicela deve ser confirmada pela historia ou 
nivel de anticorpos, e os pais devem ser aconselhados quanto aos 
riscos e tratamento apos a exposi^ao a varicela. 

4. Imunomoduladores: Azatioprina (AZA), 6-mercaptopu- 
rina (6MP) e metotrexato (MTX) — Se a DII for de moderada 
a grave ou se o paciente for esteroide-dependente, os imuno¬ 
moduladores serao eficazes para manter a remissao e reduzir a 
necessidade de corticosteroides. A AZA (2-3 mg/kg/dia via oral) 
ou 6MP (1-2 mg/kg/dia via oral) proporciona um tratamento 
de manuten^ao eficaz da DCr moderada a grave. A dose ideal 
de AZA ou 6MP depende da enzima tiopurina metiltransferase 
(TPMT), que deve ser avaliada antes de iniciar o tratamento, a 
fim de determinar a dosagem. Para individuos com deficiencia 
de TPMT, deve-se usar MTX; para atividade enzimatica inter- 
mediaria, a dose e reduzida em 50%. Em casos em que a adesao 
ao tratamento pode ser um problema ou em que pode ser neces¬ 
sario ajustar a dose, os metabolitos da AZA ou da 6MP podem 
ser mensurados nos eritrocitos por teste especifico. A eficacia 
terapeutica maxima pode nao ser observada durante 2-3 meses 
apos o inicio do tratamento. Os efeitos colaterais incluem pan¬ 
creatite, hepatotoxicidade e supressao da medula ossea. 

A a 9 ao do MTX tem inicio mais rapido, em geral, 2-3 sema¬ 
nas, sendo administrado em doses semanais via oral ou IM. O 
efeito colateral mais comum e a nausea, e os eventos adversos 
graves incluem toxicidade a medula ossea, ao figado, aos pul- 
moes e aos rins. Ja e bem estabelecido que o MTX causa morte 
fetal e deformidades. 

5. Antibioticos — O metronidazol (15-30 mg/kg/dia dividido 
em tres doses) e a ciprofloxacina sao empregados para tratar 
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DCr perianal e supercrescimento bacteriano. Pode ocorrer neu- 
ropatia periferica com o uso prolongado de metronidazol. 

6. Agentes biologicos — Infliximabe, um anticorpo quimerico 
monoclonal contra o fator de necrose tumoral a, e usado para 
DCr e colite ulcerativa moderada a grave e para doenqa fistu- 
lizante. O adalimumabe e o certolizumabe sao agentes injeta- 
veis semelhantes ainda a serem aprovados para uso pediatrico. 
A maioria dos pacientes necessita de doses repetidas, e a recidiva 
da doenqa geralmente ocorre em ate 12 meses apos a interrupqao 
do tratamento. O uso de agentes biologicos esta associado ao 
risco de reaqoes de infusao, reaqoes no local da injeqao e risco 
aumentado de infec^oes oportunistas e neoplasias, especial- 
mente linfoma hepatosplenico das celulas T. 

7. OlltfOS agentes — A ciclosporina ou o tacrolimo pode ser 
usado, em vez de um agente biologico contra DII grave e re- 
sistente a esteroides. Haja vista os efeitos colaterais e a perda 
de resposta com o tempo, esses agentes sao geralmente usados 
como uma “ponte” ate um tratamento mais definitivo (p. ex., 
colectomia no caso de colite ulcerativa). A talidomida tern sido 
empregada, principalmente em pacientes com ulceras orais e 
vaginais secundarias a DCr. Seu mecanismo de aqao pode in- 
cluir a preven^ao da secreqao de TNF ou atividade antiangio- 
genica. Este medicamento deve ser usado sob forte supervisao 
em pacientes femininas pos-pubescentes, devido ao risco de 
teratogenese. 

B. Tratamento cirurgico 

1. Doenca de Crohn — A cirurgia nao e curativa para a DCr. As 
indicates de cirurgia na DCr incluem estenose, obstru<;ao, san- 
gramento incontrolavel, perfuraqao, abscesso e fistula. Ate 50% 
dos pacientes com DCr necessitam de procedimento cirurgico, e 
a reoperaqao e comum. Para corre^ao do atraso de crescimento 
e obtenqao do potencial de altura, a cirurgia deve ser realizada 
antes do final da puberdade. 

2. Colite ulcerativa — A cirurgia e curativa e e recomendada 
para pacientes com dependencia de esteroides ou resistencia a es¬ 
teroides, hemorragia incontrolavel, megacolon toxico, displasia de 
alto grau ou tumores malignos. A colectomia tambem pode ser 
realizada para a prevenqao de cancer colorretal apos 7-8 anos de 
doenqa. A colectomia geralmente requer ileostomia temporaria 
com formaqao de bolsa em J. Apos a reversao da ileostomia, ha 


desenvolvimento de bolsite em ate 25% dos pacientes, sendo ca- 
racterizada por diarreia e colicas, contudo, geralmente, responde 
a ciprofloxacina. A doenqa hepatica associada a colite ulcerativa 
(colangite esclerosante) nao melhora com a colectomia. 
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DISTURBIOS HEPAtICOS 


ICTERICIA NEONATAL COLESTAUCA PROLONGADA 

Caracteristicas clinicas basicas de disturbios causados por coles- 
tase neonatal prolongada sao (1) icterlcia com fraqao de bilirru- 
bina conjugada (ou direta) no soro aumentada (> 2 mg/dL ou 
> 20% da bilirrubina total), (2) fezes acolicas, (3) urina escura e 
(4) hepatomegalia. 

Colestase neonatal prolongada (condiqoes com reduqao 
do fluxo biliar) e causada por doen 9 as intra e extra-hepaticas. 
Pistas clinicas especlficas (Quadro 21-1) conseguem distin- 
guir estas duas categorias principals de ictericia em 85% dos 
casos. O exame histologico de amostras de biopsia hepatica 
percutanea aumenta a exatidao da diferencia^ao para 95% 
(Quadro 21-2). 

COLESTASE INTRA-HEPATICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Bilirrubina total e conjugada elevada. 

► Hepatomegalia e urina escura. 

► Permeabilidade da arvore biliar extra-hepatica. 


Consideracoes gerais 

A colestase intra-hepatica se caracteriza por um disturbio da 
secre^ao de bile pelos hepatocitos e permeabilidade do sistema 
biliar extra-hepatico. Uma causa especifica pode ser identifi- 
cada em cerca de 60% dos casos. A permeabilidade do trato 
biliar extra-hepatico e sugerida pelas fezes pigmentadas e pela 
falta de proliferarpao de ductos biliares na biopsia hepatica. Ela 


pode ser confirmada de maneira menos invasiva por meio de 
cintigrafia hepatobiliar usando tecnecio-99m (TC" m ) acido 
dietiliminodiacetico (dietil-IDA [DIDA]). Radioatividade no 
intestino dentro de 4-24 h e evidencia de permeabilidade de 
ducto biliar, assim como o achado de bilirrubina no aspirado 
duodenal. A permeabilidade tambem pode ser determinada por 
meio de colangiografia intraoperatoria, e por via percutanea 
pela colangiopancreatografia retrograda endoscopica (ERCP) 
usando um endoscopio pediatrico. A colangiopancreatografia 
por RM em lactentes tern uso limitado e depende muito do 
operador e do equipamento. 

1. Hepatite perinatal ou neonatal resultante 
de infeccao 

Este diagnostico e considerado em lactentes com ictericia, he¬ 
patomegalia, vomitos, letargia, febre e petequias. £ importante 
identificar infec^oes virais, bacterianas ou por protozoarios 
(Quadro 21-3) adquiridas no periodo perinatal. A infecqao 
pode ser adquirida por via transplacentaria, por ascensao atra- 
ves da cervice para dentro do liquido amniotico, por meio de 
liquidos contaminados deglutidos (sangue materno, urina) 
durante o parto, por transfusoes sanguineas administradas 
no periodo neonatal precoce ou a partir do leite materno ou 
da exposiqao ambiental. Agentes infecciosos associados a co¬ 
lestase intra-hepatica neonatal incluem herpes-virus simples, 
varicela virus, enterovirus (virus Coxsackie e virus Echo), cito- 
megalovlrus (CMV), virus da rubeola, adenovirus, parvovirus, 
herpes-virus humano tipo 6 (HHV-6), virus da hepatite, Trepo¬ 
nema pallidum e Toxoplasma gondii. Apesar de a hepatite C poder 
ser transmitida verticalmente, ela raramente causa colestase neo¬ 
natal. O grau de lesao celular hepatica causada por esses agentes 
e variavel, desde necrose hepatica maciija (herpes simples, ente- 
roviroses) a necrose focal e inflamacpao leve (CMV, HBV). Bilir¬ 
rubina serica, acidos biliares, alanina aminotransferase (ALT), 
aspartato aminotransferase (AST) e fosfatase alcalina estao ele- 
vadas. O lactente apresenta ictericia, pode apresentar petequias 
ou erupcpao cutanea e geralmente parece estar enfermo. 
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Quadro 21-1 Caracteristicas clinicas da colestase neonatal 
intra-hepatica e da extra-hepatica 


Intra-hepatica 

Extra-hepatica 

lactente pre-termo, pequeno para 
idade gestacional, com aspecto 
doentio 

Lactente a termo, aparenta 
estar bem 

Hepatoesplenomegalia, envolvimento 
de outro orgao ou sistema 

Hepatomegalia (firme a dura) 

Fezes um pouco pigmentadas 

Fezes acolicas 

Causa associada identificada (infeccoes, 
metabolica, familiar, etc.) 

Sindrome de poliesplenia ou 
asplenia, figado na linha media 


Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Os sintomas clmicos se apresentam nas 2 primeiras semanas 
de vida, mas podem aparecer mais tardiamente, por volta dos 
2-3 meses de idade. Ictericia pode ser notada nas primeiras 24 h 


Quadro 21-2 Caracteristicas histologicas da colestase 
neonatal intra-hepatica e da extra-hepatica 



Intra-hepatica 

Extra-hepatica 

Celulas gigantes 

+++ 

+ 

Lobulos 

Desarranjados 

Normais 

Reacao portal 

Inflamacao, fibrose 
minima 

Fibrose, infiltrado 
linfocitico 

Proliferacao neoductal 

Rara 

Reduzida 

Outras 

Esteatose, 

hematopoiese 

extramedular 

Entupimento do ducfo 
biliar portal, lagos 
biliares 


de vida. Ingestao oral deficiente, reflexo de sucqao fraco, letar- 
gia e vomitos sao frequentes. As fezes podem ser normais ou 
de cor clara, mas raramente sao acolicas. As fraldas ficam man- 
chadas pela urina escura. Existe hepatomegalia, e o figado apre- 
senta uma consistencia uniformemente firme. Esplenomegalia 
nem sempre esta presente. Podem ocorrer erupqoes cutaneas 


Quadro 21-3 Causas infecciosas de hepatite neonatal 


Agente infeccioso 

Exames diagnostics 

Amostras 

Tratamento 

Citomegalovirus 

Cultura e PCR, histologia 
hepatica, lgM/ a lgG 

Urina, sangue, figado 

Ganciclovir (Foscarnete) b 

Herpes simples 

PCR e cultura, histologia 
hepatica, Ag (pele) 

Figado, sangue, olho, garganta, reto, 
LCS, pele 

Aciclovir 

Rubeola 

Cultura, lgM/ a lgG 

Figado, sangue, urina 

De apoio 

Varicela 

Cultura, PCR, Ag (pele) 

Pele, sangue, LCS, figado 

Aciclovir (Foscarnete) b 

Parvovirus 

lgM/ a lgG no soro, PCR 

Sangue 

De apoio, IVIG 

Enteroviroses 

Cultura e PCR 

Sangue, urina, LCS, garganta, retal, 
figado 

Pleconaril (sob pesquisa), IVIG 

Adenovirus 

Cultura e PCR 

Nasal/garganta, retal, sangue, 
figado, urina 

Nao ha tratamento estabelecido, IVIG pode ter 
algum valor 

Virus da hepatite B (HBV) 

HBsAg, HBcAg IgM 

Soro 

Tratamento de apoio para infeccao aguda 

Virus da hepatite C (HCV) 

HCV PCR, HCV-IgG 

Soro 

Tratamento de apoio para infeccao aguda 

Treponema pallidum 

Sorologia; exame do campo 
escuro (pele) 

Soro, LCS 

Penicilina 

Toxoplasma gondii 

lgM/ a lgG, PCR, cultura 

Soro, LCS, figado 

Pirimetamina e sulfadiazina com acido folico 
durante 6 meses; seguido de tratamento 
alternante com espiramicina durante 6 meses 

Mycobacterium 

tuberculosis 

PPD, radiografia de torax, 
coloracao histologica e cultura 
de tecido hepatico, coloracao e 
cultura de aspirado gastrico 

Soro, figado, aspirado gastrico 

INH, pirazinamida, rifampicina (em areas com 
frequente resistencia ao farmaco adicionar 
etambutol; estreptomicina e preferida em caso 
de doenca grave 1 ) 


a lgG, positivo indica infeccao materna e transferSncia de anticorpos por via transplacentaria; negativo indica infeccao improvavel na mae e no lactente. 
b Uso de foscarnete para virus resistentes. Tratar somente se sintomatico. 
c Suspender estreptomidna assim que possivel. 

Ag, teste de antigeno viral; LCS, liquido cerebrospinal, HBcAg, antigeno core da hepatite B; HBsAg, antigeno de superficie da hepatite B; INH, isoniazida; 
IVIG, gamaglobulina intravenosa; PCR, reacao de cadeia da polimerase para DNA ou RNA viral; PPD, derivado de proteina purificada. 
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maculares, papulares, vesiculares ou petequias. Em casos menos 
graves, o problema primario pode ser um retardo de desenvolvi- 
mento. Modos de apresentaqao incomuns incluem insuficiencia 
hepatica neonatal, hipoproteinemia, anasarca (hidropsia nao he- 
molltica) e doenqa hemorragica do recem-nascido. 

B. Exames diagnostics 

Neutropenia, trombocitopenia e sinais de hemolise leve sao co- 
muns. Hiperbilirrubinemia mista, aminotransferases elevadas 
com fosfatase alcalina proxima do normal, coagulogramas pro- 
longados, acidose leve e IgM elevada no soro do cordao umbi¬ 
lical sugerem infecqao congenita. Lavados nasofarlngeos, urina, 
fezes, soro e llquido cerebrospinal (LCS) devem passar por cul- 
tura para virus e ser testados para a presenqa de acido nucleico 
especifico para patagenos. O anticorpo IgM especifico pode ser 
util, assim como as radiografias dos ossos longos, para determi- 
nar a presenqa de imagens em talo de aipo nas regioes metafisa- 
rias do umero, dos femures e das tibias. Quando indicada, a TC 
e capaz de identificar calcificaqoes intracranianas (especialmente 
na CMV e na toxoplasmose). Cintigrafia hepatobiliar mostra 
uma depuraqao hepatica diminuida do isotopo circulante, com 
excreqao para o intestino. Exame oftalmologico cuidadoso pode 
ser util para o diagnostico de herpes simples, virus CMV, toxo¬ 
plasmose e rubeola. 

Uma biopsia hepatica percutanea e util para distinguir entre 
colestase intra-hepatica e extra-hepatica, mas pode nao identifi¬ 
car um agente infeccioso especifico (ver Quadro 21-2). Exceqoes 
sao as tipicas inclusoes do CMV nos hepatocitos ou ductos bi- 
liares, celulas epiteliais, presenqa de inclusoes acidofilas intranu- 
cleares do herpes simples ou coloraqoes imuno-histoquimicas 
para diversos virus. Sao comuns graus variaveis de disturbio lo¬ 
bular, caracterizado por necrose focal, transformaqao de celulas 
gigantes multinucleadas e hepatocitos balonados de coloraqao 
clara, com perda do arranjo de celulas hepaticas semelhante a 
um cordao. Colestase dentro dos hepatocitos e canaliculos pode 
ser importante. As alteraqoes portais nao sao acentuadas, mas 
pode ocorrer proliferaqao neoductal discreta e fibrose leve. Cul- 
turas virais e PCR do material de biopsia podem ser uteis. 

Diagnostico diferencial 

Deve-se tomar muito cuidado para diferenciar causas infecciosas 
de colestase intra-hepatica e disturbios geneticos ou metaboli- 
cos, pois as apresentaqoes clinicas sao similares. Galactosemia, 
intolerancia congenita a frutose e tirosinemia devem ser pronta- 
mente investigadas, pois existe tratamento dietetico especifico a 
disposiqao. Estes lactentes tambem podem apresentar bacterie- 
mia concomitante. Deficiencia de ai-antitripsina, fibrose cistica, 
defeitos da sintese de acido biliar e disturbios da cadeia mito- 
condrial respirataria tambem devem ser considerados. Caracte- 
risticas fisicas especificas podem sugerir sindrome de Alagille ou 
Zellweger. Hepatite neonatal idiopatica pode nao ser distinguivel 
de causas infecciosas. Pacientes com colestase intra-hepatica nao 
parecem estar enfermos, podem apresentar fezes completamente 
acolicas e um figado de consistencia firme e tamanho amentado. 
Achados histologicos estao descritos no Quadro 21-2. 


Tratamento 

A maioria das formas de hepatite neonatal viral e tratada sin- 
tomaticamente. Contudo, infecqoes com herpes-virus simples, 
virus da varicela, CMV, parvovirose e toxoplasmose tem trata- 
mentos especificos (ver Quadro 21-3). Liquidos e calorias ade- 
quadas devem ser encorajados. Dextrose intravenosa e necessaria 
quando os alimentos nao sao bem tolerados. As consequencias 
da colestase sao tratadas como indicado (Quadro 21-4). Vita- 
mina K por via oral, ou atraves de injeqoes, e vitaminas D e E 
administradas por via oral devem ser fornecidas. Colereticos 
(acido ursodeoxicolico [UDCA] ou colestiramina) sao usados 
na persistencia da colestase. Corticosteroides sao contraindica- 
dos. Penicilina, para suspeita de sifilis, terapia antiviral especifica 
ou antibioticos, para hepatite bacteriana, devem ser administra- 
dos prontamente. 

Prognostico 

O envolvimento de multiplos orgaos esta comumente associado 
a hepatite neonatal infecciosa, apresentando um mau resultado. 
Insuficiencia hepatica ou cardiaca, acidose intratavel ou hemor- 
ragia intracraniana pode ser fatal na infecqao por herpes-virus 
ou enterovirus e, ocasionalmente, na infecqao por CMV ou 
rubeola. HBV raramente causa hepatite neonatal fulminante; a 
maioria dos lactentes infectados e imunotolerante para hepa¬ 
tite B. Apesar de a doenqa hepatica persistente ocasionada por 
qualquer virus poder resultar em hepatite cronica leve, fibrose 
portal ou cirrose, o figado geralmente se recupera sem fibrose 
apos infecqoes agudas. Colestase cronica, apesar de rara apos 
infecqoes, pode levar a hipoplasia do esmalte dentario, a inca- 
pacidade de desenvolvimento, ao raquitismo biliar, ao prurido 
grave e ao xantoma. 

2. Agentes infecciosos especificos 
A. Hepatite B neonatal 

A transmissao vertical de HBV pode ocorrer em qualquer mo¬ 
menta durante a vida perinatal. A maioria dos casos de doenqa 
neonatal e adquirida da mae, um portador assintomatico de 
HBV. Apesar de o HBV ter sido encontrado na maioria dos liqui¬ 
dos corporais, incluindo o leite materno, a transmissao neonatal 
ocorre primariamente em decorrencia de exposiqao ao sangue 
materno no momenta do parto e, apenas ocasionalmente, ela e 
transplacentaria. Em maes portadoras de antigenos de superficie 
da hepatite B cronica (HBsAg), o risco de aquisiqao neonatal e 
maior se a mae (1) tambem for hepatite B antigeno “e” (HBeAg) 
negativa, (2) tiver altos niveis sorologicos de anticorpo nuclear 
hepatite B (HBcAb) ou (3) apresentar niveis sanguineos amenta- 
dos de HBV DNA, indicando virus infeccioso circulante. 

A doenqa hepatica neonatal por HBV e extremamente varia- 
vel. O lactente tem uma chance de 70-90% de adquirir HBV ao 
nascer de uma mae HBsAg positiva se nao receber profilaxia. A 
maioria dos lactentes infectados desenvolve um estagio prolon- 
gado assintomatico e imunotolerante para a infecqao por HBV. 
Necrose hepatica fulminante e insuficiencia hepatica raramente 
ocorrem em lactentes. 
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Quadro 21-4 Tratamento de complicacoes da doenca colestatica hepatica cronica 


Indicacao 

Tratamento 

Dose 

Toxicidade 

Colestase intra-hepatica 

Fenobarbital 

3-10 mg/kg/dia 

Sonolencia, irritabilidade, interferencia com 
metabolismo da vitamina D 


Colestiramina ou doridrato de colestipol 

250-500 mg/kg/dia 

Obstipacao, acidose, ligacao de farmacos, 
aumento da esteatorreia 


Acido ursodeoxicolico 

15-20 mg/kg/dia 

Aumento transitorio do prurido 

Prurido 

Fenobarbital 

3-10 mg/kg/dia 

Sonolencia, irritabilidade, interferencia com o 
metabolismo da vitamina D 


Colestiramina ou colestipol 

250-500 mg/kg/dia 

Obstipacao, acidose, ligacao de farmacos, 
aumento da esteatorreia 


Anti-histaminicos: doridrato de 
difenidramina 

5-10 mg/kg/dia 

Sonolencia 


Hidroxizina 

2-5 mg/kg/dia 



luz ultravioleta B 

Exposicao quando necessario 

Queimadura de pele 


Carbamazepina 

20-40 mg/kg/dia 

Hepatotoxicidade, supressao da medula ossea, 
retencao de liquidos 


Rifampicina 

10 mg/kg/dia 

Hepatotoxicidade, supressao da medula ossea 


Acido ursodeoxicolico 

15-20 mg/kg/dia 

Aumento transitorio do prurido 

Esteatorreia 

Formula contendo triglicerides de cadeia 
media (p. ex., Pregestimil ou Alimentum) 
Suplemento oleoso contendo triglicerides 
de cadeia media 

120-150 kcal/kg/dia para 
lactentes 

1-2 ml/kg/dia 

Caro 

Diarreia, aspiracao 

Ma absorcao de 
vitaminas lipossoluveis 

Vitamina A 

10.000-25.000 U/dia 

Hepatite, pseudotumor cerebral, lesoes osseas 


Vitamina D 

800-5.000 U/dia 

Hipercalcemia, hipercalciuria 


25-hidroxicolecalciferol (25-OH vitamina D) 

3-5 mcg/kg/dia 

Hipercalcemia, hipercalciuria 


1,25-di-hidroxicolecalciferol 

0,05-0,2 mcg/kg/dia 

Hipercalcemia, hipercalciuria 


(1,25 0H 2 vitamina D) 

25-200 Ul/kg/dia 

Potencializacao da deficiencia de vitamina K 


Vitamina E (oral) 

15-25 Ul/kg/dia 

Potencializacao da deficiencia de vitamina K 


Vitamina E (oral, TPGS a ) 

1-2 mg/kg/dia 

Calcificacoes osseas 


Vitamina E (intramuscular) 

2,5 mg duas vezes por semana 



Vitamina K (oral) 

a 5 mg/dia 



Vitamina K (intramuscular) 

2-5 mg a cada 4 semanas 


Ma absorcao de outros 
nutrientes 

Multiplas vitaminas 

Uma a duas vezes a dose 
padrao 



Calcio 

25-100 mg/kg/dia 

Hipercalciuria, hipercalcemia 


Fosforo 

25-50 mg/kg/dia 

Intolerancia gastrintestinal 


Zinco 

1 mg/kg/dia 

Interferencia na absorcao de cobre e ferro 


a D-a-tocoferil polietilenoglicol-1.000 succinato. 


Outros pacientes desenvolvem hepatite cronica com necrose 
focal dos hepatocitos e uma leve resposta inflamatoria portal. 
A colestase e intracelular e canalicular. Hepatite cronica pode 
persistir por muitos anos, com evidencia sorologica de antigene- 
mia persistente (HBsAG) e aminotransferases do soro levemente 


aumentadas. Raramente, a hepatite cronica pode progredir para 
cirrose no periodo de um ano. A maioria dos lactentes infecta- 
dos apresenta somente evidencia leve de lesao hepatica. 

Para prevenir a transmissao perinatal, todos os lactentes de maes 
HBsAg positivas (independente do status HBeAg) devem receber 
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imunoglobulina B (HBIG) e vacina contra hepatite B nas primeiras 
24 h apos o nascimento, alem de renovaqao da vacina a idade de 
1 ano e 6 meses (ver Capitulo 9). Isso previne a infecqao por HBV 
em 85-95% dos lactentes. HBIG pode fornecer alguma proteqao 
quando administrada ate 72 h apos o nascimento, e pode ser ad- 
ministrada ate o setimo dia apos parto. Imunizaqao universal HBV 
ao nascimento, alem de duas doses de reforqo, e recomendada para 
todos os lactentes. Triagem universal de gestantes para HbsAg e feita 
para determinar quais os lactentes que necessitam de HBIG. 

B. Hepatite bacteriana neonatal 

A maioria das infecqoes hepaticas bacterianas em recem-nascidos 
e adquirida por meio de invasao transplacentaria a partir de am- 
niotite, com disseminaqao ascendente a partir de infecqao vaginal 
ou cervical materna. O inicio e abrupto, em geral 48-72 h apos 
o nascimento, com sinais de sepse e, frequentemente, choque. A 
ictericia aparece precocemente com hiperbilirrubinemia direta. O 
figado aumenta de tamanho rapidamente, e o quadro histologico e 
de uma hepatite difusa, com ou sem microabscessos. Os microrga- 
nismos mais comumente envolvidos sao Escherichia coli, Listeria 
monocytogenes e estreptococos do grupo B. Abscessos hepaticos 
neonatais causados por E. coli ou Staphylococcus aureus podem 
resultar de onfalite ou cateterizaqao de veia umbilical. Hepatite 
bacteriana e abscessos requerem antibioticos em doses e combi- 
naqoes ideais e, raramente, drenagem cirurgica ou por radiologia 
intervencionista. Obitos sao comuns, mas os sobreviventes nao 
apresentam consequencias a longo prazo de doenqa hepatica. 

C. Ictericia neonatal com infeccao do trato urinario 

Infecqoes do trato urinario se apresentam caracteristicamente 
com colestase entre a segunda e a quarta semanas de vida. Letar- 
gia, febre, falta de apetite, ictericia e hepatomegalia podem estar 
presentes. Exceto por hiperbilirrubinemia mista, outros testes de 
funqao hepatica (TFHs) sao levemente anormais. Leucocitose 
esta presente, e a infecqao e confirmada por meio de urocultura. 
O mecanismo para o disturbio hepatico e o efeito de endotoxina 
e citocinas sobre a secreqao hepatica. 

Tratamento de infecqao leva a resoluqao da colestase sem se- 
quelas hepaticas. Doenqas hepaticas metabolicas, como galacto¬ 
semia e tirosinemia, podem estar presentes com infecqao do trato 
urinario por bacterias gram-negativas e devem ser excluidas. 

Chang MH:Hepatitis B virus infection. Semin Fetal Neonatal Med. 
2007;12:160 [PMID: 17336170], 

Corey L, Wald A. Maternal and neonatal herpes simplex virus infec¬ 
tions. N Engl J Med. 2009;361:1376-1385 [PMID: 19797284], 

Lin K, Vickery J: Screening for hepatitis B virus infection in preg¬ 
nant women: Evidence for the U.S. Preventive Services Task 
Force reaffirmation recommendation statement. Ann Intern Med 
2009;150:874-876 [PMID: 19528566], 

3. Colestase intra-hepatica resultante 
de erros inatos do metabolismo, causas 
familiares e "toxicas" 

Estas sindromes colestaticas causadas por deficiencias enzima- 
ticas especificas, outros disturbios geneticos ou certas toxinas 


podem partilhar achados de colestase intra-hepatica (ou seja, 
ictericia, hepatomegalia e fezes normais a completamente aco- 
licas). Condiqoes clinicas especificas apresentam sinais clinicos 
caracteristicos. 

A. Deficiencias enzimaticas e outros 
disturbios hereditarios 

O estabelecimento de diagnostico especifico o mais precoce¬ 
mente possivel e importante, uma vez que pode existir trata¬ 
mento dietetico ou farmacologico (Quadro 21-5). A reversao da 
doenqa hepatica e dos sintomas clinicos e imediata e mantida em 
diversos disturbios, enquanto a dieta for mantida. Assim como 
no caso de outros disturbios geneticos, os pais do lactente afe- 
tado devem receber aconselhamento genetico. Diagnostico ge- 
netico pre-natal esta disponivel para alguns disturbios. 

Colestase causada por doenqas metabolicas (p. ex., galacto¬ 
semia, intolerancia a frutose e tirosinemia) em geral e acompa- 
nhada por vomitos, letargia, deficit de alimentaqao, hipoglicemia 
e irritabilidade. Os lactentes frequentemente apresentam sinais 
septicos; bacterias gram-negativas podem ser cultivadas a partir 
do sangue em 25-59% dos casos, especialmente em pacientes 
com galactosemia e colestase. Programas de triagem neonatal 
para galactosemia costumam detectar o disturbio antes do de- 
senvolvimento de colestase. Outras causas metabolicas e gene- 
ticas de colestase intra-hepatica neonatal sao apresentadas no 
Quadro 21-5. O tratamento desses disturbios e discutido no Ca¬ 
pitulo 34. 

B. Causas "toxicas" de colestase neonatal 

1. Condicoes isquemico-hipoxicas neonatais — Eventos pe 
rinatais que resultam em hipoperfusao do sistema gastrintesti- 
nal, algumas vezes sao seguidos por colestase em um periodo de 
1-2 semanas. Isso ocorre nos lactentes pre-termo com descon- 
forto respiratorio, hipoxia grave, hipoglicemia, choque e acidose. 
Quando essas condiqoes perinatais se desenvolvem associadas a 
lesoes gastrintestinais, como uma onfalocele rota, gastrosquise 
ou enterocolite necrosante, e comum existir um quadro coles- 
tatico subsequente (25-50% dos casos). Exames da funqao he¬ 
patica revelam hiperbilirrubinemia mista, elevaqao dos valores 
da fosfatase alcalina e y-glutamil transpeptidase (GGT), alem de 
elevaqao variavel das aminotransferases. As fezes raras vezes sao 
persistentemente acolicas. 

Os fundamentos do tratamento sao uso de colereticos (Ur- 
sodiol), introduqao de alimentaqao enterica, usando formulas 
especiais o mais rapidamente possivel, e suplementaqao nutricio- 
nal ate que a colestase se resolva (ver Quadro 21-4). Na ausencia 
de um problema intestinal grave (p. ex., sindrome do intestino 
curto ou insuficiencia intestinal), a resoluqao das anormalidades 
hepaticas e a regra. 

2. Nutricao parenteral prolongada — Colestase pode se 
desenvolver apos 1-2 semanas em recem-nascidos prematuros 
recebendo nutriqao parenteral. Mesmo lactentes a termo com 
atresia intestinal significativa, resseqoes ou disturbio de motili- 
dade podem desenvolver colestase associada a nutriqao paren¬ 
teral. Fatores contribuintes incluem toxicidade de aminoacidos 
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Quadro 21-5 Causas metabolicas e geneticas da colestase neonatal 


Doenca 

Erro inato 

Patologia hepatica 

Exames diagnostics 

Galactosemia 

Galactose-1-fosfato uridiltransferase 

Colestase, esteatose, necrose, 
pseudoacinos, fibrose 

Ensaio da galactose-1-fosfato 
uridiltransferase 

Intolerance a frutose 

Frutose-1-fosfatase aldolase 

Esteatose, necrose, pseudoacinos, 
fibrose 

Ensaio da frutose-1-fosfato 
aldolase ou genotipagem do DNA 
leucocitario 

Tirosinemia 

Fumaril acetoacetase 

Necrose, esteatose, pseudoacinos, 
fibrose portal 

Succinilacetona urinaria, ensaio da 
fumaril acetoacetase de hemacias 

Fibrose cistica 

Gene regulador da condutancia 
transmembrana da fibrose cistica 

Colestase, proliferacao neoductal, 
excesso de muco no ducto biliar, 
fibrose portal 

Teste do suor e genotipagem do 

DNA leucocitario 

Hipopituitarismo 

Producao deficitaria de hormonios 
hipofisarios 

Colestase, celulas gigantes 

Niveis de tiroxina, TSH e cortisol 

Deficiencia de oq-antitripsia 

Molecula anormal da oq-antitripsina 
(fenotipo PiZZ) 

Celulas gigantes, colestase, 
esteatose, proliferacao neoductal, 
fibrose, globules citoplasmaticos 
PAS-diastase-resistentes 

Fenotipo ou genotipo otTantitripsina 
no soro 

Doenca de Gaucher 

(i-glucosidase 

Colestase, indusoes citoplasmaticas 
nas celulas de Kupffer (celulas 
espumosas) 

Ensaio da (3-glucosidase nos 
leucocitos 

Doenca de Niemann-Pick 

Esfingomielinase lisossomica 

Colestase, indusoes citoplasmaticas 
nas celulas de Kupffer 

Ensaio da esfingomielinase nos 
leucocitos do figado ou fibroblastos 
(tipo C); genotipagem do DNA 
leucocitario 

Doenca de deposito de glicogenio 
tipo IV 

Enzima ramificante 

Fibrose, cirrose, indusoes 
citoplasmaticas PAS-diastase- 
-resistentes) 

Analise da enzima ramificante dos 
leucocitos do figado, genotipagem 
do DNA leucocitario 

Hemocromatose neonatal 

Aloimunizacao transplacentaria 

Celulas gigantes, fibrose portal, 
hemossiderose, cirrose 

Histologia, coloracoes do ferro, 
biopsia de labios, RM abdominal 

Disturbios peroxissomicos 
(p. ex., sindrome de Zellweger) 

Enzimas peroxissomicas deficientes 
ou conjunto 

Colestase, necrose, fibrose, cirrose, 
hemossiderose 

Acidos graxos plasmatics de 
cadeia muito longa, acidos biliares 
gualitativos, plasmalogenio, acido 
pipecolico, microscopia eletronica 
hepatica, genotipagem 

Anormalidades do metabolismo dos 
acidos biliares 

Diversas deficiencias enzimaticas 
definidas 

Colestase, necrose, celulas gigantes 

llrina, soro e liquido duodenal 
para acidos biliares, por meio de 
espectrometria de massa com 
bombardeamento atomico 

Doenca de Byler (CIFP tipo 1 e II) 

Genes FIC-1 e BSEP 

Colestase, necrose, celulas gigantes, 
fibrose 

Histologia, historia familiar, 
colesterol normal, y-glutamil 
transpeptidase baixa ou normal, 
genotipagem do DNA leucocitario 

Deficiencia de MDR3 (CIFP tipo III) 

Gene MDR3 

Colestase, proliferacao de ductos 
biliares, fibrose portal 

Nivel de fosfolipideo biliar, 
genotipagem do DNA leucocitario 

Sindrome de Alagille (escassez 
sindromica de ductos biliares 
interlobulares) 

Gene JAGGED 7 e mutacoes N0TCH2 

Colestase, escassez de ductos 
biliares interlobulares, niveis de 
cobre aumentados 

Tres ou mais caracterfsticas ch'nicas, 
histologia hepatica, genotipagem do 
DNA leucocitario 

Hepatopatias mitocondriais (doencas 
da cadeia respiratoria e deplecao 
de DNAmt) 

Mutacoes nos genes POLG, BCS1I, 
SCOT, DGOK e MPV17 

Colestase, esteatose, fibrose 
portal, mitocondrias anormais a 
microscopia eletronica 

Estudos de deplecao DNAmt no 
figado e no musculo, genotipagem 


IV, intravenoso; MDR3, protefna resistente a multiplos farmacos tipo 3; RM, ressonancia magndtica; DNAmt, DNA mitocondrial; PAS, acido periodico-Schiff; 
CIFP, colestase intra-hepatica familiar progressiva; TSH, hormonio estimulante da tireoide. 
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intravenosos, reduqao do estimulo para fluxo biliar determinado 
pela ausencia prolongada de refeitpoes, episodios frequentes de 
sepse, crescimento bacteriano intestinal excessivo com trans- 
locatpao de bacterias intestinais e produtos de suas paredes ce- 
lulares, falta de nutrientes ou antioxidantes, foto-oxidaqao de 
aminoacidos, infusao de hidroperoxidos lipidicos ou esterois 
lipidicos e propensao a “colestase fisiologica” apresentada pelo 
lactente prematuro. A histologia hepatica pode ser semelhante 
a da atresia biliar. A introduqao precoce de alimentos reduziu a 
frequencia desse disturbio. O prognostico geralmente e bom; no 
entanto, casos esporadicos progridem para cirrose, insuficiencia 
hepatica e hepatoma, particularmente em lactentes com insufi¬ 
ciencia intestinal. Esses lactentes podem necessitar de trans- 
plante hepatico e intestinal. A eritromicina oral como um agente 
pro-cinetico pode reduzir a incidencia de colestase em lactentes 
com peso de nascimento muito baixo. 

3. Sindrome da bile espessa — Esta sindrome e o resultado 
do acumulo de bile nos canaliculos e nos ductos biliares de ta- 
manhos pequeno e medio em recem-nascidos portadores de 
doenqa hemolitica do recem-nascido (Rh, ABO) e em alguns 
lactentes recebendo nutriqao parenteral. Os mesmos mecanis- 
mos podem causar obstruqao intrinseca do coledoco. Uma lesao 
por isquemia-reperfusao tambem pode contribuir com a coles¬ 
tase na incompatibilidade Rh. As fezes podem se tornar acolicas, 
e os niveis de bilirrubina, primariamente conjugada, podem che- 
gar a 40 mg/dL. Quando o espessamento biliar ocorre dentro da 
arvore biliar extra-hepatica, a diferenciatpao da atresia biliar pode 
ser dificil. Apesar de a maioria dos casos melhorar no decor- 
rer de 2-6 meses, a persistencia de colestase completa por mais 
de 1-2 semanas requer exames subsequentes (ultrassonografia, 
exames com radioisotopos DIDA, biopsia hepatica) e possivel 
colangiografia. Algumas vezes, e necessaria uma irrigaqao do 
coledoco para desalojar o material biliar espessado que causou 
a obstruqao. 

Davit-Spraul A et al: Progressive familial intrahepatic cholestasis. Or- 
phanet J Rare Dis. 2009;4:1 (PMID: 19133130], 
de Meijer VE et al; Fish oil-based lipid emulsions prevent and re¬ 
verse parenteral nutrition-associated liver disease: The Boston 
experience. JPEN J Parenter Enteral Nutr 2009;33:541-547 [Epub 
2009 Jul 1] [PMID: 19571170]. 

Ng PC et al: High-dose oral erythromycin decreased the incidence 
of parenteral nutrition-associated cholestasis in preterm infants. 
Gastroenterology 2007;132:1726 [PMID: 17484870], 

4. Hepatite neonatal idiopatica (hepatite 
de celulas gigantes) 

Este tipo comum de icterlcia colestatica nao tem causa conhe- 
cida e se apresenta com caracterlsticas de colestase e um aspecto 
tlpico na biopsia hepatica; e responsavel por 35-40% dos casos de 
colestase hepatica neonatal. O grau de colestase e variavel, e o dis¬ 
turbio pode ser indistingulvel de causas extra-hepaticas em 10% 
dos casos. Neste disturbio, muitos casos demonstraram ter etio- 
logias especlficas. Infecqoes virais, deficiencia de oq-antitripsina, 
sindrome de Alagille, doenqa de Niemann-Pick tipo C (NPC), 
colestase intra-hepatica familiar progressiva (CIFP) e defeitos da 


slntese de acido biliar podem se apresentar de maneira cllnica 
e histologica similar. Na hepatite neonatal idiopatica, em CIFP 
tipos I e II e na doenqa decorrente de defeitos na slntese do acido 
biliar, os niveis de GGT sao normals ou baixos. A microscopia 
eletronica da biopsia hepatica (e genotipagem) pode ajudar a 
distinguir NPC de CIFP. 

Retardo do crescimento intrauterino, prematuridade, difi- 
culdade de alimentatpao, emese, deficit de crescimento e fezes 
parcial ou intermitentemente acolicas sao caracterlsticas de co¬ 
lestase intra-hepatica. Pacientes com lupus eritematoso neonatal 
podem apresentar hepatite de celulas gigantes; contudo, trom- 
bocitopenia, erupqao cutanea ou bloqueio cardlaco congenito 
geralmente tambem estao presentes. 

Em casos de suspeita de hepatite neonatal idiopatica (diag- 
nosticada na ausencia de causas infecciosas, metabolicas e toxi- 
cas), deve ser verificada a permeabilidade da arvore biliar para 
excluir disturbios extra-hepaticos cirurgicos. Exame HIDA (cin- 
tigrafia acido iminodiacetico hepatobiliar) e ultrassonografia 
podem ser uteis caso as fezes sejam acolicas. Achados de biopsia 
hepatica geralmente sao diagnosticos apos 6-8 semanas de idade 
(ver Quadro 21-2), mas podem levar a erros em idades inferiores 
a 6 semanas. Incapacidade de detectar a permeabilidade da ar¬ 
vore biliar, achados de biopsia hepatica sem valor diagnostico ou 
colestase completa persistente (fezes acolicas) sao indicates para 
minilaparotomia e colangiografia intra-operatorias realizadas por 
um cirurgiao experimente, para ERCP, colecistografia percutanea 
ou colangiopancreatografia por ressonancia magnetica (MRCP). 
Ocasionalmente, uma arvore biliar extra-hepatica pequena, 
porem permeavel (hipoplasica), pode ser demonstrada (como na 
sindrome de Alagille); isso provavelmente e o resultado, mais do 
que a causa, da diminuicpao do fluxo biliar. Uma reconstruqao ci- 
rurgica de vias biliares hipoplasicas nao deve ser tentada. 

Uma vez confirmada a presenqa de uma arvore biliar extra- 
hepatica permeavel, o tratamento deve incluir colereticos, uma 
formula especial com triglicerides de cadeia media (p. ex., Pre- 
gestimil, Alimentum) e suplementaqao com vitaminas lipossolu- 
veis na forma hidrossoluvel (ver Quadro 21-4). Este tratamento 
deve ser mantido enquanto houver uma colestase significativa 
(bilirrubina conjugada > 1 mg/dL). Niveis sorologicos de vitami¬ 
nas lipossoluveis devem ser monitorados durante o perlodo de 
suplementaqao, e suas determinaqoes devem ser repetidas pelo 
menos uma vez apos sua suspensao. 

Oitenta por cento dos pacientes se recuperam sem fibrose he¬ 
patica significativa. Contudo, a incapacidade de resolver o qua¬ 
dro colestatico ate a idade de 6-12 meses esta associada a doenqa 
hepatica progressiva e a cirrose evolutiva. Isso pode ocorrer na 
presenqa de ductos biliares interlobulares normals ou em nu- 
mero diminuldo (escassez de ductos interlobulares). Transplante 
hepatico e bem-sucedido quando se instalam sinais de descom- 
pensaqao hepatica (aumento de bilirrubina, coagulopatias, ascite 
intratavel). 

Balistreri WF, Bezerra JA:Whatever happened to “neonatal hepatitis”? 

Clin Liver Dis 2006;10:27 [PMID: 16376793], 

Wang JS, Tan N, Dhawan: A Significance of low or normal serum 
gamma glutamyl transferase level in infants with idiopathic 
neonatal hepatitis. Eur J Pediatr 2006;165:795-801 [PMID: 
16770572], 
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5. Escassez de ductos biliares interlobulares 

Formas de colestase intra-hepatica causadas por numero di- 
minuido de ductos biliares interlobulares (> 0,5 ductos bilia¬ 
res por trato portal) podem ser classificadas de acordo com 
sua associaqao a outras malformaqoes. A sindrome de Alagille 
(deficiencia sindromica ou displasia arterio-hepatica) e cau- 
sada por mutaqoes no gene JAGEDD1, localizado no cromos- 
somo 20, que codifica para um ligand do receptor Notch, ou 
mais raramente no gene NOTCH2. A sindrome de Alagille e re- 
conhecida por sua facies caracteristica, que se torna mais obvia 
com a idade. A regiao frontal e mais proeminente. Os olhos sao 
profundos e, algumas vezes, estao muito separados (hiperte- 
lorismo). O queixo e pequeno e ligeiramente pontiagudo. As 
orelhas sao proeminentes. A cor das fezes varia com a gravi- 
dade da colestase. Prurido se instala por volta dos 3-6 meses 
de idade. Pode existir uma hepatomegalia firme e lisa. Noventa 
e cinco por cento dos pacientes apresentam sopros cardiacos, 
e vertebras em borboleta (fusao incompleta do corpo vertebral 
ou arco anterior) estao presentes em 50%. Xantomas que se 
desenvolvem em decorrencia de hipercolesterolemia sao um 
problema. Ocasionalmente, a colestase precoce e leve e nao 
e reconhecida, ou o paciente apresenta uma doenqa cardiaca 
congenita complexa (p. ex., tetralogia de Fallot). 

Hiperbilirrubinemia conjugada pode ser leve a grave 
(2-15 mg/dL). Fosfatase alcalina serica, GGT e colesterol estao 
acentuadamente elevados, em especial na idade tenra. Acidos 
biliares no soro estao sempre aumentados, aminotransferases 
estao levemente aumentadas, mas os fatores de coagulaqao e ou¬ 
tras proteinas hepaticas em geral estao normals. 

Envolvimento cardiaco inclui estenoses da arteria pulmo- 
nar periferica, ramo da arteria pulmonar ou da valva pulmo- 
nar, defeitos do septo atrial, coarctaqao da aorta e tetralogia de 
Fallot. Ate 10-15% dos pacientes apresentam anormalidades 
vasculares intracranianas, podendo desenvolver precocemente 
hemorragia intracraniana ou acidentes vasculares durante a 
infancia. 

Anormalidades oculares (embriotoxon posterior ou uma 
linha de Schwalbe proeminente em 90%) e anormalidades 
renais (rins displasicos, ectasia tubular renal, rim unico, he¬ 
maturia) tambem sao caracteristicas. Retardo no crescimento 
com niveis normais a aumentados de hormonio de crescimento 
(resistencia ao hormonio de crescimento) sao comuns. Alguns 
pacientes podem apresentar insuficiencia pancreatica que pode 
contribuir para ma absorqao de gordura. Apesar de variavel, o 
quociente de inteligencia frequentemente e baixo. Hipogona- 
dismo com micropenis pode estar presente. Pode ocorrer o de- 
senvolvimento de uma voz fraca, de tonalidade alta. Disturbios 
neurologicos resultantes de deficiencia de vitamina E (arrefle- 
xia, ataxia, oftalmoplegia) finalmente se desenvolvem em mui- 
tas crianqas com baixa suplementaqao, podendo ser profundos. 
Na forma nao sindromica, a escassez de ductos biliares interlo¬ 
bulares ocorre na ausencia de malformaqoes extra-hepaticas. 

A escassez tambem pode ocorrer na deficiencia de cxi-an- 
titripsina, sindrome de Zellweger, em associaqao com linfedema 
(sindrome Aagenaes), PFIC, fibrose cistica, infecqao por CMV 
ou rubeola e erros inatos do metabolismo do acido biliar. 


Doses altas (250 mg/kg/dia) de colestiramina podem contro- 
lar o prurido e o colesterol baixo e clarear xantomas. Ursodiol 
(15-25 mg/kg/dia) parece ser mais eficaz e causa menos efeitos 
colaterais que a colestiramina. Tratamento nutricional para pre- 
venir debilitaqao e deficiencias de vitaminas lipossoluveis tem 
uma importancia fundamental, tendo em vista a gravidade da 
colestase (ver Quadro 21-4). 

O prognostico e mais favoravel nas variedades sindromicas 
do que nas nao sindromicas. Nas primeiras, somente 30-40% dos 
pacientes apresentam complicates graves da doenqa, ao passo 
que mais de 70% dos pacientes com variedades nao sindromi¬ 
cas progridem para cirrose. Muitos deste ultimo grupo podem 
apresentar formas de CIFP. Na sindrome de Alagille, a colestase 
pode melhorar por volta dos 2-4 anos de idade, com fibrose he¬ 
patica residual minima. A sobrevida ate a idade adulta ocorre 
em cerca de 50% dos casos, independente de acidos biliares se- 
ricos, aminotransferases e fosfatase alcalina aumentados. Muitos 
pacientes desenvolvem carcinoma hepatocelular. Foi observado 
hipogonadismo; no entanto, na maioria dos casos, a fertilidade 
nao esta significativamente afetada. Anomalias cardiovasculares 
podem encurtar a expectativa de vida. Alguns pacientes apre¬ 
sentam colestase grave persistente, com ma qualidade de vida. 
Fraturas osseas recorrentes podem resultar de doenqa ossea me- 
tabolica. Transplantes hepaticos tem sido realizados com sucesso 
sob essas circunstancias. Hemorragia intracraniana, doenqa de 
Moya-Moya ou acidentes vasculares podem ocorrer em ate 
10-12% das crianqas afetadas. 


Emerick KM et al: Intracranial vascular abnormalities in patients 
with Alagille syndrome. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2005; 
41:99 [PMID: 15990638]. 

Yang H et al: Partial external biliary diversion in children with pro¬ 
gressive familial intrahepatic cholestasis and Alagille disease. J 
Pediatr Gastroenterol Nutr 2009;49:216-221 [PMID: 19561545]. 


6. Colestase intra-hepatica familiar 
progressiva 

A colestase intra-hepatica familiar progressiva (CIFP; doenqa de 
Byler) e um grupo de disturbios apresentando prurido, diarreia, 
icterlcia, deficiencias de vitaminas lipossoluveis e incapacidade 
de desenvolvimento nos primeiros 6-12 meses de idade. CIFP 
tipo I (doenqa de Byler), causada por mutaqoes no gene FIC1, 
esta associada a niveis sorologicos baixos a normais de GGT e 
colesterol, e niveis aumentados de bilirrubina, aminotransfera¬ 
ses e acidos biliares. Diarreia e prurido sao comuns. Pancreatite 
e perda auditiva podem se desenvolver. Biopsia hepatica de- 
monstra colestase celular, algumas vezes com escassez de ductos 
biliares interlobulares e fibrose centrolobular que progride ate 
cirrose. Microscopia eletronica mostra “bile Byler” granuloso 
diagnostico nos canaliculos. O tratamento inclui administraqao 
de acido ursodeoxicolico (UDCA), derivaqao bileo-digestiva 
parcial para aqueles nao responsivos ao UDCA e transplante he- 
patico para os nao responsivos. Com derivaqao biliar parcial ou 
exclusao cirurgica do ileo, muitos pacientes apresentam melhora 
do crescimento e da histologia hepatica, reduqao dos sintomas e, 
com isso, evitam transplante hepatico. 
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A CIFP tipo II e causada por mutacpoes do gene da bomba de 
exportaqao do sal biliar (BSEP), que codifica para uma protelna 
de transporte do sal biliar canalicular trifosfato de adenosina de- 
pendente. Estes pacientes sao cllnica e bioquimicamente seme- 
lhantes aos pacientes CIFP tipo I, mas a histologia hepatica inclui 
numerosas “celulas gigantes”. Existe uma incidencia aumentada 
de carcinoma hepatocelular nesses pacientes. O tratamento e si¬ 
milar ao da CIFP tipo I. 

A CIFP tipo III e causada por mutacpoes no gene da prote- 
ina de multipla resistencia a drogas tipo 3 ( MDR3 ), que codifica 
a protelna canalicular que bombeia fosfolipldeo para a bile. Os 
niveis de GGT e acido biliar no soro estao elevados; prolifera^ao 
de ductos biliares e fibrose do trato portal sao observadas em 
biopsias hepaticas, e os niveis de fosfolipldeos biliares sao bai- 
xos. O tratamento e similar ao das outras formas de CIFP dos 
tipos I e II, com niveis sorologicos baixos de GGT e colesterol; 
porem, o nivel sorologico de acidos biliares totais e inapropria- 
damente normal ou baixo, e a analise de acidos biliares na urina 
pode identificar um defeito de sintese. O tratamento de defeitos 
da sintese de acidos biliares e feito por via oral, com acido colico 
e UDCA. 

Davit-Spraul A et al: Progressive familial intrahepatic cholestasis. Or- 
phanet J Rare Dis 2009;4:1; Review [PMID: 19133130], 

Knisely AS et al: Hepatocellular carcinoma in ten children under five 
years of age with bile salt export pump deficiency. Hepatology 
2006;44:478 [PMID: 16871584], 

Yang H et al: Partial external biliary diversion in children with pro¬ 
gressive familial intrahepatic cholestasis and Alagille disease. J 
Pediatr Gastroenterol Nutr 2009;49:216-221 [PMID: 19561545], 

COLESTASE EXTRA-HEPATICA NEONATAL 

A colestase extra-hepatica neonatal se caracteriza por colestase 
completa e persistente (fezes acolicas) nos 3 primeiros meses 
de vida; falta de permeabilidade da arvore biliar extra-hepatica 
comprovada por colangiografia intra-operatoria, percutanea ou 
endoscopica; hepatomegalia firme a dura; e caracteristicas tipicas 
ao exame histologico de tecido hepatico obtido por biopsia (ver 
Quadro 21-2). As causas incluem atresia biliar, cisto de coledoco, 
perfuraqao espontanea dos ductos extra-hepaticos e obstru^ao 
intrinseca ou extrinseca do coledoco. 

1. Atresia biliar 

Consideracoes gerais 

A atresia biliar e a obliteraqao fibroinflamatoria progressiva do 
lumen, de parte ou de toda arvore biliar extra-hepatica, com 
apresentaqao nos 3 primeiros meses de vida. A atresia biliar 
ocorre em 1:10.000-1:18.000 nascimentos, e a incidencia e igual 
para ambos os sexos, exceto em americanos de origem asiatica, 
nos quais a incidencia e maior, e o disturbio e mais comum em 
meninas. 

Existem pelo menos dois tipos de atresia de vias biliares: a 
forma perinatal (80% dos casos), na qual se acredita que uma 
lesao perinatal inicie a obstru^ao inflamatoria e a fibrose da ar¬ 
vore biliar, e a forma fetal-embrionaria (20% dos casos), na qual 


o sistema biliar extra-hepatico nao se desenvolve normalmente. 
Na forma perinatal, meconio e fezes iniciais geralmente apre- 
sentam Colorado normal, sugerindo uma permeabilidade pre- 
coce dos ductos. Evidencias obtidas de remanescentes da arvore 
biliar extra-hepatica, removidos por meio de cirurgia, sugerem 
colangiopatia esclerosante. Pesquisa recente apoia uma reacpao 
autoimune como responsavel pela lesao e pela fibrose de ducto 
biliar intra-hepatico. Apesar de uma causa infecciosa parecer ra- 
zoavel, nao foi encontrado um agente de maneira consistente. 
Foi sugerido um papel para reovirus tipo 3 e rotavirus do grupo 
C. No tipo fetal-embrionario, o ducto biliar presumivelmente 
nao se desenvolve de forma normal, estando associado a outras 
anomalias congenitas nao hepaticas. A associado de atresia bi¬ 
liar com a sindrome de poliesplenia (heterotaxia, veia porta pre- 
duodenal, interrup^ao da veia cava inferior, poliesplenia e figado 
na linha media) e com a sindrome de asplenia apoia a origem 
embrionaria da atresia biliar nesses casos. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Ictericia pode ser percebida no periodo neonatal ou se desenvol- 
ver a idade de 2-3 semanas. A urina mancha as fraldas, e as fezes 
frequentemente sao de cor amarelo-palido, amarelo-claro, cinza 
ou acolicas. Infiltraqao de produtos de bilirrubina atraves da 
mucosa intestinal pode contribuir com a coloraqao amarela das 
fezes. Hepatomegalia e comum, e o figado pode ter consistencia 
firme a palpai;ao; esplenomegalia se desenvolve posteriormente. 
Prurido, baqueteamento digital, xantomas e rosario raquitico 
podem ser notados em pacientes com mais idade. Aos 2-6 anos 
de idade, as curvas de crescimento revelam um ganho de peso 
baixo. Mais tarde, ocorre o desenvolvimento de ascite, retardo de 
desenvolvimento, fraturas osseas e complicaqoes hemorragicas. 

B. Achados laboratoriais e de imagem 

Nenhum teste laboratorial isolado sera capaz de diferenciar 
consistentemente entre atresia biliar e outras causas de icte¬ 
ricia obstrutiva completa. Uma cintigrafia HIDA mostrando 
falta de excrecpao intestinal tambem estara sempre presente na 
atresia biliar, mas pode ser observada tambem na colestase 
intra-hepatica. MRCP pode ter algum valor para definir atresia 
biliar. Apesar de a atresia biliar ser sugerida pela elevaijao per¬ 
sistente dos niveis de GGT e fosfatase alcalina no soro, niveis 
altos de colesterol e tempo de protrombina (PT) prolongado, 
esses achados tambem foram relatados na hepatite neonatal 
grave, na deficiencia de otpantitripsina e na escassez de ductos 
biliares. Alem do mais, esses testes nao sao capazes de indicar a 
localiza^ao da obstruqao no sistema extra-hepatico. Em geral, 
na atresia biliar, as aminotransferases estao apenas modera- 
damente elevadas. Proteinas do soro e fatores da coagula^ao 
sanguinea nao estao precocemente afetados nessa doencpa. Ra- 
diografia toracica de rotina pode revelar anormalidades suges- 
tivas da sindrome de poliesplenia. Ultrassonografia do sistema 
biliar deve ser realizada para excluir a presenqa de cisto de co¬ 
ledoco e anomalias intra-abdominais; em alguns centros, um 
sinal do cordao triangular no sistema porta hepatico sugere 
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atresia biliar. Amostras de biopsia hepatica (particularmente 
quando obtidas depois de 6-8 semanas de idade) podem dife- 
renciar entre causas intra-hepaticas de colestase e atresia biliar 
em mais de 90% dos casos (ver Quadro 21-2). 

Diagnostico diferencial 

O principal dilema diagnostico e distinguir entre esta entidade 
e hepatite neonatal, escassez de ductos biliares, doen^a hepatica 
metabolica (particularmente deficiencia de ai-antitripsina), 
cisto de coledoco, ou obstruqoes intrinsecas de ducto biliar 
(calculos, rolhas de bile). Apesar de perfuraqao espontanea de 
ductos biliares extra-hepaticos levar a ictericia e fezes acolicas, 
os lactentes geralmente se encontram bastante enfermos, com 
peritonite biliar decorrente de ascite biliar, e a hepatomegalia 
nao e encontrada. 

Se o diagnostico de atresia biliar nao puder ser excluido 
por meio de avaliaqao diagnostica e biopsia hepatica percuta- 
nea, deve ser feita a exploraqao cirurgica o mais breve pos- 
sivel. Laparotomia ou laparoscopia devem incluir biopsia 
hepatica e uma colangiografia cirurgica, se a vesicula biliar 
estiver presente. A presenqa de bile de cor amarela na ve¬ 
sicula biliar implica permeabilidade do sistema ductal extra- 
-hepatico proximal. A visualiza^ao radiografica do contraste 
colangiografico no duodeno exclui uma obstruqao dos ductos 
extra-hepaticos distais. 

► Tratamento 

Na ausencia de corretpao cirurgica ou transplante, cirrose biliar, 
insuficiencia hepatica e obito ocorrem uniformemente entre 
18-24 meses de idade. 

Exceto para o exemplo ocasional de atresia biliar corrigi- 
vel, no qual pode ser feita a coledocojejunostomia, o procedi- 
mento padrao e a hepatoportoenterostomia (procedimento de 
Kasai). Ocasionalmente, a portocolecistostomia (procedimento 
de Kasai para a vesicula biliar) pode ser realizada se a vesicula 
biliar estiver presente e a passagem dela para o duodeno esti¬ 
ver permeavel. Esses procedimentos sao melhor executados em 
centros especializados, nos quais estao a disposiqao pessoal ex- 
periente em cirurgia, pediatria e enfermagem. A cirurgia deve 
ser realizada o mais precocemente possivel (de modo ideal, antes 
dos 45-60 dias de vida); o procedimento de Kasai nao deve ser 
realizado em lactentes com mais de 4 meses de idade, porque 
a probabilidade de drenagem biliar nesta idade e muito baixa. 
Transplante ortotopico e atualmente indicado para pacientes nao 
submetidos ao procedimento de Kasai, que nao drenam bile apos 
o procedimento de Kasai ou que progridem para uma cirrose 
biliar em estagio final a despeito do tratamento cirurgico. A taxa 
de sobrevida de 3-5 anos apos transplante de figado decorrente 
de atresia biliar e de pelo menos 80-90%. 

Independentemente da realizaqao ou nao do procedimento 
de Kasai, as medidas de tratamento de apoio consistem em su- 
porte vitaminico e calorico (vitaminas A, D, E e K e formulas 
contendo triglicerides de cadeia media [Pregestimil ou Alimen- 
tum]) (ver Quadro 21-4). Possiveis infecqoes bacterianas (p. ex., 
colangite ascendente) devem ser prontamente tratadas com anti- 
bioticos de amplo espectro, e qualquer tendencia a sangramento 


deve ser corrigida com vitamina K intramuscular. Ascite pode 
ser inicialmente tratada com reduqao da ingestao de sodio e es- 
pironolactona. Colereticos e produtos que ligam o acido biliar 
(colestiramina, gel de hidroxido de aluminio) tem pouca utili- 
dade. O valor de UDCA ainda deve ser determinado. O moni- 
toramento de niveis de vitaminas lipossoluveis e essencial para 
assegurar suplementatpao adequada. O papel de corticosteroides 
apos procedimento de Kasai e controvertido. 

Prognostico 

Quando o fluxo biliar e mantido apos portoenterostomia, a taxa 
de sobrevida de 10 anos sem transplante de figado e de ate 35%. 
O obito geralmente e causado por insuficiencia hepatica, sepse, 
acidose ou insuficiencia respiratoria secundaria a ascite intra- 
tavel. Hemorragia por varizes gastresofagicas se desenvolve em 
40% dos pacientes, e a hemorragia terminal e incomum. Sobre- 
viventes ocasionais a longo prazo desenvolvem sindrome hepa- 
topulmonar (shunting sanguineo intrapulmonar da direita para 
a esquerda, resultando em hipoxia) ou hipertensao portopulmo- 
nar (hipertensao arterial pulmonar em pacientes com hiperten¬ 
sao portal). O transplante hepatico mudou significativamente a 
perspectiva para esses pacientes. 

Davenport M et al: Randomized, double-blind, placebo-controlled 
trial of corticosteroids after Kasai portoenterostomy for biliary 
atresia. Hepatology 2007;46:1821-1827 [PMID: 17935230], 

Escobar MA et al: Effect of corticosteroid therapy on outcomes in 
biliary atresia after Kasai portoenterostomy. J Pediatr Surg 
2006;41:99 [PMID: 16410116], 

Serinet MO et al: Impact of age at Kasai operation on its results in 
late childhood and adolescence: A rational basis for biliary atresia 
screening. Pediatrics 2009;123:1280-1286 [PMID: 19403492], 

Shneider BL et al: A multicenter study of the outcome of biliary atresia 
in the United States, 1997 to 2000. J Pediatr 2006;148:467 [PMID: 
16647406], 

Sokol RJ et al: Screening and outcomes in biliary atresia: Sum¬ 
mary of a National Institutes of Health workshop. Hepatology 
2007;46:566 [PMID: 17661405], 


2. Cisto de coledoco 



FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 


► Ultrassom abdominal anormal com presenca de cisto na 
arvore biliar 


Caracten'sticas clinicas 
A. Sinais e sintomas 

Na maioria dos casos, as manifesta^oes clinicas, os achados la- 
boratoriais basicos e as caracterlsticas histologicas de biopsia 
hepatica sao indistingulveis daqueles associados a atresia biliar. 
Em crianqas maiores, o cisto de coledoco se apresenta com epi- 
sodios recorrentes de dor no quadrante abdominal superior 








FIGADO E PANCREAS 


direito, vomitos, ictericia obstrutiva, pancreatite, ou como uma 
massa abdominal a direita. Cistos de coledoco causam somente 
2-5% dos casos de colestase neonatal extra-hepatica; a inciden- 
cia e mais alta em meninas e pacientes descendentes de asiati- 
cos. Cistos neonatais sintomaticos geralmente estao associados 
a atresia do coledoco distal — responsavel pelo dilema diag¬ 
nostic — e podem ser, simplesmente, parte do espectro da 
atresia biliar. 

B. Exames de imagem 

Ultrassonografia ou RM revelam a presenqa de um cisto. 

Tratamento 

Cirurgia imediata e indicada depois que as anormalidades nos 
fatores de coagulaqao tenham sido corrigidas, e depois que a 
colangite bacteriana, caso presente, tenha sido tratada com an¬ 
tibiotics intravenosos. fi recomendada a excisao do cisto e a 
anastomose coledoco-jejunal em Y de Roux. Em alguns casos, 
devido a problemas tecnicos, somente a mucosa do cisto pode 
ser removida, sendo feita anastomose jejunal com o trato biliar 
proximal. Anastomose do cisto ao jejuno ou duodeno nao e re¬ 
comendada. 

Prognostico 

O prognostico depende da presenqa ou ausencia de evidencias 
associadas de atresia e do aspecto dos ductos intra-hepaticos. 
Caso seja encontrado um cisto extra-hepatico isolado, o re- 
sultado geralmente e excelente, com resoluqao da ictericia e 
retorno a arquitetura hepatica normal. No entanto, podem 
ocorrer surtos de colangite ascendente, particularmente se 
houver cistos intra-hepaticos ou o desenvolvimento de cons¬ 
true do local cirurgico. O risco de carcinoma de ducto biliar 
que se desenvolve dentro do cisto e de 5-15% na idade adulta; 
por isso, a cistectomia ou extirpaqao do cisto mucoso deve ser 
realizada sempre que possivel. 

Edil BH et al: Choledochal cyst disease in children and adults: 
A30-year single-institution experience. J Am Coll Surg 2008; 
206:1000 [PMID: 18471743], 

Tsai MS et al: Clinicopathological feature and surgical outcome of 
choledochal cyst in different age groups: The implication of surgi¬ 
cal timing. J Gastrointest Surg 2008;12:2191 [PMID: 18677540], 

3. Perfuracao espontanea dos ductos biliares 
extra-hepaticos 

O aparecimento subito de ictericia obstrutiva, fezes acolicas e au- 
mento do tamanho abdominal com ascite em um lactente doente 
e sugestivo desta condiqao. O figado geralmente e de tamanho 
normal, e uma coloraqao amarelo-esverdeada com frequencia 
pode ser observada sob o umbigo ou escroto. Em 24% dos casos, 
calculos ou lama biliar obstruem o coledoco. Exames de cinti- 
grafia (DIDA) ou ERCP mostram vazamento a partir da arvore 
biliar, e a ultrassonografia confirma ascite ou liquido ao redor do 
ducto biliar. 


O tratamento e cirurgico. Nas perfuraqoes primarias, e sufi- 
ciente fazer uma drenagem simples, sem tentativa de suturar a 
perfuraqao. 

Uma anastomose de derivaqao e feita nos casos associados a 
cisto de coledoco ou estenose. O prognostico geralmente e bom. 

Barnes BH et al: Spontaneous perforation of the bile duct in a to¬ 
ddler: The role of endoscopic retrograde cholangiopancreato¬ 
graphy in diagnosis and therapy. J Pediatr Gastroenterol Nutr 
2006;43:695 [PMID: 17503309], 

Sahnoun L et al: Spontaneous perforation of the extrahepatic bile 
duct in infancy: Report of two cases and literature review. Eur J 
Pediatr Surg 2007; 17:132 [PMID: 17503309]. 


OUTRAS CONDICOES ASSOCIADAS 
A HIPERBILIRRUBINEMIA NEONATAL 
(NAO COLESTATICAS E NAO HEMOLITICAS) 

Dois outros grupos de disturbios estao associados a hiperbilir- 
rubinemia: (1) hiperbilirrubinemia nao conjugada, presente em 
ictericia associada ao leite materno, sindrome de Lucey-Driscoll, 
hipotireoidismo congenito, obstruqao intestinal alta, doen^a de 
Gilbert, sindrome de Crigler-Najjar e hiperbilirrubinemia indu- 
zida por farmacos; e (2) hiperbilirrubinemia conjugada nao co- 
lestatica, presente na sindrome de Dubin-Johnson e na sindrome 
de Rotor. 

1. Hiperbilirrubinemia nao conjugada 
A. Ictericia do leite materno 

Uma elevaqao persistente da fraqao de bilirrubina indireta 
(> 80% da bilirrubina total) pode ocorrer em ate 36% dos lac- 
tentes alimentados com leite materno. O aumento da atividade 
da |3-glucorunidase no leite materno e um fator que aumenta a 
absorqao de bilirrubina nao conjugada. Substancias (p. ex. acido 
L-aspartico) em formulas com caseina hidrolisada inibem essa 
enzima. O aumento do desvio entero-hepatico da bilirrubina nao 
conjugada excede a capacidade normal de conjugaqao no figado 
destes lactentes. A mutaqao para a sindrome de Gilbert (UDP- 
glucuroniltransferase 1A1 [UGT1A1] predispoe a ictericia do 
leito materno e a uma ictericia mais prolongada. Recem-nascidos 
portadores das variantes 211 e 388 dos genes XJGT1A1 e OATP2, 
respectivamente, e alimentados com leite materno apresentam 
um maior risco para o desenvolvimento de hiperbilirrubinemia 
grave. Volumes baixos de leite materno ingerido tambem podem 
contribuir para a ictericia na primeira semana de vida. 

A hiperbilirrubinemia geralmente nao excede 20 mg/dL, e 
a maioria dos casos varia entre 10-15 mg/dL. A ictericia e no- 
tada entre o quinto e setimo dias de amamentaqao materna. A 
amamentaqao materna pode acentuar a ictericia fisiologica — 
especialmente no inicio, quanto a ingestao total de liquido pode 
estar abaixo do ideal. O exame fisico e normal, exceto a ictericia; 
a urina nao mancha as fraldas, e as fezes tem coloraqao amarelo- 
-dourada. 

A ictericia atinge um pico antes da terceira semana de vida 
e, na maioria dos lactentes, desaparece por volta dos 3 meses de 
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idade, mesmo na continuidade de aleitamento materno. Todos 
os lactentes que permanecem ictericos depois de 2-3 semanas de 
idade devem ser submetidos a exames para determinaqao da bilir- 
rubina conjugada, para excluir colestase e doenqa hepatobiliar. 

Kernicterus raramente tem sido relatado em associaqao a esta 
condiqao. Em situaqoes especiais, o aleitamento materno pode 
ser interrompido temporariamente e substituido por formulas 
lacteas durante 2-3 dias ate que a bilirrubina no soro diminua 
em 2-8 mg/dL. Formulas lacteas com leite de vaca inibem a 
reabsorqao intestinal da bilirrubina nao conjugada. Quando o 
aleitamento materno e reinstituido, a bilirrubina do soro pode 
aumentar levemente, mas nao atinge o nivel anterior. A fototera- 
pia nao esta indicada no lactente a termo e sadio que apresenta 
esta condiqao, a nao ser que os niveis de bilirrubina atinjam ni- 
veis de alto risco, como definido pela AAP. 

Bhutani VK et al; Expert Committee for Severe Neonatal Hyperbili¬ 
rubinemia; European Society for Pediatric Research; American 
Academy of Pediatrics: Management of jaundice and prevention 
of severe neonatal hyperbilirubinemia in infants >or=35 weeks 
gestation. Neonatology 2008;94(l):63-67 [Epub 2008 Jan 17] 
[PMID: 18204221], 

Huang MJ et al: Risk factors for severe hyperbilirubinemia in neo¬ 
nates. Pediatr Res 2004;56:682-689 [Epub 2004 Aug 19] [PMID: 
15319464], 

Moyer V et al: Guideline for the evaluation of cholestatic jaundice 
in infants: Recommendations of the North American Society for 
Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition. J Pediatr 
Gastroenterol Nutr2004;39:115 [PMID: 15269615], 

B. Hipotireoidismo congenito 

Embora o diagnostico diferencial da hiperbilirrubinemia indi- 
reta sempre deva incluir o hipotireoidismo congenito, o diag¬ 
nostico e sugerido por indlcios cllnicos e flsicos, ou a partir de 
resultados da triagem neonatal. A icterlcia desaparece rapida- 
mente com a administraqao terapeutica de hormonio tireoideo, 
embora o mecanismo ainda nao seja claro. 

Tiker F: Congenital hypothyroidism and early severe hyperbilirubi¬ 
nemia. Clin Pediatr (Phila) 2003;42:365 [PMID: 12800733], 

C. Obstrucao intestinal alta 

A associaqao de hiperbilirrubinemia indireta com obstruqao in¬ 
testinal alta (p. ex., atresia duodenal, pancreas anular, estenose 
pilorica) no recem-nascido tem sido repetidamente observada; 
o mecanismo e desconhecido. Nos casos de estenose pilorica, 
sao encontrados niveis diminuldos de glucuronil transferase 
hepatica na biopsia hepatica, e estudos geneticos sugerem que 
esta hiperbilirrubinemia indireta possa ser um sinal precoce da 
sindrome de Gilbert. 

O tratamento e dirigido para a condiqao obstrutiva subja- 
cente (geralmente cirurgica). A ictericia desaparece assim que e 
atingida uma nutriqao adequada. 

Hua L et al: The role of UGT1AD28 mutation in jaundiced infants 
with hypertrophic pyloric stenosis. Pediatr Res 2005;58:881- 
884 [PMID: 16257926], 


D. Sindrome de Gilbert 

A sindrome de Gilbert e uma forma comum de hiperbilirrubi¬ 
nemia familiar presente em 3-7% da populaqao. Esta associada 
a uma reduqao parcial da atividade da uridina disfosfatase-glu- 
curonil transferase da bilirrubina hepatica. Lactentes afetados 
podem apresentar aumento mais rapido da ictericia no recem- 
-nascido, ictericia do leite materno mais acentuada e ictericia 
com obstruqao intestinal. Durante a puberdade e depois dela, e 
comum ocorrer ictericia leve flutuante, especialmente durante 
doenqas e sintomas constitucionais vagos. Acredita-se que o 
menor tempo de sobrevida das hemacias em alguns pacientes 
seja causado por uma reduqao da atividade de enzimas envolvi- 
das na biossintese do heme (protoporfirinogenio oxidase). Uma 
reduqao da hiperbilirrubinemia tem sido obtida em pacientes 
por meio da administraqao de fenobarbital (5-8 mg/kg/dia), em¬ 
bora essa terapia nao seja justificada. 

A doenqa e herdada como uma anormalidade da regiao pro- 
motora da uridina difosfato-glucuronil transferase-1 (UDGT1); 
no entanto, outro fator parece ser necessario para a expressao 
da doenqa. Os estados homozigoto (16%) e heterozigoto (40%) 
sao comuns. Os homens sao mais frequentemente afetados do 
que as mulheres (4:1). A bilirrubina nao conjugada no soro em 
geral e inferior a 3-6 mg/dL, embora em casos incomuns possa 
exceder 8 mg/dL. Os achados de biopsia hepatica e a maioria dos 
demais TFH sao normals. Um aumento de 1,4 mg/dL ou mais 
do nivel de bilirrubina nao conjugada apos um jejum de 2 dias 
(300 kcaL/dia) e compativel com o diagnostico de sindrome de 
Gilbert. Exame genetico esta disponivel, mas raramente e neces¬ 
sario. O tratamento e desnecessario. 

Rigato I et al: Drug-induced acute cholestatic liver damage in a pa¬ 
tient with mutation of UGT1A1. Nat Clin Pract Gastroenterol 
Hepatol 2007;4:403-408 [PMID: 17607296], 

Ulgenalp A et al: Analyses of polymorphism for UGT1" I exon 1 pro¬ 
moter in neonates with pathologic and prolonged jaundice. Biol 
Neonate 2003;83:258 [PMID: 12743455], 

E. Sindrome de Crigler-Najjar 

Lactentes com a sindrome de Crigler-Najjar tipo 1 geral¬ 
mente desenvolvem hiperbilirrubinemia nao conjugada grave 
(> 30-40 mg/dL) com consequencias neurologicas (kernicterus). 
A consanguinidade e frequente. E necessario o pronto reconhe- 
cimento desta entidade e seu tratamento com exsanguineotrans- 
fusao, seguido de fototerapia. Alguns pacientes nao apresentam 
sinais neurologicos ate a adolescencia ou idade adulta jovem, 
na qual a deterioraqao pode ocorrer de maneira subita. Para o 
diagnostico dessa condiqao, e util obter uma amostra da bile 
duodenal, que caracteristicamente sera incolor e ira conter um 
predominio de bilirrubina nao conjugada, pequenas quan- 
tidades de monoconjugados e somente traqos de bilirrubina 
biconjugada. Administraqao de fenobarbital nao altera signifi- 
cativamente esses achados, nem reduz os niveis sericos de bi¬ 
lirrubina. A deficiencia de UDGT1 e herdada em um padrao 
autossomico recessivo. Uma combinaqao de fototerapia e coles- 
tiramina pode manter os niveis de bilirrubina abaixo de 25 mg/ 
dL. O uso de estanho-protoporfirina ou estanho-mesoporfirina 
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permanece experimental. Tratamento com Orlistat pode dimi- 
nuir a bilirrubina em um subgrupo de pacientes. Transplante he- 
patico e curativo e pode prevenir o kernicterus quando realizado 
precocemente. Um transplante ortotopico auxiliar tambem me- 
lhora a icterlcia, mantendo o paciente com seu flgado original. 
Transplante de hepatocitos e experimental. 

Uma forma mais leve (tipo 2), com hereditariedade autos- 
somica dominante e recessiva, raramente esta associada a com- 
plicaqoes neurologicas. A hiperbilirrubinemia e menos grave, 
e a bile pigmentada content monoglicuronato e diglicuronato 
de bilirrubina. Pacientes portadores dessa forma respondem a 
fenobarbital com reduqao dos niveis sorologicos de bilirrubina. 
Um aumento da proporqao de bilirrubina monoconjungada e 
biconjugada na bile segue-se ao tratamento com fenobarbital. 
Achados de biopsia hepatica e TFHs sao consistentemente nor¬ 
mals em ambos os tipos. 

Hafkamp AM et al: Orlistat treatment of unconjugated hyperbiliru¬ 
binemia in Crigler-Najjar disease: A randomized controlled trial. 
Pediatr Res 2007;62:725 [PMID: 17957158], 

Lysy PA et al: Liver cell transplantation for Crigler-Najjar syn¬ 
drome type I: Update and perspectives. World J Gastroenterol. 
2008;14:3464-3470 [PMID: 18567072], 

Strauss KA et al: Management of hyperbilirubinemia and prevention 
of kernicterus in 20 patients with Crigler-Najjar disease. Eur ] Pe¬ 
diatr 2006;165:306 [PMID: 16456422], 

F. Hiperbilirrubinemia induzida por farmacos 

Vitamina K 3 (menadiol) pode elevar os niveis de bilirrubina in- 
direta por meio de hemolise. Vitamina Kj (fitonadiona) pode ser 
usada com seguran 9 a em recem-nascidos. Carbamazepina pode 
causar hiperbilirrubinemia conjugada na infancia. Rifampicina e 
inibidores antirretrovirais da protease podem causar hiperbilir¬ 
rubinemia nao conjugada. Outros farmacos (p. ex., ceftriaxona, 
sulfonamidas) podem separar a bilirrubina da albumina, aumen- 
tando potencialmente o risco de kernicterus — especialmente no 
lactente prematuro doente. 

2. Hiperbilirrubinemia conjugada nao 
colestatica (sindrome de Dubin-Johnson 
e sindrome de Rotor) 

Deve haver suspeita destes diagnosticos quando existir hiper¬ 
bilirrubinemia persistente ou recorrente e ictericia, com testes 
de funqao hepatica normals. O defeito basico na sindrome de 
Dubin-Johnson situa-se na proteina de transporte de multiplos 
anions organicos 2 ( MRP2 ) do canaliculo biliar, causando dis- 
turbio da excreqao da bilirrubina conjugada do hepatocito para 
a bile. O grau de disturbio de captaqao e conjugaqao complica 
o quadro clinico. A transmissao e autossomica recessiva e, por 
isso, ocasionalmente se obtem uma historia familiar positiva. 
Na sindrome de Rotor, o efeito situa-se na captaqao e armaze- 
nagem hepatica da bilirrubina. Acidos biliares sao metaboli- 
zados normalmente, de modo que a colestase nao ocorre. Os 
valores da bilirrubina variam de 2-5 mg/dL, e outros TFHs sao 
normals. 


Na sindrome de Rotor, o flgado esta normal; na sindrome de 
Dubin-Johnson, ele apresenta uma pigmentaqao escura a ins- 
peqao grosseira e pode estar aumentado em tamanho. O exame 
microscopico revela numerosos granulos de pigmento marrom- 
-escuro, consistindo em polimeros de metabolitos de epinefrina, 
especialmente nas regioes centrolobulares. No entanto, a quan- 
tidade de pigmento varia entre as familias, e alguns membros 
familiares ictericos podem nao apresentar pigmentaqao demons- 
travel no flgado. Na ausencia dessas caracteristicas, o flgado e 
histologicamente normal. A colecistografia oral nao visualiza a 
vesicula biliar na sindrome de Dubin-Johnson, mas e normal 
na sindrome de Rotor. As diferenqas nos padroes de excreqao 
da bromosulftaleina, dos resultados de colecintilografia HIDA, 
dos niveis urinarios de coproporfirina I e III e do padrao soro- 
logico de conjugados de monoglucuronato e biglucuronato da 
bilirrubina ajudam a distinguir entre essas duas condiqoes. A ge- 
notipagem de MRP2 esta disponivel. Agentes colereticos (p. ex., 
UDCA) podem ajudar a reduzir a colestase em lactentes porta¬ 
dores da sindrome de Dubin-Johnson. 

Lee JH et al: Neonatal Dubin-Johnson syndrome: Long-term follow-up 
and MRP2 mutations study. Pediatr Res 2006;59:584 [PMID: 
16549534], 

Rastogi A, Krishnani N, Pandey R: Dubin-Johnson syndrome—a cli- 
nicopathologic study of twenty cases. Indian J Pathol Microbiol 
2006;49:500-504 [PMID: 17183837], 

Regev RH et al: Treatment of severe cholestasis in neonatal Dubin- 
Johnson syndrome with ursodeoxycholic acid. J Perinat Med 
2002;30:185 [PMID: 12012642], 


HEPATITE A 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Sintomas gastrintestinais (anorexia, vomito, diarreia). 

► Ictericia. 

► Dor a palpacao e aumento de tamanho do flgado. 

► TFHs anormais. 

► Epidemia local de hepatite A. 

► Anticorpo IgM contra virus da hepatite A positivo. 


Patogenese 

Infecqao com virus da hepatite A (HAV) ocorre de forma epi- 
demica e esporadica (Quadro 21-6). A via fecal-oral e o modo 
de transmissao em surtos epidemicos, a partir de alimentos ou 
suprimentos de agua contaminados, inclusive por pessoas que 
manuseiam alimentos. Particulas virais HAV sao encontradas 
nas fezes durante a fase aguda da infecqao por hepatite A. Casos 
esporadicos geralmente resultam de contato com um indivi- 
duo infectado. A transmissao por meio de produtos do sangue 
obtidos durante a fase viremica e um evento raro, embora tenha 
ocorrido em um berqario. 
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Quadro 21-6 Virus da hepatite 



HAV 

HBV 

HCV 

HDV 

HEV 

lipo de virus 

Enterovirus (RNA) 

Hepadnavirus (DNA) 

Flavivirus (RNA) 

Deltavlrus (RNA) 

Calicivirus (RNA) 

Vias de transmissao 

Fecal-oral 

Parenteral, sexual, vertical 

Parenteral, sexual, 
vertical 

Parenteral, sexual 

Fecal-oral 

Periodo de incubacao 
(dias) 

15-40 

45-160 

30-150 

20-90 

14-65 

Exame diagnostico 

Anti-HAV IgM 

HBsAg, anti-HBC IgM 

Anti-HCV, teste de 
PCR-RNA 

Anticorpo anti-HDV 

Anti-HEV IgM 

laxa de mortalidade 
(aguda) 

0,1-02% 

0,5-2% 

1-2% 

2-20% 

1-2% (10-20% 
em gestantes) 

Estado de portador 

Nao 

Sim 

Sim 

Sim 

Nao 

Vacina disponivel 

Sim 

Sim 

Nao 

Sim (HBV) 

Nao 

Iratamento 

Nenhum 

Interferona-oc (em adultos, 
interferona peguilado), analogos 
de nudeosideos (lamivudina, 
tenofovir, adefovir, entecavir) 
Interferona peguiiado + 
ribavirina. Iratamento para HBV 

Interferona 
peguilado associado 
a ribavirina 

Iratamento 
para HBV 

Nenhum 


HAV, virus da hepatite A; HBc, hepatite B core; HBsAg antigeno de superficie da hepatite B; HBV, virus da hepatite B; HDV, virus da hepatite D; PCR, reacao 
em cadeia da polimerase. 


► Prevencao 

Para o paciente na fase inicial da doenga, e indicado o isola- 
mento, embora a maioria dos pacientes com hepatite A nao se 
encontre na fase infecciosa no momento em que a doenga e des- 
coberta. Fezes, fraldas e outras vestimentas manchadas por fezes 
devem ser manuseadas com cuidado durante 1 semana apos o 
aparecimento da ictericia. 

Imunizagao passiva-ativa para pessoas suscetiveis expostas 
pode ser atingida por meio da administragao de imunoglobu- 
lina, 0,02-0,04 mL/kg por via intramuscular. Em 80-90% dos 
individuos, a doenga e prevenida se a imunoglobulina for ad- 
ministrada em 1-2 semanas apos a exposigao. Alternativamente, 
a vacina HAV pode ser administrada apos a exposigao, com a 
mesma eficacia para prevenir infecgao HAV sintomatica. Indi¬ 
viduos que viajam para areas endemicas devem receber vacina 
HAV ou 0,02-0,06 mL/kg de imunoglobulina como profilaxia, 
caso nao haja tempo suficiente para a dose inicial da vacina 
(> 2 semanas). Todas as criangas com idade superior a 12 meses 
e portadoras de doenga hepatica cronica devem receber duas 
doses da vacina HAV com 6 meses de intervalo. Hoje em dia, 
recomenda-se que todas as criangas de 12-23 meses recebam 
vacinagao HAV nos EUA. A vacina fornece imunidade contra 
infecgao HAV durante toda a vida. 

Anticorpos para HAV aparecem no periodo de 1-4 semanas 
decorridas desde o inicio dos sintomas clinicos. Embora a grande 
maioria das criangas com hepatite infecciosa seja assintomatica 
ou apresente doenga leve com recuperagao completa, algumas 
desenvolverao hepatite fulminante, que levara ao obito ou fara 
necessario o transplante hepatico. 


Achados clinicos 
A. Historia 

Fatores historicos de risco podem incluir exposigao direta a 
um individuo previamente icterico, consumo de frutos do mar, 
de agua contaminada ou de frutas e hortaligas importadas, 


Virus da hepatite — Abreviaturas 

HAV 

Virus da hepatite A 

Anti-HAV IgM 

Anticorpo IgM contra HAV 

HBV 

Virus da hepatite B 

HBsAg 

Antigeno de superficie HBV 

HBcAg 

Antigeno core HBV 

HBeAg 

Antigeno HBV e 

Anti-HBs 

Anticorpo contra HBsAg 

Anti-HBc 

Anticorpo contra HBcAG 

Anti-HBc IgM 

Anticorpo IgM contra HBcAG 

Anti-HBe 

Anticorpo contra HBeAg 

HCV 

Virus da hepatite C 

Anti-HCV 

Anticorpo contra HCV 

HDV 

Virus da hepatite D (delta) 

Anti-HDV 

Anticorpo contra HDV 

HEV 

Virus da hepatite E 

Anti-HEV 

Anticorpo contra HEV 
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permanencia em creche ou viagem recente a uma area de in- 
fecqao endemica. Apos um periodo de incubaqao de 15-40 dias, 
sintomas iniciais inespecificos geralmente precedem o desen- 
volvimento da icterlcia em 5-10 dias. Nos paises em desenvol- 
vimento, a hepatite A e comum, e a maioria das crianqas esta 
exposta ao HAV na idade de 10 anos, ao passo que nos paises 
em desenvolvimento, somente 20% estao expostos aos 20 anos 
de idade. 

B. Sinais e sintomas 

A forma manifesta da doenqa e facilmente reconhecida por 
suas manifestaqoes clinicas. No entanto, dois terqos das crian- 
qas sao assintomaticas e dois terqos das crianqas sintomaticas 
sao anictericas. Por consequencia, os sintomas de apresentaqao 
em crianqas com HAV lembram a gastrenterite. Febre, anore¬ 
xia, vomitos, cefaleia e dor abdominal sao tipicos, e urina es- 
cura precede a icterlcia, que atinge um pico em 1 -2 semanas e, 
entao, comeqa a diminuir. As fezes podem se tornar claras ou 
apresentar coloraqao argilosa. A melhora clinica pode ocorrer 
durante o desenvolvimento da icterlcia. Hepatomegalia dolo¬ 
rosa e icterlcia estao presentes; a esplenomegalia e variavel. 

C. Achados laboratoriais 

Os niveis sorologicos de aminotransferases e bilirrubina conjugada 
e nao conjugada estao elevados. Apesar de nao serem comuns, hi- 
poalbuminemia, hipoglicemia e prolongamento acentuado de TP 
(proporqao internacional normatizada [INR] > 2,0) sao achados 
prognostics serios. O diagnostic e feito por meio de anti-HAV 
IgM, ao passo que IgG antiHAV persiste apos a recuperaqao. 

Biopsia hepatica percutanea raramente esta indicada. “Celu- 
las em balao” e corpusculos acidofilos sao achados histologies 
caracteristicos. Necrose de celulas hepaticas pode ser difusa ou 
focal, com infiltraqao acompanhante de celulas inflamatorias 
contendo leucocitos polimorfonucleares, linfocitos, macrofagos 
e plasmocitos, particularmente em areas portais. Alguma proli- 
feraqao de ductos biliares pode ser observada em areas perilobu- 
lares portais, ao longo de areas de estase biliar. Celulas hepaticas 
regenerativas e proliferaqao de celulas reticuloendoteliais estao 
presentes. Ocasionalmente, necrose hepatica maciqa indica um 
prognostic reservado. 

Diagnostico diferencial 

Antes do aparecimento da ictericia, os sintomas sao aqueles da 
enterite viral. Outras doenqas com um inicio semelhante incluem 
pancreatite, mononucleose infecciosa, leptospirose, hepatite in- 
duzida por farmacos, doenqa de Wilson, hepatite autoimune 
(AIH) e outros virus da hepatite. Doenqa CMV adquirida tam- 
bem pode imitar HAV, embora uma linfadenopatia geralmente 
esteja presente na primeira. 

Tratamento 

Nao ha necessidade de medidas especificas de tratamento, em¬ 
bora o repouso no leito pareqa razoavel para crianqas enfermas. 
Sedativos e corticosteroides devem ser evitados. Durante a fase 


icterica, alimentos com baixo teor de gorduras podem diminuir 
os sintomas gastrintestinais, mas nao afetam o resultado final. 
Farmacos e cirurgia eletiva devem ser evitados. Internaqao hos- 
pitalar e recomendada para crianqas com coagulopatia, encefa- 
lopatia ou vomitos graves. 

Prognostico 

Noventa e nove por cento das crianqas se recuperam sem se- 
quelas. Pacientes com doenqa hepatica subjacente apresentam 
um maior risco de obito. Em casos raros de hepatite HAV ful- 
minante, o paciente pode falecer em alguns dias a semanas e re- 
quer avaliaqao para transplante hepatic. O prognostico e ruim 
se houver o desenvolvimento de coma hepatic ou ascite; nes- 
sas circunstancias, o transplante hepatic esta indicado e pode 
salvar vidas. Resoluqao incompleta pode levar a uma hepatite 
prolongada; no entanto, a resoluqao invariavelmente ocorre sem 
sequelas hepaticas a longo prazo. Foram relatados casos raros de 
anemia aplasica apos hepatite infecciosa. Em 10-15% dos casos 
pode ocorrer uma recaida benigna com retorno dos sintomas 
apos 6-10 semanas de resoluqao aparente. 

American Academy of Pediatrics Committee on Infectious Di¬ 
seases: Hepatitis A vaccine recommendations. Pediatrics 
2007;120:189 [PMID: 17606579], 

Armstrong GL et al: The economics of routine childhood hepatitis A 
immunization in the United States: The impact of herd immunity. 
Pediatrics 2007;119:e22 [PMID: 17200247], 

Belmaker I et al: Elimination of hepatitis A infection outbreaks in day 
care and school settings in southern Israel after introduction of 
the national universal toddler hepatitis a immunization program. 
Pediatr Infect Dis J 2007;26:36 [PMID: 17195703], 

Victor JC et al: Hepatitis A vaccine versus immune globulin for 
postexposure prophylaxis. N Engl J Med 2007;357:1685 [PMID: 
17947390], 


HEPATITE B 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Disturbio gastrintestinal, anorexia, vomito, diarreia. 

► Icterlcia, febre, hepatomegalia, TFHs anormais. 

► Evidencia sorologica de hepatite B: HBsAg, HBeAg. Anti-HBc 
IgM 

► Historia de exposicao parenteral, sexual, domiciliar ou mae 
portadora de HBsAg. 


Consideracoes gerais 

Diferente do HAV, a infeeqao HBV tem um periodo de incubaqao 
mais prolongado, de 45-160 dias (ver Quadro 21-6). HBV e um 
virus DNA, geralmente adquirido no periodo perinatal a partir 
de uma mae portadora ou, mais tarde, a partir de exposiqao a 
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sangue contaminado atraves de agulhas compartilhadas, picadas 
de agulha, piercings cutaneos, tatuagens e transmissao sexual. A 
transmissao por meio de produtos derivados do sangue pratica- 
mente foi eliminada pelos protocolos de triagem para doadores. 

Fisiopatologia 

A partlcula HBV e composta por um nucleo central (partlcula 
de 28nm), encontrada no nucleo de celulas hepaticas infectadas, 
e uma camada dupla externa (antlgeno de superflcie). No san¬ 
gue, o antlgeno de superflcie e denominado HBsAg, e seu anti- 
corpo e o anti-HBc. Anticorpo anti-HBc IgM indica replicaqao 
viral primaria. Outro sistema antlgeno-anticorpo importante e 
associado a doenqa HBV e o sistema antlgeno “e” (envelope). 
HBeAg — uma forma soluvel truncada do HBcAg — esta corre- 
lacionado com replicaqao viral ativa. A persistency de HBeAg e 
um marcador de ineficacia, ao passo que o aspecto de anti-HBe 
geralmente implica terminaqao da replicaqao viral. Contudo, 
virus HBV mutante (mutante precoce) pode replicar com testes 
HBeAg negativos e testes positivos para anticorpo anti-HBe e 
esta associado a uma forma mais virulenta da doenqa. DNA do 
HBV circulante tambem indica replica^o viral. 

Prevencao 

Vacina 9 ao para hepatite Beo metodo de prevencao preferido. 
Atualmente, e recomendada a imunizaqao para todos os lacten- 
tes nascidos nos EUA e para os adolescentes, da mesma forma 
que ocorre na maioria dos outros paises. Outros metodos de 
controle incluem realizar triagem dos doadores de sangue e ges- 
tantes, usar agulhas e equipamentos cirurgicos apropriadamente 
esterilizados, evitar contato sexual com portadores e vacinar as 
pessoas de contato domiciliar, os parceiros sexuais, o pessoal 
medico e aqueles com alto risco de infecqao. Para profilaxia pos- 
exposiqao, usar a vacina HBV isoladamente (ver Capitulo 9) ou 
com administrate concomitante de HBIG (0,06 mL/kg por via 
intramuscular, administrados o mais breve posslvel apos a expo- 
siqao, em ate 7 dias). O risco de transmissao vertical e reduzido 
drasticamente com a combina^ao de vacinaqao do recem-nas- 
cido e administrate de HBIG. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

A maioria dos lactentes e crianqas jovens e completamente as- 
sintomatica, especialmente se a infeeqao foi adquirida de ma- 
neira vertical. Sintomas de hepatite B aguda incluem febre baixa 
(que pode estar ausente), mal-estar e disturbios intestinais leves. 
Ictericia vislvel em geral e o primeiro achado significativo e esta 
acompanhada de urina escura e fezes claras ou argilosas. Hepa- 
tomegalia com frequency esta presente. As vezes, a apresentato 
de um complexo antlgeno-anticorpo antecede o aparecimento 
da ictericia, sendo caracterizada por erupto cutanea macular, 
urticaria e artrite. Mais raramente, infeeqao por HBV se da como 
glomerulonefrite ou sindrome nefrotica decorrente de comple¬ 
xes imunes. 


B. Achados laboratoriais 

O diagnostico de infeeqao aguda por HBV e confirmado pela 
presenqa de HBsAg e IgM anti-HBc. A recuperaqao da infeeqao 
aguda e acompanhada de desaparecimento de HBsAg e apareci¬ 
mento de anti-HBs e IgG anti-HBc. Individuos imunizados por 
meio de vacinato sao positivos para anti-HBs, mas negativos 
para IgG anti-HBc. Infecto cronica e definida como a presenqa 
de HBsAg por no minimo 6 meses. Transmissao vertical para 
recem-nascidos e documentada por HBsAg. Os resultados de 
TFHs sao similares aqueles discutidos para hepatite A. A biop- 
sia hepatica e mais util na infeeqao cronica para determinar o 
grau de fibrose e inflamaqao. Pode haver hepatite, e os hepatoci- 
tos podem apresentar um aspecto leitoso. Deve-se suspeitar de 
envolvimento renal, com base nos achados urinarios sugerindo 
glomerulonefrite ou sindrome nefrotica. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial entre doenqa HAV e HBV e feito mais 
facilmente por meio de uma historia de exposiqao parenteral, de 
um dos pais HBs-Ag positivo ou de um periodo de incuba^ao 
mais longo que o normal. Infecqao por HBV e virus da hepatite 
C (HCV) ou infeeqao pelo virus Epstein-Barr sao diferenciadas 
por sorologia. A historia pode sugerir uma hepatite induzida por 
farmacos, especialmente quando ha relatos de um prodromo 
de doen^a do soro. AIH, doenqa de Wilson, hemocromatose, 
doenqa hepatica gordurosa nao alcoolica (DHGNA), deficien¬ 
cy de a-antitripsina e hepatite induzida por farmacos tambem 
devem ser consideradas. 

► Tratamento 

Medidas de apoio como repouso no leito e uma dieta nu- 
tritiva sao usadas durante o estagio sintomatico da infeeqao 
aguda por HBV. Na infeeqao aguda por HBV, nao ha neces- 
sidade de qualquer outro tipo de tratamento. Para pacientes 
com doenqa progressiva (hepatite cronica com fibrose), exis¬ 
tent atualmente duas op^oes aprovadas de tratamento. Trata¬ 
mento com interferona-a (5-6 milhoes de U/m 2 de superflcie 
de area corporal injetados por via subcutanea tres vezes a cada 
semana, durante 4-6 meses) inibe a replicaqao viral em 30-40% 
dos pacientes, normaliza os niveis de ALT e leva ao desapare¬ 
cimento de HBeAg e ao aparecimento de anti-HBe. Crianqas 
mais jovens podem responder melhor do que crianqas maiores. 
Tratamento analogico com nucleosideo por via oral (lamivu- 
dina 3 mg/kg/dia de ate 100 mg/dia para crianqas >12 anos 
de idade) leva a resposta bem-sucedida em 25% das crianqas 
tratadas, com efeitos colaterais minimos, mas pode ser neces- 
sario um tratamento a longo prazo. No entanto, podem surgir 
microrganismos resistentes, mais frequentemente com o uso 
de lamivudina. Interferona peguilado, diversos agentes anti- 
virais orais (com taxas bem mais baixas de resistencia) e tra¬ 
tamento combinado sao opqoes promissoras que estao sendo 
testadas em crianqas. Portadores HBsAg assintomaticos (ALT 
serica normal, sem hepatomegalia) nao respondem a um trata¬ 
mento isolado. Transplante hepatico e bem-sucedido na hepa¬ 
tite B fulminante aguda; contudo, a reinfeeqao e comum apos 
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transplante hepatico para hepatite B cronica, a menos que se 
use HBIG a longo prazo ou antivirais. 

Prognostics 

O prognostico para infecqao HBV aguda e bom em crianqas 
maiores, apesar de hepatite fulminante ou hepatite cronica e cir- 
rose poderem sobrevir em ate 10% dos pacientes. A evoluqao da 
doenqa aguda e variavel, mas a ictericia raramente persiste por 
mais de 2 semanas. HBsAg desaparece em 95% dos casos na epoca 
da recuperaqao clinica. Pode ocorrer uma infecqao cronica, par- 
ticularmente em crianqas com transmissao vertical, sindrome de 
Down ou leucemia, e naquelas submetidas a hemodialise cronica. 
Persistence de HBsAg adquirida no periodo neonatal ocorre em 
70-90% dos lactentes sem imunoprofilaxia ou vacinaqao. A pre¬ 
senqa de HBeAg em um portador HBsAg indica continuidade de 
replicaqao viral. Contudo, 1-2% das crianqas infectadas ao nas- 
cer apresentarao conversao sorologica espontanea de HBeAg a 
cada ano. Se a infecqao HBV foi adquirida mais tardiamente na 
infancia, HBV se resolve e a recuperaqao ocorre em 90-95% dos 
pacientes. Hepatite B cronica predispoe o paciente ao desenvol- 
vimento de carcinoma hepatocelular. Depois da detecqao de uma 
infecqao cronica por HBV, e feito um controle para o desenvolvi- 
mento de carcinoma hepatocelular por meio de exame bianual de 
a-fetoproteina no soro e ultrassonografia anual. Em paises ende- 
micos, a vacinaqao HBV de rotina em recem-nascidos reduziu a 
incidence de insuficiencia hepatica fulminante, hepatite cronica e 
carcinoma hepatocelular em crianqas. 

Haber BA et al: Recommendations for screening, monitoring, and re¬ 
ferral of pediatric chronic hepatitis B. Pediatrics 2009 Oct 5 [Epub 
ahead of print] [PMID: 19805457], 

Jonas MM et al: Safety, efficacy, and pharmacokinetics of adefovir 
dipivoxil in children and adolescents (age 2 to <18 years) with 
chronic hepatitis B.Hepatology 2008;47:1862 [PMID: 18433023], 
Kansu A et al: Comparison of two different regimens of combined 
interferon-alpha2a and lamivudine therapy in children with 
chronic hepatitis B infection. Antivir Ther 2006;11:255 [PMID: 
16640106], 

Kurbegov AC, Sokol RJ: Hepatitis B therapy in children. Expert Rev 
Gastroenterol Hepatol 2009;3:39 [PMID: 19210112], 

Sokal EM et al: Long-term lamivudine therapy for children with HBe- 
Ag-positive chronic hepatitis B. Hepatology 2006;43:225 [PMID: 
16440364], 


HEPATITE C 

Consideracoes gerais 

O virus da hepatite C (HCV) e a causa mais comum de hepa¬ 
tite B cronica (90% dos casos de hepatite pos-transfusional; ver 
Quadro 21-6). Os fatores de risco em adultos e crianqas maio¬ 
res incluem uso illcito de drogas intravenosas (40%), exposiqao 
ocupacional ou sexual (10%) e transfusoes (10%); 30% dos casos 
nao apresentam fatores de risco. A maioria dos casos em crian¬ 
qas esta associada a transmissao a partir de uma mae infectada 
(transmissao vertical) ou outro tipo de transmissao domiciliar. 
No passado, crianqas com hemofilia ou hemodialise cronica 


apresentavam um risco significativo. O risco a partir de produ- 
tos de sangue transfundidos diminuiu bastante (de 1-2:100 para 
1:100.000 unidades de sangue) depois do advento de testes san- 
gulneos para ALT e anti-HCV. Infecqao por HCV tambem tem 
sido causada por preparados de soroglobulinas imunes infecta¬ 
das. Transmissao vertical de maes infectadas por HCV ocorre 
mais comumente com maes HIV-positivas (15-20%), em com- 
paraqao com aquelas HIV-negativas (5-6%). Nos EUA, cerca de 
0,4% dos adolescentes e 1,5% dos adultos apresentam evidences 
sorologicas de infecqao. Lactentes verticalmente infectados com 
frequence apresentam nlveis de ALT elevados, mas nao parecem 
estar doentes; o resultado a longo prazo e desconhecido; porem, 
20-30% dos lactentes apresentam cura espontanea da infecqao. 
Transmissao do virus atraves do leite materno provavelmente e 
rara. Em paises ocidentais, HCV raramente causa hepatite fulmi¬ 
nante em crianqas ou adultos, porem diversos sorotipos causam 
hepatite fulminante na Asia. 

HCV e um virus RNA de cadeia simples da familia flavivirus. 
Existem pelo menos sete genotipos de HCV. Varios antigenos 
HCV bem definidos sao a base para os testes sorologicos de an- 
ticorpos. O exame imunoenzimatico ligado a enzima (Elisa) de 
terceira geraqao para detecqao de anti-HCV e bastante preciso. 
Na presenqa de sintomas, o anti-HCV geralmente esta presente. 
No entanto, resultados de testes podem ser negativos nos pri- 
meiros meses de infecqao. A presenqa de RNA do HCV no soro 
indica doenqa ativa. 

Prevencao 

Atualmente, a unica medida de prevenqao eficaz e evitar a ex- 
posiqao, por meio da eliminaqao de comportamentos de risco, 
como o uso ilicito de drogas intravenosas. Nao existe prevenqao 
eficaz para transmissao vertical, mas foi sugerido evitar a moni- 
toraqao do couro cabeludo fetal em lactentes de maes portadoras 
de HCV. Cesariana eletiva de gestantes infectadas por HCV com 
um titulo elevado de virus circulante pode reduzir a probabili- 
dade de transmissao vertical. Nao existe vacina e nenhum be- 
neficio com o uso de imunoglobulinas em lactentes nascidos de 
maes infectadas. Aleitamento materno geralmente e permitido, 
a nao ser que exista sangramento para o leite. 

Achados chnicos 

A. Sinais e sintomas 

A maioria dos casos infantis, em especial aqueles verticalmente 
adquiridos, e assintomatica, apesar do desenvolvimento de hepa¬ 
tite cronica. O periodo de incubaqao e de 1-5 meses, com inicio 
insidioso dos sintomas. Sintomas prodromicos semelhantes a 
gripe e ictericia ocorrem em menos de 25% dos casos. Hepa- 
toesplenomegalia pode ou nao ser evidenciada na hepatite cro¬ 
nica. Ascite, baqueteamento digital, eritema palmar ou angiomas 
aracnoides sao raros e indicam progressao para cirrose. 

B. Achados laboratoriais 

Elevaqoes flutuantes leves a moderadas das aminotransferases 
por longos periodos sao caracteristicas de infecqao HCV cronica; 
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no entanto, aminotransferases normals sao comuns em crianqas. 
O diagnostico e estabelecido pela presenqa de anti-HVC (Elisa 
de terceira geraqao), confirmado pelo radioimunoensaio ou RNA 
do HCV por meio de PCR. Anti-HCV e adquirido passivamente 
no nascimento de maes infectadas e nao pode ser usado para 
confirmar a doenqa em recem-nascidos nos primeiros 15 meses. 
Exames de RNA do HCV devem ser realizados nos casos suspei- 
tos. Os resultados desse teste podem ser negativos no primeiro 
mes de vida, mas se tornam positivos por volta do quarto mes 
de idade. 

Biopsia hepatica percutanea pode ser considerada em casos 
cronicos. O exame histologico mostra triadite portal com celu- 
las inflamatorias cronicas, nodulos linfocitarios ocasionais nos 
tratos portais, esteatose macrovesicular leve e necrose variavel, 
fibrose e cirrose; a maioria das crianqas apresenta somente fi¬ 
brose leve a moderada a biopsia hepatica. Em adultos, a cirrose 
geralmente requer 20-30 anos de infecqao cronica por HCV, mas, 
ocasionalmente, se desenvolve antes em crianqas. 

Diagnostico diferencial 

A doenqa HCV deve ser distinguida de HAV e HBV por meio 
de exames sorologicos. Outras causas de cirrose em crianqas 
devem ser consideradas em casos de doenqa cronica, como 
doenqa de Wilson, deficiencia de oq-antitripsina, AIH (hepa¬ 
tite autoimune), hepatite induzida por farmacos ou hepatite 
gordurosa. 

► Tratamento 

O tratamento da hepatite HCV aguda com interferona pegui- 
lado apresenta uma taxa de resposta elevada em adultos, mas 
nao foi estudado em crianqas. As indicates para o tratamento 
de infecqao cronica em crianqas nao sao claras, mas geralmente 
incluem hepatite cronica e fibrose. O tratamento de crianqas 
com interferona-a (3 milhoes de U/m 2 de area de superficie 
corporal, tres vezes por semana durante 6-12 meses) e ribavi- 
rina (15 mg/kg/dia), resulta em taxas de resposta mantidas de 
30-50%. A resposta e menos significativa naqueles que apre- 
sentam infecqoes com genotipo la ou lb, sendo muito boa para 
os genotipos 2 e 3. Interferona de aqao prolongada (peguilado) 
com ribavirina 15 mg/kg/dia e o tratamento de escolha e leva a 
taxas de resposta de 45-50% no genotipo la e a ate 80% nos ge¬ 
notipos 2 e 3. Doenqa hepatica em estagio final, secundaria ao 
HCV, responde bem ao transplante hepatico, apesar de a rein- 
fecqao ser muito comum e, as vezes, rapidamente progressiva. 
Tratamentos antivirais pre e pos-transplante podem reduzir o 
risco de reinfecqao. 

Prognostics 

Apos uma infecqao aguda com HCV, 70-80% dos adultos e crian- 
qas maiores desenvolvem uma infecqao cronica. Aproximada- 
mente 5% das crianqas com risco de infecqao vertical com HCV 
se tornam infectadas, e ate 30% apresentam cura espontanea da 
infecqao por volta dos 2 anos de idade. Vinte por cento dos adul¬ 
tos com HCV cronica desenvolvem cirrose por volta dos 30 anos 
de idade. A maioria das crianqas com HCV cronica apresenta 


inflamaqao leve e fibrose a biopsia hepatica, embora a cirrose 
possa se desenvolver rapidamente em casos raros ou apos deca- 
das. O resultado a longo prazo em crianqas e menos bem defi- 
nido. O acompanhamento em 30 anos de lactentes expostos ao 
HCV por transfusao de sangue sugere uma taxa mais baixa de 
progressao para cirrose, em comparaqao com adultos. O prog¬ 
nostico de lactentes infectados no momento do nascimento com 
infecqao concomitante por HIV e desconhecido, mas a evoluqao 
parece ser benigna pelos primeiros 10 anos de vida. Em adultos, 
a infecqao cronica por HCV tem sido associada a crioglobuline- 
mia mista, poliarterite nodosa, sindrome semelhante a sindrome 
seca e glomerulonefrite membranoproliferativa. 

Davison SM, Kelly DA:Management strategies for hepatitis C vims 
infection in children. Paediatr Drugs 2008;10:257 [PMID: 
18998746], 

Jarra P et al: Efficacy and safety of peginterferon-alpha 2b and riba¬ 
virin combination therapy in children with chronic hepatitis C 
infection. Pediatr Infect Dis J 2008;27:142 [PMID: 18174875], 
Narkewicz MR et al: The “C” of viral hepatitis in children. Semin Liv 
Dis 2007;27:295 [PMID: 17682976], 

Schwarz KB et al: Safety, efficacy and pharmacokinetics of peginterfe- 
ron alpha2a (40 kd) in children with chronic hepatitis C. J Pediatr 
Gastroenterol Nutr 2006;43:499 [PMID: 17033526], 


HEPATITE D (AGENTE DELTA) 

O virus da hepatite D (HDV) e um virus defectivo de 35 nm, 
que requer a presenqa de HBsAg para ser infeccioso (ver Qua- 
dro 21-6). Logo, a infecqao somente pode ocorrer na presenqa 
de uma infecqao HBV. Em palses em desenvolvimento, a trans- 
missao ocorre pelo contato ultimo; nos palses ocidentais, por 
exposiqao parenteral. Na America do Norte, a HDV e rara. 
HDV pode infectar simultaneamente com HBV, causando he¬ 
patite aguda, ou pode superinfectar um paciente com infectpao 
HBV cronica, predispondo o indivlduo a hepatite cronica ou 
hepatite fulminante. Em crianqas, a associaqao entre coinfec- 
9 ao cronica por HDV e HBV e hepatite cronica e cirrose e im- 
portante. A transmissao vertical de HDV e rara. O diagnostico 
de HDV e feito pela detecqao de IgM anti-HDV ou detecqao de 
HDV por meio de PCR. O tratamento e dirigido a terapia da 
infecqao HBV ou da insuficiencia hepatica fulminante. 

Farci P et al: Treatment of chronic hepatitis D. J Viral Hepat 2007; 

14S1:58 [PMID: 17958644], 


HEPATITE E 

A infecqao com o virus da hepatite E (HEV) e uma causa da 
hepatite epidemica de transmissao enterica (ver Quadro 21-6). 
Ela e rara nos EUA. HEV e um agente semelhante ao calicivl- 
rus transmitido pela via fecal-oral. Ocorre predominantemente 
em palses em desenvolvimento, em associaqao com epidemias 
transmitidas pela agua, e apresenta uma taxa de ataque secunda- 
rio de somente 3% em contatos familiares. Areas com relatos de 
epidemias incluem o Sudeste Asiatico, a China, o subcontinente 
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indiano, o Oriente Medio, a Africa norte e oriental, o Mexico 
e a America Central, com casos esporadicos nos EUA e na 
Europa. Relatorios recentes sugerem que pode ocorrer uma 
transmissao zoonotica. Suas manifestaqoes clinicas lembram a 
infecqao por HAV, exceto pelo fato de a doeruja sintomatica ser 
rara em crianqas, mas comum em adolescentes e adultos, e por 
estar associada a uma alta mortalidade (10-20%) em gestantes, 
particularmente no terceiro trimestre. O diagnostico e estabe- 
lecido pela detecqao de anticorpo IgM anti-HEV ou por HEV 
PCR. Em mulheres nao gravidas, o resultado e benigno, sem 
relato de hepatite cronica ou estado de portador cronico. Uma 
vacina recombinante esta sendo testada. Nao existe tratamento 
eficaz. 

Khuroo MS, Khuroo MS: Hepatitis E virus. Curr Opin Infect Dis 
2008;21:539 [PMID: 18725805], 

Shrestha MP et al: Safety and efficacy of a recombinant hepatitis E 
vaccine. N Engl J Med 2007;356:895 [PMID: 17329696], 


Consideracoes gerais 

IHA e definida como uma disfungao hepatica aguda associada a 
disfungao significativa da sintese hepatica, evidenciada por uma 
coagulopatia resistente a vitamina K (INR > 2,0) dentro de 6 se- 
manas apos o inicio da lesao hepatica. Isso esta frequentemente 
associado a encefalopatia, mas, em criangas jovens, a encefalopatia 
pode ser dificil de detectar ou esta ausente. Sem transplante he¬ 
patico, a mortalidade e de cerca de 50% em criangas. Um agente 
infeccioso muito virulento ou uma resposta imune agressiva do 
hospedeiro sao postulados em muitos casos. Na maioria dos casos, 
nao se encontra uma causa conhecida. As causas identificaveis co- 
muns de IHA sao apresentadas no Quadro 21-7. Pacientes com 
doengas de deficiencia imune e aqueles recebendo farmacos imu- 
nossupressoras sao vulneraveis aos herpes-virus. Em criangas com 
infecgao por HIV, inibidores nucleosideos da transcriptase reversa 
podem desencadear acidose lactica e insuficiencia hepatica. Em 
pacientes com defeitos subjacentes da cadeia respiratoria, o acido 
valproico e capaz de desencadear IHA. 


OUTRAS VIROSES HEPATICAS 

Outras viroses nao descobertas podem ser a causa de casos de 
insuficiencia hepatica aguda (IHA) ou hepatite grave em crian¬ 
gas, associadas ao desenvolvimento de anemia aplasica em uma 
pequena proporgao de pacientes em recuperagao de hepatite, e 
em 10-20% daqueles submetidos a transplante hepatico em de- 
correncia de IHA de etiologia desconhecida. Parvovirus tern sido 
associado a hepatite grave; o prognostico e relativamente bom em 
criangas. Mononucleose infecciosa (VEB) esta comumente asso¬ 
ciada a hepatite aguda. CMV, adenovirus, herpes-virus simples, 
HHV-6, HIV, brucelose, febre Q e leptospirose sao outras causas 
infecciosas da hepatite aguda. 

Aydim M et al: Detection of human parvovirus B19 in children 
with acute hepatitis. Ann Trop Paediatr 2006;26:25 [PMID: 
16494701], 

Cacheux W et al: HHV-6-related acute liver failure in two immuno¬ 
competent adults: Favourable outcome after liver transplantation 
and/or ganciclovir therapy. J Intern Med 2005;258:573 [PMID: 
16313481], 


INSUFICIENCIA HEPATICA AGUDA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Hepatite aguda com icten'cia progressivamente mais in- 
tensa. 

► Elevacao extrema de AST e ALT. 

► PT e INR prolongados. 

► Encefalopatia e edema cerebral. 

► Asterixe e halito hepatico. 


Achados ch'nicos 
A. Historia 

Em alguns pacientes, a doenga se apresenta com rapido desen¬ 
volvimento de ictericia progressiva, sangramento, confusao e 
coma progressive. Alguns pacientes sao assintomaticos no ini¬ 
cio e, entao, tornam-se gravemente enfermos de modo subito, 
durante a segunda semana da doenga. Ictericia, febre, anorexia, 
vomito e dor abdominal sao os sintomas mais comuns. Uma 
historia cuidadosa de exposigao a medicamentos ou toxinas e a 
chave para determinar uma causa induzida por farmacos. 


Quadro 21-7 Causas 3 identificaveis comuns da IHA 


Recem-nascidos 

Infeccoes: viroses herpeticas e enteroviroses 

Metabolicas: doenca neonatal de armazenamento 
de ferro, galactosemia, frutosemia, tirosinemia, FA0, 
disturbios mitocondriais 

Isquemia: doenca cardiaca congenita 

Lactentes 1-24 

meses 

Infeccoes: HAV, HBV 

Metabolicas: FA0, disturbios mitocondriais, tirosinemia 
Farmacos: acetaminofeno, valproato 

Imunes: AIH, HLH 

Criancas 

Infeccoes: EBV, HAV 

Metabolicas: FA0, doenca de Wilson 

Farmacos: acetaminofeno, valproato, outros. 

Imunes: AIH 

Adolescentes 

Infeccoes: EBV, HAV 

Metabolicas: FA0, doenca de Wilson, figado gorduroso 
da gestacao 

Drogas: acetaminofeno, valproato, ervas, "ecstasy", 
outras 

Imunes: AIH 


a Na IHA, causa desconhecida continua sendo a etiologia mais comum. IHA, 
insuficiencia hepatica aguda; AIH, hepatite autoimune; EBV, virus Epstein- 
Barr ; HAV, hepatite A; HBV, hepatite B; FA0, defeitos da oxidacao de acidos 
graxos; HLH, linfo-histiocitose hemofagoritica. 
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B. Sinais e sintomas 

Ictericia intensa com hepatomegalia dolorosa e comum no inicio 
do quadro, seguida de uma atrofia progressiva do figado, fre- 
quentemente com piora da funqao hepatica. Sinais de doenqa 
hepatica cronica (esplenomegalia, hemangiomas aracnoides) 
devem sugerir uma doenqa hepatica cronica subjacente. Hiper- 
reflexia e uma resposta plantar em extensao sao observadas antes 
da encefalopatia. Existe uma respira^ao fetida caracteristica (ha- 
lito hepatico). Disturbio da funqao renal, manifestado por oligu¬ 
ria ou anuria, e um sinal de mau prognostico. 

C. Achados laboratoriais 

Achados caracteristicos incluem niveis aumentados de bilirru- 
bina no soro (geralmente > 15-20 mg/dL), AST e ALT muito 
elevados e mantidos (> 3.000 U/L) que podem cair lentamente, 
albumina no soro baixa, hipoglicemia e PT e INR prolongados. 
Os niveis sanguineos de amonia se tornam aumentados, ao passo 
que a ureia serica frequentemente e muito baixa. Hiperpneia e 
frequente, e alcalose respiratoria mista e acidose metabolica 
estao presentes. PT prolongado decorrente de coagulaqao intra¬ 
vascular disseminada (CID) pode ser diferenciado pela determi- 
naqao do fator V (ALF e CLD baixos). Na fase terminal, AST e 
ALT, que estavam extremamente elevados (2.000-10.000 U/L), 
podem melhorar, enquanto o figado se torna menor e passa por 
necrose maciqa e colapso. 

Diagnostico diferencial 

Hepatite grave sem coagulopatia, decorrente de infecqoes, dis- 
turbios metabolicos, doenqa autoimune ou drogas pode, inicial- 
mente, imitar IHA. Leucemia aguda, miocardiopatia e sindrome 
de Budd-Chiari podem imitar IHA. Pacientes com sindrome de 
Reye ou defeitos do ciclo da ureia sao tipicamente anictericos. 

Complicacoes 

O desenvolvimento de insuficiencia renal e a profundidade do 
coma hepatico sao os principals fatores do prognostico. Pacientes 
com coma grau 4 (falta de resposta a estimulos verbais, postura 
de decortica^ao ou descerebraqao) raramente sobrevivem sem 
transplante hepatico e podem apresentar deficits residuais do 
sistema nervoso central. Edema cerebral, que em geral acompa- 
nha o coma, e frequentemente a causa do obito. Prolongamento 
extremo de PT, ou INR maior que 3,5 prediz uma recuperaqao 
pobre com superdosagem de acetaminofeno. Sepse, hemorragia, 
insuficiencia renal ou parada cardiorrespiratoria e um evento 
terminal comum. O raro sobrevivente de doenqa avanqada sem 
transplante pode apresentar fibrose residual ou mesmo cirrose. 

► Tratamento 

A base do tratamento e um excelente cuidado intensivo. Varios 
tratamentos nao afetaram o resultado final, incluindo exsangui- 
neotransfusao, plasmaferese com troca de plasma, total body 
washout, hemoperfusao com carvao e hemodialise usando uma 
membrana altamente permeavel. Hiperamonemia e sangramento 


devem ser controlados. Dispositivos extracorporeos para suporte 
hepatico estao sendo desenvolvidos para ajudar os pacientes ate 
o transplante hepatico ou para permitir a regeneraqao hepatica. 
Transplante hepatico ortotopico e bem-sucedido em 60-80% 
dos casos, com 1-3 anos de sobrevida; no entanto, ate 50% dos 
pacientes se recuperam espontaneamente e nao necessitam de 
transplante, e pacientes em coma grau 4 nem sempre recupe¬ 
ram sua funqao cerebral. Consequentemente, pacientes em IHA 
devem ser transferidos para centros nos quais sao realizados 
transplantes hepaticos, antes do desenvolvimento de um coma 
hepatico. Os criterios sobre quando realizar um transplante 
ainda nao foram firmemente estabelecidos; contudo, bilirrubina 
serica acima de 20 gm/dL, INR superior a 4 e niveis de fator V 
inferiores a 20% indicam um mau prognostico. 

Familiares doadores podem ser necessarios em tempo habil 
para o transplante. O prognostico para a ingestao de acetamino¬ 
feno e melhor, principalmente quando e administrado um trata¬ 
mento com N-acetilcisteina. 

Corticosteroides podem ser danosos, exceto na IHA para 
a qual os esteroides podem reverter. Para a hiperamonemia, 
podem ser usados antibioticos orais, como metronidazol, neo- 
micina ou gentamicina, assim como a lactulose (1-2 mL/kg tres 
ou quatro vezes ao dia), reduzindo os niveis de amonia no san- 
gue e aprisionando a amonia no colon. 

Monitoraqao cuidadosa de liquidos e eletrolitos e obrigatoria, 
requerendo um acesso venoso central. Deve haver infusao ade- 
quada de dextrose (6-8 mg/kg/min) para manter a glicose san- 
guinea normal, assim como o metabolismo celular. Diureticos, 
sedativos e tranquilizantes devem ser usados criteriosamente. 
Sinais precoces de edema cerebral sao tratados com infusoes 
de manitol (0,5-1,0 g/kg). Pacientes comatosos sao intubados, 
recebem ventilaqao mecanica de apoio e sao monitorados para 
sinais de infecqao. Coagulopatia e tratada com plasma fresco 
congelado, fator Vila recombinante, outros concentrados de fa- 
tores de coagulaqao, infusoes de plaquetas, ou troca sanguinea 
para sangramentos ou procedimentos. Plasmaferese e hemodi¬ 
alise podem ajudar a estabilizar um paciente que aguarda um 
transplante hepatico. Monitoraqao do aumento da pressao in- 
tracraniana (coma hepatico no estagio 3 e 4) em pacientes que 
aguardam transplante hepatico e defendida por alguns. Dialise 
venosa-venosa continua pode ser util para manter o equilibrio 
hidrico. 

Prognostico 

O prognostico depende, primariamente, da etiologia e da pro¬ 
fundidade do coma. Crianqas com toxicidade aguda por acetami¬ 
nofeno apresentam alta taxa de sobrevida espontanea. Somente 
20-30% das crianqas com encefalopatia hepatica estagios 3 ou 
4 apresentaram recuperaijao espontanea. Em criampas com IHA 
indeterminada (de etiologia desconhecida), 40% apresentarao 
recuperaqao espontanea. Dados de um grande estudo recente 
sugerem que a taxa de recuperaijao espontanea e de aproxima- 
damente 40-50% na combinaqao de todas as causas de IHA; 30% 
dos pacientes receberao um transplante hepatico e 20% mor- 
rerao sem um transplante. Transfusoes de troca ou outros tra¬ 
tamentos heroicos nao melhoram os dados de sobrevida. IHA 
indeterminada e IHA nao induzida por acetaminofeno estao 
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associadas a um pior prognostico. Acetaminofeno e IHA como 
causa ou elevaqao de niveis dos fatores V e VII, acoplados com 
nlveis crescentes de oc-fetoproteina no soro, podem significar um 
prognostico mais favoravel. A taxa de sobrevida de 1 ano em 
pacientes submetidos a transplante hepatico em decorrencia de 
IHA e de 60-85%. 

Dhawan A: Etiology and prognosis of acute liver failure in children. 

Liver Transpl 2008;14:S80 [PMID: 18825678]. 

Lu BR et al: Evaluation of a scoring system for assessing progno¬ 
sis in pediatric acute liver failure. Clin Gastroenterol Hepatol 
2008;6:1140-1145 [PMID: 18928939], 

Murray KF et al: Drug-related hepatotoxicity and acute liver failure. J 
Pediatr Gastroenterol Nutr 2008;47:395 [PMID: 18852631], 
Squires RH: Acute liver failure in children. Semin Liver Dis 
2008;28:153 [PMID: 18452115], 


HEPATITE AUTOIMUNE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Hepatite aguda ou cronica. 

► Hipergamaglobulinemia. 

► Anticorpos antinudeares (ANA) positivos, anticorpos anti- 
musculatura lisa (ASMA), anticorpos microssomicos antifi- 
gado e antirim (LKM) ou anticorpos antiantigeno hepatico 
soluvel (SLA). 


Achados clmicos 

A. Historia 

Inlcio gradual de icterlcia, que pode ser assintomatica ou asso- 
ciada a febre, mal-estar, erupqao cutanea, artrite, amenorreia, gi- 
necomastia, acne, pleurisia, pericardite ou colite ulcerativa, pode 
ser notado na historia. Doenqa autoimune frequente nas familias 
dos pacientes e uma alta prevalencia de anormalidades imunes 
no soro foram notadas nos familiares. 

B. Sinais e sintomas 

Hepatomegalia ou esplenomegalia assintomatica pode ser en- 
contrada no exame fisico. Ocasionalmente, os pacientes se apre- 
sentam em IHA. Sinais cutaneos de doenqa hepatica cronica 
podem ser notados (p. ex., angiomas aracnoides, eritema palmar 
e baqueteamento digital). Hepatesplenomegalia com frequencia 
esta presente. AIH pode estar presente como IHA, mais comu- 
mente naqueles pacientes com o tipo AIH 2 (LKM positivo). 

C. Achados laboratoriais 

TFHs podem revelar elevaqoes moderadas de bilirrubina, AST, 
ALT e fosfatase alcalina no soro. A albumina serica pode ser 
baixa. Niveis sericos de IgG geralmente estao elevados (na faixa 


de 2-6 g/dL). Niveis baixos de complemento C tem sido rela- 
tados. Foram descritos tres subtipos da doenqa, com base nos 
autoanticorpos presentes: tipo 1 — ASMA (antiactina); tipo 2 
— anti-LKM (anticitocromo P450) e tipo 3 — anti-SLA. Uma 
suscetibilidade genetica para esta entidade e sugerida pela maior 
incidencia dos antigenos de histocompatibilidade HLA-A1 e 
HLA-B8. Biopsia hepatica mostra perda da placa limitante lo¬ 
bular e hepatite de interface (necrose “fragmentar”). Pode existir 
fibrose portal, uma reaqao inflamatoria de linfocitos e plasmo- 
citos nas areas portais e em localizaqao perivascular, e alguma 
proliferaqao dos ductos biliares e de celulas de Kupffer, alem de 
formaqao de pseudolobulos. Em ate 50% dos pacientes pode 
existir cirrose no momento do diagnostico. 

Diagnostico diferencial 

Achados laboratoriais e histologicos diferenciam outros tipos de 
hepatite cronica (p. ex., infecqao por HBV, HCV e HDV; hepa¬ 
tite gordurosa; doenqa de Wilson; deficiencia de oq-antitripsina; 
colangite esclerosante primaria [CEP]). CEP ocasionalmente se 
apresenta de maneira similar a AIH, incluindo a presenqa de au¬ 
toanticorpos. Por vezes, os pacientes apresentam uma “sindrome 
sobreposta” de AIH e CEP. Anticorpos anti-HCV podem estar 
presentes como falso-positivos e devem ser confirmados por 
meio de HCV PCR. Hepatite cronica induzida por farmacos (mi- 
nociclina, isoniazida, metildopa, pemolina) deve ser excluida. 

Complicacoes 

Doenqa nao tratada, que continua a se desenvolver durante 
meses ou anos, por fim resulta em cirrose, complicada por hi- 
pertensao portal. Mal-estar permanente, fadiga, amenorreia e 
anorexia acompanham a atividade da doenqa. Sangramento de 
varizes esofagicas e desenvolvimento de ascite geralmente levam 
a insuficiencia hepatica. 

Tratamento 

Corticosteroides (prednisona, 2 mg/kg/dia) diminuem a taxa 
de mortalidade durante a fase ativa precoce da doenqa. Aza- 
tioprina ou 6-mercaptopurina (6-MP), 1-2 mg/kg/dia, auxilia 
na reduqao dos efeitos colaterais a longo prazo do tratamento 
com corticosteroides, mas nao devem ser usados isoladamente 
durante a fase de induqao do tratamento. A reduqao dos es- 
teroides e feita durante um periodo de 3-12 meses, e azatio- 
prina e continuada por 1-2 anos, no minimo, se AST e ALT 
permanecerem consistentemente normals. A questao sobre a 
retirada completa dos esteroides administrados ao paciente e 
controversa. Biopsia hepatica e realizada antes de suspender o 
tratamento com azatioprina ou 6-MP; se a inflamaqao persis- 
tir, a administraqao de azatioprina ou 6-MP deve continuar. A 
atividade da tiopurina metiltransferase nas hemacias deve ser 
avaliada antes de iniciar com azatioprina ou 6-MP, para pre- 
venir niveis sanguineos extremamente elevados e toxicidade 
grave para a medula ossea. Recaidas sao tratadas de modo si¬ 
milar. Muitos pacientes necessitam de tratamento cronico com 
azatioprina ou 6-MP. UCDA, ciclosporina, tacrolimo ou meto- 
trexato podem ser uteis em casos pouco responsivos. Mofetil 





FIGADO E PANCREAS 


immui 


micofenolato pode ser substituido por azatioprina ou 6-MP, 
mas e mais caro. Transplante hepatico e indicado quando a 
doenqa progride para uma cirrose descompensada, a despeito 
do tratamento, ou nos casos apresentando IHA que nao res- 
pondem ao tratamento. Tratamento com esteroides pode salvar 
vidas de individuos que apresentam IHA. 

Prognostico 

O prognostico geral para IHA melhora significativamente com 
tratamento precoce. Alguns estudos relatam curas (achados 
histologicos normals) em 15-20% dos pacientes apos termino 
do tratamento; as remissoes seguem repetiqao do tratamento. 
Sobrevida de 10 anos e comum, apesar de cirrose residual. Das 
crianqas que apresentam IHA, 20-50% finalmente necessitam 
de transplante hepatico. Complicaqoes da hipertensao portal 
(sangramento de varizes esofagicas, ascite, peritonite bacteriana 
espontanea e sindrome hepatocelular) requerem tratamento 
especifico. Transplante hepatico e eficaz em 70-90% das vezes. 
A recorrencia da doenqa ocorre em 10-50% das vezes, e seu 
tratamento e similar ao tratamento anterior ao transplante. 

Greene MT, Whitington PF: Outcomes in pediatric autoimmune he¬ 
patitis. Curr Gastroenterol Rep 2009;11:248 [PMID: 19463226], 
Mieli-Vergani G, Vergani D: Autoimmune hepatitis in children: What 
is different from adult AIH? Semin Liver Dis 2009;29:297 [PMID: 
19676002], 


DOENCA HEPATICA GORDUROSA 
NAO ALCOOLICA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Hepatomegalia em paciente com IMC > 95 2 percentil 

► Elevacao ALT > AST. 

► Deteccao de infiltracao gordurosa no figado a ultrassono- 
grafia. 

► Evidencia histologica de gordura no figado. 

► Resistencia a insulina. 


Doenqa hepatica gordurosa nao alcoolica (DHGNA) e, atual- 
mente, a forma mais comum de doenqa hepatica cronica em 
crianqas, afetando ate 10% das criantpas nos EUA. A maioria dos 
casos esta associada a obesidade ou a diabetes melito tipo 2. A 
prevalencia de DHGNA esta relacionada com a prevalencia de 
obesidade na populaqao, que e estimada em 3-9% para crian- 
qas e adolescentes, com variabilidade racial e etnica significativa. 
Um a 3% dos adolescentes dos EUA podem apresentar hepatite 
gordurosa nao alcoolica (EHNA), com base na observaqao de 
que 15-25% dos adolescentes americanos apresentam excesso 
de peso ou sao obesos e, aproximadamente, 40% apresentam 
DHGNA, e 10% apresentarao EHNA. 


Prevencao 

O tratamento mais eficaz e prevenir o ganho excessivo de peso. 

Achados clinicos 

A. Historia 

A maioria dos pacientes com DHGNA e assintomatica, sendo a 
doenqa descoberta em triagem de rotina. Obesidade e resistencia 
a insulina sao fatores de risco conhecidos. 

B. Sinais e sintomas 

Pacientes com DHGNA apresentam hepatomegalia macia as¬ 
sintomatica. Achados fisicos de resistencia a insulina (acantose 
negra) frequentemente estao presentes. 

C. Achados laboratoriais 

Muitos pacientes apresentarao transaminases normals, com 
evidencias de aumento da gordura hepatica ao ultrassom ou 
a biopsia hepatica. Na presenqa de EHNA, um aumento leve 
a moderado de aminotransferases (2-10 vezes o limite supe¬ 
rior normal) tambem esta presente. ALT frequentemente esta 
mais elevada que AST. Fosfatase alcalina e GGT podem estar 
levemente aumentadas, mas a bilirrubina e normal. Niveis de 
insulina aumentados sao comuns. Biopsia hepatica mostra es- 
teatose micro ou macrovesicular na DHGNA simples; EHNA 
mostra tambem inflamaqao portal, corpusculos de Mallory e 
graus variaveis de fibrose portal, ate cirrose. Nao existem bons 
parametros bioquimicos para determinar o grau de fibrose 
hepatica. 

D. Exames de imagem 

Ultrassonografia ou TC indicam densidade gordurosa no fi¬ 
gado. 

Diagnostico diferencial 

Hepatite gordurosa tambem esta associada a doenqa de Wil¬ 
son, intolerancia hereditaria a frutose, tirosinemia, hepatite por 
HVC, fibrose cistica, defeitos da oxidaqao de acidos graxos, kwa¬ 
shiorkor, sindrome de Reye, defeitos da cadeia respiratoria e he- 
patopatia toxica (etanol e outros). 

Complicacoes 

Quando nao tratada, DHGNA com inflamaqao hepatica pode 
progredir para cirrose e hipertensao portal. Dislipidemia, hiper¬ 
tensao e resistencia a insulina sao mais comuns em crianqas e 
adolescentes com DHGNA. 

^ Tratamento 

O tratamento consiste na reduqao de peso e no exercicio para 
combater a obesidade, ou tratamento de outras causas. Um 
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estudo piloto sugeriu que a vitamina E pudesse ser util e, atual- 
mente, ha uma pesquisa em andamento. Alem disso, um melhor 
controle da resistencia a insulina com metformina ou pioglita- 
zona tambem se encontra em estudos para EHNA. 

Prognostic 

Embora, quando nao tratada, DHGNA possa progredir ate cir- 
rose e insuficiencia hepatica, ha uma taxa de resposta muito 
elevada a reduqao de peso. No entanto, uma reduqao de peso a 
longo prazo em adultos e crianqas e dificil de manter. 

Carter-Kent C et al: Nonalcoholic steatohepatitis in children: A mul¬ 
ticenter clinicopathological study. Hepatology. 2009;50: 1113— 
1120 [PMID: 19637190] 

Loomba R et al: Advances in pediatric nonalcoholic fatty liver disease. 

Hepatology 2009 [Epub] [PMID: 19637286], 

Schwimmer JB et al: Histopathology of pediatric nonalcoholic fatty 
liver disease. Hepatology 2005;42:641 [PMID: 16116629], 
Schwimmer JB et al: Prevalence of fatty liver in children and adoles¬ 
cents. Pediatrics 2006;118:1388 [PMID: 17015527], 


DOENCA HEPATICA COM DEFICIENCIA DE 
OrANTITRIPSINA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Nivel sorologico de a-|-antitripsina < 50-80 mg/dL. 

► Identificacao de fenotipo ou genotipo especifico (PiZZ, PiSZ) 
inibidor de protease (Pi). 

► Deteccao de depositos glicoproteicos diastase-resistentes 
nos hepatocitos periportais. 

► Evidencia histologica de doenca hepatica. 

► Historia familiar de doenca pulmonar ou hepatica de inicio 
precoce. 


Consideracoes gerais 

A doenqa e causada por uma deficiencia de ai-antitripsina — 
um sistema inibidor da protease (Pi), predispondo os pacien- 
tes a doenqa hepatica cronica e a um enfisema pulmonar de 
inicio precoce. A doenqa esta mais frequentemente associada a 
fenotipos Pi ZZ e SZ. O acumulo de agregados de proteina de 
Oti-antitripsina dobrados incorretamente no figado leva a lesao 
hepatica, por meio de mecanismos nao esclarecidos. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Deficiencia de oq-antitripsina deve ser considerada em todos os 
lactentes com colestase neonatal. Cerca de 10-20% dos indivi- 
duos afetados se apresentam com colestase neonatal. GGT no 


soro geralmente, mas nao sempre, esta elevada. Ictericia, fezes 
acolicas e ma absorqao tambem podem estar presentes. Os lac¬ 
tentes costumam ser pequenos para a idade gestacional, e hepa- 
toesplenomegalia pode estar presente. A historia familiar pode 
ser positiva para enfisema ou cirrose. 

A doenqa tambem pode estar presente em crianqas maio- 
res, nas quais a hepatomegalia ou achados fisicos sugestivos 
de cirrose e hipertensao portal sempre devem levar a consi- 
derar uma deficiencia de ai-antitripsina. Doenqa pulmonar 
recorrente (bronquite, pneumonia) pode estar presente em 
algumas crianqas maiores. No entanto, poucas crian 9 as apre¬ 
sentam envolvimento pulmonar significativo. A maioria das 
crianqas afetadas e completamente assintomatica, sem evi¬ 
dences de exames laboratoriais ou clinicas de doenqa hepa¬ 
tica ou pulmonar. 

B. Achados laboratoriais 

Niveis da fraqao ai-globulina podem ser inferiores a 0,2 mg/dL 
na eletroforese de proteinas do soro. O nivel de ai-antitripsina 
e baixo (< 50-80 mg/dL) em homozigotos (ZZ). Fenotipagem Pi 
especifica deve ser feita para confirmar o diagnostico. Genoti- 
pagem tambem esta disponivel. TFHs com frequencia refletem 
alteraqoes patologicas hepaticas subjacentes. Hiperbilirrubine- 
mia (mista) e elevaqao de aminotransferases, fosfatase alcalina 
e GGT estao presentes precocemente. Hiperbilirrubinemia em 
geral se resolve, enquanto a elevaqao de aminotransferase e de 
GGT pode persistir. Sinais de cirrose e hiperesplenismo podem 
se desenvolver mesmo com TFHs normals. 

Achados de biopsia hepatica apos a idade de 6 meses mos- 
tram globulos diastase-resistentes, com coloraqao positiva ao 
reativo de Schiff, particularmente nas zonas periportais. Estes 
podem estar ausentes antes dos 6 meses de idade, mas quando 
presentes, sao caracteristicos da deficiencia de ai-antitripsina. 

Diagnostico diferencial 

Em recem-nascidos, devem ser consideradas outras causas espe- 
cificas de colestase neonatal, incluindo atresia biliar. Em crian- 
qas maiores, devem ser consideradas outras causas de cirrose 
insidiosa (p. ex., HBV ou infecqao por HCV, AIH, doenqa de 
Wilson, fibrose cistica, hemocromatose e doenqa de deposito 
de glicogenio). 

Complicacoes 

De todos os lactentes com deficiencia de a r antitripsina PiZZ, 
somente 15-20% desenvolvem doenqa hepatica na infancia, 
e muitos apresentam recuperac^ao clinica. Logo, outros mo- 
dificadores geneticos ou ambientais devem estar envolvidos. 
Uma anormalidade associada na disposiqao de cromossomos 
de agregados acumulados pode contribuir com fenotipo da 
doenqa hepatica. As complicates da hipertensao portal, cir¬ 
rose e colestase cronica predominam nas crianqas afetadas. 
Ocasionalmente, as crianqas desenvolvem escassez de ductos 
biliares interlobulares. 

Enfisema pulmonar de inicio precoce ocorre em adultos 
jovens (30-40 anos de idade), particularmente em fumantes. 
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Um aumento da suscetibilidade para carcinoma hepato- 
celular foi observado na cirrose associada a deficiencia de 
ai-antitripsina. 

► Tratamento 

Nao existe tratamento especifico para a doemja hepatica deste 
disturbio. Reposi^ao da proteina por meio de tratamento com 
transfusao e usada para prevenir ou para tratar doen^a pulmo- 
nar em adultos afetados. A cond^ao colestatica neonatal e tra- 
tada com colereticos, formulas contendo triglicerides de cadeia 
media e preparados de vitaminas lipossoluveis na forma de pre¬ 
parados hidrossoluveis (ver Quadro 21-4). UCDA pode reduzir 
AST, ALT e GGT, mas seu efeito sobre o resultado e desconhe- 
cido. Hipertensao portal, sangramento gastresofagico, ascite e 
outras complicates sao tratadas de acordo com o que ja foi 
descrito. Vacinas para hepatite A e B devem ser administradas 
a crianqas com deficiencia de aj-antitripsina. Aconselhamento 
genetico esta indicado assim que o diagnostico for feito. Diag¬ 
nostico por meio de triagem pre-natal e possivel. Transplante he¬ 
patico, realizado devido ao desenvolvimento de doenqa hepatica 
em estagio final, cura a deficiencia e previne o desenvolvimento 
de doen^a pulmonar. Expos^ao passiva e ativa ao tabagismo 
deve ser eliminada, para evitar manifestaqoes pulmonares, e a 
obesidade deve ser prevenida. 

Prognostics 

Aproximadamente 10-20% dos pacientes que apresentam coles- 
tase neonatal necessitarao de transplante hepatico nos 5 primei- 
ros anos de vida, 15-25% durante a infancia ou adolescencia, e 
50-77% sobreviverao ate a idade adulta com graus variaveis de 
fibrose hepatica. Na forma infantil da doenqa, foi documentada 
uma correla^ao entre os padroes histologicos e a evoluqao cli- 
nica. O desenvolvimento de insuficiencia hepatica pode ocorrer 
5-15 anos apos o desenvolvimento de cirrose. Recorrencia ou 
persistencia da hiperbilirrubinemia, junto com a piora dos exa- 
mes de coagulaqao, indica a necessidade de avaliaijao para trans¬ 
plante hepatico. Cirrose hepatica descompensada causada por 
essa doenqa e uma indicado para transplante de figado; a taxa 
de sobrevida deve chegar a 80-90%. O envolvimento pulmonar 
e evitado pelo transplante hepatico. Heterozigotos podem apre- 
sentar uma incidencia um pouco mais alta de doen^a hepatica. A 
exata relaqao entre os niveis sorologicos baixos de a r antitripsina 
e o desenvolvimento de doenqa hepatica ainda nao esta clara. O 
enfisema se desenvolve em decorrencia de uma falta de inibiqao 
da neutrofilo-elastase, que destroi o tecido conectivo pulmonar. 

Lykavieris P et al: Liver disease associated with ZZ alphal-antitrypsin 
deficiency and ursodeoxycholic acid therapy in children. J Pediatr 
Gastroenterol Nutr 2008;47:623 [PMID: 18955864], 

Stoller JK, Aboussouan LS: Alpha 1-antitrypsin deficiency. Lancet 
2005;365:2225-2236 [PMID: 15978931]. 

Sveger T, Eriksson S: The liver in adolescents with al-antitrypsin de¬ 
ficiency. Hepatology 1995;22:514 [PMID: 7635419], 

Teckman JH: Alpha 1-antitrypsin deficiency in childhood. Semin Liv 
Dis 2007;27:274 [PMID: 17682974], 


DOENCA DE WILSON (DEGENERACAO 
HEPATOLENTICULAR) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Doenca hepatica aguda ou cronica. 

► Deterioracao progressiva do estado neurologico. 

► Aneis de Kayser-Fleischer. 

► Cobre hepatico elevado. 

► Anormalidades nos niveis de ceruloplasmina e cobre serico 
e urinario. 


Consideracoes gerais 

A doen 9 a de Wilson e causada por mutaqoes no gene ATP7B no 
cromossomo 13, codificando para a adenosina trifosfatase espe- 
clfica tipo P, envolvida no transporte de cobre. Isso resulta em 
disturbio da excreqao biliar de cobre e incorporaqao do cobre na 
ceruloplasmina do figado. O cobre acumulado no figado causa 
dano hepatico por oxidaqao (radical livre). Subsequentemente, 
o cobre se acumula nos ganglios basais e em outros tecidos. A 
doenqa deve ser considerada em todas as crianqas com mais de 
3 anos de idade que apresentam evidencia de doenqa hepatica 
(principalmente com hemolise), ou com sinais neurologicos su- 
gestivos. Uma historia familiar costuma estar presente, e 25% 
dos pacientes sao identificados por meio da triagem de membros 
familiares homozigotos assintomaticos. A doenqa e autossomica 
recessiva e ocorre em 1:30.000 nascidos vivos em todas as po- 
pulaqoes. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Envolvimento hepatico pode se manifestar como IHA, hepatite 
aguda, doenca hepatica cronica, colelitiase ou cirrose com hiper¬ 
tensao portal. Achados podem incluir ictericia, hepatomegalia 
na infancia precoce, esplenomegalia e aneis de Kayser-Fleischer. 
A doenqa e considerada apos 3-4 anos de idade. O inicio tardio 
das manifestaqoes neurologicas apos os 10 anos de idade pode 
incluir tremor, disartria e sialorreia. Deterioraqao da perfor¬ 
mance escolar pode ser a expressao neurologica mais precoce da 
doenqa. Sintomas psiquiatricos tambem podem ocorrer. O anel 
de Kayser-Fleischer e uma faixa marrom junto a junqao da iris 
com a cornea, geralmente requerendo um exame com lampada 
de fenda para sua detec 9 ao. Ausencia dos aneis de Kayser-Fleis¬ 
cher nao exclui esse diagnostico. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico laboratorial pode ser um desafio. Niveis de ceru¬ 
loplasmina (medidos pelo metodo da oxidase) geralmente sao 
inferiores a 20 mg/dL. (Valores normais sao de 23-43 mg/dL.) 
Valores baixos, no entanto, ocorrem normalmente em lactentes 
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com menos de 3 meses de idade, e, em pelo menos 10% dos 
homozigotos, os nlveis podem estar abaixo da variaqao normal 
(20-30 mg/dL), particularmente se os imunoensaios sao usa- 
dos para medir ceruloplasmina. Ha relatos de raros pacientes 
com nlveis mais elevados de ceruloplasmina. O nivel de cobre 
e baixo, mas a sobreposiqao com o normal e muito grande para 
uma discriminaqao satisfatoria. Na doenqa de Wilson aguda e 
fulminante, os niveis de cobre estao acentuadamente elevados, 
levando a necrose hepatica e liberaqao de cobre. A presenqa de 
anemia, hemolise, niveis sorologicos de bilirrubinas elevados 
(> 20-30 mg/dL), fosfatase alcalina baixa e acido urico baixo sao 
caracteristicas de doenqa de Wilson aguda. A excreqao urinaria 
de cobre em crianqas com mais de 3 anos de idade e em geral 
inferior a 150 mcg/dia; na doenqa de Wilson, ela, em geral, e 
mais alta do que 150 mcg/dia. Finalmente, o conteudo tecidual 
de cobre de uma biopsia hepatica normal, em geral inferior a 
40-50 mcg/g de tecido seco, e superior a 250 mcg/g na doenqa 
de Wilson. 

Foram relatadas glicosuria e aminoaciduria. Podem existir he¬ 
molise e calculos biliares; tambem foram encontradas lesoes osseas 
simulando as lesoes encontradas na osteocondrite dissecante. 

A cirrose nodular grosseira, a esteatose macrovesicular e nu- 
cleos glicogenados nos hepatocitos observados na biopsia he¬ 
patica podem distinguir a doentpa de Wilson de outros tipos de 
cirrose. Precocemente, na evoluqao da doenqa, e possivel obser- 
var vacuolizaqao das celulas hepaticas, esteatose e granulos de 
lipofuscina, assim como corpusculos de Mallory. A presenqa de 
corpusculos de Mallory em uma crianqa e fortemente sugestiva 
de doenqa de Wilson. Coloraqoes para cobre podem, algumas 
vezes, ser negativas, apesar do alto conteudo de cobre no figado. 
Por isso, os niveis quantitativos de cobre devem ser determina- 
dos bioquimicamente em amostras de biopsia. Achados de mi- 
croscopia eletronica de mitocondrias anormais podem ser uteis. 

Diagnostic*} diferencial 

Durante a fase icterica, as possibilidades diagnosticas comuns sao 
hepatite viral aguda ou cronica, deficiencia de oq-antitripsina, 
AIH e hepatite induzida por substancias/drogas. EHNA pode 
apresentar uma histologia similar e ser confundida com doenqa 
de Wilson em pacientes com excesso de peso. Mais tarde, devem 
ser consideradas outras causas de cirrose e hipertensao portal. 
Exames laboratoriais para ceruloplasmina no soro, excreqao uri¬ 
naria de cobre de 24 h, concentratpao de cobre hepatico e exame 
da cornea com lampada de fenda irao diferenciar a doenqa de 
Wilson de outras doempas. A excreqao urinaria de cobre durante 
administraqao de penicilinamina (500 mg duas vezes ao dia na 
crianqa maior ou no adulto) tambem pode ser util. O exame ge- 
netico existe e pode ser necessario em casos confusos. Outras 
doencpas com armazenamento de cobre que ocorrem na infan- 
cia precoce incluem cirrose infantil da India, cirrose infantil do 
Tirol e toxicose idiopatica por cobre. Porem, nessas condiqoes, as 
concentrates de ceruloplasmina sao normais a elevadas. 

Complicacoes 

No paciente nao tratado, o desenvolvimento de cirrose, coma 
hepatico, degeneratpao neurologica progressiva e obito e a regra. 


As complicates da hipertensao portal (sangramento de vari- 
zes, ascite) podem estar presentes no momento do diagnostico. 
Doenqa progressiva do sistema nervoso central e pneumonia 
aspirativa terminal sao comuns em pacientes maiores nao tra- 
tados. Doenqa hemolitica aguda pode resultar em insuficiencia 
renal aguda e ictericia profunda como parte da apresentaqao da 
hepatite fulminante. 

Tratamento 

Quelaqao d° cobre com D-penicilinamina ou cloridrato de 
trientina 1.000-2.000 mg/dia, por via oral, e o tratamento de 
escolha, sendo o paciente sintomatico ou nao. A dose-alvo para 
crianqas e 20 gm/kg/dia; iniciar com 250 mg/dia e aumentar a 
dose semanalmente em 250 mg. Restriqao dietetica estrita de 
ingestao de cobre nao e praticavel. Suplementaqao com ace- 
tato de zinco (25-50 mg VO, tres vezes ao dia) pode reduzir a 
absorqao de cobre. Quelaqao do cobre ou terapia com zinco e 
continuada durante toda a vida, apesar de as doses dos quelan- 
tes poderem ser reduzidas transitoriamente quando o paciente 
for submetido a alguma cirurgia ou no inicio da gestaqao. Vi- 
tamina B 6 (25 mg) e administrada diariamente durante o tra¬ 
tamento com penicilinamina, para prevenir neurite optica. Em 
alguns paises, apos uma resposta clinica a penicilinamina ou 
trientina, o tratamento com zinco e substituido e continua por 
toda a vida. Tetratiomolibdato esta sendo testado como trata¬ 
mento alternative. A nao aderencia a qualquer um dos regimes 
de farmacos (incluindo o tratamento com zinco) pode levar a 
insuficiencia hepatica aguda e obito. 

Transplante hepatico e indicado para todos os casos de 
doenqa fulminante aguda com hemolise e insuficiencia renal, 
para descompensaqao hepatica progressiva, independente de va- 
rios meses de tratamento, e na insuficiencia hepatica progressiva 
grave em pacientes que, inadvertidamente, interrompem o trata¬ 
mento com penicilinamina, trientina ou zinco. 

Prognostic*) 

O prognostico de doenepa de Wilson nao tratada e ruim. A 
apresentaqao fulminante e fatal sem um transplante de figado. 
A quelaqao do cobre reduz o conteudo hepatico de cobre, re- 
verte muitas das lesoes hepaticas e pode estabilizar a evolu- 
qao clinica da cirrose estabelecida. Sintomas neurologicos em 
geral respondem ao tratamento. Todos os irmaos devem ser 
imediatamente examinados, e os homozigotos devem receber 
tratamento de quelacpao com cobre ou tratamento com acetato 
de zinco, mesmo que sejam assintomaticos. Exame genetico 
(analise de haplotipo ou genotipagem) esta disponivel clinica- 
mente se houver alguma duvida sobre os membros familiares 
ou diagnostico. 

Arnon R et al: Wilson disease in children: Serum aminotransfe¬ 
rases and urinary copper on triethylene tetramine dihydro¬ 
chloride (trientine) treatment. J Pediatr Gastroenterol Nutr 
2007;44:596 [PMID: 17460493], 

Dhawan A et al: Wilson’s disease in children: 37-year experience 
and revised King’s score for liver transplantation. Liver Transpl 
2005;11:441 [PMID: 15776453], 
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CIRROSE 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Doenca hepatica subjacente 

► Fi'gado nodular e duro. 

► Fi'gado nodular em exames de imagem abdominais. 

► Biopsia hepatica demonstrando cirrose. 


Consideracoes gerais 

A cirrose e uma condiqao hepatica histologicamente definida, carac- 
terizada por lesao difusa de hepatocitos e regeneraqao, aumento do 
tecido conectivo (fibrose com formaqao de pontes) e desorganiza- 
qao da arquitetura lobular e vascular (nodulos regenerativos). Pode 
ter um aspecto micronodular ou macronodular. A deformidade da 
vasculatura leva a um aumento da resistencia ao fluxo sanguineo, 
produzindo hipertensao portal e suas consequencias. 

Muitas doenqas hepaticas podem progredir para cirrose. Em 
crianqas, as duas formas mais comuns de cirrose sao a pos-ne- 
crotica e a biliar, cada uma com causas, sintomas e tratamentos 
diferentes. Ambas as formas podem, por fim, levar a insuficien- 
cia hepatica e obi to. 

Achados clmicos 

A. Historia 

Muitas crianqas com cirrose podem ser assintomaticas na fase 
precoce da evoluqao. Mal-estar, perda de apetite, incapacidade 
de desenvolvimento e nausea sao queixas frequentes, especial- 
mente em variedades anictericas. Pode ser relatada uma facili- 
dade para desenvolvimento de equimoses. Ictericia pode ou nao 
estar presente. 

B. Sinais e sintomas 

A primeira indicaqao de doenqa hepatica subjacente pode ser 
ascite, hemorragia gastrintestinal ou encefalopatia hepatica. 
Podem ser observados hepatoesplenomegalia variavel, angio¬ 
mas aracnoides, pele quente, eritema palmar e baqueteamento 
digital. O figado pode estar pequeno e atrofiado. Mais frequen- 
temente, o figado esta um pouco aumentado em tamanho, em 
especial na regiao subxifoide, onde apresenta uma consistencia 
firme a dura e uma borda irregular. Ascite pode ser detectada 
como macicez movel a percussao ou como uma onda liquida. 


Homens podem apresentar ginecomastia. Baqueteamento digi¬ 
tal ocorre em 10-15% dos casos. Edema pre-tibial ocorre com 
frequencia, refletindo hipoproteinemia subjacente. Em meninas 
adolescentes pode haver queixas precoces de irregularidades 
menstruais e/ou amenorreia. 

Na cirrose biliar, os pacientes, com frequencia, apresen- 
tam ictericia, urina escura, prurido, hepatomegalia e, algumas 
vezes, xantomas, alem dos achados clmicos mencionados. Ma 
nutriqao e incapacidade de desenvolvimento decorrentes da es- 
teatorreia podem ser mais aparentes nessa forma de cirrose. 

C. Achados laboratoriais 

Anormalidades leves das aminotransferases (AST, ALT) fre- 
quentemente estao presentes, com um nivel reduzido de 
albumina e aumento variavel do nivel de y-globulinas. PT e 
prolongado e eventualmente irresponsivo a administraqao de 
vitamina K. Hemacias em alvo e celulas de Burr (hemacias com 
expansoes filiformes lembrando chifres) podem ser observadas 
no esfregaqo de sangue periferico. Anemia, trombocitopenia e 
leucopenia estarao presentes se existir hiperesplenismo. No en- 
tanto, em pacientes com cirrose, os exames sanguineos podem 
ser normals. 

Na cirrose biliar, e comum existir aumento da bilirrubina 
conjugada, acidos biliares, GGT, fosfatase alcalina e colesterol. 

D. Exames de imagem 

Ultrassonografia hepatica, TC e RM podem demonstrar textura 
hepatica anormal e nodulos. Na cirrose biliar, podem ser eviden- 
ciadas anormalidades da arvore biliar. 

E. Achados patologicos 

Nodulos de regeneraqao e fibrose circundante como achados de 
biopsia hepatica sao caracteristicos da cirrose. Caracteristicas 
patologicas da cirrose biliar tambem incluem colestase canali¬ 
cular e dos hepatocitos, assim como entupimentos dos ductos 
biliares. Os ductos bibares interlobares podem estar aumentados 
ou diminuidos, dependendo da causa e do estagio da doenqa. 

Diagnostico diferencial 

Na populaqao pediatrica, a cirrose pos-necrotica frequentemente 
e o resultado de doenqa hepatica aguda ou cronica (p. ex., hepa¬ 
tite neonatal idiopatica de celulas gigantes, hepatite viral [EIBV, 
FiCV], hepatite autoimune ou induzida por substancias); mais 
recentemente, DE1GNA, ou certos erros inatos do metabolismo 
(ver Quadro 21-5). A evoluqao a cirrose pode ser insidiosa, 
sem fase icterica reconhecida, como em alguns casos de HBV 
ou HCV, doenqa de Wilson, hemocromatose ou deficiencia de 
a r antitripsina. No momenta do diagnostico, a doenqa hepatica 
subjacente pode ser ativa, com TFHs anormais; ou pode ser quies- 
cente, com TFHs normais. A maioria dos casos de cirrose biliar 
resulta de anormalidades congenitas dos ductos biliares, doenqa 
de Caroli, PFIC, PSC, escassez de ductos biliares intra-hepaticos 
e fibrose cistica. Ocasionalmente, a cirrose pode seguir uma rea- 
qao de hipersensibilidade a certas medicares, como a fenitoina. 
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Parasitas (Opisthorchis sinensis, Fasciola e Ascaris) podem ser os 
agentes causais em crianqas que residem em areas endemicas. 

Complicacoes 

As principais complicaqoes da cirrose na infancia incluem distur- 
bios nutricionais progressives, disturbios hormonais e evoluqao de 
hipertensao portal e suas complicaqoes. Carcinoma hepatocelular 
ocorre com maior frequencia no figado cirrotico, especialmente 
em pacientes com a forma cronica da tirosinemia hereditaria ou 
apos doenqa HBV ou HCV de duraqao prolongada. 

Tratamento 

Ate o momento, nao existe tratamento comprovado para a cir¬ 
rose, mas sempre que uma condiqao tratavel e identificada (p. ex., 
doenqa de Wilson, galactosemia, intolerancia congenita a frutose, 
AIH) ou quando um agente agressor e eliminado (HBV, HCV, far- 
macos, toxinas), a progressao da doenqa pode ser alterada; regres- 
sao ocasional da fibrose tem sido notada. Crianqas com cirrose 
devem receber vacinaqao contra os virus das hepatites A e B, de- 
vendo ser monitoradas para o desenvolvimento de carcinoma he¬ 
patocelular com determinaqoes anuais de a-fetoproteina no soro, 
e com ultrassom abdominal para pesquisa de nodulos hepaticos 
realizados a cada 2 anos, pelo menos. Transplante hepatico pode 
ser apropriado em pacientes com cirrose causada por uma doenqa 
progressiva; evidencia de piora da funqao de sintese hepatica; ou 
complicacoes de cirrose que nao podem mais ser controladas. 

Prognostics 

A cirrose pos-necrotica tem uma evoluqao imprevisivel. Sem 
transplante, os pacientes afetados morrem de insuficiencia he¬ 
patica dentro de 10-15 anos. Pacientes com niveis crescentes de 
bilirrubina, coagulopatia resistente a vitamina K ou ascite refra- 
taria a diureticos geralmente sobrevivem menos de 1-2 anos. O 
evento terminal em alguns pacientes pode ser hemorragia gene- 
ralizada, sepse ou parada cardiorrespiratoria. Para pacientes com 
cirrose biliar, o prognostico e similar, exceto para aqueles com 
lesoes cirurgicamente corrigidas, resultando em regressao ou 
estabilizaqao da condiqao hepatica subjacente. Com transplante 
hepatico, a taxa de sobrevida a longo prazo e de 70-90%. 

Hardy SC, Kleinman RE: Cirrhosis and chronic liver failure. In Suchy 
FJ, Sokol RJ, Balistreri WF (editors): Liver Disease in Children, 
3rd ed. Cambridge University Press, 2007:97-137. 

Leonis MA, Balistreri WF: Evaluation and management of endstage 
liver disease in children. Gastroenterology 208;134:1741 [PMID: 
18471551]. 

HIPERTENSAO PORTAL 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Esplenomegalia. 


► Ascite recorrente. 

► Hemorragia varicosa. 

► Hiperesplenismo. 


Consideracoes gerais 

Hipertensao portal e definida como um aumento da pressao venosa 
portal para mais de 5 mmHg acima da pressao da veia cava infe¬ 
rior. Hipertensao portal sem cirrose pode ser dividida em causas 
pre-hepaticas, supra-hepaticas e intra-hepaticas. Embora as lesoes 
especrficas variem um pouco em seus sinais e sintomas clinicos, as 
consequencias da hipertensao portal sao comuns a todas. 

A. Hipertensao portal pre-hepatica 

Hipertensao portal pre-hepatica decorrente de anormalidades 
adquiridas das veias portal e esplenica e responsavel por 30-50% 
dos casos de hemorragia varicosa em crianqas. Uma historia de 
onfalite neonatal, sepse, desidrataqao ou cateterizaqao de veia 
umbilical pode estar presente. Em crianqas maiores, as causas 
incluem traumatismo local, peritonite (pieloflebite), estados de 
hipercoagulaqao e pancreatite. Sintomas podem ocorrer antes de 
1 ano de idade, porem, na maioria dos casos, o diagnostico nao 
e feito antes dos 3-5 anos. Pacientes com uma historia neonatal 
positiva tendem a apresentar sintomas mais precocemente. 

Foi descrita uma variedade de malformaqoes de veia esplenica 
ou portal, algumas das quais podem ser congenitas, incluindo 
defeitos valvares e atresia segmentar. Transformaqao cavernosa 
provavelmente e o resultado de tentativa de formaqao de colate- 
rais ao redor da veia portal trombosada, e nao uma malformaqao 
congenita. O local da obstru^ao venosa pode ser em qualquer 
local entre o hilo do figado e o hilo do baqo. 

B. Odusao ou trombose de veia supra-hepatica 
(sindrome de Budd-Chiari) 

Na maioria dos casos, em crianqas, nao e possivel determinar 
uma causa, ao passo que tumores, medicamentos e estados de 
hipercoagulaqao sao comuns em adultos. A associaqao ocasio¬ 
nal de trombose de veia hepatica na doenqa intestinal inflama- 
toria favorece a presenqa de toxinas endogenas passando atraves 
do figado. Foi descrita uma vasculite levando a endoflebite das 
veias hepaticas. Alem disso, obstruqao da veia hepatica pode ser 
secundaria a tumor, traumatismo abdominal, hipertermia ou 
sepse, ou pode ocorrer apos a correqao de uma onfalocele ou 
gastrosquise. Ocasionalmente, os fatores causais sao faixas con¬ 
genitas de veia cava, redes, uma membrana ou estenose acima 
das veias hepaticas. Trombose de veia hepatica pode ser uma 
complicaqao de medicamentos contraceptivos orais. Condiqoes 
tromboticas subjacentes (deficiencia de antitrombina III, pro- 
teina C ou S, ou fator V de Leiden; anticorpos antifosfolipideos; e 
mutaqoes do gene da protrombina) sao comuns em adultos. 

C. Hipertensao portal intra-hepatica 

1. Cirrose — Ver seqao anterior. 
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2. Doenca venosa odusiva (estagio agudo) — Hoje, esta 
entidade ocorre mais frequentemente em receptores de trans- 
plante de medula ossea. Tambem pode se desenvolver apos 
quimioterapia para leucemia aguda, particularmente com tio- 
guanidina. Causas adicionais incluem a ingestao de alcaloides 
da pirrolizidina (“chas caseiros”) ou outros chas de ervas, alem 
de uma forma familiar da doenqa ocorrendo em estados de 
imunodeficiencia congenita. A forma aguda da doenqa geral- 
mente ocorre no primeiro mes apos transplante de medula ossea 
e se anuncia com a triade de ganho de peso (ascite), hepatome- 
galia dolorosa e ictericia. 

3. Fibrose hepatica congenita — Esta e uma causa autosso- 
mica recessiva rara de hipertensao portal pre-sinusoidal intra- 

hepatica (ver Quadro 21-9). A biopsia hepatica geralmente e 
diagnostica, demonstrando complexos de von Meyenburg (agru- 
pamentos anormais de ductos biliares dilatados). Na angiografia, 
os ramos intra-hepaticos da veia porta podem estar duplicados. 
A doenqa renal policistica autossomica recessiva frequentemente 
esta associada a este disturbio. 

4. Outras causas raras — Esclerose hepatoportal (hiperten¬ 
sao portal idiopatica, fibrose portal nao cirrotica), regeneraqao 
nodular focal do figado e fibrose hepatica esquistossomotica 
tambem sao causas raras de hipertensao portal pre-sinusoidal 
intra-hepatica. 


Achados di'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Para a hipertensao portal pre-hepatica, a esplenomegalia em 
uma crianqa sem outras queixas e o sinal fisico mais constante. 
Podem ser notados episodios recorrentes de distensao abdomi¬ 
nal resultando de ascite. Os sintomas usuais de apresentaqao sao 
hematemese e melena. 

A presenqa de hipertensao portal pre-hepatica e sugerida 
por: (1) episodio de infec 9 ao grave no periodo neonatal ou in- 
fancia precoce — especialmente onfalite, sepse, gastrenterite, 
desidrataqao grave, ou cateteriza^oes prolongadas ou dificeis da 
veia umbilical; (2) falta de evidencia anterior de doenqa hepatica; 
(3) historia de bem-estar antes do initio ou reconhecimento de 
sintomas e (4) figado de tamanho normal, exames normals com 
esplenomegalia. 

A maioria dos pacientes com hipertensao portal supra-he¬ 
patica se apresenta com dor abdominal, hepatomegalia dolorosa 
de initio agudo e aumento do tamanho abdominal decorrente 
de ascite. Ictericia esta presente em somente 25% dos pacien¬ 
tes. Vomitos, hematemese e diarreia sao menos comuns. Sinais 
cutaneos de doen 9 a hepatica cronica com frequencia estao au- 
sentes, uma vez que a obstruqao geralmente e aguda. Veias su- 
perficiais distendidas na regiao das costas e do abdome superior, 
junto com edema circunscrito, podem ser observados quando 
a obstruqao da veia cava inferior afeta o fluxo da veia hepatica. 
Ausencia de refluxo hepatojugular (distensao jugular quando se 
aplica pressao ao figado) e um sinal clinico util. 

Os sinais e sintomas de hipertensao portal intra-hepatica 
geralmente sao os mesmos da cirrose (ver seqao anterior sobre 
cirrose). 


B. Achados laboratoriais e de imagem 

A maioria das outras causas comuns de esplenomegalia ou he- 
patesplenomegalia pode ser excluida por meio de exames labo¬ 
ratoriais adequados. Culturas, titulos de EBV, sorologias para 
hepatite, esfregaqo sanguineo, exames de medula ossea e TFHs 
podem ser necessarios. Na hipertensao portal pre-hepatica, os 
TFHs geralmente sao normais. Na sindrome de Budd-Chiari e 
doenqa venosa odusiva observamos, frequentemente, uma hi- 
perbilirrubinemia leve a moderada, com elevaqoes modestas de 
aminotransferases e PT. Aumentos significativos precoces dos 
parametros fibrinoliticos (especialmente fator inibidor 1 da ati- 
vaqao do plasminogenio) tem sido relatados na doen 9 a venosa 
odusiva. Hiperesplenismo com leucopenia leve e trombocitope- 
nia frequentemente esta presente. Em pacientes sintomaticos, a 
endoscopia digestiva alta pode revelar varizes esofagicas. 

Exame de ultrassom com Doppler do figado, veia porta, veia 
esplenica, veia cava inferior e veias hepaticas pode ajudar a de- 
finir a anatomia vascular. Na hipertensao portal pre-hepatica, 
podem ser observadas anormalidades da veia porta ou esplenica, 
ao passo que as veias hepaticas sao normais. Na suspeita de hi¬ 
pertensao portal nao cirrotica, a angiografia frequentemente e 
diagnostica. Arteriografia seletiva da arteria mesenterica supe¬ 
rior ou RM sao recomendadas antes da cirurgia de shunt, para 
determinar a permeabilidade da veia mesenterica superior. 

Para a hipertensao portal supra-hepatica, uma cavografia in¬ 
ferior usando cateteres, a partir de cima ou abaixo do local no 
qual ha suspeita da obstru 9 ao, pode revelar um defeito intrin- 
seco de enchimento, um tumor infiltrativo ou uma compressao 
extrinseca da veia cava inferior por uma lesao adjacente. Um 
lobo hepatico caudado de tamanho grande sugere uma sindrome 
de Budd-Chiari. £ preciso tomar cuidado na interpreta 9 ao de 
defeitos de pressao da veia cava inferior subdiafragmatica se 
houver ascite significativa. 

Pressao da veia hepatica ocluida e, simultaneamente, veno- 
grafia hepatica sao uteis para demonstrar a obstruqao de ostios 
de veias hepaticas principals e de vasos menores. Na ausencia de 
obstruqao, e possivel provocar o refluxo atraves dos sinusoides 
para a veia porta. Tambem devem ser determinadas as pressoes 
do coraqao direito e da por 9 ao supradiafragmatica da veia cava 
inferior, para eliminar pericardite constritiva e hipertensao pul- 
monar do diagnostico diferencial. 

Diagnostico diferencial 

Todas as causas de esplenomegalia devem ser incluidas no 
diagnostico diferencial. As mais comuns sao infecqoes, pur¬ 
pura trombocitopenica imune, discrasias sanguineas, lipidose, 
reticuloendoteliose, cirrose hepatica e cistos ou hemangiomas 
esplenicos. Na presenqa de hematemese e melena, podem exis- 
tir outras causas de sangramento gastrintestinal, como ulceras 
gastricas ou duodenais, tumores, duplicaqoes e doenqa intestinal 
inflamatoria. 

Como a ascite praticamente sempre esta presente na hiper¬ 
tensao portal supra-hepatica, a cirrose resultante de qualquer 
causa deve ser excluida. Outras causas supra-hepaticas (car- 
diacas, pulmonares) de hipertensao portal tambem devem ser 
excluidas. Embora a ascite possa ocorrer na hipertensao portal 
pre-hepatica, isso e incomum. 
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Complicacoes 

A principal manifestaqao e complicaqao da hipertensao portal e 
o sangramento de varizes esofagicas. Exsanguinaqao fatal e inco- 
mum, mas choque hipovolemico ou anemia resultante podem 
requerer pronto atendimento. Pode ocorrer hiperesplenismo 
com leucopenia e trombocitopenia, mas raramente ha sintomas. 
Ruptura do baqo aumentado em tamanho e decorrente de trau- 
matismo sempre deve ser tratada. Ja foi relatado edema retrope¬ 
ritoneal (sinal de Clatworthy). 

Sem tratamento, a obstruqao completa e persistente da veia 
hepatica na hipertensao portal supra-hepatica leva a insuficien- 
cia hepatica, ao coma e a morte. Um tipo nao portal de cirrose 
pode se desenvolver na forma cronica da doenqa venosa oclusiva 
do figado, na qual estao afetadas as veias hepaticas de tamanho 
pequeno e medio. Obito decorrente de insuficiencia renal pode 
ocorrer em casos raros de fibrose hepatica congenita. 

Tratamento 

O tratamento definitivo de hipertensao portal nao cirrotica ge- 
ralmente inexiste. O tratamento medicamentoso intensivo das 
complicaqoes da hipertensao portal pre-hepatica em geral e 
bem eficaz. Recentemente, diversos centros relataram resulta- 
dos excelentes com shunt portossistemico ou com shunt meso- 
Rex (derivaqao mesenterico-portal esquerda). Quando possivel, 
a tecnica preferida e o shunt meso-Rex. Doenqa venosa oclusiva 
pode ser parcialmente prevenida por meio do uso profilatico 
de UCDA ou defibrotida e eliminarjao do suposto agente lesivo, 
se possivel, aumentando a chance de recuperaqao. Shunts por- 
tossistemicos intra-hepaticos transjugulares tern sido eficazes 
na recuperaqao na doenqa venosa oclusiva. Para a hipertensao 
portal suprassistemica, os esfor^os devem ser dirigidos para a 
correqao da causa subjacente, se possivel. Alivio cirurgico ou 
angiografico da obstruqao deve ser tentado caso exista uma 


obstruqao definida dos vasos. Transplante hepatico, desde que 
nao contraindicado, deve ser considerado precocemente, caso 
uma correqao direta seja impossivel. Na maioria dos casos, o 
tratamento da hipertensao portal e dirigido para o controle das 
complicaqoes (Quadro 21-8). 

Prognostico 

Na hipertensao portal pre-hepatica, o prognostico depende 
do local do bloqueio, da eficacia da erradicarjao de varizes, da 
disponibilidade de vasos adequados para os procedimentos de 
derivarpao e da experiencia do cirurgiao. Em pacientes tratados 
por medidas medicamentosas, os episodios de sangramento pa- 
recem diminuir com a adolescencia. 

Em pacientes tratados por meio de medicamentos e trata¬ 
mento de apoio, o prognostico pode ser melhor do que naqueles 
tratados cirurgicamente, em especial quando a cirurgia e reali- 
zada em tenra idade, embora nao tenha sido feito nenhum tra¬ 
tamento comparative. Encefalopatia portocava e incomum apos 
cirurgia de shunt, a nao ser que a ingestao proteica seja excessiva, 
mas o resultado neurologico pode ser melhor em pacientes que 
recebem um shunt meso-Rex, em comparaqao com o tratamento 
medicamentoso isolado. 

A taxa de mortalidade da obstruqao da veia hepatica e muito 
alta (95%). Na doenqa venosa oclusiva, o prognostico e melhor, 
com recupera^ao completa possivel em 50% das formas agudas e 
em 5-10% nas formas subagudas. 

Cecen E et al: Veno-occlusive disease in a child with rhabdomyosar¬ 
coma after conventional chemotherapy: Report of a case and re¬ 
view of the literature. Pediatr Hematol Oncol 2007;24:615 [PMID: 
18092252], 

DeLeve LD et al: Vascular disorders of the liver. Hepatology 2009;49: 
1729-1764 [PMID: 19399912], 


Quadro 21-8 Tratamento das complicacoes da hipertensao portal 


Complicacao 

Diagnostico 

Tratamento 

Sangramento de varizes 
gastresofagicas 

Verificacao endoscopica de 
sangramento varicoso 

Esderose ou ligadura de varizes gastresofagicas. Octreotida, 30 mcg/m 2 /ASC/ 
hora por via intravenosa. Sonda de Sengstaken-Blakemore pediatrico. Shunt 
portossistemico cirurgico, TIPS, ligadura cirurgica de varizes, embolizacao venosa 
seletiva, OLT. Propranolol pode ser util na prevencao de sangramento 

Ascite 

Exame dinico (onda liquida, macicez 
movel a percussao), ultrassonografia 
abdominal 

Restricao de sodio (1-2 mEq/kg/dia), espironolactona (3-5 mg/kg/dia), furosemida 
(1-2 mg/kg/dia), albumina intravenosa (0,5-1 g/kg por dose), paracentese, shunt 
peritonio-venoso (LeVeen), TIPS, shunt portossistemico cirurgico, 0LT a 

Encefalopatia hepatica 

Exame neurologico anormal, amonia 
plasmatica elevada 

Restricao proteica (0,5-1 g/kg/dia), glicose intravenosa (6-8 mg/kg/min), 
neomicina (2-4 g/m 2 de ASC em quatro doses), rifaximina (200 mg, tres vezes ao 
dia, em criancas com > 12 anos), iactulose (1 mL/kg por dose [ate 30 mL] cada 

4-6 h por via oral), plasmaferese, hemodialise, 0LT a 

Hiperesplenismo 

Contagem baixa de leucocitos, 
plaquetas e/ou hemoglobina 
Esplenomegalia 

Sem intervencao, embolizacao esplenica parcial, shunt portossistemico cirurgico, 

TIPS, OLT. Esplenectomia pode piorar o sangramento de varizes 


a Em ordem sequential de tratamento. 

A5C, area de superficie corporal; OLT, transplante hepatico ortotopico; TIPS, shunt portossistemico intra-hepatico transjugular. 
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DOENCA DO TRATO BILIAR 
1. Colelitiase 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Dor abdominal episodica no quadrante superior direito. 

► Bilirrubinas, fosfatase alcalina e GGT elevadas. 

► Calculos e lama biliar observados no ultrassom abdominal. 


Consideracoes gerais 

Calculos biliares podem se desenvolver na populaijao pediatrica 
em todas as idades e in utero. Calculos biliares podem ser di- 
vididos em calculos de colesterol (que content mais de 50% de 
colesterol) e calculos pigmentados (pretos [bile esteril] e mar- 
rons [bile infectada]). Calculos pigmentares predominam na pri- 
meira decada de vida, e calculos de colesterol sao responsaveis 
por ate 90% dos calculos na adolescencia. Para alguns pacientes, 
a disfumpao da veslcula biliar esta associada a formaqao de lama 
biliar, que pode evoluir para forma^ao de “bolas de lama” ou tu- 
mefaqao biliar e, entao, para forma 9 ao de calculos. Em muitos 
pacientes, o processo e reversivel. 

Achados clinicos 

A. Historia 

A maioria dos calculos biliares esta associada a episodios agudos 
ou recorrentes de dor moderada a intensa no quadrante superior 
direito ou a dor epigastrica. A dor pode irradiar para a regiao su- 
besternal ou para o ombro direito. Em raras ocasioes, o modo de 
apresentaijao pode incluir uma historia de ictericia, dor nas cos¬ 
tas ou desconforto abdominal generalizado, quanto estiver asso¬ 
ciada a pancreatite, sugerindo impactat^ao no ducto comum ou 
na ampola hepatopancreatica. Nausea ou vomito pode ocorrer 
durante as crises. Episodios dolorosos frequentemente ocorrem 
no perlodo pos-prandial, em especial apos a ingestao de alimen- 
tos gordurosos. Os grupos de risco para calculos biliares incluem 
pacientes com doentja hemolitica conhecida ou suspeitada; mu- 
lheres; adolescentes com gestaqao anterior; indivlduos obesos; 
indivlduos que passaram por perda de peso rapida; crian^as 
com trombose de veia porta; certos grupos etnicos ou raciais, 
particularmente americanos nativos (indlgenas Pima) e hispani- 
cos; lactentes e crianqas com doen 9 a ileal (doen 9 a de Crohn) ou 


ressecqao previa do ileo; pacientes com fibrose cistica ou doen 9 a 
de Wilson e lactentes submetidos a superalimenta 9 ao parenteral 
prolongada. Outros fatores de risco nao tao certos incluem uma 
historia familiar positiva, o uso de pilulas anticoncepcionais e o 
diabetes melito. 

B. Sinais e sintomas 

Durante episodios agudos de dor, a sensibilidade dolorosa esta 
presente no quadrante superior direito ou no epigastrio, com 
interrupqao do movimento inspiratorio (sinal de Murphy posi- 
tivo), em geral sem sinais peritoneais. Embora raramente pre¬ 
sente, escleras ictericas sao uteis para o diagnostico. Evidencias 
de doen 9 a hemolitica subjacente, em adi 9 ao a ictericia, podem 
incluir palidez (anemia), esplenomegalia, taquicardia e sopro 
cardiaco de debito alto. Em casos nao complicados, a febre e 
incomum. 

C. Achados laboratoriais 

Exames laboratoriais geralmente sao normals, a nao ser que 
os calculos tenham se alojado no sistema biliar extra-hepatico; 
nesse caso, as bilirrubinas sericas e GGT (ou fosfatase alcalina) 
podem estar elevadas. Os niveis de amilase e lipase podem estar 
aumentados quando a obstruqao por calculo ocorre na ampola 
hepatopancreatica. 

D. Exames por imagem 

Avalia 9 ao com ultrassom e a melhor tecnica de imagem, mos- 
trando conteudo intraluminal anormal (calculos, lama), assim 
como altera 9 oes anatomicas da veslcula biliar ou dilataqao do 
sistema ductal biliar. A presenqa de uma sombra acustica ane- 
coica diferencia os calculos de lama intraluminal ou de rolhas de 
lama. Ceftriaxona pode produzir achados similares. Radiografias 
simples do abdome mostrarao calculos com um alto conteudo 
de calcio na regiao da veslcula biliar em ate 15% dos pacientes. 
A nao visualiza 9 ao da veslcula biliar na cintigrafia hepatobiliar 
sugere colecistite cronica. Em casos selecionados, ERCP, MRCP 
ou ultrassonografia endoscopica podem ajudar a definir anor- 
malidades sutis dos ductos biliares e a localizaqao de calculos 
intraductais. 

Diagnostico diferencial 

Outras condiqoes anormais do sistema biliar com apresenta- 
9 ao similar estao resumidas no Quadro 21-9. Doenqa hepatica 
(hepatite, abscesso ou tumor) podem causar sinais ou sintomas 
similares. Doem^a peptica, esofagite por refluxo, hernia hiatal 
paraesofagica, doen 9 a cardiaca e pneumomediastino devem ser 
considerados quando a dor esta localizada no epigastrio ou em 
regiao subesternal. Doen 9 a renal ou doenqa pancreatica e uma 
explica 9 ao possivel quando a dor esta localizada no flanco di¬ 
reito ou na regiao media das costas. 

Lesoes hepaticas subcapsulares ou supracapsulares (abs¬ 
cesso, tumor ou hematoma), ou infiltrado do lobo inferior di¬ 
reito tambem podem ser uma causa de dor nao traumatica do 
ombro direito. 
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associada. Cistotomia com coledocojejunostomia. amplo espectro e, depois, cirurgica ou endoscopica portal. Transplante casos bem selecionados. 

agulha ou tubo raramente colecistectomia. para colangite. Para hepatico e renal para Esfincterotomia biliar em 

necessaria. Colecistectomia alguns, transplante alguns. alguns casos. 

raramente indicada hepatico. Lobectomia para 

doenca localizada. 




















Quadro 21-9 Doencas do trato biliar em criancas ( continuacao ) 
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FIGADO E PANCREAS 


Complicacoes 

As complicates mais importantes estao relacionadas a impacta- 
9 ao dos calculos no ducto dstico ou no comum, podendo levar 
a forma^ao de estenoses ou perfura^ao. Distensao aguda e per- 
fura^ao subsequente da veslcula biliar podem ocorrer quando os 
calculos biliares causam obstruqao do ducto clstico. Calculos im- 
pactados ao nlvel da ampola hepatopancreatica frequentemente 
causam pancreatite. 

Tratamento 

A colelitlase sintomatica e tratada por meio de colecistecto- 
mia laparoscopica ou colecistectomia aberta em pacientes se- 
lecionados. Colangiografia intraoperatoria atraves do ducto 
clstico e recomendada, para que o medico possa se assegurar 
de que o sistema biliar nao apresenta calculos retidos. Calcu¬ 
los nos ductos biliares extra-hepaticos devem ser removidos 
durante a ERCP. 

Calculos que se desenvolvem em lactentes prematuros sob 
nutriqao parenteral podem ser seguidos com uso de ultrassom. 
A maioria dos lactentes e assintomatica, e os calculos se resol- 
vem em 3-36 meses. Dissoluqao de calculos biliares com uso de 
colelitoliticos (UCDA) ou medidas mecanicas (litotripsia) nao 
demonstrou ser eficaz em crianqas. Calculos biliares assintoma- 
ticos em geral nao requerem tratamento, uma vez que menos de 
20% por fim causarao problemas. 

Prognostico 

O prognostico e excelente em casos nao complicados submeti- 
dos a colecistectomia padrao. 

Bruch SW et al: The management of nonpigmented gallstones inchil¬ 
dren. J Pediatr Surg 2000;35:729 [PMID: 10813336], 

Lobe TE: Cholelithiasis and cholecystitis in children. Semin Pediatr 
Surg 2000;9:170 [PMID: 11112834], 

St Peter SD et al: Laparoscopic cholecystectomy in the pediatric po¬ 
pulation. J Laparoendosc Adv Surg Tech A. 2008;18:127 [PMID: 
18266591], 

2. Colangite esderosante primaria 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Prurido e icten'cia. 

► GGT elevada. 

► Associada a doenca intestinal inflamatoria. 

► ERCP ou MRCP anormais. 


Consideracoes gerais 

A colangite esderosante primaria (CEP) e uma doenqa hepatica 
progressiva de causa desconhecida, caracterizada por inflama- 
qao cronica e fibrose dos ductos biliares intra e extra-hepaticos 


(ou de ambos), com resultante obliteraqao dos ductos biliares 
perifericos, evidencia colangiografica de estenoses e dilataqao da 
arvore biliar ou parte dela. CEP e mais comum em homens com 
doen 9 a intestinal inflamatoria, particularmente colite ulcerativa. 
Tambem pode ser observada na histiocitose X, na sindrome 
seca, nas sindromes de imunodeficiencia congenita ou adquirida 
e na fibrose cistica. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A CEP frequentemente tern um inicio insidioso. Sintomas cli- 
nicos podem incluir dor abdominal, fadiga, prurido e ictericia. 
Acolia fecal e esteatorreia podem ocorrer. Achados fisicos in- 
cluem hepatomegalia, esplenomegalia e ictericia. 

B. Achados laboratoriais 

O achado mais precoce pode ser eleva^ao assintomatica de 
GGT. Anormalidades laboratoriais subsequentes incluem ni- 
veis elevados de fosfatase alcalina e acidos biliares. Mais tarde, 
pode haver ictericia colestatica e niveis elevados de AST e ALT. 
Pacientes com doenqa intestinal inflamatoria com frequen- 
cia apresentam teste positivo para anticorpos citoplasmaticos 
perinucleares antineutrofilo. Outros marcadores de doenqa 
hepatica autoimune (ANA ou ASMA) sao encontrados com 
frequencia, mas nao sao especificos para CEP. Colangite escle- 
rosante decorrente de criptosporidiase e comum nas sindromes 
de imunodeficiencia. 

C. Exames de imagem 

A ultrassonografia pode mostrar dilataijao de ductos biliares in- 
tra-hepaticos, situados atras de estenoses. Atualmente, MRCP e 
o estudo diagnostico de escolha, demonstrando irregularidades 
da arvore biliar. ERCP pode ser mais sensivel para o diagnostico 
de irregularidades da arvore biliar intra-hepatica. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial inclui hepatite infecciosa, colangite se¬ 
cundaria, AIH, doenqa hepatica metabolica, fibrose cistica, cisto 
de coledoco ou outras anormalidades da arvore biliar, incluindo 
doemja de Caroli, cisto de coledoco e fibrose hepatica congenita 
(ver Quadro 21-9). 

Complicacoes 

As complica 9 oes incluem colangite bacteriana secundaria, pan¬ 
creatite, fibrose biliar e cirrose. Progressao para insuficiencia 
hepatica e comum, e o risco de colangiocarcinoma e mais alto 
na CEP. 

Tratamento 

Nao existe tratamento completamente eficaz a disposi 9 ao. Pa¬ 
cientes com doempa precoce podem se beneficiar de UCDA 
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immui 


em alta dosagem (25-30 mg/kg/dia). Pacientes com marca- 
dores autoimunes podem se beneficiar de tratamento com 
corticosteroides e azatioprina. O tratamento com antibioticos 
da colangite e dilatagao com implante de stent nas estenoses 
ductais biliares dominantes pode reduzir os sintomas. Trans- 
plante hepatico e eficaz para pacientes com complicagoes em 
estagio final. 

Prognostico 

A maioria dos pacientes por fim necessitara de transplante he¬ 
patico; CEP e a quinta indicagao para transplante hepatico nos 
EUA. O tempo medio decorrido entre o momento do diagnos- 
tico e a doenga hepatica em estagio final e de 12-15 anos. 


Alvarez F: Autoimmune hepatitis and primary sclerosing cholangitis. 

Clin Liver Dis 2006;10:89 [PMID: 16376796], 

Miloh T et al: A retrospective single-center review of primary scle¬ 
rosing cholangitis in children. Clin Gastroenterol Hepatol 
2009;7:239 [PMID: 19121649], 


3. Outros disturbios do trato biliar 

Para uma representagao esquematica dos diversos tipos de cistos 
de coledoco, ver Figura 21-1. Para informagao resumida sobre 
hidropsia aguda, cisto de coledoco, colecistite acalculosa, doenga 
de Caroli, discinesia biliar e fibrose hepatica congenita, ver Qua- 
dro 21-9. 


TIPO 


J* 


ACHADOS 

Dilatagao esferica do ducto biliar 
, comum 
'CBD 


II 



Diverticulo congenito do ducto biliar 
comum 


III 


IVa 


IVb 




Diverticulo intraduodenal do ducto 

biliar comum 

(coledococele) 

Cistos intra-hepaticos comunicantes 
multiplos 

(Doenga de Caroli) 

Dilatagao mista extra-hepatica e 
intra-hepatica fusiforme ou cistica 
(possivelmente variantes da doenga 
de Caroli, fibrose hepatica congenita) 


A Figura 21-1 Classificacao da dilatacao cistica dos ductos 
biliares. Tipos I, II e III sao cistos extra-hepaticos do coledoco. 
Tipo IVa e somente intra-hepatico, e o tipo IVb e intra e extra- 
-hepatico. 


ABSCESSO HEPATICO PIOGENICO E AMEBIANO 


FUNDAMENTOS DO DIAGN0STIC0 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Febre e figado de tamanho aumentado e doloroso. 

► Ultrassom de figado demonstrando abscesso. 

► Anticorpo antiameba positivo no soro ou cultura bacteriana 
positiva do liquido do abscesso. 


Consideracoes gerais 

Abscessos hepaticos piogenicos sao frequentemente causados por 
bacterias intestinais disseminadas atraves da veia porta a partir 
de viscera infectada e, as vezes, a partir de colangite ascendente 
ou colecistite gangrenosa. A lesao resultante tende a ser solitaria 
e localizada no lobo hepatico direito. Disseminagao bacteriana 
tambem pode ocorrer a partir de queimaduras infectadas, de 
piodermite e de osteomielite. Causas incomuns incluem onfalite, 
endocardite infecciosa subaguda, pielonefrite, doenga de Crohn 
e abscesso periferico. Em pacientes imunocomprometidos, 
S. aureus , microrganismos gram-negativos e fungos podem se 
instalar no figado a partir do sistema arterial. Abscessos hepati¬ 
cos piogenicos multiplos estao associados a sepse grave. Criangas 
recebendo tratamento com agentes anti-inflamatorios e imunos- 
supressores, assim como criangas com defeitos na formagao dos 
leucocitos (doenga granulomatosa cronica), estao propensas a 
abscessos hepaticos piogenicos, especialmente aqueles causados 
pelo S. aureus. 

Uma invasao por Entamoeba histolytica ocorre a partir do 
intestino grosso, embora nem sempre se obtenha uma historia 
de diarreia (quadro semelhante a colite). 

Achados ch'nicos 

A. Historia 

Em qualquer abscesso hepatico sao frequentes queixas inespe- 
cificas de febre, calafrios, mal-estar e dor abdominal. Abscesso 
hepatico amebiano e raro em criangas. Um risco aumentado 
esta associado a viagens para areas de infecgao endemica (Me¬ 
xico, Sudeste Asiatico) em um periodo de 5 meses antes da 
apresentagao. 

B. Sinais e sintomas 

A perda de peso e muito comum, especialmente com diagnos- 
tico retardado. Alguns pacientes apresentam calafrios intensos e 
ictericia. A queixa dominante e uma dor surda constante sobre 
um figado aumentado em tamanho e doloroso a palpagao. Um 
hemidiafragma elevado, com movimentos respiratorios reduzi- 
dos ou ausentes, pode ser demonstrado ao exame fisico e confir- 
mado por meio de fluoroscopia. 

Febre e dor abdominal sao os dois sintomas mais comuns 
de abscesso hepatico amebiano. Dor a palpagao abdominal e 
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hepatomegalia estao presentes em mais de 50%. Um prodromo 
ocasional pode incluir tosse, dispneia e dor no ombro quando 
ocorre ruptura do abscesso para hemitorax direito. 

C. Achados laboratoriais 

Exames laboratoriais mostram leucocitose e, as vezes, anemia. 
TFHs podem ser normals ou revelar leve elevaqao das transa¬ 
minases e fosfatase alcalina. Hemoculturas podem ser positivas. 
Logo no inicio da evoluqao, os TFHs podem sugerir hepatite 
leve. A distinqao entre abscessos piogenicos e amebianos e mais 
facilmente feita por meio de exame de hemaglutina^ao indireta 
para anticorpo especifico (que e positivo em mais de 95% dos 
pacientes com doenqa hepatica amebiana) e por meio da pronta 
resposta clinica ao tratamento posterior com antiamebianos 
(metronidazol). O exame do material do abscesso, obtido pela 
aspiraqao com agulha com auxilio de ultrassom, frequentemente 
e diagnostico. 

D. Exames de imagem 

O exame hepatico por meio da ultrassonografia e o metodo diag¬ 
nostico mais util para avaliaqao de abscessos piogenicos e ame¬ 
bianos, detectando lesoes de ate 1-2 cm. RM, TC ou cintigrafia 
com galio ou tecnecio podem ser uteis na diferenciaijao de tumor 
ou cisto hidatico. Consolidaqao do lobo inferior direito e comum 
(10-30%) nos abscessos amebianos. 

Diagnostico diferencial 

Hepatite, hepatoma, cisto hidatico, doenqa da vesicula biliar ou 
infecqoes do trato biliar podem mimetizar abscesso hepatico. 
Abscessos subfrenicos, empiema e pneumonia podem apresen- 
tar um quadro similar. Doenqa intestinal inflamatoria ou do sis- 
tema biliar pode ser complicada por abscessos hepaticos. 

Complicacoes 

Pode ocorrer ruptura espontanea do abscesso com dissemina- 
qao da infecqao para o espaqo subfrenico, torax, cavidade peri¬ 
toneal e, as vezes, pericardio. Em casos graves, pode ocorrer o 
desenvolvimento de fistula broncopleural com intensa produqao 
de escarro e hemoptise. Simultaneamente, o abscesso hepatico 
amebiano pode ser infectado secundariamente por bacterias (em 
10-20% dos pacientes). Ha relatos de disseminaqao metastatica 
hematogenica para os pulmoes e cerebro. 

Tratamento 

Aspirapio por agulha guiada por ultrassom ou TC para cul- 
tura aerobia e anaerobia, e colocaqao simultanea de um cate- 
ter para drenagem, combinada com tratamento antibiotico 
apropriado, e o tratamento de escolha para abscessos hepati¬ 
cos piogenicos solitarios. Abscessos hepaticos multiplos tam- 
bem podem ser tratados com sucesso por meio desse metodo. 
Intervenqao cirurgica pode estar indicada se houver ruptura 
para fora da capsula hepatica ou quando houver suspeita de 
fistula entero-hepatica. 


Em casos nao complicados, o abscesso amebiano deve ser 
prontamente tratado com metronidazol, 35-50 mg/kg/dia por 
via oral, divididos em tres doses durante 10 dias. Metronidazol 
intravenoso pode ser usado para pacientes que nao podem tomar 
medicaqao oral. Quando nao se instala uma melhora apos 72 h 
de tratamento, pode existir uma infecqao bacteriana adicional ou 
erro diagnostico. Nesse momento, esta indicada a aspiraqao com 
agulha ou drenagem cirurgica. Assim que a alimentaijao oral for 
tolerada, deve-se iniciar um tratamento com amebicida luminal, 
como o iodoquinol. A resoluqao do abscesso cavitario ocorre em 
3-6 meses. 

Prognostico 

Um abscesso hepatico piogenico nao diagnosticado e nao tra¬ 
tado e universalmente fatal. Com drenagem e antibioticos, a 
taxa de cura situa-se em torno de 90%. A maioria dos abscessos 
bacterianos e curada com tratamento conservador medicamen- 
toso; a taxa de mortalidade e inferior a 3%. Quando ocorrem 
complicaqoes extra-hepaticas (empiema, fistula broncopleural 
ou complicaqoes pericardicas), a taxa de mortalidade pode che- 
gar a 10-15%. 

Kurland JE, Brann OS: Pyogenic and amebic liver abscesses. Curr 
Gastroenterol Rep 2004;6:273 [PMID: 15245694], 

Rajak CL et al: Percutaneous drainage of liver abscesses: Nee¬ 
dle aspiration versus catheter drainage. AJR Am J Roentgenol 
1998:170:1035 [PMID: 9530055]. 

Sharma MP, Kumar A: Liver abscess in children. Indian J Pediatr 
2006:73:813 [PMID: 17006041], 


TUMORES HEPATICOS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Aumento do tamanho abdominal e dor, perda de peso, 
anemia. 

► Hepatomegalia com ou sem massa defimvel. 

► Lesao tipo massa nos exames de imagem. 

► Laparotomia e biopsia tissular. 


Consideracoes gerais 

Neoplasias epiteliais primarias do figado representam 0,2-5,6% 
de todas as condiqoes malignas na infancia. Depois do tumor 
de Wilms e do neuroblastoma, o hepatoma e o terceiro cancer 
intra-abdominal mais comum. A incidencia e maior no sudoeste 
da Asia, onde a cirrose hepatica e mais comum. Existem dois 
tipos morfologicos basicos com certas diferenqas clinicas e prog- 
nosticas. O hepatoblastoma predomina em lactentes do sexo 
masculino, sendo responsavel por 79% dos canceres hepaticos 
em crianqas, e a maioria dos casos aparece antes dos 5 anos de 
idade. Existe risco aumentado de hepatoblastoma na sindrome 
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de Beckwith-Wiedemann, hemi-hipertrofia, polipose adenoma- 
tosa familiar do colon e em lactentes prematuros ou com baixo 
peso de nascimento. A maioria das lesoes e encontrada no lobo 
direito do figado. A diferenciaqao patologica do carcinoma he- 
patocelular, outro tumor hepatico importante, pode ser dificil. 
Carcinoma hepatocelular ocorre mais frequentemente apos os 
3 anos de idade, tem um prognostico pior que o hepatoblastoma 
e causa mais desconforto abdominal. 

Pacientes com infecqao cronica por HBV ou HCV, cirrose, 
doenqa de deposito de glicogenio tipo I, tirosinemia ou deficien¬ 
cy de oq-antitripsia tem um risco aumentado para carcinoma 
hepatocelular. O desenvolvimento tardio de carcinoma hepato¬ 
celular em pacientes recebendo androgenios para o tratamento 
da sindrome de Fanconi e da anemia aplasica deve ser lembrado. 
O uso de esteroides anabolicos por adolescentes preocupados 
com o corpo tem o risco de neoplasia hepatica. 

Um aspecto interessante de neoplasias epiteliais primarias do 
figado e a incidencia aumentada de anomalias associadas e de 
anormalidades endocrinas. A virilizaqao foi citada como uma 
consequencia da atividade de gonadotrofina no tumor. Feminiza- 
9 ao com ginecomastia bilateral pode ocorrer em associaqao a altos 
niveis de estradiol no sangue, a ultima sendo uma consequencia 
de um aumento da aromatizaqao de androgenios circulantes pelo 
figado. Hiperplasia de celulas de Leydig sem espermatogenese e 
encontrada na biopsia testicular. Hemiatrofia, ausencia congenita 
de rim, macroglossia e diverticulo de Meckel foram encontrados 
em associaqao a carcinoma hepatocelular. 

Achados ch'nicos 

A. Historia 

Um aumento perceptivel da circunferencia abdominal com ou 
sem dor e a caracteristica mais constante da historia. Os pais 
podem notar um abaulamento no abdome superior ou relatar a 
presenqa de uma massa de consistency dura. Sintomas consti- 
tucionais (p. ex., anorexia, fadiga, febre e calafrios) podem estar 
presentes. Garotos adolescentes podem apresentar queixas de 
ginecomastia. 

B. Sinais e sintomas 

Perda de peso, palidez e dor abdominal associada a um abdome 
de tamanho aumentado sao comuns. O exame fisico revela he¬ 
patomegaly com ou sem massa tumoral definida, geralmente 
a direita da linha media. Sinais de doenqa hepatica cronica em 
geral estao ausentes quando nao existe cirrose. No entanto, pode 
ser notada uma virilizaqao ou feminizaqao de crian 9 as em idade 
pre-puberal. 

C. Achados laboratoriais 

TFHs normais sao a regra. Anemia ocorre com frequency, espe- 
cialmente em casos de hepatoblastoma. Ha relatos de excre 9 ao 
urinaria de cistationina. Os niveis de a-fetoproteina frequente¬ 
mente estao aumentados, em especial no hepatoblastoma. Algu- 
mas vezes, os niveis de estradiol estao aumentados. £ mais facil 
obter material para diagnostico tecidual durante a laparotomia, 


embora seja possivel usar biopsia hepatica com agulha dirigida 
por ultrassom ou TC. 

D. Exames de imagem 

Ultrassonografia, TC e RM sao uteis para o diagnostico, o estadia- 
mento e o acompanhamento da resposta tumoral ao tratamento. 
Uma cintigrafia ossea e uma TC do torax geralmente fazem parte 
da avaliaqao pre-operatoria para pesquisar doen 9 a metastatica. 

Diagnostico diferencial 

Na ausencia de uma massa palpavel, o diagnostico diferencial 
e hepatomegalia com ou sem anemia ou ictericia. Cond^oes 
hematologicas e nutricionais devem ser excluidas, assim como 
infecqao por HBV e HCV, deficiency de oq-antitripsina, doen- 
qas de deposito de lipideos, doen 9 a de deposito de glicogenio, 
tirosinemia, fibrose hepatica congenita, cistos, adenoma, hiper¬ 
plasia nodular focal, pseudotumor inflamatorio e hemangiomas. 
Na presenqa de febre, um abscesso hepatico (piogenico ou ame- 
biano) deve ser considerado. Doenqa venosa oclusiva e trom- 
bose de veia hepatica sao possibilidades raras. Tumores no lobo 
esquerdo podem ser erroneamente interpretados como sendo 
pseudocistos pancreaticos. 

Complicacoes 

Crescimento tumoral progressive, desconforto abdominal, as- 
cite, dificuldade respiratory e metastases disseminadas (espe- 
cialmente para pulmoes e linfonodos abdominais) sao a regra. 
Ruptura do figado neoplasico e hemorragia intraperitoneal ja 
foram relatadas. Anemia progressiva e emaciaqao predispoem o 
paciente a um obito precoce por sepse. 

► Tratamento 

Uma abordagem cirurgica agressiva, com resseeqao completa da 
lesao, oferece a unica chance de cura. Aparentemente, cada me- 
tastase pulmonar isolada tambem deve ser ressecada por meio 
de cirurgia. Radio e quimioterapia foram desapontadoras no tra¬ 
tamento de neoplasias hepaticas primarias, embora possam ser 
usadas para a citorredu 9 ao inicial dos tumores que, no momento 
da cirurgia primaria, foram considerados nao ressecaveis (ver Ca- 
pitulo 29 para discussao adicional). Em alguns casos, a celioto- 
mia de revisao permitiu a resseqao do tumor, resultando em uma 
taxa de mortalidade reduzida. Transplante hepatico pode ser uma 
op 9 ao no hepatoblastoma, com uma sobrevida de 10 anos de 85% 
em pacientes com doenqa nao ressecavel, limitada ao figado. Para 
carcinoma hepatocelular, a taxa de sobrevida e ruim, decorrente 
do estagio avanqado no momento do diagnostico. A taxa de sobre¬ 
vida pode ser melhor para aqueles pacientes nos quais o tumor e 
incidental em rela 9 ao a outro disturbio (tirosinemia, atresia biliar, 
cirrose). Nas areas HBV-endemicas, a vacinaqao para HBV redu- 
ziu a incidencia de carcinoma hepatocelular. 

Prognostico 

Se o tumor for completamente removido, a taxa de sobrevida e de 
90% para hepatoblastoma e 33% para carcinoma hepatocelular. 
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Na presenga de metastases, a sobrevida e reduzida a 40% para 
hepatoblastoma. 

Chien YC et al: Nationwide hepatitis B vaccination program in 
Taiwan: Effectiveness in the 20 years after it was launched. Epide¬ 
miol Rev 2006;28:126 [PMID: 16782778], 

Finegold MJ et al: Liver tumors: pediatric population. Liver Transpl 
2008;14:1545 [PMID: 18975283], 

Meyers RL: Tumors of the liver in children. Surg Oncol 
2007;16:195 [PMID: 17714939], 

von Schweinitz D: Management of liver tumors in childhood. Semin 
Pediatr Surg 2006;15:17 [PMID: 16458842] 


TRANSPLANTE HEPATICO 

O transplante hepatico ortotopico esta indicado em criangas 
com doenga hepatica em estagio final, insuficiencia hepatica ful- 
minante aguda ou complicagoes decorrentes de disturbios hepa- 
ticos metabolicos. Muitas opgoes para imunossupressao (p. ex., 
ciclosporina, anticorpos monoclonais contra celulas T e receptor 
interleucina-2 [IL-2], mofetil micofenolato e sirolimo), indivi- 
dualizagao da imunossupressao, melhor selegao de candidatos, 
tecnicas cirurgicas melhoradas, monitoragao antecipatoria de 
complicagoes (p. ex., infecgoes por CMV e EBV, hipertensao, 
disfungao renal e dislipidemias), assim como experiencia no 
atendimento pos-operatorio contribuiram para melhorar os re- 
sultados. As principals indicates para o transplante na infancia 
sao apresentadas no Quadro 21-10. 

Criangas candidatas potenciais para transplantes hepaticos 
devem ser encaminhadas precocemente para avaliagao, pois 
o fator limitante para o sucesso e a pequena lista de doadores. 
Alem dos orgaos de cadaveres (de tamanho total), criangas tam- 
bem podem receber segmentos reduzidos ou partes de figados 


Quadro 21-10 Indicacoes para o transplante hepatico em 
pediatria 


Indicacao 

Porcentagem de 
transplantes pediatricos 

Atresia biliar (Kasai realizado sem sucesso ou 
cirrose descompensada) 

39,6 

Metabolica (deficiencia de oq-antitripsina, 
defeitos das enzimas do ciclo da ureia, 
doenca de Wilson, tirosinemia) 

14,6 

Disturbios nao biliares colestaticos da atresia 
(sindrome de Alagille, CIFP) 

13,6 

Insuficiencia hepatica aguda 

13,2 

Cirrose (hepatite autoimune, hepatite B e C) 

8,0 

Processos hepaticos malignos 
(hepatoblastoma nao ressecavel, HCC, 
outros) 

5,8 

Outros 

5,2 


CIFP, colestase intra-hepatica familiar progressiva. 


de cadaveres, alem de doagao de familiares vivos, o que tem au- 
mentado a lista doadora. Dez por cento dos receptores necessi- 
tam de retransplante. Em geral, 80-90% das criangas sobrevivem 
2-5 anos apos o transplante, e a taxa de sobrevida a longo prazo 
parece ser comparavel. Tratamento imunossupressor por toda 
vida, usando combinagoes de tacrolimo, ciclosporina, predni- 
sona, azatioprina, mofetil micofenolato ou sirolimo, com seus 
riscos associados, geralmente e necessario para evitar rejeigao. 
Diversos estudos examinaram a suspensao da imunossupressao, 
que ocasionalmente pode ser feita com sucesso; no entanto, os 
criterios referentes a quais pacientes sao capazes de sobreviver 
sem imunossupressao ainda nao foram determinados. Deve ser 
escolhida a quantidade minima de imunossupressao capaz de 
evitar rejeigao alografica. A qualidade geral de vida para crian¬ 
gas com um figado transplantado parece ser excelente. Existe 
um risco aumentado (de ate 25%) de disfungao renal. O risco de 
doenga linfoproliferativa induzida por EBV durante toda a vida 
e de aproximadamente 5%, sendo relacionado a idade e ao status 
de exposiqao ao EBV na epoca do transplante, alem de a inten- 
sidade da imunossupressao. Varios protocolos estao sendo testa- 
dos para prevengao e tratamento da doenga linfoproliferativa. 

Bucuvalas JC, Alonso EM: Long-term outcomes after liver transplanta¬ 
tion in children. Curr Opin Organ Transplant 2008;13:247 [PMID: 
18685311], 

Campbell KM et al: High prevalence of renal dysfunction in long¬ 
term survivors after pediatric liver transplantation. ] Pediatr 
2006;148:475 [PMID: 16647407], 

Muiesan P et al: Liver transplantation in children. J Hepatol 
2007;46:340 [PMID: 17161491], 

Utterson EC et al; The Split Research Group: Biliary atresia: Clinical 
profiles, risk factors, and outcomes of 755 patients listed for liver 
transplantation. J Pediatr 2005;147:180 [PMID: 16126046], 


DISTURBIOS PANCREATICOS 


PANCREATITE AGUDA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Dor abdominal epigastrica, irradiando para as costas. 

► Nausea e vomito. 

► Elevacao da amilase e da lipase no soro. 

► Evidencia de inflamacao pancreatica a TC ou ao ultrassom. 


Consideracoes gerais 

A taxa de hospitalizagao decorrente de pancreatite aguda em 
criangas e de 0,02-0,09/1.000 na populagao dos EUA. A maioria 
dos casos de pancreatite aguda resulta de farmacos, infecgoes 
virais, doengas sistemicas, traumatismo abdominal ou obstru- 
gao do fluxo pancreatico. Mais de 20% dos casos sao idiopati- 
cos. Causas de obstrugao pancreatica incluem calculos, cistos de 
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coledoco, tumores duodenais, pancreas divisum e ascaridiase. 
Pancreatite aguda foi observada apos tratamento com sulfassala- 
zina, tiazidas, acido valproico, azatioprina, mercaptopurina, as- 
paraginas, farmacos antirretrovirais (especialmente didanosina), 
corticoides em alta dosagem e outros farmacos. Ela tambem 
pode ocorrer em fibrose cistica, lupus eritematoso sistemico, 
deficiencia de oq-antitripsina, diabetes melito, doenqa de Crohn, 
doenqa de deposito de glicogenio tipo I, hiperlipidemia tipos I 
e V, hiperparatireoidismo, purpura de Henoch-Schonlein, sin- 
drome de Reye, acidopatias organicas, doenqa de Kawasaki ou 
insuficiencia renal cronica; durante realimentaqao rapida nos 
casos de ma nutriqao; apos cirurgia de fusao espinal; e em fa- 
milias. Pancreatite induzida por alcool deve ser considerada no 
paciente adolescente. 

Achados clmicos 

A. Historia 

O quadro clinico de apresentaqao e constituido por dor abdomi¬ 
nal alta e medio-abdominal persistente (horas a dias), de inicio 
agudo, que ocasionalmente se irradia para as costas, com fre- 
quencia associada a vomitos. 

B. Sinais e sintomas 

O abdome se apresenta doloroso a palpaqao, mas sem rigidez, 
com diminuiqao do borborigmo intestinal, sugerindo irritaqao 
peritoneal. Em lactentes e crianqas jovens, a distensao abdominal 
e comum. Ictericia nao e comum. Pode haver ascite e, em alguns 
pacientes, existir um derrame pleural a esquerda. Equimoses pe- 
riumbilicais e no flanco indicam pancreatite hemorragica. 

C. Achados laboratoriais 

O achado laboratorial chave e um aumento da amilase ou lipase 
no soro (tres vezes acima do normal). A elevaqao da lipase serica 
persiste por mais tempo que a da amilase. Lactentes com menos de 
6 meses de idade podem nao apresentar aumento da amilase ou da 
lipase. Nesse caso, um tripsinogenio imunorreativo elevado pode 
ser mais sensivel. A lipase pancreatica pode ajudar a diferenciar 
causas nao pancreaticas (p. ex., salivares, intestinais ou tubo-ova- 
rianas) de elevaqao da amilase no soro. Leucocitose, hiperglicemia 
(glicose sorologica > 300 mg/dL), hipocalcemia, queda do hema- 
tocrito, aumento da ureia, hipoxemia e acidose podem ocorrer em 
casos graves, implicando um mau prognostico. 

D. Exames de imagem 

Radiografias simples do abdome planas podem mostrar um ileo 
localizado (alqa sentinela). A ultrassonografia e primariamente 
usada para avaliar doenqa do trato biliar, levando a pancreatite, 
mas pode demonstrar uma baixa ecodensidade do pancreas em 
comparaqao com o lobo hepatico esquerdo. Frequentemente, o 
pancreas e dificil de demonstrar por meio do ultrassom, em de- 
correncia do gas sobrejacente. Exames tomograficos representam 
o pancreas com maior consistencia, sendo melhores para detectar 
fleimao pancreatico, pseudocisto, necrose ou formaqao de abscesso. 
ERCP ou MRCP pode ser util para confirmar a permeabilidade do 


ducto pancreatico principal em casos de traumatismo abdominal; 
na pancreatite aguda recorrente; ou para revelar calculos pancrea- 
ticos, estenoses ductais e pancreas divisum. 

Diagnostico diferencial 

Outras causas de dor abdominal alta aguda incluem gastrite, 
doenqa peptica ulcerosa, ulcera duodenal, hepatite, abscesso he¬ 
patico, colelitiase, colecistite, coledocolitiase, gastrenterite aguda 
ou apendicite atipica, pneumonia, volvulo, intussuscepqao e 
traumatismo nao acidental. 

Complicacoes 

As complicaqoes precoces incluem choque, disturbios hidrele- 
trollticos, ileo, slndrome da distriqao respiratoria aguda e hipo¬ 
calcemia. Pode ocorrer hipervolemia decorrente de insuficiencia 
renal relacionada a necrose tubular renal. Os sistemas gastrin- 
testinal, neurologico, musculoesqueletico, hepatobiliar, derma- 
tologico e hematologico tambem podem estar envolvidos. Uma 
evoluqao mais agressiva pode ser prevista com disfunqao renal, 
necessidades significativas de llquido e disfunqao de multiplos 
sistemas organicos. Cinco a 20% dos pacientes podem desen- 
volver um pseudocisto apos 1-4 semanas, que pode ser assinto- 
matico ou apresentar recorrencia da dor abdominal e aumento 
da amilase no soro. Ate 60-70% dos pseudocistos se resolvem 
espontaneamente. Podem ocorrer infecqao, hemorragia, ruptura 
ou formaqao de fistula. A formaqao de flegimao e rara em crian- 
qas, mas, quando presente, pode se estender a partir da glandula 
para o peritonio ou para o saco inferior. A maioria regride, mas 
alguns necessitam de drenagem. Nessa massa inflamatoria, pode 
se instalar uma infecqao. A formaqao de abscesso pancreatico, 
uma intercorrencia rara (3-5%), se desenvolve 2-3 semanas apos 
a lesao inicial. Febre, leucocitose e dor sugerem essa complica- 
qao; o diagnostico e feito por meio de ultrassom ou TC. Pan¬ 
creatite cronica, insuficiencia pancreatica exocrina ou endocrina 
e litiase pancreatica sao sequelas raras de pancreatite aguda. 

Tratamento 

O tratamento medicamentoso inclui atenqao cuidadosa para 
liquidos, eletrolitos e status respiratorio. A descompressao gas- 
trica pode ser util caso existam vomitos significativos. A dor 
pode ser controlada com opioides. Supressao acida pode ser util. 
A nutriqao e administrada por via parenteral ou enteral (jeju¬ 
nal). Cobertura antibiotica de amplo espectro e util somente na 
pancreatite necrosante. Farmacos que causam pancreatite aguda 
devem ser suspensos. O tratamento cirurgico e reservado para 
rupturas traumaticas da glandula, calculo intraductal ou outras 
lesoes anatomicas obstrutivas, alem de pseudocistos infectados 
ou abscessos. Descompressao endoscopica precoce do sistema 
biliar reduz a morbidade associada a pancreatite causada por 
obstruqao do coledoco. 

Prognostico 

No grupo etario pediatrico, o prognostico e surpreendentemente 
bom com tratamento conservador. 
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PANCREATITE CRONICA 

A pancreatite cronica e diferenciada da pancreatite aguda pelo 
fato de o pancreas permanecer estrutural e funcionalmente 
anormal apos uma crise. 

As causas sao multiplas e podem ser divididas em toxico-meta- 
bolicas (p. ex., alcool, insuficiencia renal cronica, hipercalcemia), 
idiopaticas, geneticas, autoimunes, pancreatite recorrente e aguda 
grave e pancreatite obstrutiva (p. ex., pancreas divisum, cisto de 
coledoco). 

Achados di'nicos 

A. Historia 

O diagnostico frequentemente e retardado pelos sintomas ines- 
pecificos e pela ausencia de anormalidades laboratoriais per- 
sistentes. Geralmente existe uma historia prolongada de dor 
abdominal alta recorrente, de gravidade variavel. Irradiaqao para 
as costas e uma queixa comum. 

B. Sinais e sintomas 

Febre e diarreia sao raras. Diarreia, decorrente de esteatorreia, e 
sintomas de diabetes podem se desenvolver posteriormente na 
evolu<;ao. Ma nutriqao, decorrente de insuficiencia pancreatica 
exocrina adquirida, tambem pode ocorrer. 

C. Achados laboratoriais 

Os niveis de amilase e lipase no soro geralmente estao elevados du¬ 
rante as crises agudas precoces, mas frequentemente estao normals 
na fase cronica. Insuficiencia pancreatica, refletida por reduqao do 
volume e resposta ao bicarbonate, pode ser encontrada durante 
exame de estimulaqao pancreatica. A insuficiencia tambem pode 
ser diagnosticada pela determinaqao da elastase pancreatica fecal 1. 
Mutaijoes do gene tripsinogenio cationico, do inibidor pancreatico 
secretor da tripsina e do gene regulador da condutancia transmem- 
brana da fibrose cistica ( CFTR ) estao associados a pancreatites 
aguda e cronica recorrentes. Niveis elevados de glicemia e da gli- 
co-hemoglobina, alem de glicosuria, ocorrem frequentemente na 
doen 9 a protraida. Devem ser feitos teste do cloreto no suor, para 
fibrose cistica, e de determinaqao do nivel de a-1 antitripsina, alem 
do nivel de calcio serico, para hiperparatireoidismo. 

D. Exames de imagem 

Radiografias do abdome podem mostrar calcificaqoes pancrea- 
ticas em ate 30% dos pacientes. Ultrassonografia e TC demons- 
tram uma glandula anormal (aumento de tamanho ou atrofia), 
dilataqao ductal e calculos em ate 80% dos casos. TC e o pro- 
cedimento de escolha para imagens. MRCP e ERCP podem 


evidenciar dilataqao ductal, calculos, estenoses ou segmentos es- 
tenoticos. Ultrassonografia endoscopica esta sendo avaliada para 
o diagnostico e o estadiamento da pancreatite cronica. 

Diagnostico diferencial 

Outras causas de dor abdominal recorrente devem ser con- 
sideradas. Causas especificas de pancreatite, como hiperpara- 
tireodismo, lupus eritematoso sistemico, doenqa infecciosa, 
deficiencia de oii-antitripsina, assim como obstruqao ductal por 
tumores, calculos ou helmintos devem ser excluidas por meio de 
exames apropriados. 

Complicacoes 

Dor abdominal incapacitante, esteatorreia, ma nutriqao, pseudocis- 
tos pancreaticos e diabetes sao as complicaqoes a longo prazo mais 
frequentes. Carcinoma pancreatico ocorre mais frequentemente em 
pacientes com pancreatite cronica, e em ate 40% dos pacientes com 
pancreatite hereditaria por volta dos 70 anos de idade. 

Tratamento 

O tratamento medicamentoso das crises agudas e indicado (ver 
seqao anterior sobre Pancreatite Aguda). Quando existe forte sus- 
peita de obstruqao ductal, deve ser tentado um tratamento endos- 
copico (dilataqao com balao, colocaqao de stent , remoqao do calculo 
ou esftncterotomia). A maioria dos pacientes apresenta recaidas. En- 
zimas pancreaticas orais sem proteqao enterica as refeiqoes podem 
reduzir episodios dolorosos em alguns pacientes. Tratamento antio- 
xidante esta sendo investigado. Pseudocistos podem ser marsupia- 
lizados para a superficie ou drenados para o estomago ou para uma 
alqa jejunal, caso nao regridam espontaneamente. Pancreatojeju- 
nostomia lateral ou procedimento de Frey pode reduzir a dor em 
pacientes pediatricos com um ducto pancreatico dilatado, podendo 
prevenir ou retardar a progressao para um disturbio pancreatico 
funcional. Pancreatectomia e autotransplante de celulas de ilhota 
tem sido usados em casos selecionados de pancreatite cronica. 

Prognostico 

Na ausencia de uma lesao corrigivel, o prognostico nao e bom. 
Podem ocorrer episodios incapacitantes de dor, insuficiencia he- 
patica, diabetes e cancer pancreatico. 

Beilin MD et al: Outcome after pancreatectomy and islet autotrans¬ 
plantation in a pediatric population. J Pediatr Gastroenterol Nutr 
2008;47:37 [PMID: 18607267], 

Kandula L et al: Genetic issues in pediatric pancreatitis. Curr Gas¬ 
troenterol Rep 2006;8:248 [PMID: 16764792]. 

Witt H: Gene mutations in children with chronic pancreatitis. Pan- 
creatology 2001; 1:432 [PMID: 12120220], 

MANIFESTACOES GASTRINTESTINAIS E 
HEPATOBILIARES DA FIBROSE CISTICA 

A fibrose cistica e uma doenqa com manifestaqoes variadas. 
Embora o envolvimento pulmonar e pancreatico predomine 
no quadro clinico na maioria dos pacientes (ver Capitulo 18), 
diversos sistemas organicos podem estar envolvidos. O Qua¬ 
dro 21-11 lista as condiqoes gastrintestinais, pancreaticas e 





Quadro 21-11 Manifestacoes gastrintestinais e hepatobiliares da fibrose cistica 
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Pancreas Insuficiencia Diarreia, esteatorreia, Recem-nascido ate 85-90 Avaliacao da gordura fecal de Reposicao de enzima pancreatica, 

exocrina total ma nutricao, retardo do infancia 72 h, elastase pancreatica fecal pode necessitar de formula elementar, 

desenvolvimento. Deficiency 1, testes diretos da funcao suplementos de vitamina lipossoluvel 

de vitamina lipossoluvel pancreatica 
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ALT, alanina aminotransferase; AST, aspartato aminotransferase; TC, tomografia computadorizada; ERCR colangiopancreatografia retrograda endoscopica; MRCfJ colangiopancreatografia por ressonancia 
magnetica; IBPs, inibidores da bomba de protons; TIPS, shunt portossistemico intra-hepatico transjugular; US, ultrassonografia. 
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hepatobiliares que podem afetar os pacientes portadores de fi¬ 
brose cistica, juntamente com seus achados cbnicos, incidencia, 
exames diagnostics mais uteis e tratamento preferencial. 

Baker SS et al: Pancreatic enzyme therapy and clinical outcomes 
in patients with cystic fibrosis. J Pediatr 2005;146:189 [PMID: 
15689904], 

Borwitz D et al: Gastrointestinal outcomes and confounders in cys¬ 
tic fibrosis. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2005;41:273 [PMID: 
16131979], 

Borowitz D et al: Use of fecal elastase-1 to classify pancreatic status 
in patients with cystic fibrosis. J Pediatr 2004:145:322 [PMID: 
C15343184], 

Corbett K et al: Cystic fibrosis-associated liver disease: A population- 
based study. J Pediatr 2004;145:327 [PMID: 15343185], 

Littlewood JM et al: Diagnosis and treatment of intestinal malab¬ 
sorption in cystic fibrosis. Pediatr Pulmonol 2006;41:35 [PMID: 
16288483], 

Munck A et al: Pancreatic enzyme replacement therapy for young cys¬ 
tic fibrosis patients. J Cyst Fibros 2009;8:14 [PMID: 18718819], 


SINDROMES COM INSUFICIENCIA PANCREATICA 
EXOCRINA 

Diversas slndromes estao associadas a insuficiencia pancreatica 
exocrina. Os pacientes podem apresentar uma historia familiar 
de incapacidade de desenvolvimento, diarreia, fezes gorduro- 
sas e ausencia de sintomas respiratorios. Exames laboratoriais 
incluem teste de cloreto no suor normal, elastase pancreatica 
fecal 1 baixa, nlveis baixos a ausentes de lipase, amilase e trip- 
sina na intubaijao duodenal. Cada disturbio tem diversas carac- 
terlsticas cllnicas associadas que auxiliam no diagnostic. Na 
slndrome de Schwachmann, a hipoplasia pancreatica exocrina 
com substituiqao adiposa disseminada do tecido glandular aci¬ 
nar esta associada a neutropenia decorrente de uma parada na 
matura^ao dos granulocitos. A disostose metafisaria e um nivel 
elevado de hemoglobina fetal sao achados comuns; deficiencia 
de imunoglobulina e disfum;ao hepatica foram relatadas. TC 
do pancreas demonstra substituitpao gordurosa disseminada. 
Os niveis sorologicos de tripsinogenio imunorreativo sao ex- 
tremamente baixos. 

Outras associates com a insuficiencia pancreatica exocrina 
incluem (1) hipoplasia das narinas, aplasia cutanea, surdez (sin- 
drome de Johanson-Blizzard); (2) anemia sideroblastica, retardo 
do desenvolvimento, convulsoes e disfunqao hepatica (sindrome 
de Pearson); (3) atresia ou estenose duodenal; (4) ma nutritpao; e 
(5) hipoplasia ou agenesia pancreatica. 

As complicates e sequelas de insuficiencia pancreatica 
exocrina sao ma nutriqao, diarreia e incapacidade de desen¬ 
volvimento. O grau de esteatorreia pode diminuir com a idade. 
Lipolise intragastrica pela lipase lingual pode compensar pa¬ 
cientes com funqao pancreatica baixa ou ausente. Na sindrome 
de Schwachmann, a principal sequela e a baixa estatura. A neu¬ 
tropenia cronica pode resultar em um aumento do numero de 
infecqoes, e muitos pacientes apresentam neutrofilos com mobi- 
lidade diminuida. Nesses pacientes, foi notado um aumento da 
incidencia de leucemia. 


Reposiijao de enzima pancreatica e vitamina lipossoluvel e o 
tratamento necessario para a maioria dos pacientes. O prognos¬ 
tic parece ser bom para aqueles capazes de sobreviver ao grande 
numero de infecqoes bacterianas no initio de suas vidas e que 
nao apresentam graves defeitos associados. 

Chen R et al: Neonatal and late-onset diabetes mellitus caused by 
failure of pancreatic development: Report of 4 more cases and 
a review of the literature. Pediatrics 2008;121:1541 [PMID: 
18519458], 

Dror Y: Shwachman-Diamond syndrome. Pediatr Blood Cancer 
2005;45:892 [PMID: 16047374], 

Durie PR: Pancreatic aspects of cystic fibrosis and other inheri¬ 
ted causes of pancreatic dysfunction. Med Clin North Am 
2000;84:609 [PMID: 10872418], 

Sarles J et al: Pancreatic function and congenital duodenal abnormali¬ 
ties. J Pediatr Gastroenterol Nutr 1993;16:284 [PMID: 8492257]. 

Seneca S et al: Pearson marrow pancreas syndrome: A molecular 
study and clinical management. Clin Genet 1997;51:338 [PMID: 
9212183], 

Toiviainen-Salo S et al: Magnetic resonance imaging findings of the 
pancreas in patients with Shwachman-Diamond syndrome and 
mutations in the SBDS gene. J Pediatr 2008;152(3):434 [PMID: 
18280855], 


DEFEITO ISOLADO DE ENZIMA PANCREATICA 
EXOCRINA 

Os lactentes prematuros normals e a maioria dos recem-nas- 
cidos produzem pouca ou nenhuma amilase pancreatica apos 
refeiijoes ou estimula^ao hormonal exogena. Esta insuficiencia 
fisiologica temporaria pode persistir pelos primeiros 3-6 meses 
de vida, sendo responsavel pela diarreia quando carboidratos 
complexos (cereais) sao introduzidos na dieta. 

Deficiencia congenita de lipase pancreatica e deficiencia con¬ 
genita de colipase sao disturbios extremamente raros, causando 
diarreia e ma nutriqao variavel, com ma absonjao de gorduras da 
dieta e de vitaminas lipossoluveis. O nivel de cloreto no suor e 
normal e nao ha neutropenia. O tratamento e a reposiijao oral de 
enzimas pancreaticas e uma dieta com baixo teor de gordura ou 
uma formula contendo triglicerides de cadeia media. 

Insuficiencia pancreatica exocrina de enzimas proteoliticas 
(p. ex., tripsinogenio, tripsina, quimotripsina) e causada por 
deficiencia da enterocinase — uma enzima da mucosa duodenal 
— necessaria para ativaqao das proenzimas pancreaticas. Esses 
pacientes apresentam ma nutriqao associada a hipoproteinemia 
e edema, mas nao apresentam sintomas respiratorios, apresen- 
tando um teste de suor normal. Eles respondem ao tratamento 
com reposiqao de enzima pancreatica e alimentatpao com for¬ 
mulas que content uma caseina hidrolisada (p. ex., Nutramigen, 
Pregestimil). 

Durie PR: Pancreatic aspects of cystic fibrosis and other inheri¬ 
ted causes of pancreatic dysfunction. Med Clin North Am 
2000;84:609 [PMID: 10872418], 

McKenna LL: Pancreatic disorders in the newborn. Neonatal Netw 
2000;19:13 [PMID: 11949098], 
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Quadro 21-12 Tumores pancreaticos 



Idade 

Achados principals 

Diagnostico 

Tratamento 

Condicoes associadas 

Insulinoma 

Qualquer idade 

Hipoglicemia, convulsoes; 
insulina serica elevada; ganho 
de peso; dor abdominal e 
massa abdominal infrequente 

TC, RM, UE, SRS 

Cirurgia, diazoxida, 

SSTA 


Adenocarcinoma 

Qualquer idade 

Dor epigastrica, massa 
epigastrica, perda de peso, 
anemia, obstrucao biliar 

Ultrassom, TC, RM, UE 

Cirurgia Pancreatite cronica 

Gastrinoma 

Acima dos 5-8 
anos de idade 

Sexo masculino, hipersecrecao 
gastrica, sintomas pepticos, 
ulceras multiplas, sangramento 
gastrintestinal, anemia, 
diarreia 

Gastrina de jejum 
elevada e teste de 
supressao pos-secrecao 
(> 300 pg/mL), TC, RM, 

UE, SRS, laparotomia 

IBP, resseccao 
cirurgica, 

gastrectomia total, 

SSTA 

Sindrome de 
Zollinger-Ellison, 
sindrome neoplasica 
endocrina muitipla tipo 

1, neurofibromatose 

VIPoma 

Qualquer idade Diarreia secretoria, 

hipocaliemia, hipodoridria, 
perda de peso, ruborizacao 

Niveis VIP aumentados; 
algumas vezes, elevacao 
da gastrina no soro 
e do polipeptideo 
pancreatico; SRS 

Cirurgia, SSTA, 
liquidos IV 

Glucagonoma 

Pacientes maiores 

Diabetes, erupcao necrolitica, 
diarreia, anemia, eventos 
tromboticos, depressao 

Glucagon aumentado, 
gastrina, VIP, R, SRS 

Cirurgia, SSTAr 



TC, tomografia computadorizada; UE, ultrassonografia endoscopica; IV, intravenoso; RM, ressonancia magndtica; IBP, inibidor da bomba de proton; SRS, cin- 
tigrafia receptor da somatostatina; 5STA, analogo da somatostatina; VIP, polipeptideo intestinal vasoativo. 


Stormon MO, Durie PR: Pathophysiologic basis of exocrine pan¬ 
creatic dysfunction in childhood. J Pediatr Gastroenterol Nutr 
2002;35:8 [PMID: 12142803], 

TUMORES PANCREATICOS 

Tumores pancreaticos, sejam malignos ou benignos, sao raros. 
Eles se originam mais frequentemente do epitelio ductal ou aci¬ 
nar (adenocarcinoma maligno) ou de componentes (endocrinos) 
das ilhotas dentro da glandula, como o insulinoma benigno (ade¬ 
noma) derivado de celulas p. Outros tumores pancreaticos podem 
se originar destas celulas endocrinas pluripotenciais (p. ex., gas¬ 
trinoma, VIPoma, glucagonoma), produzindo diversos sintomas, 
porque liberam polipeptideos biologicamente ativos a partir desta 
localizaqao ectopica. As caracteristicas clinicas destes tumores en- 
contram-se resumidas no Quadro 21-12.0 diagnostico diferencial 
de tumores pancreaticos inclui tumor de Wilms, neuroblastoma e 
linfoma maligno. Em crianrjas maiores, a ultrassonografia endos¬ 
copica pode ajudar na localizarjao desses tumores. 


Doherty GM: Rare endocrine tumours of the GI tract. Best Pract Res 
Clin Gastroenterol 2005;19:807 [PMID: 16253902], 

Johnson PRV, Spitz L: Cysts and tumors of the pancreas. Semin Pe¬ 
diatr Surg 2000;9:209 [PMID: 11112838], 

Papaioannou G et al: Imaging of the unusual pediatric “blastomas” 
Cancer Imaging 2009;9:1 [PMID: 19237343], 

Vossen S et al: Therapeutic management of rare malignant pan¬ 
creatic tumors in children. World J Surg 1998;22:879 [PMID: 
9673563], 
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Rim e trato urinario 


Gary M. Lum, MD 


AVALIACAO DO RIM E DO TRATO URINARIO 


HISTORIA 

Quando ha suspeita de doenqa renal, a historia deve incluir: 

1. Historia familiar de doencpa cistica, nefrite hereditaria, sur- 
dez, dialise ou transplante renal. 

2. Doen^as cronicas ou agudas previas (p. ex., infecqao do trato 
urinario, faringite, impetigo ou endocardite). 

3. Erupqoes cutaneas, eritema e artralgias. 

4. Atraso no crescimento ou deficit de desenvolvimento. 

5. Poliuria, polidipsia, enurese, frequencia urinaria ou disuria. 

6. Documentaqao de hematuria, proteinuria ou descolora^ao 
da urina. 

7. Dor (abdominal, angulo costovertebral ou flanco) ou trauma. 

8. Ganho de peso ou edema subitos. 

9. Exposiqao a toxinas ou drogas. 

10. Informa^oes referentes ao recem-nascido com suspeita de 
doen^a do trato urinario: estudos ultrassonograficos pre- 
-natais, asfixia neonatal, escores de Apgar, oligo-hidramnio, 
caracteristicas dismorficas, massas abdominais, padroes 
miccionais, desenvolvimento anomalo e cateterismo da ar- 
teria umbilical. 

EXAME FISICO 

Aspectos importantes do exame fisico incluem altura, peso, le- 
soes cutaneas (manchas cafe-com-leite ou maculas hipomelano- 
ticas), palidez, edema ou deformidades esqueleticas. Anomalias 
das orelhas, dos olhos ou da genitalia externa podem estar asso- 
ciadas a anomalias ou doen^as renais. A pressao sanguinea deve 
ser medida em um ambiente silencioso. O manguito deve cobrir 
dois tercpos da parte superior do bracpo da crianqa, e os pulsos pe~ 
rifericos devem ser polpados. O abdome deve ser palpado, com 
especial aten^ao aos rins, a massas abdominais, a musculatura e 
a presenqa de ascite. Um ultrassom e util para mensuracpoes em 
lactentes. 


AVALIACAO LABORATORIAL DA FUNCAO RENAL 
Analise serica 

Os indicadores padrao da funqao renal sao os niveis sericos de 
nitrogenio ureico e de creatinina; sua propo^ao geralmente e 
10:1. Essa proporqao pode aumentar quando a perfusao renal 
ou fluxo urinario diminuir, como na obstru^ao do trato urina¬ 
rio ou na desidrata^ao. Como os niveis sericos de nitrogenio 
ureico sao mais afetados por esses e outros fatores (p. ex., aporte 
de nitrogenio, catabolismo, uso de corticosteroides) do que os 
niveis de creatinina, o indicador individual mais confiavel da 
fun^ao glomerular e o nivel serico de creatinina. Por exem- 
plo, um aumento na creatinina serica de 0,5 para 1,0 mg/dL 
representa uma redu^ao de 50% na taxa de filtra^ao glomerular. 
O nivel serico de creatinina em crianqas pequenas deve estar 
bem abaixo de 0,8 mg/dL. Apenas adolescentes maiores devem 
ter niveis acima de 1 mg/dL. Indicadores de possivel doen^a 
renal menos precisos, mas importantes, sao as anomalias seri- 
cas de eletrolitos, o pH, o calcio, o fosforo, o magnesio, a albu- 
mina ou o complemento. 

Taxa de filtracao glomerular 

A depuracpao de creatinina (D cr ) endogena em mililitros por mi- 
nuto estima a taxa de filtracao glomerular (TFG). Geralmente, 
coleta-se a urina de 24 h; entretanto, em crian^as pequenas, nas 
quais a coleta e dificil, uma amostra diurna de 12 h, periodo no 
qual a taxa de fluxo urinario e maior, e aceitavel. O procedimento 
para a coleta de uma amostra em um periodo especifico deve ser 
explicado cuidadosamente para que os pais ou o paciente com- 
preendam perfeitamente a importancia de (1) primeiro esvaziar 
a bexiga (descartando a urina) e anotar o horario; e (2) colocar 
toda a urina subsequente no frasco de coleta, incluindo a ultima 
mic^ao, 12 ou 24 h mais tarde. A confiabilidade da coleta de 24 h 
pode ser verificada medindo a excre^ao total de creatinina em 
24 h na amostra. A excre^ao total diaria de creatinina (indice 
de creatinina) deve ser de 14-20 mg/kg. Os indices de creatinina 
fora desses limites sugerem uma coleta inadequada ou excessiva. 
O calculo feito por meio da seguinte formula requer mediqoes da 
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creatinina plasmatica ( cr P) em mg/mL, creatinina urinaria ( cr U) 
em mg/mL e volume urinario (V) expresso em mL/min: 


A creatinina e um reflexo da massa muscular corporal. De- 
vido ao fato de que os limites aceitos de D cr normal se baseiam 
em parametros adultos, e preciso fazer uma correqao de acordo 
com o tamanho do paciente para determinar os limites normals 
para as crianqas. A depuraqao e corrigida para uma area de su- 
perficie corporal padrao de 1,73 m 2 na formula: 

... „ D cr do paciente x 1,73m 2 

C corrigida = -- 

Area de superficie do corpo do paciente 

Embora 80-125 mL/min/1,73 m 2 seja o limite normal para a 
D cp estimativas na porqao inferior desse limite podem indicar 
problemas. 

Uma formula confiavel para uma aproximaqao rapida da D cr 
se baseia no nivel plasmatico de creatinina e no comprimento do 
paciente em centimetros. 

D cr (mL/min/1,73m 2 )= °' 55 x altura em cm 

cr P em mg/dL 

Nota: Como essa formula considera a area de superficie corporal, 
nao e necessario fazer uma correqao. Use 0,45 x comprimento em 
centimetros para recem-nascidos e para lactentes com menos de 
1 ano. Esse metodo de calculo nao substitui as determinates da 
depura<;ao de creatinina, mas e util quando um nivel suspeito de 
creatinina plasmatica precisa ser verificado. 

Capacidade de concentracao urinaria 

A incapacidade de concentraqao urinaria causa poliuria, poli- 
dipsia ou enurese e, em geral, e o primeiro sinal de insuficiencia 
renal cronica. A primeira urina da manha deve ser concentrada. 
A avaliaqao de outras anormalidades na concentraqao ou dilui- 
qao urinaria sera discutida mais adiante nas seqoes sobre doen- 
qas patologicas especificas, como diabetes insipido. 

Exame de urina 

Fitas reagentes disponiveis comercialmente podem ser usadas 
para detectar hemacias, hemoglobina, leucocitos, nitritos e pro- 
teina na urina, bem como para estimar o seu pH. Resultados po¬ 
sitives para sangue na urina devem sempre ser confirmados por 
microscopia, assim como qualquer suspeita de cristaluria. Protei¬ 
nuria importante (> 150 mg/dL) detectada por fita reagente deve 
ser confirmada por determinate quantitativa, seja por meio de 
coleta de urina de 24 h, seja pela proporqao proteina:creatinina 
em uma amostra aleatoria. 

Em crianqas com hematuria ou proteinuria assintomaticas, 
a pesquisa de uma origem renal tera maior probabilidade de 


identificar o problema. A proteinuria isolada pode refletir anor¬ 
malidades urologicas, excreqao benigna ou alteraqoes glomerula- 
res. Cilindros eritrocitarios sugerem glomerulonefrite (GN), mas 
a ausencia de cilindros nao exclui essa doenqa. Anomalias anato- 
micas, como doenqa cistica, tambem podem causar hematuria. 

A hematuria benigna, incluindo hematuria familiar benigna, 
e um diagnostico de exclusao. Neste grupo, ha crianqas cuja 
hematuria e causada por hipercalciuria assintomatica. A Fi- 
gura 22-1 sugere uma abordagem com exames renais adicionais 
para a deteeqao de hematuria. A GN sera discutida em mais de- 
talhes mais adiante neste capitulo. 

A combinaijao de proteinuria e hematuria e caracteristica de 
uma doenqa glomerular mais grave. A determinate quantitativa 
da proteinuria normalmente e realizada por meio de uma coleta 
de urina em um periodo especifico (p. ex., durante 24 h). Entre - 
tanto, o grau de proteinuria pode ser estimado pela proporqao 
proteina:creatinina em uma amostra aleatoria de urina. A pro- 
por^ao protema:creatinina acima de 0,2 e considerada anormal. 

Na avaliaqao da proteinuria assintomatica, deve-se excluir a 
proteinuria ortostatica ou postural. A proteina presente na pri¬ 
meira urina da manha e comparada com aquela que se forma na 
urina quando o individuo permanece na posiqao ereta durante 
o resto do dia. Isso pode ser realizado simplesmente pela com- 
paraqao das proporqoes proteinaicreatinina das duas amostras 
de urina. Quando a quantificaqao for obtida pela avaliaqao das 
porqoes da coleta de urina de 24 h nas posiqoes “ereta” e “supina”, 
um diagnostico de proteinuria postural benigna sera indicado 
se a coleta de urina na posiqao ereta contiver 80-100% de toda a 
excreqao da proteina em 24 h, e se nao houver outro marcador 
de doenqa renal. 

Uma abordagem para exames complementares para a detec- 
qao de proteinuria isolada e mostrada na Figura 22-2. Observe 
que o tratamento com corticosteroides e indicado no algoritmo, 
ja que a terapia pode ser iniciada antes do encaminhamento. Ou¬ 
tras lesoes renais com manifestaqao proteinurica serao discuti- 
das mais adiante neste capitulo. 

Testes especiais de funcao renal 

As mensuraqoes de sodio, de creatinina e de osmolaridade da 
urina sao uteis para a diferenciaqao entre as causas pre-renais 
e renais da insuficiencia renal, como necrose tubular aguda. As 
respostas fisiologicas a diminuiqao da perfusao renal sao a redu- 
qao do debito urinario, o aumento na osmolaridade urinaria, o 
aumento dos solutos urinarios (p. ex., creatinina) e a diminuiqao 
do sodio urinario (normalmente < 20 mEq/L). A hipoperfusao 
prolongada causa aumentos variaveis nas concentrates de crea¬ 
tinina serica e de nitrogenio ureico, sendo premente diferenciar 
entre esse estado e a necrose tubular aguda (ver seqao sobre In¬ 
suficiencia Renal Aguda mais adiante). 

A presenqa de certas substancias na urina pode sugerir dis- 
funqao tubular. Por exemplo, a glicose urinaria deve ser menor 
que 5 mg/dL. A hiperfosfaturia ocorre em anomalias tubulares 
importantes (p. ex., sindrome de Fanconi). A mensuraqao da 
concentraqao de fosfato na amostra de urina de 24 h e a ava- 
liaqao da reabsorqao tubular de fosforo (RTF) ajudam a do- 
cumentar as doenqas tubulares renais, assim como os estados 
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Dados iniciais: historia de infecgoes agudas anteriores? 
Histdria familiar: dialise, transplants, LES, hematuria familiar 
Exame fisico: PA, edema, erupgoes cutaneas, artralgia 
Exames laboratoriais: EQU, ciiindros eritrocitarios, proteina, 
N 2 ureico serico, Cr, eletrolitos, proporpao urinaria de Ca/Cr 
(ASLO, C3, AAN) 



Micro-hematuria Hematuria macroscopica 

(cor de cha/preta/opaca, ciiindros eritrocitarios) 


t t Glomerulonefrite 

Dados iniciais Dados iniciais aguda 



▲ Figura 22-1 Abordagem com exames renais complementares para a deteccao de hematuria. (Excluir ITU, litiase, trauma- 
tismo, disturbios hemorragicos, doenca falciforme). 0 complemento encontra-se reduzido em glomerulonefrite pos-estrepto- 
cocica aguda (cerca de 30 dias), glomerulonefrite cronica (persistente) e lupus. AAN, anticorpos antinudeares; ASLO, anticorpo 
antiestreptolisina; C3, complemento; Ca, calcio; Cr, creatinina; EQU, exame de urina; Elem, hemograma; IgA, imunoglobulina A; 
LES, lupus eritematoso sistemico; PA, pressao arterial. 


hiperparatireoidicos. A RTF (expressa como porcentagem de 
reabsorqao) e calculada conforme a seguir: 


RTF = 100 


cr S x po,U 
P0„S x cr U 


isolada (ATR), a sindrome de Fanconi (que ocorre em doenqas 
como a cistinose) e a insuficiencia renal cronica — serao discuti- 
das mais adiante neste capltulo. 

AVALIACAO LABORATORIAL DA FUNCAO IMUNE 


onde cr S = creatinina serica; cr U = creatinina urinaria; PO 4 S = fos- 
fato serico; e P0 4 U = fosfato urinario. Todos os valores de crea¬ 
tinina e fosfato sao expressos em miligramas por decilitro, para 
fins de calculo. Uma RTF de 80% ou mais e considerada normal, 
embora isso dependa, ate certo ponto, do valor do P0 4 S. 

A excreqao urinaria de aminoacidos na doenca tubular ge- 
neralizada indica mais um aumento quantitative do que uma 
mudanqa qualitativa. Doenqas que afetam a reabsorqao tubular 
proximal de bicarbonate — entre elas, a acidose tubular renal 


Acredita-se que muitas doenqas parenquimatosas renais tenham 
causa imune, embora os mecanismos sejam amplamente desco- 
nhecidos. Exemplos incluem (1) deposiqao de complexos circu- 
lantes antigeno-anticorpo que causam dano direto ou incitam 
respostas deletenas e ( 2 ) formaijao de anticorpos contra a mem- 
brana basal glomerular (rara em crianqas). 

O complemento serico total e os componentes do C3 e 
C4 devem ser determinados quando houver suspeita de lesao 
renal imunomediada ou de GN cronica. Se clinicamente indicada, 
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Nao nefrotica Sindrome nefrotica 


I l I J 

Dados iniciais Dados iniciais Congenita Idiopatica 



▲ Figura 22-2 Abordagem com exames complementares para deteccao de proteinuria isolada. PA, pressao arterial; Cr, crea- 
tinina, CGA, campo de grande aumento; EQU, exame de urina; UCGM, uretrocistografia miccional. Exdui proteinuria postural 
benigna com proporcao de proteina/creatinina urinaria na primeira miccao matinal (urina recumbente) versus miccao durante 
o dia (posicao ereta). Normalizara dentro de 1 mes na glomerulonefrite pos-estreptococica. 


deve-se obter pesquisa de anticorpos antinucleares, antigeno de 
superftcie de hepatite B e fator reumatoide. Em casos raros, as 
determinaqoes de crioglobulinas, fator “nefritico” C3 ou de an- 
ticorpo antimembrana basal glomerular podem ajudar a confir- 
mar um diagnostico especlfico. Em algum momento durante a 
investigaqao diagnostica, o diagnostico pode ser embasado ou 
confirmado pelo exame histologico do tecido renal. 

AVALIACAO RADIOLOGICA 

A ultrassonografia renal e uma ferramenta nao invasiva util para 
detectar doenqa parenquimatosa renal, anormalidades do trato 


urinario ou do fluxo sanguineo renal. A urografia excretora e 
usada para avaliar a anatomia e a funpao dos rins, do sistema 
coletor e da bexiga. Estudos com radioisotopos fornecem infor- 
maqoes sobre anatomia renal, fluxo sanguineo e integridade e 
funqao dos sistemas coletores, tubulares e glomerulares. Os cal- 
culos renais sao mais bem visualizados por TC. 

A uretrocistografia miccional ou cistoscopia e indicada quando 
houver suspeita de refluxo vesicureteral (RVU) ou obstruqao da 
via de saida da bexiga. A cistoscopia raramente e util na avaliaqao 
da hematuria assintomatica ou da proteinuria em crianqas. 

A arteriografia ou venografia renal e indicada para determi- 
nar as anormalidades vasculares (p. ex., estenose da arteria renal) 
antes da intervenqao cirurgica ou da angiografia transluminal. 
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Medidas menos invasivas, como ultrassonografia e estudos com 
Doppler, podem demonstrar fluxo sangulneo renal ou trombo- 
ses. A identificaqao mais especlfica de estenoses da arteria renal 
e obtida pela arteriografia por RM. 

BIOPSIA RENAL 

As informaqoes histologicas sao uteis para o diagnostico, o tra- 
tamento e o prognostico. Uma avalia^ao satisfatoria do tecido 
renal requer exame por microscopia optica, de imunofluores- 
cencia e eletronica. 

Em caso de necessidade de uma biopsia, um nefrologista 
pediatrico deve ser consultado. Em criancpas, a biopsia renal 
percutanea com agulha e um procedimento de baixo risco acei- 
tavel — evitando os riscos da anestesia geral — quando reali- 
zada por um medico experiente. Um cirurgiao deve realizar o 
procedimento de biopsia se houver a necessidade de exposiqao 
cirurgica do rim, se houver fator de risco (p. ex., disturbio he- 
morragico), ou se a opqao for por uma biopsia em cunha. 


ANOMALIAS CONGENITAS DO TRATO 

urinArio 


ANOMALIAS PARENQUIMATOSAS RENAIS 

Cerca de 10% das crianqas tern anomalias congenitas do trato 
urogenital, cuja gravidade varia entre assintomatica e fatal. Algu- 
mas anomalias assintomaticas podem ter complicaqoes signifi- 
cativas. Por exemplo, pacientes com rim em ferradura (rins com 
fusao nos polos inferiores) tem uma incidencia mais alta de cal- 
culos renais. A agenesia unilateral normalmente e acompanhada 
de hipertrofia compensators do rim contralateral e, assim, deve 
ser compativel com funqao renal normal. Rins ectopicos e supra- 
numerarios nao tem nenhuma importancia. O desenvolvimento 
urogenital anormal esta associado a graus variaveis de disgene- 
sia e disfun^ao renais, que vao desde formas leves ate agenesia 
renal total. Em recem-nascidos, a agenesia renal bilateral esta 
associada a oligo-hidramnio grave, hipoplasia pulmonar, facies 
anormal (de Potter) e morte prematura. 

1. Disgenesia renal 

A disgenesia renal compreende um espectro de anomalias. Na 
hipoplasia simples, que pode ser uni ou bilateral, os rins afetados 
sao menores do que o normal. Em algumas formas de displasia, 
ha persistencia do tecido renal nao diferenciado e imaturo. Em 
algumas displasias, o numero de nefrons normais e insuficiente 
para manter a vida quando a crianqa atinge um tamanho cor¬ 
poral critico. A falta de tecido renal pode nao ser prontamente 
perceptivel no periodo neonatal, porque a produqao de urina 
do lactente, embora pobre em termos de concentraqao, pode ser 
adequada em volume. Normalmente, a pesquisa de insuficien- 
cia renal e iniciada apenas quando ha falha no crescimento ou 
quando ha desenvolvimento de insuficiencia renal cronica. 

Outras formas de displasia renal incluem oligomeganefro- 
nia (caracterizada pela presenqa de apenas alguns glomerulos 


grandes) e displasias cisticas (caracterizadas pela presenqa de 
cistos renais). Esse grupo inclui doenqa microcistica (nefrose 
congenita). Um simples cisto dentro do rim pode nao ser cli- 
nicamente importante por nao predispor ao desenvolvimento 
policlstico progressive. Uma perda completa de um rim devido 
ao desenvolvimento multiclstico com hipertrofia concomitante 
e funqao normal do lado contralateral tambem pode ter poucas 
consequencias clinicas. Entretanto, ate mesmo um simples cisto 
poderia causar problemas se este se tornasse um local de forma- 
qao de calculos, infeeqao ou sangramento. 

2. Doenca renal polidstica 

A doenqa renal polidstica autossomica recessiva e cada vez mais 
diagnosticada no ultrassom pre-natal. Na sua forma mais grave, 
os rins clsticos sao nao funcionais no utero e, portanto, os recem- 
-nascidos podem ter facies de Potter e outras complicaqoes de 
oligo-hidramnio. Em lactentes e crianqas, o aumento de tamanho 
do rim, causado pelos cistos, pode ser inicialmente reconhecido 
pela palpaqao abdominal de massas renais. A hipertensao e um 
problema precoce. A taxa de progressao de insuficiencia renal 
varia, assim como o retardo de crescimento e outras complicaqoes 
da insuficiencia renal cronica. Dois genes ( ADPKD1 e ADPKD2) 
sao responsaveis por 80 e 10% dos casos de doenqas autossomicas 
dominantes de rim policistico, respectivamente. A suscetibilidade 
dos membros da familia e detectada pelos estudos de ligaqao. O 
ultrassom renal identifica cistos em cerca de 80% das crianqas afe- 
tadas ate os 5 anos. Crianqas com esse diagnostico precisam de 
acompanhamento regular para monitorar o desenvolvimento e 
para tratar a hipertensao, e seus familiares devem receber aconse- 
lhamento genetico. O tratamento de insuficiencia renal terminal 
consiste em dialise ou transplante renal. 

3. Doenca clstica medular 
(nefronoftise juvenil) 

A doenqa cistica medular e caracterizada por cistos de tamanhos 
variaveis na medula renal com nefrite intersticial e tubular. As 
crianqas apresentam insuficiencia renal e sinais de disfunqao tu¬ 
bular (menor capacidade de concentraqao da urina, slndrome de 
Fanconi). Essa lesao nao deve ser confundida com rim esponjoso 
medular (ectasia tubular renal) — uma doenqa frequentemente 
assintomatica que ocorre em adultos. 

ANOMALIAS DO TRATO URINARIO DISTAL 
1. Uropatia obstrutiva 

A obstruqao da junqao ureteropelvica pode ser resultado de ano¬ 
malias musculares intrinsecas, vasos aberrantes ou bandas fibro- 
sas. A lesao pode causar hidronefrose e geralmente se manifesta 
em recem-nascidos como uma massa abdominal. A obstru^ao 
pode ocorrer em outras partes do ureter, especialmente na sua 
entrada na bexiga, causando hidroureter proximal e hidrone¬ 
frose. A cintigrafia renal com radionuclldeo sob efeito diuretica 
(teste de wash-out ) indica ou exclui a obstruqao como causa 
da hidronefrose. Intrinseca ou extrinseca, a obstruqao do trato 
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urinario deve ser aliviada cirurgicamente o mais breve possivel 
para minimizar o dano aos rins. 

Malforma^oes graves da bexiga, como a extrofia, sao clini- 
camente obvias e constituem um desafio cirurgico. Mais sutil 
— porem urgente em termos de diagnostico — e a obstrucpao do 
fluxo urinario causada por valvas uretrais posteriores vestigiais. 
Essa anomalia, que ocorre quase exclusivamente em individuos 
do sexo masculino, em geral se manifesta em recem-nascidos 
como anuria ou jato de urina fraco secundario a obstruqao grave 
do fluxo urinario. Os rins e a bexiga podem ser facilmente palpa- 
dos. Extravasamento proximal a obstrucpao pode produzir ascite 
urinaria. A drenagem cirurgica da urina precisa ser feita com 
urgencia para evitar dano irreversivel. 

A sindrome do ventre em ameixa ( prune-belly ) e uma asso- 
ciacpao de anomalias do trato urinario com criptorquidia e ausen- 
cia de musculatura abdominal. Embora as anomalias complexas, 
especialmente displasia renal, em geral causem morte prematura 
ou necessidade de dialise ou de transplante, alguns pacientes 
vivem ate a 3- decada com graus variaveis de insuficiencia renal. 
A deriva^ao urinaria realizada no momento adequado e essen¬ 
tial para manter a funcpao renal. 

Outras malforma^oes complexas e anomalias genitais exter- 
nas, como a hipospadia, fogem ao escopo deste texto. O desafio 
em relaqao as anomalias urologicas que resultam em compro- 
metimento grave e destrui^ao do tecido renal e preservar a fun- 
<pao renal remanescente e tratar as complicates da insuficiencia 
renal cronica progressiva. A participaqao de um especialista em 
urologia pediatrica no manejo precoce e essencial. 

2. Nefropatia de refluxo 

O fluxo retrogrado da urina da bexiga ate o ureter (refluxo vesicu- 
reteral) pode causar cicatrizes renais e subsequente insuficiencia 
renal ou hipertensao, ou ambos, especialmente na presenqa de 
infec^ao urinaria. O achado de hidronefrose na ultrassonografia 
renal sugere refluxo vesicoureteral. Sua presenqa pode ser confir- 
mada ou excluida por meio de uma uretrocistografia miccional, 
que tambem pode ser obtida para excluir o refluxo na avaliaqao da 
infec^ao urinaria. O refluxo de baixo grau pode apresentar reso- 
luqao espontanea na ausencia de infec^ao e, nesse caso, utiliza-se 
profilaxia antibiotica enquanto se aguarda sinais de resoluqao. A 
cirurgia podera ser necessaria no caso de refluxo cronico grave. 


HEMATURIA E DOENCA GLOMERULAR 


MICRO-HEMATURIA 

Crian^as com hematuria dolorosa devem ser investigadas para 
detec^ao de infec^ao urinaria ou lesao direta ao trato urinario. 
A disuria e comum na cistite ou na uretrite; a associate de dor 
lombar sugere a possibilidade de pielonefrite; dor com colica na 
regiao do flanco pode indicar a passagem de um calculo. Sangue 
vermelho vivo ou coagulos na urina estao associados a doen- 
<pas hemorragicas, traumatismo e malformaqoes arteriovenosas. 
Massas abdominais sugerem a presen^a de obstru^ao do trato 
urinario, doenqa cistica ou tumores das estruturas renais ou 
perirrenais. 


A hematuria assintomatica e um desafio, ja que dados clinicos 
e diagnosticos sao necessarios para decidir se a criancpa deve ser 
encaminhada a um nefrologista. O diagnostico de hematuria nao 
deve basear-se apenas na avalia^ao da urina com fitas reagentes, 
mas deve ser verificado tambem pela contagem microscopica de 
hemacias. A exclusao da hipercalciuria como causa de hematuria 
pela razao entre calcio e creatinina urinarios em amostra aleato- 
ria e um dos passos iniciais da avaliaqao da hematuria. Um valor 
acima de 0,2 requer confirmaqao com uma coleta de urina de 24 h. 
A hipercalciuria e a excreqao de calcio maior que 4 mg/kg/dia. 
A Figura 22-1 mostra a abordagem ambulatorial em relaqao a 
hematuria renal. A preocupaqao com o diagnostico diferencial e 
com a possivel presenqa de doenqa glomerular. 

GLOMERULONEFRITE 

Os varios tipos de glomerulonefrite (GN) apresentam manifes- 
ta^oes semelhantes. O Quadro 22-1 lista os disturbios mais co- 
mumente encontrados no diagnostico diferencial da GN infantil, 
incluindo suas anormalidades clinicas e histopatologicas. Doenqas 
glomerulares histopatologicas e clinicas graves, como doernpa anti- 
membrana basal glomerular (sindrome de Goodpasture), granu- 
lomatose de Wegener e GN idiopatica rapidamente progressiva, 
podem ser consideradas no diagnostico diferencial de GN aguda, 
mas esses disturbios sao extremamente raros em criampas. 

1. Glomerulonefrite pos-estreptococica 

O diagnostico de doenqa pos-estreptococica e respaldado pelo 
historico recente (7-14 dias anteriormente) de infeccpao por es- 
treptococos |3-hemoliticos do grupo A. Se uma cultura positiva 
nao estiver disponivel, uma infec^ao recente pode ser confir- 
mada pelo nivel elevado de antiestreptolisina O ou pelos altos 
niveis de outros anticorpos antiestreptococicos. Outras infec- 
^oes podem causar lesao glomerular semelhante; assim, GN 
“pos-infecqao” pode ser um termo melhor para esse tipo de GN 
aguda. Na maioria dos casos, a recupera^ao geralmente ocorre 
em algumas semanas. Se houver duvida sobre o diagnostico ou 
se a funqao renal de um paciente com GN pos-infecqao piorar 
progressivamente, deve-se realizar uma biopsia renal. 

A apresentaqao clinica da GN geralmente e hematuria ma- 
croscopica. A urina pode ter cor de cafe ou de cha. A analise 
microscopica da urina revela excesso de hemacias, impossibili- 
tando sua contagem. A microscopia pode revelar cilindros eri- 
trocitarios. Se presentes, estes sao diagnosticos de GN, mas sua 
ausencia nao exclui o diagnostico. Em geral, ha edema (perior¬ 
bital, facial, nas extremidades), causado pela retenqao de sodio e 
agua resultante da altera^ao na funqao glomerular. Os sintomas 
costumam ser inespecificos. Nos casos acompanhados por hi¬ 
pertensao (um achado comum), pode haver cefaleia. A febre e 
incomum. A lesao glomerular grave (que geralmente ocorre nas 
apresentaqoes agudas graves das formas mais cronicas ou destru- 
tivas da GN) pode ser acompanhada de proteinuria significativa 
(sindrome nefrotica), anasarca, ascite e comprometimento grave 
da funqao renal. 

A GN pos-estreptococica tipica nao tem tratamento espe- 
cifico. A antibioticoterapia e indicada se uma infec^ao ainda 
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Quadro 22-1 Doencas glomerulares encontradas na infancia 


Doenca 

Curso clinico 

Prognostico 

GN pos-infecciosa. 0 inlcio ocorre 10-14 dias 
apos a doenca aguda, em geral causada por 
estreptococos. As caracten'sticas incluem inlcio 
agudo, urina cor de cha, insuficiencia renal 
leve a grave e edema 

A fase aguda geralmente termina em 2 semanas. 

A resolucao completa ocorre em 95% dos 
casos. A gravidade da insuficiencia renal e da 
hipertensao varia. A micro-hematuria pode 
persistir por 18 meses A hipocomplementemia 
desaparece em 1-30 dias 

Excelente. A doenca cronica e rara. Proteinuria 
grave, apresentacao ou curso atlpico ou 
hipocomplementemia persistente sugerem outra 
doenca 

GN membranoproliferativa. A apresentacao 
varia entre micro-hematuria leve e sindrome 

GN aguda. 0 diagnostico e estabelecido 
por meio de biopsia renal. A etiologia e 
desconhecida. Os tipos 1 e II sao mais comuns. 

A lesao e cronica 

0 curso pode ser de leve a grave (rapida piora da 
funcao renal); pode simular a GN pos-infecciosa. 

A proteinuria pode ser grave. A reducao do 
sistema de complemento vai de intermitente 
a persistente. A hipertensao costuma ser 
significativa 

0 tipo 1 pode responder aos corticosteroides. 

0 tipo II (doenca por depositos densos) e menos 
tratavel; a reducao na funcao vai de imediata ate 

15 anos em 30-50% dos casos nao tratados 

Nefropatia IgA. A apresentacao classica e 
a hematuria macroscopica assintomatica 
durante doenca aguda nao relacionada, com 
micro-hematuria entre os episodios. Ha casos 
eventuais de sindrome GN aguda. A etiologia e 
desconhecida. 0 diagnostico e feito por biopsia 

Noventa por cento dos casos desaparecem 
em 1-5 anos. Os episodios de hematuria 
macroscopica se resolvem apos a recuperacao da 
doenca aguda. A gravidade da insuficiencia renal 
e da hipertensao varia. A proteinuria ocorre em 
casos mais graves e atlpicos 

Geralmente bom. Lima peguena porcentagem 
desenvolve insuficiencia renal cronica. A 
proteinuria no intervalo nefrotico e um mau 
sinal. Nao existe uma medicacao universalmente 
aceita. (Os corticosteroides podem ser uteis nos 
casos graves) 

GN da Purpura de Henoch-Schonlein. 

0 grau de acometimento renal varia. 

A micro-hematuria assintomatica e bastante 
comum, mas pode ocorrer sindrome GN. 

A biopsia renal e recomendada nos 
casos graves; pode fornecer informacoes 
prognosticas 

A apresentacao varia com a gravidade da 
lesao renal. Em casos raros, pode progredir 
rapidamente para insuficiencia renal grave. A 
hipertensao varia. Pode haver proteinuria no 
intervalo nefrotico e reducao grave na funcao 
renal 

Em geral, o prognostico e bom. 0s pacientes com 
> 50% de reducao na funcao renal ou proteinuria 
maior que 1 g/24 h podem desenvolver 
insuficiencia renal cronica. A gravidade dos 
achados da biopsia renal pode determinar 
melhor a abordagem em tais casos. Nao existe 
medicacao universalmente aceita 

GN lupica. A micro-hematuria e a proteinuria 
raramente sao os primeiros sinais dessa 
doenca sistemica. 0 acometimento renal varia, 
mas pode haver GN grave subseguente com 
remissoes e exacerbacoes no decorrer do curso 
da doenca 

0 comprometimento renal vai de leve a grave. 

A complexidade cllnica depende do grau de 
insuficiencia renal e dos outros sistemas afetados. 

A hipertensao e significativa. As manifestacoes da 
gravidade da lesao renal orientam a intervencao 
terapeutica 

0 comprometimento renal e responsavel pela 
morbidade mais significativa no LES. 0 controle 
da hipertensao afeta o prognostico renal. 

A medicacao e guiada por sintomas, sorologia 
e lesao renal. Pode ocorrer insuficiencia renal 
terminal 

GN hereditaria (p. ex., sindrome de 
Alport). A transmissao e autossomica 
dominante/ligada ao cromossomo X, com 
historia familiar marcada por insuficiencia 
renal terminal, especialmente em indivlduos 
masculinos jovens. Ha associacao de surdez e 
anomalias oftalmologicas 

Nao ha sindrome aguda. Indivlduos do sexo 
feminino geralmente sao menos afetados, mas 
sao portadores. A hipertensao e a proteinuria 
elevada ocorrem com o avanco da insuficiencia 
renal. Nao ha tratamento conhecido 

Proteinuria progressiva e hipertensao ocorrem 
precocemente, com decllnio gradual na funcao 
renal em pacientes gravemente afetados. 

A doenca progride para estagio terminal na 
maioria dos indivlduos do sexo masculino 


estiver presente. Problemas com a funqao renal e a hipertensao 
resultante podem necessitar de acompanhamento cuidadoso e 
reduqao da ingestao de sal, diureticos ou outros farmacos an- 
ti-hipertensivos. Nos casos graves de insuficiencia renal, pode 
haver necessidade de hemodialise ou de dialise peritoneal. Cor- 
ticosteroides tambem podem ser administrados na tentativa de 
influenciar o curso da GN. 

Os achados anormais agudos geralmente desaparecem em 
2-3 semanas. O complemento serico (C3) pode ser normal ja 
no 3 a dia ou depois de 30 dias do inlcio. As glomerulonefrites 
consumidoras de complemento tambem incluem GN membra- 
noproliferativa (GN cronica com reduqao persistente do sistema 
complemento) e GN lupica. Embora a hematuria microscopica 
possa persistir por ate 1 ano, 85% das crianqas recuperam-se 


completamente. Piora persistente da funqao renal, anormalida- 
des urinarias por mais de 18 meses, hipocomplementemia per¬ 
sistente e sindrome nefrotica sao maus sinais. Se qualquer um 
deles estiver presente, ha indicaqao de biopsia renal. 

2. Nefropatia IgA 

Quando a hematuria macroscopica assintomatica parece acompa- 
nhar uma doenqa febril aguda menos significativa ou outro evento 
estressante, o diagnostico de nefropatia IgA pode ser considerado. 
Ao contrario da GN pos-infecqao, a nefropatia IgA nao esta asso- 
ciada a infecqao estreptococica anterior, o complemento nao se 
encontra reduzido e, em 50% dos casos, o nivel serico de imu- 
noglobulina A esta elevado. Em geral, nao ha sinais ou sintomas 
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associados. A hematuria macroscopica desaparece em alguns dias, 
e nao ocorrem sequelas serias em 85% dos casos. O tratamento 
nao e indicado, e o prognostico e bom na maioria dos casos. O 
prognostico e reservado se houver presen<;a ou desenvolvimento 
de proteinuria grave, hipertensao ou insuficiencia renal. Nesses 
casos, embora nenhum tratamento seja universalmente aceito, 
corticosteroides e outros farmacos imunossupressores sao utiliza- 
dos. Acidos graxos omega 3 (de oleos de peixe) parecem ser uteis. 

3. Purpura de Henoch-Schonlein 

O diagnostico da purpura de Henoch-Schonlein baseia-se na 
presen^a de um eritema cutaneo maculopapular caracteristico 
observado principalmente, mas nao exclusivamente, nas super¬ 
ficies dorsais das extremidades inferiores e nadegas. A maioria 
das criam;as apresenta dor abdominal e diarreia com sangue. 
A artralgia e comum e, dependendo da extensao do compro- 
metimento renal, pode haver hipertensao. As dores articular e 
abdominal respondem ao tratamento com corticosteroides. O 
comprometimento renal varia de GN leve com micro-hematuria 
ate GN grave, com graus variaveis de insuficiencia renal. A GN 
com proteinuria grave e insuficiencia renal oferece um prognos¬ 
tico ruim. Vinte por cento de tais casos resultam em insuficiencia 
renal terminal. Nao existe um tratamento universalmente aceito, 
mas os corticosteroides sao em geral usados (ver Capitulo 28). 

4. Glomerulonefrite membranoproliferativa 

A forma “cronica” mais comum de GN na infancia e a GN mem¬ 
branoproliferativa. O diagnostico e estabelecido a partir do 
aspecto histologico dos glomerulos obtido na biopsia. Ha dois 
tipos histologicos principals de GN membranoproliferativa. Cli- 
nicamente, o tipo II tem o pior prognostico, ja que ha desenvol¬ 
vimento de insuficiencia renal terminal na maioria dos casos. 
O tipo I costuma responder ao tratamento com corticosteroides. 
O componente C3 encontra-se reduzido (em ambos os tipos), 
podendo ser um marcador util da resposta ao tratamento. 

5. Glomerulonefrite lupica 

O diagnostico de lupus eritematoso sistemico (LES) se baseia 
em suas inumeras caracteristicas cbnicas e nos achados labora- 
toriais, que incluem resultado positivo para o teste de anticorpo 
antinuclear, redu^ao no nivel serico de complemento e eleva^ao 
serica do DNA de cadeia dupla. O comprometimento renal e 
detectado por meio de graus variaveis de hematuria e proteinu¬ 
ria. Casos mais graves sao acompanhados por insuficiencia renal 
e hipertensao. O comprometimento renal importante necessita 
de tratamento com farmacos imunossupressores e acompanha- 
mento medico regular. Ha desenvolvimento de insuficiencia 
renal terminal em 10-15% dos pacientes com LES infantil. 

6. Glomerulonefrite hereditaria 

A GN hereditaria mais comumente encontrada e a sindrome de 
Alport, caracterizada por perda auditiva e GN, que ocorre predo- 
minantemente em individuos do sexo masculino. E uma forma 
cronica de GN e, portanto, nao apresenta as caracteristicas cbnicas 


geralmente observadas nos pacientes com processos agudos. Em 
geral, existe uma historia familiar, mas ha uma taxa de muta^ao es- 
pontanea de aproximadamente 18%. Em individuos com a forma 
progressiva de GN, ocorre insuficiencia renal terminal, em geral 
na 2- ou 3- decada de vida. Muito embora nao exista atualmente 
nenhum tratamento para essa doen 9 a, o manejo cuidadoso da hi¬ 
pertensao concomitante pode retardar o processo. 

Ahn SY, Ingulli E: Acute poststreptococcal glomerulonephritis: An 
update. Curr Opin Pediatr 2008;20:157-162 [PMID: 18332711]. 

Sanders JT, Wyatt RJ: IgA nephropathy and Henoch-Schonlein 
purpura nephritis. Curr Opin Pediatr 2008;20:163-170 [PMID: 
18332712], 

NEFRITE INTERSTICIAL AGUDA 

A nefrite intersticial aguda e caracterizada por inflama^ao di- 
fusa ou focal e edema do intersticio renal e comprometimento 
secundario dos tubulos renais. Essa doen^a frequentemente esta 
associada ao uso de medicamentos (antibioticos betalactamicos, 
como a meticilina). 

Pode haver febre, rigidez, dor abdominal ou nos flancos e 
erup<;6es cutaneas nos casos relacionados a medicamentos. A 
analise da urina geralmente revela leucocituria e hematuria. 
A Colorado de Hansel do sedimento urinario em geral indica pre- 
sen 9 a de eosinofilos. A inflama 9 ao pode causar piora significativa 
da fun 9 ao renal. Se o diagnostico for obscuro devido a ausencia de 
historia de exposhjao a medicamentos ou a toxinas ou a ausencia 
de eosinofilos na urina, uma biopsia renal podera ser realizada 
para detectar a inflama 9 ao tubular e intersticial caracteristica. A 
identifica 9 ao imediata e a remo 9 ao do agente causal sao cruciais, 
podendo ser suficientes. O tratamento com corticosteroides e util 
em pacientes com insuficiencia renal progressiva ou sindrome ne- 
frotica. A insuficiencia renal grave requer dialise de suporte. 

Gonzalez E et al.: Early steroid treatment improves the recovery of 
renal function in patients with drug-induced acute interstitial ne¬ 
phritis. Kidney Int 2008;73:940-946 [PMID: 18185501], 


PROTEINURIA E DOENCA RENAL 


Raramente a urina esta totalmente livre de proteinas, mas a excre 9 ao 
media flea bem abaixo de 150 mg/24 h. Pequenos aumentos na pro- 
teina urinaria podem acompanhar doen 9 as febris ou esfor 90 e, em 
alguns casos, ocorrem durante a permanencia na posi 9 ao ereta. 

A Figura 22-2 apresenta um algoritmo para a investiga 9 ao de 
proteinuria isolada. Na sindrome nefrotica idiopatica sem carac¬ 
teristicas associadas de GN, pode-se iniciar o tratamento com 
corticosteroides. Recomenda-se consultoria ou acompanhamento 
nefrologico, especialmente em pacientes com proteinuria sem 
causa aparente de dificil manejo ou com recorrencia frequente. 

NEFROSE CONGENITA 

A nefrose congenita e uma doen 9 a autossomica recessiva rara. 
Os rins mostram-se palidos e aumentados e podem apresentar 
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dilata^oes microcisticas (doenqa microcistica) dos tubulos pro- 
ximais e anomalias glomerulares, incluindo prolifera^ao, for¬ 
mates em crescente e espessamento das paredes capilares. A 
patogenese nao esta bem esclarecida. 

Os lactentes com nefrose congenita geralmente tem baixo 
peso ao nascer, placenta grande, suturas cranianas afastadas e 
ossificaqao tardia. Pode-se observar edema leve apos as primei- 
ras semanas de vida. Em seguida, ha anasarca, e o abdome pode 
demonstrar distensao extensa devido a ascite. Proteinuria grave 
associada a sindrome nefrotica de aparencia tipica e hiperlipide- 
mia e a regra. A hematuria e comum. Se o paciente sobreviver 
por tempo suficiente, ocorrera insuficiencia renal progressiva. A 
maioria dos lactentes afetados sucumbe as infec^oes nos primei- 
ros meses de vida. 

O tratamento previo a dialise e ao transplante tem pouco a 
oferecer, a nao ser suporte nutricional e manejo da insuficiencia 
renal cronica. 

SINDROME NEFROTICA IDIOPATICA INFANTIL 
(NEFROSE LIPOIDE, DOENCA OE LESAO MINIMA) 

A sindrome nefrotica e caracterizada por proteinuria, hipo- 
proteinemia, edema e hiperlipidemia. Pode ocorrer em decor- 
rencia de qualquer forma de doenqa glomerular, estando, mais 
raramente, associada a varias doen^as extrarrenais. Nas crian^as 
jovens, a doernpa geralmente se manifesta como sindrome ne¬ 
frotica idiopatica infantil (nefrose lipoide, doenqa de lesao mi¬ 
nima), com achados clinicos e laboratoriais caracteristicos, mas 
sem uma etiologia bem definida. 

► Achados clinicos 

Os pacientes afetados geralmente tem menos de 6 anos de idade 
quando do inicio da doenqa. Em geral, nota-se edema periorbital 
e oliguria, frequentemente apos uma sindrome gripal. Em pou- 
cos dias, o aumento do edema — e ate mesmo anasarca — tor- 
na-se evidente. A maioria das crianqas tem poucas queixas, alem 
de vago mal-estar ou dor abdominal. Entretanto, com o “terceiro 
espaqo” do volume plasmatico, algumas crianqas podem apre- 
sentar hipotensao. Com o aumento do edema, pode haver disp- 
neia devido a derrames pleurais. 

Apesar da proteinuria grave, o sedimento urinario costuma 
ser normal, embora a hematuria microscopica possa estar pre¬ 
sente. A concentra^ao plasmatica de albumina e baixa, e os niveis 
de lipideos sao elevados. Quando ocorre azotemia, esta geral¬ 
mente e secundaria a deplete do volume intravascular. 

A morfologia glomerular e normal, exceto pela fusao dos pro¬ 
cesses dos podocitos da membrana basal glomerular. Esse achado 
inespecifico esta associado a varios estados de proteinuria. 

Complicacoes 

As vezes, ocorrem infect es (p. ex., peritonite), cuja causa ge¬ 
ralmente e pneumococica. Pode haver hipercoagulabilidade, e 
ha relatos frequentes de fenomenos tromboembolicos. Nos pa¬ 
cientes com doenqa de lesao minima, pode-se observar ainda 
hipertensao, podendo haver insuficiencia renal devido a reduqao 
da perfusao renal. 


Tratamento e prognostico 

Logo que o diagnostico de sindrome nefrotica idiopatica for 
estabelecido, o tratamento com corticosteroides devera ser ini- 
ciado. Prednisona, 2 mg/kg/dia (maximo de 60 mg/dia) e admi- 
nistrada durante 6 semanas em dose diaria unica. A mesma dose 
e entao administrada em regime de dias alternados durante 
6 semanas; depois disso, a dose e gradualmente retirada nos 
2 meses subsequentes. O objetivo desse esquema e o desapare- 
cimento da proteinuria. Se nao ocorrer remissao durante a fase 
inicial do tratamento com corticosteroides, uma nova consulta 
com um nefrologista devera ser agendada. Se houver remissao, 
sendo seguida de recidiva, o tratamento devera ser repetido. Em 
geral, considera-se biopsia renal quando ha pouca ou nenhuma 
resposta ao tratamento. Deve-se levar em consideraqao que os 
achados histologicos talvez nao alterem o piano de tratamento, 
que tem por objetivo eliminar a sindrome nefrotica independen- 
temente da histologia renal subjacente. 

A menos que o edema cause sintomas como comprometi- 
mento respiratorio devido a ascite, os diureticos devem ser 
usados com extrema cautela. Os pacientes podem apresentar 
volume circulante reduzido e tambem correm risco de trombose 
intravenosa. O restabelecimento cauteloso do volume circulante 
com infusao de albumina intravenosa e administrate de diure¬ 
ticos e util para controlar o edema. Infecqoes como a peritonite 
devem ser tratadas imediatamente, a fim de reduzir a morbidade. 
Aconselha-se imuniza^ao com vacina antipneumococica. 

Uma resposta favoravel da proteinuria aos corticosteroides e 
uma resposta favoravel subsequente durante a recidiva sugerem 
um bom prognostico. A ausencia de resposta ou recidiva precoce 
geralmente indica uma longa serie de recidivas. Isso nao so pode 
indicar a presenqa de nefropatia mais grave, mas tambem cons- 
titui um desafio quanto a seleqao do tratamento futuro. O uso de 
clorambucila ou de ciclofosfamida geralmente e eficaz apenas em 
crianqas que respondem aos corticosteroides. Os pacientes que 
nao respondem a corticoterapia ou que tem recidivas frequentes 
devem ser encaminhados a um nefrologista pediatrico. O Solu- 
Medrol * intravenoso pode ser util nos casos mais refratarios. 
Quando o uso prolongado de corticosteroides oferece risco de 
toxicidade, o tratamento concomitante com ciclosporina A ou 
tacrolimo parece ser util. 


ESCLEROSE GLOMERULAR FOCAL 

A esclerose glomerular focal e uma causa da sindrome nefro¬ 
tica resistente a corticosteroides ou com recidivas frequentes. 
Sua causa e desconhecida. O diagnostico e feito por meio de 
biopsia renal, que mostra glomerulos de aparencia normal, bem 
como alguns glomerulos parcial ou totalmente esclerosados. A 
lesao oferece implicates prognosticas serias, pois ate 15-20% 
dos casos podem progredir para insuficiencia renal terminal. 
A resposta ao tratamento com corticosteroides e variavel. Em 
casos dificeis, alem de corticosteroides, e usado ciclosporina A 
ou tacrolimo. Ha um numero crescente de relatos de que os casos 
com resposta insatisfatoria podem responder ao rituximabe, um 
anticorpo monoclonal contra o antigeno superficial das celulas B 
(CD20). Pode haver recidiva da esclerose glomerular focal apos 
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o transplante renal. A recidiva geralmente e tratada com plasma- 
ferese ou rituximabe (essa medicaqao tem sido promissora na 
nefropatia membranosa ou mesangial, bem como na doenqa de 
alteraqoes mlnimas). 

NEFROPATIA MESANGIAL (GLOMERULONEFRITE 
MESANGIAL) 

A nefropatia mesangial e uma outra forma de sindrome nefrotica 
resistente ao tratamento com corticosteroides. A biopsia renal 
mostra um claro aumento na matriz mesangial dos glomerulos. 
Frequentemente, o mesangio expandido content depositos de 
IgM detectaveis na imunofluorescencia. A causa e desconhecida. 
A corticoterapia pode induzir a remissao, mas recidivas sao co- 
muns. As opqoes para tratar esse tipo de sindrome nefrotica sao 
as mesmas descritas anteriormente. 

Nefropatia membranosa (glomerulonefrite 
membranosa) 

Embora primariamente de natureza idiopatica, a nefropatia 
membranosa pode ser observada em associaqao a antigenemia 
da hepatite B, LES, sifilis congenita e secundaria, trombose da 
veia renal; em doenqas imunes, como tireoidite autoimune; e 
a administraqao de farmacos, como a penicilamina. A patoge- 
nese e desconhecida, mas acredita-se que a lesao glomerular seja 
consequencia da deposiqao prolongada de complexos antigenos- 
anticorpos circulantes. 

O initio da nefropatia membranosa pode ser insidioso ou 
pode assemelhar-se aquele da sindrome nefrotica idiopatica 
infantil (ver seqao anterior). Ocorre mais frequentemente em 
crianqas maiores e em adultos. A proteinuria da nefropatia 
membranosa responde pouco aos corticosteroides, embora a 
corticoterapia em baixas doses possa reduzir ou retardar o de- 
senvolvimento da insuficiencia renal cronica. O diagnostico e 
feito por biopsia renal. 


associada a glomerulonefropatia membranosa. A sindrome ne¬ 
frotica pode causar ou resultar da trombose da veia renal. 

Achados chnicos 

A trombose da veia renal em recem-nascidos geralmente se ca- 
racteriza pelo desenvolvimento repentino de uma massa abdo¬ 
minal. Se a trombose for bilateral, podera haver oliguria; o debito 
urinario pode ser normal na presenqa de trombo unilateral. Em 
crianqas maiores, dor no flanco, as vezes com massa palpavel, e 
uma manifestaqao comum. 

Nao existe um unico teste laboratorial para diagnosticar a 
trombose da veia renal. Em geral, ha presenqa de hematuria; a 
proteinuria e menos constante. No recem-nascido, pode haver 
trombocitopenia, mas isso e raro em crianqas maiores. O diag¬ 
nostico e feito por ultrassonografia e dopplerfluxometria. 

Tratamento 

A anticoagulaqao com varfarina e o tratamento de escolha em 
recem-nascidos e em crianqas maiores. No recem-nascido, a ad- 
ministraqao de varfarina combinada com o tratamento do pro- 
blema de base geralmente e suficiente. O manejo em outros casos 
e menos direto. A tendencia de recidiva e de embolizaqao levou 
alguns a recomendar anticoagulaqao a longo prazo. Se houver 
suspeita de GN membranosa subjacente, deve-se realizar uma 
biopsia. 

Curso ch'nico e prognostico 

A taxa de mortalidade da trombose da veia renal nos recem- 
-nascidos depende da causa subjacente. Em tromboses unilate- 
rais, o prognostico de funqao renal adequada e bom. A trombose 
da veia renal pode, em alguns casos raros, apresentar recidiva 
no mesmo rim ou ocorrer no rim contralateral anos depois do 
episodio original de formaqao de trombo. A extensao para a veia 
cava com embolia pulmonar e possivel. 


Fine RN: Recurrence of nephrotic syndrome/focal segmental glome¬ 
rulosclerosis following renal transplantation in children. Pediatr 
Nephrol 2007;22:496 [PMID: 17186280], 

Gipson DS et al.: Management of childhood onset nephrotic syn¬ 
drome. Pediatrics 2009;124:747-757 [PMID: 19651590], 


DOENCAS DOS VASOS RENAIS 


TROMBOSE DA VEIA RENAL 

Nos recem-nascidos, a trombose da veia renal pode ser uma 
complicaqao de sepse ou desidrataqao. Pode ser observada em 
lactentes de maes diabeticas; estar associada a cateterizaqao da 
veia umbilical ou resultar de qualquer doenqa que produza um 
estado de hipercoagulabilidade (p. ex., deficiencia do fator de 
coagulaqao, LES ou trombocitose). A trombose da veia renal e 
menos comum em crianqas maiores e em adolescentes. Pode 
desenvolver-se apos traumatismo ou sem nenhum fator pre- 
disponente aparente. A trombose espontanea da veia renal esta 


DOENCA RENAL ARTERIAL 

Doenqa arterial (p. ex., hiperplasia fibromuscular, estenose 
congenita) e uma causa rara de hipertensao nas crianqas. Em¬ 
bora haja poucas pistas clinicas especificas as lesoes arteriais 
subjacentes, deve-se suspeitar dessas lesoes em crianqas com 
hipertensao grave, com initio aos 10 anos ou antes, ou com 
visualizaqao retardada na cintigrafia nuclear dos rins. O diag¬ 
nostico e estabelecido por arteriografia renal com mensura- 
qoes seletivas de renina na veia renal. Algumas dessas lesoes 
podem ser tratadas com angioplastia transluminal ou cirurgia 
(ver seqao mais adiante sobre Elipertensao), mas o reparo pode 
ser tecnicamente impossivel em crianqas pequenas. Apesar de 
a trombose das arterias renais ser rara, ela deve ser considerada 
em um paciente com initio agudo de hipertensao e hematuria 
em contexto compativel (p. ex., em associaqao com hipervisco- 
sidade ou cateterismo da arteria umbilical). O diagnostico e o 
tratamento precoces oferecem a melhor chance de restabeleci- 
mento do fluxo sanguineo renal. 
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Tullus K: Renovascular hypertension in children. Lancet 2008; 

371:1453-1463 [PMID: 18440428]. 

SINDROME HEMOLITICO-UREMICA 

A sindrome hemolitico-uremica e a causa glomerular vascular 
mais comum de insuficiencia renal aguda na infancia. A forma 
diarreica geralmente resulta da infec^ao por cepas de Shigella ou 
Escherichia coli produtoras de toxina Shiga (tambem chamadas de 
produtoras de verotoxina). A ingestao de carne bovina malcozida 
ou de alimentos nao pasteurizados e uma fonte comum. Existem 
varios sorotipos, mas o patogeno mais comum nos EUA e Esche¬ 
richia coli 0157:H7. A queixa de apresentaqao mais frequente e 
diarreia com sangue, seguida de hemolise e de insuficiencia renal. 
A verotoxina circulante causa dano endotelial, que leva a deposiqao 
de plaquetas, oclusao microvascular com hemolise subsequente 
e trombocitopenia. A ativaqao endotelial microvascular tambem 
pode ser induzida por farmacos (p. ex., ciclosporina A); por virus 
(HIV); e por infecqoes pneumococicas, nas quais a neuraminidase 
bacteriana expoe o antigeno de Thomsen-Friedenreich nos eri- 
trocitos, nas plaquetas e nas celulas endoteliais, causando, assim, 
agregaqao plaquetaria, dano endotelial e hemolise. Casos raros sao 
causados por fatores geneticos (p. ex., reduqao congenita do com- 
plemento C3 e deficiencia do fator H). 

Achados ch'nicos 

A forma epidemica inicia com sintomas de dor abdominal, diar¬ 
reia e vomitos. Em seguida, ocorrem oliguria, palidez e sangra- 
mentos, principalmente gastrintestinal. Ha desenvolvimento de 
hipertensao e convulsoes em algumas crianqas — em especial 
aquelas que desenvolvem insuficiencia renal grave e excesso de 
liquido. Tambem pode haver acometimento endotelial impor- 
tante no SNC. 

A anemia e profunda, e fragmentos eritrocitarios sao obser- 
vados no esfregaqo sanguineo. Uma contagem elevada de reticu- 
locitos confirma a natureza hemolitica da anemia, mas ela talvez 
nao seja percebida na presenqa de insuficiencia renal. A trombo¬ 
citopenia e profunda, mas outras anomalias de coagulaqao sao 
menos consistentes. Os produtos de degradaqao da fibrina serica 
geralmente estao presentes, mas a coagula 9 ao intravascular dis- 
seminada fulminante e rara. Em geral, ha presenqa de hematuria 
e proteinuria. O nivel serico de complemento e normal, exceto 
nos casos relacionados a predisposhjao congenita. 

Complicacoes 

Em geral resultam da insuficiencia renal. Problemas neurologi- 
cos, especialmente convulsoes, podem decorrer da hiponatremia, 
da hipertensao ou da doenqa vascular do SNC. Deve-se prever a 
ocorrencia de sangramento grave, necessidade de transfusao e 
infecqoes nosocomiais. 

► Tratamento 

Aten<;ao especial ao balan<;o hidroeletrolitico e essencial. Acredi- 
ta-se que o uso de agentes antimotilidade e de antibioticos agrave 


a doenqa. Os antibioticos podem causar regulaqao para cima e 
liberaqao de grandes quantidades de toxina Shiga. O diagnostico 
no momento adequado melhora o prognostico. Como o fator 
estimulante da prostaciclina, um potente inibidor da agregaqao 
plaquetaria, pode estar ausente em alguns casos, a infusao de 
plasma ou plasmaferese tern sido defendida em casos graves (ge¬ 
ralmente naqueles casos com comprometimento grave do SNC). 
Os inibidores plaquetarios tambem tem sido empregados, mas os 
resultados nao sao significativos, principalmente na fase tardia da 
doenqa. Contudo, o uso de um inibidor plaquetario no inicio da 
doenqa, na tentativa de interromper o consumo de plaquetas e a 
oclusao microvascular, pode evitar a necessidade de transfusoes 
de plaquetas e reduzir a progressao da insuficiencia renal. As 
transfusoes de hemacias e de plaquetas podem ser necessarias. 
Embora o risco de sobrecarga volemica seja significativo, isso 
pode ser minimizado pela dialise. O tratamento com eritropoie- 
tina (epoetina a) pode reduzir a necessidade de transfusao de 
hemacias. Apesar de nao haver um tratamento universalmente 
aceito, o controle rigido da hipertensao, o suporte nutricional 
adequado e o uso de dialise quando necessario podem reduzir 
a morbimortalidade. Se a insuficiencia renal for “nao oligurica” 
e se o debito urinario for suficiente para impedir sobrecarga de 
liquidos e de eletrolitos, o manejo da insuficiencia renal sem o 
uso de dialise sera possivel. 

Curso ch'nico e prognostico 

Comumente, as crianqas recuperam-se do episodio agudo em 
2-3 semanas. Doenqa renal residual (incluindo hipertensao) 
ocorre em aproximadamente 30%, e insuficiencia renal terminal 
ocorre em mais ou menos 15%. Portanto, o acompanhamento de 
crianqas em recuperaqao de sindrome hemolitico-uremica deve 
incluir determinaqoes seriadas da funqao renal por 1-2 anos e 
monitoraqao da pressao sanguinea por 5 anos. A mortalidade 
(em torno de 3-5%) e mais provavel na fase inicial, em conse- 
quencia principalmente de complicaqoes do SNC e cardiacas. 

Copelovitch L, Kaplan BS: Streptococcus pneumoniae-associated 
hemolytic uremic syndrome. Pediatr Nephrol 2008;23:1951-1956 
[PMID: 17564729]. 

lijima K et al.: Management of diarrhea-associated hemolytic uremic 
syndrome in children. Clin Exp Nephrol 2008;12:16-19 [PMID: 
18175052], 
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INSUFICIENCIA RENAL AGUDA 

A insuficiencia renal aguda e a incapacidade abrupta de excretar 
urina em quantidade ou composiqao suficiente para manter a 
homeostase dos liquidos corporais. A causa mais comum nas 
crianqas e a desidrataqao. Todavia, sinais de insuficiencia renal 
aguda em um paciente hospitalizado levam a muitas outras pos- 
sibilidades: perfusao renal comprometida ou isquemia renal, 
doen 9 a renal aguda, comprometimento vascular renal, necrose 
tubular aguda ou uropatia obstrutiva. O Quadro 22-2 lista tais 
causas pre-renais, renais e pos-renais. 
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Quadro 22-2 Classificacao da insuficiencia renal 


Pre-renal 

Desidratacao devido a gastrenterite, desnutricao ou diarreia 
Hemorragia, lesao aortica ou dos vasos renais, traumatismo, doenca ou 
cirurgia cardiaca, trombose renal arterial 
Acidose diabetica 

Hipovolemia associada a extravasamento capilar ou sindrome nefrotica 
Choque 

Insuficiencia cardiaca 

Renal 

Sindrome hemolitico-uremica 
Glomerulonefrite aguda 
Hipoperfusao renal prolongada 
Nefrotoxinas 

Necrose tubular aguda ou nefropatia vascular 
Necrose renal (cortical) 

Coagulacao intravascular: choque septico, hemorragia 
Doencas dos vasos renais 
Disturbios iatrogenicos 
Infeccoes graves 

Afogamento, especialmente em agua doce 
Cristaluria: sulfonamida ou acido urico 
Hipercalcemia decorrente de tratamento oncologico 
Insuficiencia hepatica 

Pos-renal 

Obstrucao devido a tumor, hematoma, valvas uretrais posteriores, 
estenose da juncao ureteropelvica, estenose da juncao 
ureterovesical, ureterocele 
Calculos 

Traumatismo ao rim solitario ou ao sistema coletor 
Trombose da veia renal 


Achados ch'nicos 

A caracteristica principal da insuficiencia renal precoce e a oli¬ 
guria. Embora um diagnostico etiologico exato possa nao ser 
evidente inicialmente, classificar a oliguria como mostrado no 
Quadro 22-2 e util para determinar se uma causa imediatamente 
reversivel esta presente. 

Se a causa de eleva^ao serica do nitrogenio ureico e de creati- 
nina ou da oliguria for desconhecida, as entidades que podem ser 
rapidamente identificadas e tratadas (p. ex., depleijao volemica) 
devem ser consideradas primeiro. Assim que a perfusao renal for 
normalizada e nao houver evidencias clinicas de doenca renal de 
novo, pode-se considerar o diagnostico de necrose tubular aguda 
(nefropatia vasomotora, lesao isquemica). 

A. Causas pre-renais 

A causa mais comum de reducpao da funcao renal em crian^as e o 
comprometimento da perfusao renal. Geralmente e secundaria a 
desidratacao, embora anomalias da vasculatura renal e baixo de- 
sempenho cardiaco tambem possam estar envolvidos. O Quadro 
22-3 lista os indices urinarios uteis para diferenciar esses pro- 
blemas “pre-renais” da verdadeira lesao parenquimatosa renal, 
como ocorre na necrose tubular aguda. 

B. Causas renais 

As causas de insuficiencia renal intrinsecas aos rins incluem glo- 
merulonefrites agudas, sindrome hemolitico-uremica, nefrite 


Quadro 22-3 Analises de urina 



Insuficiencia 

pre-renal 

Necrose tubular 
aguda 

Osmolaridade 

urinaria 

50 mOsm/kg > 
osmolaridade plasmatica 

< osmolaridade 
plasmatica 

Sodio urinario 

< 10 mEq/L 

> 20 mEq/L 

Proporcao creatinina 
urinariaicreatinina 

> 40:1 

< 40:1 

serica 



Gravidade especifica 

> 1,020 

1,012-1,018 


intersticial aguda e lesao nefrotoxica. O diagnostico de necrose 
tubular aguda (nefropatia vasomotora) — que e reservado para 
aqueles casos nos quais a lesao isquemica renal e a causa provavel 
— deve ser considerado quando a corre^ao dos problemas pre- 
renais ou pos-renais nao melhorar a funcao renal e nao houver 
evidencias de doenca renal de novo. 

C. Causas pos-renais 

A insuficiencia pos-renal, geralmente observada em recem- 
-nascidos com anomalias anatomicas urologicas, e acompanhada 
de graus variados de insuficiencia renal. A abordagem do pro- 
blema nas criancas muito pequenas foi descrita anteriormente no 
capitulo, mas e preciso sempre ter em mente a possibilidade de 
obstrucao aguda do trato urinario na insuficiencia renal aguda, 
especialmente no caso de anuria de inicio agudo. 

Complicacoes 

A gravidade clinica das complicacoes depende do grau de com¬ 
prometimento da funcao renal e da oliguria. As complicacoes 
comuns incluem (1) carga hidrica (hipertensao, insuficiencia 
cardiaca congestiva, edema pulmonar), (2) disturbios eletroliti- 
cos (hiperpotassemia), (3) acidose metabolica, (4) hiperfosfate- 
mia e (5) uremia. 

Tratamento 

Uma sonda vesical de demora e inserida para garantir o debito 
urinario. Se o volume de urina for insignificante e a insuficien¬ 
cia renal estiver estabelecida, a sonda deve ser removida, a fim 
de minimizar o risco de infeccao. Os fatores pre-renais ou pos- 
renais devem ser excluidos ou corrigidos, e o volume circulante 
normal deve ser mantido com aporte adequado de liquidos. 
A mensuracao rigida do aporte e do debito deve ser mantida, 
e o aporte deve ser ajustado conforme a reducao do debito. A 
resposta do paciente e avaliada pelo exame fisico e pelo debito 
urinario. A mensuracao da pressao venosa central pode ser indi- 
cada. Pode-se tentar aumentar o debito urinario com diureticos 
como furosemida (1-5 mg/kg, por dose, IV, maximo de 200 mg). 
A dose eficaz depende do comprometimento da funcao renal 
(se < 50%, iniciar tentativa de diurese com dosagem maxima). 
Se nao houver uma resposta dentro de 1 h e o debito urinario 
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permanecer baixo (< 0,5 mL/kg/h), a dose de furosemida, se 
ainda nao tiver sido maximizada, deve ser elevada para 5 mg/ 
kg. Em alguns casos, a adiqao de um diuretico tiazidico de longa 
duraqao como metolazona pode melhorar a resposta. Se nao 
ocorrer diurese com a dosagem maxima, a administraqao com- 
plementar de diureticos deve ser interrompida. 

Se essas manobras estimularem um pouco de fluxo urina- 
rio, mas as evidencias bioquimicas de insuficiencia renal aguda 
persistirem, a insuficiencia renal aguda nao oligurica resultante 
pode ser mais facil de manejar. O excesso de liquidos e a dialise 
podem ser evitados. Entretanto, se os medicamentos e os nu- 
trientes necessarios excederem o debito urinario, a dialise sera 
indicada. O uso de dialise antes do desenvolvimento das com- 
plicaqoes iniciais da insuficiencia renal aguda provavelmente 
melhore o manejo clinico e o desfecho. £ importante ajustar a 
dosagem da medicaqao de acordo com o grau de funqao renal. 

A. Dialise aguda: indicacdes 

As indicates imediatas para dialise sao (1) hiperpotassemia 
grave; (2) acidose metabolica refrataria (geralmente em uma 
situaqao em que o excesso de liquidos impede a administrate 
de bicarbonato de sodio); (3) excesso de liquidos com ou sem 
hipertensao grave ou insuficiencia cardiaca congestiva (uma 
situaqao que pode comprometer seriamente a nutriqao ou a ad¬ 
ministrate de medicamentos); e (4) sintomas de uremia, geral¬ 
mente caracterizada por depressao do SNC nas crianqas. 

B. Metodos de dialise 

Em geral, prefere-se a dialise peritoneal em crianqas em razao 
da facilidade de realizaqao e tolerancia do paciente. Embora a 
dialise peritoneal seja tecnicamente menos eficaz que a hemo¬ 
dialise, a estabilidade hemodinamica e o controle metabolico 
podem ser mantidos com mais facilidade, ja que essa tecnica 
pode ser aplicada de forma relativamente regular. A hemodia- 
lise deve ser considerada (1) se houver intenqao de rapida re¬ 
mote de toxinas, (2) se o tamanho do paciente indicar que a 
hemodialise e menos complicada tecnicamente e bem tolerada 
hemodinamicamente, ou (3) se houver impedimentos para uma 
dialise peritoneal eficaz (p. ex., ileo, aderencias). Alem disso, se o 
acesso vascular e o uso de anticoagulaqao nao foram empecilhos, 
pode-se realizar um processo lento e continuo de hemodialise 
(tratamento de reposiqao renal continuo). 

C. Complicacdes da dialise 

As complicates da dialise peritoneal incluem peritonite, deple- 
to volemica e complicates da tecnica, como extravasamento 
de dialisado e comprometimento respiratorio a partir de liquido 
dialisado intra-abdominal. A peritonite pode ser evitada pela 
tecnica de assepsia rigorosa. As culturas do liquido peritoneal 
sao obtidas conforme indicate clinica. O extravasamento e re- 
duzido por meio da coloca^ao adequada de cateter e volumes 
apropriados de dialisado intra-abdominal. A dialise e util para 
manter o equilibrio eletrolitico. Pode-se adicionar potassio 
(ausente nas solutes padrao de dialisado) conforme a neces- 
sidade. O fosfato tambem esta ausente, pois a hiperfosfatemia 


e um problema esperado na insuficiencia renal. No entanto, se 
a ingestao de fosfato estiver inadequada, a hipofosfatemia de- 
vera ser considerada. A correqao do excesso de liquidos e obtida 
usando-se liquido de dialise osmolar alta. Concentrates maio- 
res de dextrose (maximo de 4,25%) podem corrigir o excesso de 
liquidos rapidamente, oferecendo risco de hiperglicemia. A re¬ 
mote de liquidos tambem pode ser aumentada com trocas mais 
frequentes do dialisado, mas a rapida transference osmotica de 
agua pode resultar em hipernatremia. 

Ate mesmo em lactentes menores, a hemodialise pode cor¬ 
rigir rapidamente os principals disturbios metabolicos e eletro- 
liticos, bem como o excesso de liquidos. O processo e altamente 
eficaz, mas a velocidade das trocas pode causar problemas, como 
a instabilidade hemodinamica. A anticoagulaqao geralmente e 
necessaria. O monitoramento cuidadoso dos parametros bio- 
quimicos adequados e importante. Observe que durante ou ime- 
diatamente apos o procedimento, a coleta de sangue produzira 
resultados duvidosos, uma vez que ainda nao havera um equi¬ 
librio entre os compartimentos extravasculares e o sangue. Um 
acesso vascular deve ser obtido e cuidadosamente monitorado. 

Curso clinico e prognostico 

Se ocorrer oliguria grave, esta ira durar aproximadamente 
10 dias. Anuria ou oliguria com duraqao maior que 3 semanas 
torna improvavel o diagnostico de necrose tubular aguda e fa- 
vorece diagnosticos alternatives, como lesao vascular, isquemia 
grave (necrose cortical), GN ou obstruqao. A fase diuretica co- 
meqa com o aumento no debito urinario para grandes volumes 
de urina isostenurica contendo niveis de sodio de 80-150 mEq/L. 
Durante a fase de recuperaqao, os sinais e sintomas diminuem 
rapidamente, embora a poliuria persista por varios dias ou se¬ 
manas. As anomalias urinarias desaparecem completamente em 
alguns meses. Se nao houver recuperaqao renal, deve-se provi- 
denciar dialise cronica e, por fim, transplante renal. 

Andreoli SP: Acute kidney injury in children. Pediatr Nephrol 2009; 

24:253-263 [PMID: 19083019], 

Walters S et al.: Dialysis and pediatric acute kidney injury: Choice of 

renal support modality. Pediatr Nephrol 2009;24:37-48 [PMID 

18483748], 

INSUFICIENCIA RENAL CRONICA 

A insuficiencia renal cronica em crianqas geralmente resulta 
de anomalias no desenvolvimento dos rins ou do trato urina¬ 
rio. Os lactentes com agenesia renal nao costumam sobreviver. 
Dependendo do grau de disgenesia (incluindo desenvolvimento 
multicistico), a funqao renal resultante ira determinar o desfe¬ 
cho. O desenvolvimento anormal do trato urinario pode nao 
permitir o desenvolvimento renal normal. A uropatia obstrutiva 
ou a nefropatia com refluxo vesicureteral grave, sem (ou ape- 
sar de) intervenqao cirurgica, continua a causar uma ocorrencia 
significativa de insuficiencia renal progressiva em crianqas. Nas 
crianqas maiores, as glomerulonefrites cronicas e nefropatias, 
lesao nefrotoxica irreversivel ou sindrome hemolitico-uremica 
tambem podem causar insuficiencia renal cronica. 
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Quando a insuficiencia renal cronica e congenita, a incapaci- 
dade de concentrar urina resulta em poliuria. Os pacientes afe- 
tados geralmente nao conseguem desenvolver-se. Sem cuidados 
medicos, as criamjas com insuficiencia renal cronica persistente 
podem apresentar complicates como raquitismo ou anemia. 

A insuficiencia renal cronica pode ser subsequente a GN aguda 
ou desenvolver-se com a GN cronica na ausencia de um episodio 
agudo evidente. A falha no crescimento depende da idade a apre- 
sentacpao e da rapidez com que e reduzida a fumpao renal. Algumas 
glomerulonefrites cronicas (p. ex., GN membranoproliferativa) 
podem progredir de forma despercebida se anormalidades sutis 
no sedimento urinario nao forem detectadas ou forem ignoradas. 
Qualquer criampa com historico de GN cronica ou de lesao renal 
importante precisa de acompanhamento clinico e monitoramento 
da fun^ao renal e da pressao sanguinea frequentes. 

Complicacoes 

O tecido renal nao afetado remanescente pode compensar a 
perda gradual de nefrons funcionais na insuficiencia renal cro¬ 
nica progressiva, mas as complicates da insuficiencia renal apa- 
recem quando a capacidade compensators esta comprometida. 
Em crian 9 as com fun^ao renal reduzida durante o desenvolvi- 
mento e incapazes de concentrar a urina, a poliuria e a desidra- 
tacpao sao problemas mais provaveis que o excesso de liquidos. O 
debito deve diminuir gradualmente a medida que a insuficiencia 
renal progride para a fase terminal; entretanto, algumas crianqas 
podem continuar produzindo quantidades razoaveis de urina 
(mas nao de boa qualidade), embora necessitem de dialise. Tam¬ 
bem pode ocorrer um estado perdedor de sal. Por outro lado, as 
crian^as que desenvolvem insuficiencia renal cronica devido a 
doen^a glomerular ou lesao renal apresentarao reten^ao de sodio 
e agua e desenvolverao hipertensao. 

A acidose metabolica e o atraso no crescimento ocorrem na fase 
inicial da insuficiencia renal cronica. Disturbios no metabolismo 
do calcio, do fosforo e de vitamina D que resultam em osteodistro- 
fia renal necessitam de atenijao imediata. Embora a compensa 9 ao 
renal e o nivel elevado de hormonio paratireoideo consigam manter 
uma concentra 9 ao serica normal de fosfato no inicio do processo, 
essa resposta fisiopatologica a hiperfosfatemia sera refletida pelo au- 
mento do hormonio paratireoideo e da fosfatase alcalina. 

Os sintomas uremicos ocorrem na fase tardia da insuficiencia 
renal cronica e incluem desde anorexia, apatia e letargia, ate torpor 
e coma. As anomalias eletroliticas concomitantes podem ocasionar 
convulsoes. Na maioria das vezes, as convulsoes sao consequencia 
da hipertensao ou da hipocalcemia nao tratadas (especialmente com 
rapida corre 9 ao da acidose). A anemia (normocromica e normoci- 
tica a partir da sintese de eritropoietina renal reduzida) e comum. 
Podem ocorrer disfumpao plaquetaria e outras anomalias do sistema 
de coagula 9 ao. O sangramento — principalmente gastrintestinal — 
pode ser um problema. Pode haver pericardite uremica, insuficien¬ 
cia cardiaca congestiva, edema pulmonar e hipertensao. 

Tratamento 

A. Manejo das complicacoes 

O tratamento da insuficiencia renal cronica tem o objetivo prin¬ 
cipal de controlar as complica 9 oes relacionadas. Hipertensao, 


hiperpotassemia, hiperfosfatemia, acidose e anemia sao alguns 
dos problemas que ocorrem precocemente. A acidose pode ser 
tratada com solu 9 oes de citrato de sodio, contanto que a adi 9 ao 
de sodio nao agrave a hipertensao. A restr^ao de sodio e aconse- 
lhavel quando houver hipertensao. A hiperfosfatemia e contro- 
lada por restr^ao alimentar e ligantes de fosfato na dieta (p. ex., 
carbonato de calcio). Deve-se administrar vitamina D para man¬ 
ter o calcio serico em niveis normals. Quando o nivel de nitroge- 
nio ureico exceder aproximadamente 50 mg/dL ou se a crian 9 a 
estiver letargica ou anorexica, deve-se restringir a proteina na 
dieta. A restrfipao de potassio sera necessaria quando a taxa de 
filtra 9 ao glomerular (TFG) diminuir para um nivel em que o 
debito urinario apresentar uma redu 9 ao acentuada. A dieta deve 
ser mantida para o aporte das necessidades diarias da crian 9 a. 

A fun 9 ao renal deve ser monitorada regularmente (creati- 
nina e nitrogenio ureico). Os niveis sericos de eletrolitos, calcio, 
fosforo, fosfatase alcalina, hemoglobina e hematocrito tambem 
devem ser monitorados, a fim de orientar altera 9 oes no manejo 
de liquidos e da dieta, bem como as dosagens de ligante de fos¬ 
fato, citrato tamponado, vitamina D, medica 9 oes para controle 
da pressao sanguinea e epoetina alfa. A falha no crescimento 
pode ser tratada com hormonio do crescimento recombinante 
humano. Essas areas de tratamento requerem monitoramento 
cuidadoso, para minimizar os sintomas enquanto se avalia a ne- 
cessidade de dialise cronica e de transplante. 

Deve-se evitar medicamentos que agravam a hipertensao; au- 
mentam a concentra 9 ao de sodio, potassio ou fosfato; ou aumen- 
tam a produ 9 ao de nitrogenio ureico. O manejo bem-sucedido 
baseia-se muito na educa 9 ao do paciente e da familia. 

Deve-se tambem prestar aten 9 ao as necessidades psicosso- 
ciais do paciente e da familia, a medida que se ajustam a doen 9 a 
cronica, e a necessidade de dialise e de transplante renal. 

B. Dialise e transplante 

Atualmente, a taxa de sobrevida de enxerto para transplantes 
renais com doador vivo relacionado e de 90% em 1 ano, 85% 
em 2 anos e 75% em 5 anos. No transplante com doador cada¬ 
ver, as taxas de sobrevida sao de 76, 71 e 62%, respectivamente. 
Em geral, a taxa de mortalidade e de 4% para os receptores de 
rim de doadores vivos relacionados e de 6,8% para receptores 
de orgaos de doador cadaver. Essas porcentagens sao afetadas 
pela alta mortalidade, que chega a 75% nos lactentes menores 
de 1 ano, principalmente devido a problemas tecnicos e compli- 
ca 9 oes da imunossupressao. Um peso corporal de pelo menos 
15 kg esta associado a um aumento significativo na taxa de so¬ 
brevida. Crescimento adequado e bem-estar estao diretamente 
relacionados a aceita 9 ao do enxerto, ao grau de fun 9 ao normal e 
aos efeitos colaterais dos medicamentos. 

A dialise peritoneal cronica (em ambiente domiciliar) e a he- 
modialise preservam a vida de crian 9 as a espera do transplante 
renal. A melhor forma de medir o sucesso da dialise cronica em 
crian 9 as e o nivel de reabilita 9 ao fisica e psicossocial obtido, 
como a participa 9 ao continua de atividades diarias e frequencia 
as aulas. Embora raramente haja recupera 9 ao do crescimento, os 
pacientes conseguem crescer a uma taxa aceitavel, apesar de per- 
manecerem nos percentis mais baixos. O uso de epoetina alfa, 
hormonio do crescimento e melhor controle da osteodistrofia 
renal contribuem para um melhor desfecho. 
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HIPERTENSAO 

A hipertensao em crian^as geralmente e de origem renal. E uma 
complicaqao previslvel da doen^a parenquimatosa renal, mas 
pode ser detectada no exame flsico de rotina em uma crianqa 
normal. A melhor compreensao dos papeis da retenqao da agua 
e do sal e da atividade excessiva do sistema renina-angiotensina 
contribuiu muito para o tratamento; contudo, nem todas as for¬ 
mas de hipertensao podem ser explicadas por esses dois meca- 
nismos. 

As causas de hipertensao renal no perlodo neonatal incluem 
(1) anomalias congenitas dos rins ou da vasculatura renal, (2) 
obstruqao do trato urinario, (3) trombose da vasculatura renal 
ou dos rins e (4) sobrecarga volemica. Ha relatos de alguns casos 
de elevaqoes aparentemente paradoxais da pressao sangulnea 
em situaqoes cllnicas nas quais se utiliza tratamento diuretico 
cronico, como na displasia broncopulmonar. Os lactentes hiper- 
tensos devem ser examinados para pesquisa de anomalias re- 
nais, vasculares ou aorticas (p. ex., trombose, neurofibromata se, 
coarctaqao), bem como de disturbios endocrinos, incluindo feo- 
cromocitoma e aldosteronismo remediavel por glicocorticoides. 

Achados clmicos 

Uma crianqa e considerada normotensa se a media das pressoes 
sistolica e diastolica e menor que o percentil 90 a para idade e 
sexo. O percentil 90 2 no perlodo neonatal e de aproximadamente 
85-90/55-65 mmHg para ambos os sexos. No primeiro ano de vida, 
os nlveis aceitaveis sao de 90-100/60-67 mmHg. Ha aumentos pro¬ 
gressives com o crescimento, que se aproximam gradualmente dos 
nlveis adultos de 100-120/65-75 mmHg no final da adolescencia. A 
mensuraqao cuidadosa da pressao sanguinea requer tamanho apro- 
priado do manguito e equipamento confiavel. O manguito deve ser 
largo o suficiente para cobrir 2/3 da porqao superior do braqo e en- 
volver completamente o braqo sem sobreposiqao na parte inflavel 
da braqadeira. Embora uma crianqa ansiosa possa apresentar uma 
elevar^ao na pressao sanguinea, as leituras anormais nao devem ser 
atribuidas de forma precipitada a essa causa. A repetiqao da medi¬ 
co e util, especialmente apos a crianqa ter sido acalmada. 

Os testes laboratoriais de rotina incluem hemograma, exame 
de urina e urocultura. A radiografia e a ultrassonografia sao usa- 
das para estudar a anatomia do trato urinario, o fluxo sanguineo 
para os rins e sua fun^ao. Uma biopsia renal (que raramente re¬ 
vela a causa da hipertensao, a menos que haja evidencias clinicas 
de doenqa renal) sempre deve ser realizada com muito cuidado 
nos pacientes hipertensos e de preferencia apos o controle das 
pressoes pelo tratamento. A Figura 22-3 apresenta uma sugestao 
de abordagem em relaijao a exames ambulatoriais complementa- 
res para a avaliaqao da hipertensao. 


Tratamento 

A. Emergences hipertensivas agudas 

Uma emergencia hipertensiva ocorre quando aparecem sinais 
de comprometimento do SNC pela hipertensao, como papile- 
dema ou encefalopatia. A presenqa de hemorragia ou exsudato 
retiniano indica a necessidade de controle imediato e efetivo da 
pressao. Em crianqas, anomalias nos orgaos-alvo secundarias 
a hipertensao geralmente nao estao presentes. O tratamento 
varia de acordo com a apresentaqao clinica. As principals clas¬ 
ses de farmacos anti-hipertensivos uteis sao (1) diureticos, (2) 
bloqueadores a e P-adrenergicos, (3) inibidores da enzima con- 
versora de angiotensina, (4) bloqueadores do canal de calcio e 
(5) vasodilatadores. 

Independentemente do metodo utilizado para o controle 
da hipertensao emergencial, deve-se iniciar a administra^ao de 
medicamentos para controle sustentado, a fim de que a pressao 
normal seja mantida quando as medidas emergenciais forem in- 
terrompidas (Quadro 22-4). Elevaqoes agudas na pressao sangui¬ 
nea abaixo do percentil 95 a para idade podem ser tratadas com 
anti-hipertensivos orais, com o objetivo de melhora progressiva 
e controle em ate 48 h. 

1. Nifedipina sublingual — Este bloqueador do canal de 
calcio tem aqao rapida e, em doses adequadas, nao deve re- 
sultar em nlveis pressoricos hipotensivos. O llquido pode ser 
retirado de uma capsula de 10 mg com uma seringa para apro- 
ximaqao da dosagem pretendida. A dosagem exata para crian- 
qas com peso inferior a 10-30 kg e dificil de determinar por 
esse metodo, mas 5 mg e um ponto de partida seguro. Como 
o tratamento e para pressao em elevaqao, e improvavel que 
os efeitos sejam maiores do que desejado. Crianqas maiores 
com hipertensao maligna necessitam de 10 mg. Em tais casos, a 
capsula pode ser simplesmente perfurada e a medicaqao dissol- 
vida sob a lingua do paciente. 


Quadro 22-4 Farmacos anti-hipertensivos para tratamento 
emergencial 


Farmaco 

Dose oral 

Principals efeitos colaterais 3 

Nifedipina 

0,25-0,5 mg/kg St 

Rubor, taquicardia 

Labetalol 

1-3 mg/kg/h IV 

Secundarios a atividade 
betabloqueadora 

Nitroprusseto 
de sodio 

0,5-10 mg/kg/min 
— soro 

Toxicidade por cianeto, 
retencao de sodio e agua 

Furosemida 

1-5 mg/kg IV 

Secundarios a reducao 
volemica grave, 
hipopotassemia 

Diazoxida 

2-10 mg/kg IV 
em bolo 

Hiperglicemia, hiperuricemia, 
retencao de sodio e agua 

Hidralazina 

0,1-0,2 mg/kg IV 

Retencao de sodio e agua, 
taquicardia, rubor 


a Ha relatos de mais efeitos colaterais alem daqueles listados. 
IV, intravenoso; SL, sublingual. 
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Dados iniciais: Exame fisico, incluindo PA (historia de valores 
extremos), EQU, N2 ureico, Cr, eletrolitos, renina periferica (eletro- 
cardiograma, raio X do torax, metanefrinas urinarias, catecois). 
Obter ecocardiograma se houver suspeita de coarctagao da aorta. 
Se presente, encaminhar para corregao cirurgica. 


Dados iniciais Dados iniciais 

normais anormais 



Anatomia normal - 
tratar PA e acompanhar 


Repetir exame inicial, 
renina da veia renal 


Anatomia renal anormal 
(p. ex., cicatrizes, atrofia, cistos) 

._I_, 


Cirurgico 


Nao cirurgico 


Discrepancy do fluxo vascular 


Angiografia de subtragao digital ou 
arteriografia, ± reninas da veia renal 



▲ Figura 22-3 Abordagem de exames laboratoriais complementares para avaliacao de hipertensao. AAN, anticorpo antinuclear; 
ARM, angiorressonancia magnetica; C3, complementer; Cr, creatinina; EQU, exame de urina; PA, pressao arterial. 


2. Hidralazina intravenosa — Este vasodilatador as vezes e 
efetivo. A dosagem varia de acordo com a gravidade da hiperten¬ 
sao e deve iniciar com aproximadamente 0,15 mg/kg. 

3. Nitroprusseto de sodio — Em uma unidade de tratamento 
intensivo, este potente vasodilatador e muito efetivo em redu- 
zir a pressao arterial gravemente elevada. A administragao 
de 0,5-10 mg/kg/min reduz a pressao arterial em segundos; a 
dose deve ser monitorada cuidadosamente. O metabolismo do 
farmaco resulta na formagao de tiocianato; assim, com o uso 
prolongado, os niveis de tiocianato devem ser monitorados, es- 
pecialmente na insuficiencia renal. 

4. Furosemida — Com a administragao IV de 1-5 mg/kg, este 
diuretico reduz o volume de sangue e intensifica a eficacia dos 
farmacos anti-hipertensivos. 


B. Hipertensao persistente 

Ha varias opgoes disponiveis (Quadro 22-5). Um unico far¬ 
maco como um betabloqueador (a menos que contraindicado, 
por exemplo, por doenga reativa das vias respiratorias) pode ser 
adequado para tratar hipertensao leve. Os diureticos sao uteis 
para tratar a insuficiencia renal, mas as desvantagens de um pos- 
sivel desequilibrio eletrolitico devem ser ponderadas. A mono- 
terapia com inibidor da enzima conversora de angiotensina e 
util, especialmente porque a causa da hipertensao nas criangas 
e em geral renal. Os bloqueadores do canal de calcio sao cada 
vez mais uteis e parecem ser bem tolerados pelas criangas. O uso 
de anti-hipertensivo do tipo vasodilatador requer a administra¬ 
gao concomitante de um diuretico para contrabalangar o efeito 
da vasodilatagao sobre a elevagao do sodio renal, e retengao de 
agua e de um betabloqueador para compensar a taquicardia 
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Quadro 22-5 Farmacos anti-hipertensivos para tratamento 
ambulatorial 


Farmaco 

Dose oral 

Principals efeitos 
colaterais 3 

Hidrodorotiazida 

2-4 mg/kg/24 h em 
dose unica ou dividida 
em 2 doses 

Deplecao de potassio, 
hiperuricemia 

Furosemida 

1- 5 mg/kg por dose 

2- 3 doses por dia 

Deplecao de potassio e 
de volume 

Hidralazina 

0,75 mg/kg/24 h 
dividida em 4-6 doses 

lupus eritematoso, 
taguicardia, cefaleia 

Anlodipino 

0,2-0,5 mg/kg/dia 
dividida em 2 doses 

Fadiga, cefaleia, rubor 
facial 

Propranolol 

0,2-5 mg/kg por dose, 
2-3 doses por dia 

Sincope, insuficiencia 
cardiaca, hipoglicemia 

Minoxidil 

0,15 mg/kg por dose, 

2-3 doses por dia 

Taguicardia, angina, 
retencao de liquidos, 
hirsutismo 

Captopril 

0,3-2 mg/kg por dose, 

2-3 doses por dia 

Eritema cutaneo, 
hiperpotassemia, 
glomerulopatia 

Enalapril 

0,2-0,5 mg/kg/dia 
dividido em 2 doses 

Proteinuria, fosse, 
hiperpotassemia 

Nifedipina 

0,5-1 mg/kg/dia, 

3 doses por dia 

Rubor, taquicardia 

Verapamil 

3-7 mg/kg/dia dividido 
em 2 ou 3 doses 

Disturbio de conducao AV 


a Ha relatos de mais efeitos colaterais alem daqueles listados. 
AV, atrioventricular 


de reflexo. Minoxidil, considerado o mais potente dos vasodila- 
tadores orais, pode ser extremamente eficaz no tratamento de hi- 
pertensao grave e persistente, mas seu efeito e substancialmente 
contrabalanqado pelos outros efeitos descritos. O hirsutismo e 
um efeito colateral significativo. O hidrocloreto de hidralazina 
ainda pode ser o vasodilatador mais utilizado em pacientes pedi- 
atricos — mas, de novo, a necessidade de usar dois farmacos adi- 
cionais para beneficio maximo e reservada para situaqoes graves 
que necessitam de tratamento com tres ou quatro farmacos. De- 
ve-se buscar aconselhamento com um nefrologista pediatrico. 

Flynn JT: Hypertension in the young: Epidemiology, sequelae and the¬ 
rapy. Nephrol Dial Transplant 2009;24:370 [PMID: 18996836], 
Hogg RJ et al.: A multicenter study of the pharmacokinetics of lisi- 
nopril in pediatric patients with hypertension. Pediatr Nephrol 
2007;22:695 [PMID: 17216247], 


DEFEITOS HEREDUARIOS OU DE 
DESENVOLVIMENTO DOS RINS 


Existem muitos defeitos hereditarios, de desenvolvimento ou 
metabolicos dos rins e do sistema coletor. As consequencias 


clinicas incluem anomalias metabolicas, comprometimento 
do desenvolvimento e crescimento, nefrolitiase, disfunqao glo¬ 
merular renal ou tubular e insuficiencia renal cronica. O Qua¬ 
dro 22-6 lista algumas dessas principals patologias; a discussao 
de patologias mais raras foge ao escopo deste livro. 

DISTURBIOS DOS TUBULOS RENAIS 

Ha tres subtipos de acidose tubular renal (ATR): (1) aformaclas- 
sica, chamada de tipo I ou ATR distal; (2) a forma perdedora de 
bicarbonato, chamada de tipo II ou ATR proximal; e (3) tipo 
IV ou ATR hipercalemica (rara em crianqas), que esta associada 
a hipoaldosteronismo hiporreninemico. Os tipos I e II e suas 
variantes sao encontrados mais frequentemente nas crianqas. 
O tipo III e uma combinaqao dos tipos I e II. 

Os principals disturbios tubulares na infancia, como glicinuria, 
hipouricemia ou glicosuria renal, podem ser decorrentes de um 
defeito em uma rota de transporte tubular (ver Quadro 22-6). 

1. Acidose tubular renal distal (tipo I) 

A forma mais comum de ATR distal na infancia e a forma he¬ 
reditaria. A apresentaqao clinica consiste em retardo do cresci¬ 
mento, anorexia, vomitos e desidrataqao. Sao observados acidose 
metabolica hipercloremica, hipopotassemia e pH urinario maior 
que 6,5. A acidose e mais grave na presenqa de “extravasamento” 
de bicarbonato. Essa variante de ATR distal com perda de bicar¬ 
bonato e chamada de tipo III, mas para fins clinicos nao precisa 
ser considerada como uma entidade distinta. A hipercalciuria 
concomitante pode levar ao raquitismo, a nefrocalcinose, a ne¬ 
frolitiase e a insuficiencia renal. 

Outras situaqoes que podem causar ATR distal sao listadas 
entre as entidades apresentadas no Quadro 22-6. 

A ATR distal resulta de um defeito no nefron distal, no trans¬ 
porte tubular do ion de hidrogenio ou na manutenqao de um 
gradiente suficientemente alto para a excreqao do ion de hidro¬ 
genio. Esse defeito pode ser acompanhado por graus de perda 
de bicarbonato. 

O teste classico para o ATR distal e uma carga acida de 
NH 4 C1. O teste e complexo e pode produzir acidose grave. Um 
teste terapeutico com administraqao de alcali deve ser usado 
para excluir ATR proximal (tipo II). A dose de alcali necessaria 
para obter uma concentraqao plasmatica normal de bicarbonato 
em pacientes com ATR distal e baixa (raramente ultrapassando 
2-3 mEq/kg/24 h) — em comparaqao aquela necessaria na ATR 
proximal (> 10 mEq/kg/24 h). Entretanto, doses mais altas sao 
necessarias se a ATR distal for acompanhada de perda de bi¬ 
carbonato. A correqao da acidose pode resultar na reduqao das 
complicates e melhora no crescimento. 

A ATR distal em geral e permanente, embora, as vezes, ocorra 
como uma complicaqao secundaria. Se o defeito nao for causado 
por um disturbio tubular importante e o dano renal for evitado, 
o prognostico sera bom. 

2. Acidose tubular renal proximal (tipo II) 

A ATR proximal, a forma mais comum de ATR na infancia, e 
caracterizada por pH urinario alcalino, perda de bicarbonato na 
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Quadro 22-6 Defeitos hereditarios ou de desenvolvimento do trato urinario 

Doencas dsticas de origem genetica 

Doencas renais hereditarias associadas a defeitos no transporte tubular 

Doenca polidstica 

Doenca de Hartnup 

Forma autossomica recessiva (infantii) 

Anemia de Fanconi 

Forma autossomica dominante (adulta) 

Sindrome oculocerebrorrenal de lowe 

Outras sindromes que incluem qualquer uma das formas 

Cistinose (infantii, adolescente, tipos adultos) 

Cistos corticais 

Doenca de Wilson 

Varias sindromes sao conhecidas por apresentarem diferentes 

Galactosemia 

manifestacoes dsticas renais, induindo cistos "simples"; podem nao 

Intolerancia hereditaria a frutose 

ter efeito significativo sobre a funcao renal ou estar associadas a 

Acidose tubular renal (varios tipos) 

doenca progressiva 

Tirosinemia hereditaria 

Cistos medulares 

Glicosuria renal 

Rim esponjoso medular 

Raquitismo resistente a vitamina D 

Doenca cistica medular (nefronoftise) 

Pseudo-hipoparatireoidismo 

Displasia cistica hereditaria e familiar 

Diabetes insipido resistente a vasopressina 

Nefrose congenita 

Hipouricemia 

Doenca "finlandesa" 

Doencas hereditarias associadas a litiase 

Doencas renais displasicas 

Hiperoxaluria 

Aplasia renal (unilateral, bilateral) 

Aciduria 1-glicerica 

Hipoplasia renal (unilateral, bilateral, total, segmentaria) 

Xantinuria 

Displasia renal multicistica (unilateral, bilateral, multilocular, pos- 

Sindrome de Lesch-Nyhan e variantes, gota 

-obstrutiva) 

Nefropatia devido a hiperparatireoidismo familiar 

Displasias renais familiares e hereditarias 

Cistinuria (tipos 1, II, III) 

Oligomeganefronia 

Glicinuria 

Doencas hereditarias associadas a nefrite 

Miscelanea 

Nefrite hereditaria com surdez e defeitos oculares (sindrome de Alport) 

Ma absorcao intestinal hereditaria de vitamina B 12 

Sindrome da unha-patela 

lipodistrofia total e parcial 

Hiperprolinemia familiar 

Anemia falciforme 

Sindrome nefrotica hereditaria 

Osteolise hereditaria com nefropatia 

Nefrite hereditaria com sindrome da distrofia toracica asfixiante 

Doencas hereditarias associadas a deposicao intrarrenal de metabolitos 
Angioceratoma difuso do corpo (doenca de Fabry) 

Heredopatia ataxica polineuritiforme (doenca de Refsum) 

Varias doencas de deposito (p. ex., monossialogangliosidose G M1 , 
sindrome de Hurler, doenca de Niemann-Pick, leucodistrofia 
metacromatica familiar, glicogenose tipo 1 [doenca de von Gierke], 
glicogenose tipo II [doenca de Pompe]) 

Amiloidose hereditaria (febre mediterranea familiar, urticaria 
heredofamiliar com surdez e neuropatia, amiloidose familiar primaria 
com polineuropatia) 

Sindrome de Bartter 


urina e concentrate) serica de bicarbonato ligeiramente redu- 
zida. Isso ocorre em consequencia de um limiar de bicarbonato 
mais baixo do que o normal, acima do qual o bicarbonato e de- 
tectado na urina. Portanto, a acidificagao urinaria pode ocorrer 
quando a concentragao serica de bicarbonato for menor do que 
esse limiar e o bicarbonato desaparecer da urina; esta capacidade 
de acidificar a urina reflete uma fungao tubular distal normal. 

A ATR proximal geralmente e um defeito isolado e, no recem- 
-nascido, pode ser considerada um aspecto de imaturidade renal. O 
inicio noslactentes e acompanhado de comprometimento do desen- 
volvimento e do crescimento, acidose hipercloremica, hipopotasse- 
mia e, raramente, nefrocalcinose. As formas secundarias resultam de 
refluxo ou uropatia obstrutiva ou ocorrem em associagao a outros 
disturbios tubulares (ver Quadro 22-6). A ATR proximal necessita 
de mais de 3 mEq/kg de alcali por dia para corrigir a acidose. Os ni- 
veis sericos de bicarbonato devem ser monitorados semanalmente 
ate que um nivel de no minimo 20 mEq/L seja atingido. 


As solugoes de citrato (p. ex., Bicitra, Polycitra) sao mais fa- 
cilmente toleradas do que o bicarbonato de sodio. A Bicitra con¬ 
tent 1 mEq/mL de Na + e citrato. A Polycitra content 2 mEq/mL 
de citrato e 1 mEq cada de Na + e K + . A dosagem diaria necessaria 
e dividida em tres doses. Pode haver necessidade de suplemen- 
tagao de potassio, ja que a adigao de sodio no tubulo distal pode 
exacerbar as perdas de potassio. 

O prognostico e excelente em casos de defeitos isolados, es- 
pecialmente quando o problema esta relacionado a imaturidade 
renal. O tratamento com alcalis em geral pode ser interrompido 
apos varios meses ou ate 2 anos mais tarde. O crescimento deve 
ser normal, e o aumento gradual no nivel serico de bicarbonato 
para mais de 22 mEq/L indica a presenga de um limiar de bi¬ 
carbonato maior nos tubulos. Se o defeito fizer parte de uma 
anomalia tubular mais complexa (sindrome de Fanconi com fos- 
faturia concomitante, glicosuria e aminoaciduria), o prognostico 
ira depender do disturbio ou da sindrome de base. 
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si'ndrome oculocerebrorrenal 

(SINDROME DE LOWE) 

A sindrome de Lowe resulta de varias mutaqoes no gene OCRL1, 
que codifica uma fosfatase do aparelho de Golgi. Os indivlduos 
masculinos afetados apresentam anomalias nos olhos, no cerebro 
e nos rins. As caracterlsticas fisicas e o grau de retardo mental 
variam de acordo com a localizaqao da mutaqao. Alem de cata- 
rata congenita e buftalmia, o aspecto tlpico inclui pregas epican- 
tais salientes, proeminencia frontal e tendencia a escafocefalia. A 
hipotonia muscular e um achado marcante. As anomalias renais 
afetam a funqao tubular e incluem raquitismo hipofosfatemico 
com baixos nlveis sericos de fosforo, nlvel serico de calcio baixo 
a normal, nlveis sericos elevados de fosfatase alcalina, ATR e 
aminoaciduria. O tratamento inclui terapia com alcali, reposiqao 
de fosfato e vitamina D. O diagnostico pre-natal e possivel. 

ALCALOSE HIPOCALEMICA CONGENITA 
(SI'NDROME DE BARTTER E SI'NDROME 
DE GUELMAN) 

A sindrome de Bartter e caracterizada por alcalose metabolica 
hipocalemica e hipocloremica grave, nlveis extremamente altos 
de renina e aldosterona circulantes e ausencia paradoxal de hi- 
pertensao. A biopsia renal, observa-se marcante hiperplasia jus- 
taglomerular. 

Acredita-se que a forma neonatal da sindrome de Bartter 
resulte de mutaqoes em dois genes que afetam o transporte ou 
de Na + -K + ou de K + . Estes pacientes apresentam episodios po- 
tencialmente fatais de febre e desidrataqao com hipercalciuria e 
nefrocalcinose de inicio precoce. Considera-se que a sindrome 
de Bartter classica que se manifesta nos lactentes como poliuria 
e atraso no crescimento (mas nao como nefrocalcinose) resulte 
de mutaqoes em um gene do canal de cloro. A sindrome de Gitel- 
man ocorre em crianqas maiores e e caracterizada por episodios 
de fraqueza muscular, tetania, hipopotassemia e hipomagnese- 
mia. Essas crianqas tern hipocalciuria. 

O tratamento com inibidores de prostaglandina e diureticos 
poupadores de potassio (p. ex., amilorida combinada com su- 
plementos de magnesio) e potassio pode ser benefico. Embora 
o prognostico seja reservado, alguns pacientes parecem apre- 
sentar formas menos graves da doenqa, compativeis com maior 
sobrevida. 


CISTINOSE 

Existem tres tipos de cistinose: adulta, adolescente e infantil. O 
tipo adolescente e caracterizado por deposiqao de cistina que, se 
nao tratada, com fosfocisteamina (Cystagon), sera acompanhada 
pelo desenvolvimento de sindrome renal de Fanconi e graus va- 
riaveis de insuficiencia renal. Em geral, o crescimento e normal. 
O tipo infantil e o mais comum e o mais grave. As crianqas ma- 
nifestam sindrome de Fanconi no primeiro ou segundo ano de 
vida e, sem o beneficio metabolico do tratamento com Cystagon, 
progridem para insuficiencia renal terminal. 


A cistinose resulta de mutaqoes no gene CTNS , que codifica 
um transportador da cistina. Em torno de 50% dos pacientes 
apresentam uma deleqao identica. A doenqa e autossomica re- 
cessiva. A cistina e armazenada nos lisossomos celulares em 
quase todos os tecidos. O acumulo de cistina causa dano e morte 
celular, principalmente nos tubulos renais. A insuficiencia renal 
entre as idades de 6 e 12 anos e comum. 

Sempre que houver suspeita de cistinose, dever-se-a exami- 
nar as corneas com lampada de fenda. A deposiqao do cristal de 
cistina causa um aspecto de vidro moido quase patognomonico. 
Os nlveis elevados de cistina leucocitaria sao diagnosticos. O hi- 
potireoidismo e comum. 

O tratamento com Cystagon e util no tratamento de cistinose. 
Dependendo da progressao da insuficiencia renal cronica, o ma- 
nejo sera direcionado para todos os efeitos colaterais da insufi¬ 
ciencia renal, com especial atenqao ao controle da osteodistrofia 
renal. A dialise e o transplante podem ser necessarios. 

Nesterova G, Gahl W: Nephropathic cystinosis: Late complications of 
a multisystem disease. Pediatr Nephrol 2008;32:863-878 [PMID: 
18008091], 

DIABETES INSIPIDO NEFROGENICO 

A forma recessiva congenita ligada ao cromossomo X do dia¬ 
betes insipido nefrogenico resulta de mutaqoes no receptor de 
vasopressina, AVPR2. As formas autossomicas (recessiva e do- 
minante) do diabetes insipido nefrogenico sao causadas por mu¬ 
tates no gene AQP2 que codifica uma proteina para o canal de 
agua, aquaporina-2. Aconselhamento genetico e teste de muta¬ 
qao encontram-se disponlveis. 

Os sintomas sao poliuria, polidipsia e comprometimento do 
desenvolvimento e do crescimento. Em algumas crianqas, es- 
pecialmente se a ingestao de soluto nao for restrita, pode haver 
ajuste para uma osmolaridade serica elevada. Essas crianqas sao 
particularmente suscetlveis a episodios de desidrataqao, febre, 
vomito e convulsoes. 

Pode-se desconfiar do diagnostico com base no historico de 
polidipsia e poliuria refratarias a administraqao de vasopressina, 
acetato de desmopressina ou lipressina. O diagnostico e confir- 
mado por meio de um teste de vasopressina. A restriqao hidrica 
cautelosamente monitorada nao aumenta a reabsorqao tubular 
de agua acima de 3 mL/min/m 2 . A osmolaridade urinaria per- 
manece inferior a 450 mOsm/kg, a osmolaridade serica aumenta 
e o peso corporal total diminui. A vasopressina deve ser admi- 
nistrada antes da reduqao ponderal maior que 5% ou antes do 
aumento da osmolaridade serica para mais de 320 mOsm/kg. A 
capacidade de concentraqao da urina e prejudicada em varias pa- 
tologias — anemia falciforme, pielonefrite, depleqao de potassio, 
hipercalcemia, cistinose e outras doenqas tubulares renais e uro- 
patia obstrutiva — e em consequencia de substancias nefrotoxi- 
cas. Crianqas em tratamento com litio devem ser monitoradas 
quanto ao desenvolvimento de diabetes insipido nefrogenico. 

Em lactentes, geralmente e melhor permitir a ingestao de agua 
conforme necessario e restringir o sal. Os nlveis sericos de sodio 
devem ser avaliados regularmente para evitar hiperosmolari- 
dade causada por restriqao hidrica inadvertida. No periodo mais 
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tardio da infancia, a ingestao de sodio ainda deve ser restringida 
para 2,0-2,5 mEq/kg/24 h. 

O tratamento com hidroclorotiazida e util, e muitos pacientes 
mostram melhora com a administrate de inibidores de prosta- 
glandina, como indometacina ou tolmetina. 

Linshaw MA: Back to basics: Congenital nephrogenic diabetes insi- 
pdusPediatr Rev 2007;28:372-380 [PMID: 17908859], 

NEFROUTIASE 

Os calculos renais em crian^as podem resultar de erros inatos 
do metabolismo, como os calculos de cistina na cistinose, gli- 
cina na hiperglicinuria, uratos na sindrome de Lesch-Nyhan e 
oxalatos na oxalose. Os calculos podem ser secundarios a hiper- 
calciuria na acidose tubular distal, e calculos grandes geralmente 
sao observados em criantpas com espinha bifida com paralisia 
de membros inferiores. O tratamento e limitado ao da patologia 
principal, se possivel. A remo^ao cirurgica dos calculos deve ser 
considerada apenas no caso de obstrupio, dor grave intratavel e 
infec^ao cronica. 

Tanaka ST, Pope JC 4th: Pediatric stone disease. Curr Urol Rev 
2009;10:138-143 [PMID: 19239819], 

1. Cistinuria 

A cistinuria, assim como a doemja de Hartnup e diversos ou- 
tros disturbios, e principalmente uma anomalia no transporte de 
aminoacidos atraves dos epitelios enterico e tubular renal pro¬ 
ximal. Existem pelo menos tres tipos bioquimicos. No primeiro 
tipo, o transporte intestinal de aminoacidos basicos e de cistina 
e comprometido, mas o transporte de cisteina, nao. No tubulo 
renal, os aminoacidos sao novamente rejeitados pelo tubulo, mas 
a absor^ao de cistina aparentemente e normal. A causa da cisti¬ 
nuria ainda e obscura. Individuos heterozigoticos nao apresen- 
tam aminoaciduria. O segundo tipo e semelhante ao primeiro, 
exceto pelos fatos de que os individuos heterozigoticos excretam 
o excesso de cistina e lisina na urina e de que o transporte de 
cistina no intestino e normal. No terceiro tipo, apenas o nefron 
e afetado. As unicas manifestaijoes clinicas estao relacionadas a 
forma^ao de calculos: colica ureteral, disuria, hematuria, pro¬ 
teinuria e infec 9 ao urinaria secundaria. A excre^ao urinaria de 
cistina, lisina, arginina e ornitina e elevada. 

A forma mais confiavel de evitar a forma^ao de calculos e 
manter uma depuraijao de agua livre constantemente alta. Isso 
envolve ingestao significativa de liquidos. A alcaliniza^ao da 
urina e util. Se essas medidas nao evitarem a litiase renal, reco- 
menda-se o uso de tiopronina (Thiola). 

Ahmed K et al.: Management of cystinuric patients: Na observational, 
retrospective, single-centre analysis. Urol Int 2008;80P:141-144 
[PMID: 18362482], 

2. Hiperoxaluria primaria 

O oxalato em humanos deriva da desamina^ao oxidativa de 
glicina em glioxilato, a partir da via serina-glicolato e a partir 


do acido ascorbico. Pelo menos dois blocos enzimaticos foram 
descritos. O tipo I e uma deficiencia de aminotransferase alani- 
na-glioxilato peroxissomica hepato-especifica. O tipo II e uma 
deficiencia da glioxilato redutase. 

O oxalato em excesso combina-se com o calcio, formando de- 
positos insoluveis nos rins, pulmoes e em outros tecidos, cujo ini- 
cio se da na infancia. As articulates sao eventualmente afetadas, 
mas o principal efeito e sobre os rins, onde a deposi^ao progressiva 
de oxalato leva a fibrose e, finalmente, a insuficiencia renal. 

A suplementaijao com piridoxina e uma dieta pobre em oxa¬ 
lato foram empregadas como tratamento, mas o prognostico 
geral e ruim, e a maioria dos pacientes sucumbe a uremia no 
inicio da idade adulta. O transplante renal nao apresenta muito 
sucesso devido a destrui^ao do rim transplantado. Entretanto, 
resultados promissores foram obtidos com transplante hepatico 
concomitante, corrigindo o defeito metabolico. 

A hiperoxaluria tambem pode ser consequencia de doentpa 
ileal grave ou de ressec^ao ileal. 


INFECCOES DO TRATO URINARIO 


Estima-se que 8% das meninas e 2% dos meninos terao infec- 
9 oes do trato urinario (ITUs) na infancia. As meninas maiores de 
6 meses tem mais ITUs que os meninos, ao passo que meninos 
nao circundados menores de 3 meses tem mais ITUs que as me¬ 
ninas. A circuncisao reduz o risco de ITU nos meninos. A den- 
sidade de colonizatjao bacteriana uretral e periuretral distal por 
bacterias uropatogenicas esta correlacionada com o risco de ITU 
em criam;as. A maioria das ITUs e uma infecto ascendente. As 
adesinas especificas presentes nas fimbrias das bacterias uropa¬ 
togenicas permitem a colonizaijao do uroepitelio na uretra e na 
bexiga e aumentam a probabilidade de ITU. 

Patogenese 

A disfun<;ao miccional — relaxamento descoordenado do esfincter 
uretral durante a mic^ao — leva ao esvaziamento incompleto da 
bexiga, aumentando o risco de colonizaijao bacteriana. De forma 
semelhante, qualquer patologia que interfira no esvaziamento 
completo da bexiga, como constipa^ao ou bexiga neurogenica, 
aumenta o risco de ITU. Higiene perineal precaria, anomalias es- 
truturais do trato urinario, cateterismo, instrumentato do trato 
urinario e atividade sexual tambem aumentam o risco. 

A resposta inflamatoria a pielonefrite pode produzir cicatri¬ 
zes parenquimatosas renais. Tais cicatrizes nos lactentes e nas 
criampas podem contribuir para hipertensao, doenepa renal e in¬ 
suficiencia renal em um periodo posterior da vida. Os organis- 
mos mais comumente envolvidos na ITU sao a flora fecal, mais 
frequentemente Escherichia coli (> 85%), Klebsiella , Proteus , ou- 
tras bacterias gram-negativas e, com menor frequencia, Entero¬ 
coccus ou estafilococos coagulase-negativos. 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Recem-nascidos e lactentes com ITU apresentam sinais inespecifi- 
cos como febre, hipotermia, ictericia, dificuldade de alimentaepao, 
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irritabilidade, vomito, comprometimento do desenvolvimento e 
crescimento e sepse. Pode-se observar urina de cor intensa, com 
cheiro fetido, ou turva. As criamjas em idade pre-escolar podem 
ter dor abdominal ou nos flancos, vomito, febre, frequencia urina¬ 
ria, disuria, urgencia urinaria ou enurese. As criamjas em idade es- 
colar geralmente apresentam sinais classicos de cistite (frequencia, 
disuria e urgencia urinaria) ou pielonefrite (febre, vomitos e dor 
nos flancos). A sensibilidade costovertebral a palpa^ao e incomum 
nas crian^as jovens, mas pode afetar as criam;as em idade escolar. 
O exame fisico deve incluir mensuraijao da pressao arterial, exame 
abdominal e exame urogenital. Uretrite, higiene perineal precaria, 
herpes-virus simples ou outras infecijoes urogenitais podem ser 
evidenciados no exame. 

B. Achados laboratoriais 

A coleta de urina para analise e urocultura e dificil nas crian- 
9 as devido a frequente contamina 9 ao da amostra. Em crian 9 as 
maiores, com controle esfincteriano e cooperativas, a coleta do 
jato medio por meio de amostra esteril e satisfatoria. Embora 
a higiene do perineo nao melhore a qualidade da amostra, o 
acocorar-se sobre o vaso sanitario para afastar os grandes la- 
bios vaginais nas meninas, a retra 9 ao do prepucio nos meninos 
e a coleta de urina do jato medio reduzem significativamente a 
contamina 9 ao. Em lactentes e crian 9 as pequenas, o uso de ca- 
teter vesical ou de coleta suprapubica e necessario na maioria 
dos casos para evitar a contaminaqao das amostras. Amostras de 
urina obtidas por saco coletor sao uteis apenas se negativas. 

O exame da urina indica piuria (> 5 leucocitos/campo de 
grande aumento) na maioria das crian 9 as com ITU, mas muitas 
crian 9 as com piuria nao tem ITU. Leucocitos da uretra ou vagina 
podem estar presentes na urina em razao de uma infec 9 ao siste- 
mica. O teste de esterase leucocitaria tem forte correla 9 ao com 
piuria, mas apresenta uma taxa semelhante de falso-positivos. 
A detec 9 ao de nitrito urinario por fitas reagentes esta altamente 
correlacionada com o crescimento de organismos intestinais na 
urocultura. A maioria das crian 9 as pequenas (70%) com ITU 
tem resultado negativo no teste de nitrito. Elas esvaziam fre- 
quentemente a bexiga, e sao necessarias varias horas para as bac- 
terias converterem os nitratos ingeridos em nitrito na bexiga. A 
sensibilidade da detec 9 ao de nitrito e mais alta na primeira urina 
matinal. A colora 9 ao de Gram da urina nao centrifugada esta 
correlacionada com a obten 9 ao de 10 5 unidades formadoras de 
colonia (UFC)/mL ou mais, mas esse teste geralmente nao esta 
disponivel fora do meio hospitalar. 

O padrao-ouro para o diagnostico continua sendo a cultura 
de uma amostra de urina coletada adequadamente. As amostras 
que nao forem imediatamente cultivadas devem ser refrigeradas 
e assim mantidas durante o transporte. Qualquer crescimento e 
considerado significativo a partir de uma cultura suprapubica. 
A obten 9 ao quantitativa de 10 5 CFU/mL ou mais e considerada 
significativa em especimes estereis, e de 10 4 -10 5 e significativa 
nas amostras coletadas com cateter. Em geral, a obtenqao de 
multiplos organismos indica contamina 9 ao, mas algumas amos¬ 
tras contaminadas content apenas uma especie. 

A bacteriuria assintomatica e detectada em 0,5-1,0% das 
crian 9 as avaliadas por meio de urocultura. Acredita-se que a 
bacteriuria assintomatica represente a coloniza 9 ao do trato 


urinario com bacterias nao uropatogenicas. O tratamento pode 
aumentar o risco de ITU sintomatica ao eliminar a coloniza 9 ao 
nao patogenica. Portanto, a avalia 9 ao de uroculturas em crian- 
9 as assintomaticas geralmente nao e aconselhada. A repet^ao de 
uroculturas e util para diferenciar a bacteriuria assintomatica da 
contamina 9 ao da cultura versus ITU verdadeira. 

A fun 9 ao urinaria durante a ITU deve ser avaliada medin- 
do-se o nitrogenio ureico e a concentra 9 ao serica de creatinina. 

C. Exames de imagem 

Como as anomalias urologicas congenitas aumentam o risco 
de ITU, a avalia 9 ao radiologica da primeira ITU tem sido reco- 
mendada como procedimento de rotina. Essas recomendaqoes 
geralmente incluem ultrassonografia renal de rotina e uretro- 
cistografia miccional (UCGM). O refluxo vesicoureteral (RVU) 
e uma anomalia congenita presente em aproximadamente 1% 
da popula 9 ao. O RVU e classificado usando-se a escala inter- 
nacional (I — refluxo para o ureter; II — refluxo para os rins; 
III — refluxo para os rins com dilata 9 ao do ureter apenas; IV — 
refluxo com dilata 9 ao do ureter e leve baqueteamento dos calices 
renais; V — refluxo com dilata 9 ao do ureter e baqueteamento 
dos calices renais). O refluxo e detectado em 30-50% das crian- 
9 as com 1 ano de vida ou menos. O historico natural do refluxo e 
de melhora, e 80% do refluxo de graus I, II ou III desaparecera ou 
melhorara significativamente 3 anos apos sua detec 9 ao. 

A UCGM deve ser realizada seletivamente em crianqas com 
primeira ocorrencia de ITU. As crian 9 as com suspeita de anoma¬ 
lia urologica devido a jato fraco, gotejamento pos-miccional ou 
anomalias perineais devem ser avaliadas com UCGM. Os meni¬ 
nos com primeira ocorrencia de ITU devem ser avaliados para 
detec 9 ao de valvas uretrais posteriores, uma importante anomalia 
congenita que necessita de corre 9 ao cirurgica. Criampas maiores 
de 3 anos saudaveis e com crescimento normal geralmente podem 
ser acompanhadas clinicamente e nao precisam de UCGM no 
caso de primeira ocorrencia de ITU. O seu rendimento em adoles- 
centes sexualmente ativos tambem e muito baixo. 

A ultrassonografia renal deve ser realizada em crian 9 as com 
pielonefrite aguda sem melhora depois de 3-5 dias de tratamento 
antimicrobiano adequado, de acordo com a suscetibilidade do 
organismo. O exame e feito para detectar abscessos renais ou 
perirrenais ou obstru 9 ao dos rins. 

^ Tratamento 
A. Antibioticoterapia 

O manejo de ITU e influenciado pela avalia 9 ao clinica. Criam^as 
muito pequenas (com menos de 3 meses) e crian 9 as com desidra- 
ta 9 ao, toxemicas ou septicas devem ser hospitalizadas e tratadas 
com antimicrobianos parenterais. Crian 9 as mais velhas e crian- 
9 as que nao estao gravemente doentes podem ser tratadas ambu- 
latorialmente. O tratamento antimicrobiano inicial baseia-se no 
historico previo de infec 9 ao e de uso de antimicrobianos, bem 
como na localiza 9 ao da infecqao no trato urinario. 

A cistite sem complica 9 oes pode ser tratada com amoxici- 
lina, sulfametoxazol-trimetoprima ou cefalosporina de primeira 
gera 9 ao. Esses antimicrobianos concentram-se no trato urinario 
inferior, com obtenqao de taxas de cura altas. Existem diferen 9 as 
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marcantes nas taxas de resistencia antimicrobiana; portanto, 
o conhecimento das taxas na comunidade local e importante. 
As crianqas com doenqa mais grave sao tratadas inicialmente 
com cefalosporina de terceira geraqao ou aminoglicosldeo via 
parenteral. A escolha inicial do antimicrobiano e ajustada assim 
que os resultados da cultura e da suscetibilidade forem obtidos. 
A duraqao recomendada do tratamento para cistite sem compli- 
caqoes e de 7-10 dias. Para adolescentes sexualmente ativos com 
cistite, as fluoroquinolonas, como ciprofloxacina e levofloxacina 
por 3 dias, sao eficazes, com bom custo-beneficio. O tratamento 
de curta duraqao da cistite nao e recomendado para crianqas, 
pois e dificil diferenciar entre doenqa do trato superior e do trato 
inferior, alem de haver relatos de taxas de falha terapeutica mais 
altas na maioria dos estudos com tratamento de curta duraqao. 

A pielonefrite aguda geralmente e tratada por 10 dias. A du~ 
raqao da terapia parenteral na pielonefrite sem complicaqoes nao 
esta bem definida, mas a maioria das crianqas pode completar o 
tratamento via oral assim que os sintomas melhorarem. A repe- 
tiqao da urocultura 24-48 h apos o initio do tratamento nao sera 
necessaria se a crianqa estiver melhorando e sentindo-se bem. 

B. Acompanhamento 

As crianqas com ITU devem ser acompanhadas com exame de 
urina 1 e 2 meses apos a resoluqao da ITU. A determinaqao de 
nitrato por fitas reagentes pode ser feita em casa, pelos pais, com 
a utilizaqao da primeira urina da manha de crianqas com ITU 
recidivante frequente. 


C. Antimicrobianos profilaticos 

Crianqas selecionadas com ITU recidivante frequente podem be- 
neficiar-se do uso de antimicrobianos profilaticos. Nas crianqas 
com RVU de alto grau, os antimicrobianos profilaticos podem 
ajudar a reduzir a ITU, como alternativa a correqao cirurgica, ou 
no intervalo anterior ao tratamento cirurgico. Muitos especia- 
listas recomendam a correqao cirurgica do refluxo de alto grau, 
especialmente o de grau V. O sulfametoxazol-trimetoprima e a 
nitrofurantoina sao aprovados para uso profilatico. O emprego 
de antibioticos de largo espectro leva a colonizaqao e a infecqao 
por cepas resistentes. 

Crianqas com disfunqao miccional geralmente nao se benefi- 
ciam do uso de antimicrobianos profilaticos; o mais importante 
e tratar da disfunqao miccional de base. 

DeMuri GP, Wald ER: Imaging and antimicrobial prophylaxis follo¬ 
wing the diagnosis of urinary tract infection in children. Pediatr 
Infect Dis J 2008;27:553-554 [PMID: 18520594]. 

Williams G, Craig JC: Prevention of recurrent urinary tract infec¬ 
tion in children. Curr Opin Infect Dis 2009;22:72-76 [PMID: 
19532083], 
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AVALIACAO NEUROLOGICA E PROCEDIMENTOS 
NEURODIAGNOSTICOS 


HISTORIA E EXAME 
Historia 

Mesmo na era de exames neurodiagnosticos sofisticados, a ava- 
lia^ao de uma criancpa com um possivel disturbio neurologico 
cornep com uma historia cuidadosa e um exame fisico geral 
e neurologico. Os detalhes da historia pediatrica padrao e do 
exame fisico sao apresentados no Capitulo 8. Uma historia cui¬ 
dadosa permitira ao medico estabelecer a natureza e a evolu^ao 
da doen<;a. A progressao da doen<;a — ou seja aguda, cronica, 
progressiva ou estatica, episodica ou continua — ajudara a de- 
terminar a abordagem para a avalia^ao. Atraso insidioso do de- 
senvolvimento ou fraqueza pode requer uma explora^ao mais 
detalhada da historia gestacional, familiar e social, assim como 
dos detalhes do desenvolvimento. Eventos episodicos, como ce- 
faleias ou crises convulsivas, justificam uma maior enfase em 
detalhes que precedem ou acompanham tais eventos. 

Exame neurologico 

O exame fisico geral e um aspecto essencial da avalia^o. Os pa¬ 
rameters de crescimento e da circunferencia da cabe^a devem ser 
anotados (ver Capitulo 2). Uma avalia^ao do desenvolvimento 
por meio de uma ferramenta de exame apropriada faz parte de 
qualquer avaliaijao neurologica de um lactente ou criamja de 
idade tenra, podendo ser usada para documentar o estado de 
desenvolvimento dela. O Capitulo 2 apresenta dados de desen¬ 
volvimento adequados a idade (ver Quadros 2-1 e 2-2). Existent 
a disposi^ao muitos instrumentos para a avaliat^ao de lactentes e 
criam;as. Entre eles esta o Denver Developmental Screening Test II 
(ver Figura 2-12), que e particularmente util em lactentes e usado 
com frequencia para documentar o estado de desenvolvimento, 
em vez de ser usado o screening. O Ages & Stages Questionnai¬ 
res®, Third Edition (ASQ-3), e uma ferramenta de exame comple- 
tada pelos pais, sendo amplamente usada para avaliar lactentes 


e criamjas de idade tenra. A Modified Checklist for Autism in 
Toddlers (M-Chat") e uma ferramenta de triagem para avalia- 
9 ao de criantpas de idade tenra entre 16 e 30 meses com risco 
de disturbios do espectro autista. As particularidades do exame 
neurologico sao determinadas pela idade da criampa e pela sua 
capacidade de colaborar com o exame. Os reflexos proprios do 
recem-nascido e do lactente e os automatismos, assim como ou- 
tras sugestoes de exame pertinentes a este grupo etario, foram 
incluidos no Capitulo 1. A meta do diagnostico neurologico e a 
localizagao, isto e, em que local do sistema nervoso se encontra 
a “lesao”? Como muitos disturbios neurologicos infantis nao sao 
facilmente localizaveis, e possivel definir a parte envolvida do 
sistema nervoso, por exemplo, central versus neuromuscular. 

O Quadro 23-1 apresenta os componentes do exame neuro¬ 
logico. Grande parte do exame de um lactente ou uma crian 9 a de 
tenra idade assustado e, necessariamente, observacional; portanto, 
uma abordagem organizada do exame e obrigatoria. Jogos podem 
motivar uma crian^a de tenra idade ou em idade pre-escolar: arre- 
messar e pegar uma bola, empilhar blocos, pular, correr, contar e 
desenhar (circulos e linhas) podem reduzir a ansiedade e permitir 
uma avalia 9 ao da coordena^ao motora fina e grosseira, o equili- 
brio e a lateralidade. Na criamja mais velha, uma conversa “casual” 
pode revelar a competencia cognitiva e de linguagem, assim como 
o podem os exercicios de desenhar, escrever, calcular e a ortografia. 

EXAMES DIAGNOSTICOS 
Eletroencefalografia 

A eletroencefalografia (EEG) e um metodo nao invasivo que faz o 
registro da atividade cerebral. Os padroes de fundo da EEG variam 
com a idade e o estado clinico do individuo; por exemplo, lacten¬ 
tes, crian 9 as de tenra idade, adolescentes: vigilia, sonolencia, sono. 
A atividade intermitente muitas vezes reflete um disturbio da fun- 
9 ao do SNC. Uma EEG tem sua mais importante aplica 9 ao clinica 
no estudo dos disturbios convulsivos. Uma EEG pode demons- 
trar uma “atividade epileptiforme”, ou seja, padroes associados a 
crises convulsivas e epilepsia, apesar de nao ser necessariamente 
diagnostica para ambos. As vezes, no entanto, os achados de uma 
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Quadro 23-1 Exame neurologico: crianca de tenra idade e outras 


Categoria 

Operational 

Avalia 

Estado mental 

Nivel de consciencia; orientacao, linguagem, avaliacao do desenvolvimento da funcao 
cortical (perguntas especlficas para a idade); nivel de atividade; emocoes 

Vias corticais e subcorticais 

Nervos cranianos 

NC 1: omitido na maior parte do tempo (olfato). 

NC II: pupilas (reflexo a luz), visao (acuidade) campos visuais, fundo do olho. 

NC III, IV, VI: movimentos extraoculares, pupilas, convergencia, (estrabismo?). 

NC V: sensibilidade facial (superior, media, inferior; V 1( V 2 , V 3 ); motor — move a mandibula lateralmente, abre e fecha contra resistencia. 

NC VII: superior — fechamento do olho, sobrancelha; inferior — caretas, mostra dentes. 

NC VIII: voz sussurrada 0,3-6 m cada orelha. Testes com diapasao. 

NC IX, X: sensibilidade? Movimento do palato ao dizer "ahh" ou abaixador de lingua ("reflexo de vomito" — freguentemente omitido) 

NC XI: virar a cabeca para direita, esquerda; flexao contra uma resistencia. 

NC XII: protrusao da lingua, empurra a bochecha para fora. Empurra para esquerda, direita contra resistencia (polegar do examinador) 

Motora 

Tonus: tronco (lactente) — seguro na posicao prona, supina; manipulacao membros 
relaxados; seguro sob os bracos. 

Forca: proximal/distal — abducao do ombro/preensao; levanta do chao (quadris); 
dorsiflexao do pe. 

0 = sem movimento; 1 = tracos; 3 = contra gravidade; 5 = normal (graduacao de 
forca 0-5) 

Cerebro: influencia 
"suprassegmentar" 

Medula: componente "segmentar" 
do neuronio motor inferior 

Reflexos 

Reflexos tendinosos: biceps, triceps, braquirradial, joelho, tornozelo. 

Cutaneo: abdominal (cremasterico). 

Trato piramidal 

Medula espinal: arco sensitivo/motor 

Posicao 

Em pe, olhos fechados, abertos, maos para fora (teste de Romberg): equilibrio do tronco 

Cerebelo (vermis) 

Colunas posteriores 

Marcha 

Caminhar (correr em um corredor); calcanhar-halux (marcha tandem) para a frente, para 
tras. Equilibrio em cada pe. 

Cerebelo (vermis) 

Coordenacao (tronco, 
membros) 

Manter equilibrio em cada pe; saltar; movimento dedo-nariz-dedo. Empilhar blocos. 

Alcancar um chocalho. 

Movimentos alternados rapidos. 

Cerebelo: lobos laterais 

Sensitiva 

Toque leve, forte (dor), vibracao (diapasao no halux, dedo ou osso), posicao (a mesma). 
Cortical: 2 pontos, discriminar escrita com os dedos, identificacao de objeto, posicao do 
membro no espaco, barognosia (peso). 

Nervo periferico 

Coluna posterior 

Coluna anterior/lateral 

Lobo parietal 


EG sao diagnosticos, como no padrao hipsarritmia dos espas- 
mos infantis (sindrome de West), ou no padrao generalizado de 
tres-ciclos-por-segundo-ponta-onda da epilepsia tipo ausencia. A 
disponibilidade de registros de video timelocked com EEG aumen- 
tou a utilidade desse teste para avaliaqao de disturbios periodicos, 
tornando-o rotineiro em muitos laboratories de EEG. Alem disso, 
a EEG e usada para a avalia^ao da alteraqao do estado mental e de 
disturbios relativamente estaticos, como doerupas neurodegene- 
rativas, tumores, acidentes cerebrovasculares e outros disturbios 
neurologicos que levam a disfunqao cerebral. 

As limita^oes da EEG de rotina sao consideraveis. Na maio- 
ria dos casos, a duraijao do trarpado e inferior a 30 minutos. 
Consequentemente, eventos que interessam em geral nao sao 
registrados. A incapacidade de colaborar^ao de uma crianqa 
de tenra idade ou uma crianca que reluta com o exame pode 
inviabilizar a interpreta^ao do tra^ado. Medicamentos usados 
para a sedaqao, principalmente os barbituricos e as benzodia- 
zepinas, podem produzir artefatos no traqado, podendo atra- 
palhar a interpretaijao. Individuos que nao apresentem uma 
historia de epilepsia, especialmente crianqas, podem apresen- 
tar uma EEG anormal. Achados eletrencefalograficos, como 


aqueles observados ocasionalmente na enxaqueca, disturbios de 
aprendizagem ou transtornos comportamentais com frequencia 
sao inespecificos e nao refletem uma lesao cerebral estrutural. 
Quando surgem duvidas em relaqao a importancia de achados 
eletrencefalograficos, um encaminhamento a um laboratorio 
eletrencefalografico infantil pode ser apropriado. 

Registros ambulatoriais de EEG para pacientes externos se 
tornaram cada vez mais uteis com o advento da tecnologia di¬ 
gital, que permite o registro do traqado de criampas por meio de 
aparelhos pequenos enquanto elas estao em casa ou na escola. 
Em particular, a EEG ambulatorial pode ser util para avaliar 
eventos especiais, bem como determinar se estes sao devidos a 
crises epilepticas. Da mesma forma, o registro de EEG durante 
exames polissonograficos noturnos pode ajudar a diferenciar 
entre eventos nao epilepticos relacionados ao sono e crises epi¬ 
lepticas noturnas originadas com o sono. 

Registros da EEG prolongados a beira do leito sao uteis para 
avaliar pacientes com altera^ao do estado mental e em coma in- 
duzido por farmacos (para o tratamento do aumento da pressao 
intracraniana ou status epileptico), assim como lactentes com 
encefalopatia hipoxica isquemica. 
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0 monitoramento contmuo com EEG por video tem permi- 
tido que neurologistas especializados no tratamento de crianqas 
com epilepsia avaliem o paciente com epilepsia farmacologica- 
mente nao tratavel quanto a tratamento cirurgico. A correlaqao de 
video com EEG tambem mostrou ser util na caracterizaqao de cri¬ 
ses que podem ou nao ser crises convulsivas. Quando crianqas sao 
admitidas em um hospital, os medicamentos frequentemente sao 
reduzidos ou suspensos, aumentando a probabilidade de registro 
de um evento. As crianqas sao admitidas em uma unidade espe- 
cializada (unidade de monitoramento epileptico [UME]) por uma 
semana ou mais. Para crianqas que sao submetidas a cirurgia para 
epilepsia, a implantaqao neurocirurgica de eletrodos de EEG, com 
monitoramento prolongado de EEG com video em uma UME, 
muitas vezes e necessaria. 

Exames de tomografia computadorizada (TC), potenciais 
evocados, tomografia com emissao de positrons (PET), exames 
regionais do fluxo sanguineo cerebral, tomografia computadori¬ 
zada por emissao de foton unico (SPECT) e ressonancia magne- 
tica (RM) suplementam o EEG como ferramentas diagnosticas e 
prognosticas uteis. 

Potenciais evocados 

Potenciais evocados corticais visuais, auditivos ou somatossensoriais 
(respostas evocadas) podem ser registrados a partir da superficie do 
couro cabeludo sobre o cortex temporal, occipital ou frontoparietal, 
apos estimulaijao repetida da retina por meio d e flashes luminosos, 
da coclea por meio de sons ou de um nervo por estimulo galvanico 
de frequencia e intensidade variavel, respectivamente. Medias com- 
putadorizadas sao usadas para reconhecer e ampliar essas respostas, 
subtraindo ou suprindo a atividade EEG assincrona de fundo. A 
presenqa ou ausencia de ondas de potencial evocado e suas laten- 
cias (tempo decorrido desde o estimulo ate a ponta da onda ou o 
periodo entre os picos) influenciam a interpretaqao clinica. Esses 
exames ja nao sao feitos rotineiramente para a avaliaqao da crianqa 
com disturbios neurologicos. Respostas evocadas auditivas sao, 
atualmente, o padrao para a avaliaqao da audi^ao do recem-nascido. 
Um paciente nao cooperante pode ser avaliado de modo objetivo, o 
que torna a tecnica particularmente util em lactentes de alto risco e 
em pacientes autistas ou portadores de retardo mental. Potenciais 
evocados somatossensoriais intraoperatorios podem ser usados de 
modo mais rotineiro durante a cirurgia medular ou para auxiliar o 
cirurgiao durante o posicionamento de instrumental para a identifi- 
caqao precoce de lesao medular potencialmente reversivel. Tecnicas 
similares sao usadas em outras cirurgias com risco de lesao nervosa, 
como as cirurgias craniofaciais. 

Puncao lombar 

Normalmente, o liquido cerebrospinal e obtido por meio da in- 
serqao de uma agulha de tamanho pequeno (p. ex., numero 22) 
atraves do espaqo intervertebral L3-L4 para dentro do saco tecal 
enquanto o paciente se encontra deitado em decubito lateral. 
Apos a medida da pressao inicial, o liquido e removido para um 
exame que visa detectar a presenqa de infeeqao, de inflamaqao, 
ou evidenciar disturbios metabolicos (Quadro 23-2). O liquido e 
enviado para contagem de eritrocitos e leucocitos, determina 9 ao 
das concentraqoes de glicose e proteina, para reaqao em cadeia 


de polimerase (PCR) e para culturas bacterianas e virais. Em al- 
guns casos, tecnicas especiais de Colorado para micobacterias e 
fungos fornecem informaqao adicional. Liquido adicional pode 
ser encaminhado para exame, visando agentes virais especifi- 
cos, determina^ao de concentraqoes de anticorpos, estudo ci- 
topatologico, concentraqoes de lactato e piruvato, assim como 
analise de aminoacidos e neurotransmissores. A punqao lombar 
e obrigatoria quando existe suspeita de meningite bacteriana. 
Contudo, e preciso ter cuidado na presenqa de sinais de aumento 
da pressao intracraniana (p. ex., papiledema), ou na presen 9 a de 
sinais neurologicos focais que possam indicar um risco substan- 
cial de hernia tentorial ou tonsilar. 

PROCEDIMENTOS NEURORRADIOLOGICOS 

pediAtricos 

Tomografia computadorizada 

A tomografia computadorizada (TC) e uma tecnica nao invasiva 
que permite a visualizaqao do conteudo intracraniano usando o 
raio X para calculo de imagem. Ela consiste em uma serie de ra- 
diografias de cortes transversals (axiais). A exposiqao a radia 9 ao 
e aproximadamente a mesma de series radiograficas do cranio. 
As imagens de TC registrant variaqoes muito pequenas da densi- 
dade tecidual usando feixes muito finos de raios X, que permitem 
a medida da transmissao do foton atraves do cranio. Sao obtidas 
imagens seriadas que permitem computar a absorqao dos raios X 
e de imagens que aparecem como fatias seriadas. Uma vez que a 
absorqao dos raios X e medida, os ossos interferem na capacidade 
de visualizar estruturas cranianas, o que e uma limitaqao signifi- 
cativa. Novas tecnicas de imagem permitem uma aquisiqao rapida 
de dados, frequentemente sem sedaqao. O exame por TC tem alta 
sensibilidade (88-96% das lesoes maiores do que 1-2 cm podem 
ser identificadas), mas tem baixa especificidade (tumor, infec 9 ao 
ou infarto podem parecer iguais). E particularmente util para a 
avaliaqao de traumatismo, permitindo uma visualizaqao excelente 
do sangue intracraniano. Ele tambem permite a visualizaqao do 
sistema ventricular, sendo o metodo de escolha para a avaliaqao 
da hidrocefalia. Tambem pode ser particularmente util na deter- 
mina 9 ao da presenqa de calcificaqoes intracranianas associadas a 
infec 9 oes intrauterinas e tuberosidades em pacientes com escle- 
rose tuberosa. A injeqao intravenosa de meio de contraste iodado 
pode auxiliar na deftniqao de estruturas como o sistema vascular, 
mas nao e usada rotineiramente. A angiografia por tomografia 
computadorizada (ATC) e possivel usando contraste e tecnicas 
especializadas para visualizaqao da anatomia vascular. A ATC 
pode substituir a angiografia por cateter na avaliaqao do acidente 
vascular cerebral (AVC), permitindo a visualizaqao das principals 
arterias, assim como o local de uma trombose aguda. A exposiqao 
a radiaqao e uma desvantagem de todos os exames tomograficos. 

Ressonancia magnetica 

A RM e uma tecnica nao invasiva que fornece imagens de alta 
resoluqao dos tecidos moles. £ particularmente util na avalia- 
9 ao de tecidos intracranianos e da medula espinal. A RM usa as 
propriedades magneticas de certos nucleos para produzir sinais 




Quadro 23-2 Caracterlsticas do llquido cerebrospinal na crianca normal e na presenca de infeccoes e condicoes inflamatorias do SNC 
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Quadro 23-3 Utilidade dos protocolos de RM 


Protocolo 

Util para 

T1 

Anatomia, mielinizacao 

T2 

Alteracoes patologicas; mielinizacao 

FLAIR 

Alteracoes patologicas 

T1 com gadolinio 

Disturbio da barreira hematencefalica 

DWI 

Isquemia aguda (acidente vascular) 

ADC 

Isquemia cerebral aguda 


ADC, coeficiente aparente de difusao; DWI, imagem ponderada em difusao; 
FLAIR, fluid-attenuated inversion recovery. 


uteis no diagnostico (Quadro 23-3). A tecnica se baseia na detec- 
gao da resposta (ressonancia) de nucleos do proton hidrogenio 
a radiagao eletromagnetica por radiofrequencia. A intensidade 
dos sinais de RM varia com a relagao de agua e proteina, e a 
quantidade de lipideos no tecido pode fornecer informagao 
sobre os estados histologico, fisiologico e bioquimico de tecidos, 
alem de dados anatamicos gerais. Um avango recente foi o uso de 
imas muito poderosos (3 Tesla), que permitem uma visualizagao 
mais detalhada, apesar de a utilidade clinica de exames de RM 
3T ainda nao ter sido completamente definida. A sedagao para 
exames de RM e necessaria a criangas com menos de 6 anos de 
idade para evitar qualquer artefato de movimento. 

A RM evidencia tumores cerebrais, edema, lesoes isquemicas 
e hemorragicas, hidrocefalia, disturbios vasculares, lesoes infla- 
matarias e infecciosas e processos degenerativos. A RM pode 
ser usada para estudar a mielinizagao e a desmielinizagao e, por 
meio da demonstragao de alteragoes no tempo de relaxagao, para 
estudar disturbios metabolicos do cerebro, dos musculos e das 
glandulas. Como o osso nao produz artefatos nas imagens, a 
fossa posterior e seu conteudo podem ser melhor estudados com 
RM do que com imagens por TC. Isso permite a representagao 
por imagem dos vasos sanguineos e dos nervos cranianos. Por 
outro lado, a menor capacidade da RM de identificar calcifica- 
goes limita seu uso na investigagao de lesoes calcificadas, como o 
craniofaringeoma e a angiomatose leptomeningea. 

Angiografia por ressonancia magnetica (RMA) ou a venografia 
por ressonancia magnetica (RM V) e uma tecnica nao invasiva utili- 
zada para visualizar grandes vasos sanguineos extra ou intracrania- 
nos (arteriais e venosos) sem injegao de um corante. Esses exames 
nao sao tao sensitivos quanto a angiografia convencional, mas nao 
requerem cateterizagao. Da mesma forma, uma vantagem sobre a 
ATC (ver segao anterior) e a falta de exposigao a radiagao. 

A representagao por imagem pesada em perfusao e realizada 
com o uso de contraste a base de gadolinio. O protocolo e usado 
em pacientes com AVC para avaliar a penumbra isquemica ce¬ 
rebral. De modo similar, a imagem pesada em difusao (DWI) 
(medindo o movimento aleatario de moleculas de agua) pode 
mostrar uma redugao da difusao em areas de edema citotoxico e, 
consequentemente, e util no acidente vascular agudo e nas lesoes 
cerebrais taxicas ou metabolicas. 

Aplicagoes mais recentes para a avaliagao funcional do SNC 
estao sendo desenvolvidas. Uma tecnica de RM recentemente 



desenvolvida, a espectroscopia por RM (RMS), avalia alteragoes 
bioquimicas no tecido do SNC, medindo sinais de atividade ce- 
lular aumentada e metabolismo oxidativo. Por exemplo, a RMS 
pode ser usada para identificar tumores cerebrais. 

A RM funcional (RMS) e usada para localizagao de diversas 
fungoes cerebrais, como a fungao da linguagem e a fungao mo- 
tora. A oxigenagao sanguinea se altera em uma area de interesse. 
Na avaliagao da linguagem, por exemplo, uma area de aquisigao 
da linguagem durante o repouso e, entao, durante a execugao de 
uma tarefa pode identificar e lateralizar o cortex da linguagem. 
As fungoes motoras e sensoriais tambem podem ser identifica- 
das dessa maneira. Esta tecnica geralmente requer uma equipe, 
envolvendo um neuropsicologo e um radiologista, para derivar 
paradigmas especificos ao exame e a avaliagao da imagem, assim 
como um paciente cooperativo. 

Tomografia por emissao de positrons 

A PET e uma tecnica de imagem por medicina nuclear que mede 
a taxa metabolica em locais determinados dentro do cerebro, 
produzindo reconstrugoes tridimensionais para localizagao de 
fungao do SNC. Essas varreduras podem ser registradas tam¬ 
bem com uma imagem TC tradicional ou RM, permitindo uma 
localizagao mais precisa de processos funcionais. Para a medida 
do metabolismo cerebral local, o substrata radiomarcado mais 
frequentemente usado e a fluorodeoxiglicose. 

A PET e uma tecnica adicional de imagem funcional usada 
para estudar a atividade metabolica cerebral. Estados patolo- 
gicos estudados incluem epilepsia, infarto cerebral, tumores do 
SNC e disturbios degenerativos. Ela demonstrou ser muito util na 
avaliagao pre-operataria para cirurgia de epilepsia. A zona epi- 
leptogenica frequentemente se torna hipermetabolica durante as 
crises e hipoativa durante o periodo de tempo entre as crises. A 
informagao a partir de uma varredura PET complementa o EEG, o 
SPECT e achados de RM para ajudar na tomada de decisao sobre a 
remogao tecidual. Em lactentes com espasmos infantis, a PET tem 
ocasionalmente detectado lesoes focais, levando, assim, a remogao 
cirurgica com sucesso do tecido epileptogenico. PET associada a 
imagens de TC e usada para tumores sistemicos e, por consequen- 
cia, esta cada vez mais disponivel para uso na avaliagao do SNC. 

Tomografia computadorizada por emissao 
de foton unico 

Uma aplicagao da imagem por medicina nuclear — a varredura 
da SPECT — demonstra o fluxo sanguineo cerebral usando um 
marcador radioativo (tipicamente tecnecio — 99 m) para pro- 
duzir cortes multiplos, similares aqueles obtidos em varreduras 
de TC. Isso permite uma visualizagao tridimensional do fluxo 
sanguineo vascular. E util na avaliagao de pacientes para cirurgia 
da epilepsia, auxiliando na identificagao de um foco convulsivo 
quando injetado durante uma crise convulsiva. Em criangas por- 
tadoras de tumores cerebrais, a SPECT pode ajudar na diferen- 
ciagao de recorrencia tumoral e alteragoes pos-tratamento, na 
avaliagao da resposta ao tratamento, na biopsia dirigida e no pla- 
nejamento do tratamento. O fluxo sanguineo cerebral regional 
pode ser avaliado em criangas com acidentes vasculares devidos 
a estenose vascular e doenga de Moyamoya. 
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Ultrassonografia 

A ultrassonografia oferece uma representaijao por imagem de 
densidades teciduais varaveis em uma determinada regiao ana- 
tomica, por meio do registro dos ecos de ondas de ultrassom 
por ela refletidos. Essas ondas, moduladas por pulsaqoes, sao 
introduzidas no tecido atraves de um transdutor piezeletrico. 
As muitas vantagens da ultrassonografia incluem a capacidade 
de avaliar uma estrutura e seu rapido posicionamento com 
uma aparelhagem de facil transporte, sem radia^ao ionizante 
e a um custo de aproximadamente um quarto dos custos de 
um exame tomografico. A sedaqao em geral e desnecessaria, e 
o procedimento pode ser repetido tantas vezes quantas forem 
necessarias, sem risco para o paciente. Para a representaqao de 
cerebro, geralmente sao usados aparelhos de ultrassom com 
modo de exibi^ao B e representaqao setorial em tempo real, 
permitindo um detalhamento ideal nos pianos coronal e sa- 
gital. Estruturas contlguas podem ser estudadas por meio de 
uma varredura contlnua e reavaliaqao em uma fita de video. A 
ultrassonografia tem sido usada para o diagnostico intraute- 
rino de hidrocefalia e outras anomalias. Em recem-nascidos, 
o osso craniano lino e a fontanela anterior aberta tem facili- 
tado a representaqao do cerebro, e a ultrassonografia e usada 
para examinar e seguir lactentes com menos de 32 semanas de 
gestaqao ou com peso inferior a 1.500 g, na busca por hemor- 
ragia intracraniana. Outros usos em recem-nascidos incluem a 
detecqao de hidrocefalia, lesoes isquemicas periventriculares, 
malformaqoes cerebrais e medulares importantes e calcifica- 
t^oes decorrentes de infec 9 ao intrauterina com citomegalovirus 
(CMV) ou toxoplasma. Em maos experientes, o ultrassom de 
uma medula neonatal pode ser usado como um teste de tria- 
gem de anomalias em nivel sacrolombar. 

Angiografia cerebral 

A arteriografia continua sendo um procedimento util para o 
diagnostico de muitos disturbios cerebrovasculares, em particu¬ 
lar nos acidentes cerebrovasculares ou malforma^oes vasculares 
potencialmente operaveis. Em alguns tumores cerebrais, a arte¬ 
riografia pode ser necessaria para definir a localizaqao precisa do 
tumor ou o leito vascular, para diferenciar entre tumores ou para 
diferenciar entre um tumor e abscesso ou infarto. Exames nao 
invasivos de TC, ATC, RM e RMA podem diagnosticar muitos 
casos de disturbios estaticos ou de fluxo sanguineo (p. ex., trom- 
boses sinusais). Se necessaria, e feita uma arteriografia invasiva e 
com maior risco, geralmente por meio de cateterizaqao da arteria 
femoral — aorta. Como a angiografia usa o aparelho de raios X 
tradicional para produzir imagens, existe uma exposi^ao signifi- 
cativa a radiaqao ionizante. 

Mielografia 

O exame radiografico da medula pode estar indicado nos casos 
de tumores da medula espinal, mielite ou nas diversas formas 
de disrafia espinal, assim como no caso raro de discos interver- 
tebrais herniados em crianqas. A RM substituiu amplamente a 
ultrassonografia, a TC e a mielografia para o exame da medula 
espinal. 


Eletromiografia e exame da velocidade 
de conducao nervosa 

O termo disturbios neuromusculares se refere aos disturbios que 
afetam o sistema nervoso periferico (incluindo raizes nervosas, 
nervos e jumjao neuromuscular) e/ou os musculos. 

A eletromiografia (EMG) e a velocidade de conducao nervosa 
(VCN) sao usadas para a avaliaqao de disturbios neuromuscula¬ 
res, como a atrofia muscular espinal, a sindrome de Guillain- 
-Barre, os defeitos na transmissao neuromuscular, como a mias- 
tenia gravis e o botulismo infantil, as miopatias, assim como ou¬ 
tros disturbios. A VCN e capaz de definir tanto as neuropatias 
adquiridas como as hereditarias. Ocasionalmente, e usada para 
avaliar leucodistrofias, disturbios associados a desmielinizaqao 
central e a periferica. 

A VCN e realizada pela introdu<;ao de uma corrente fraca nos 
nervos perifericos atraves de pequenos discos situados sobre os 
nervos. Os registros sao feitos a partir dos nervos em seu trajeto. 
A VCN de um nervo pode, entao, ser calculada. A EMG registra 
a atividade eletrica espontanea e voluntaria do tecido muscular 
esqueletico. Ela requer a inser^ao de agulhas finas em muscu¬ 
los selecionados, detectando a atividade muscular em repouso 
(que nao deve apresentar atividade espontanea) e no musculo 
em contraqao voluntaria. Apesar de desconfortavel, o exame nao 
e doloroso, e a sedaqao raramente e necessaria. 
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DISTURBIOS QUE AFETAM 0 SISTEMA 
NERVOSO EM LACTENTES E CRIANCAS 


ALTERACOES DO ESTADO DE CONSCIENCIA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Reducao ou alteracao do funcionamento mental cognitivo 
e afetivo, assim como do despertar ou da atencao. 

► Inicio agudo. 


Consideracoes gerais 

Muitos termos sao usados para descrever a sequencia desde um 
estado de alerta total ate a completa irresponsividade e o coma 
profundo, incluindo obnubila^ao, sonolencia, estupor, semicoma, 
coma leve e coma profundo. Foram usadas diversas escalas para 
graduar a profundidade da inconsciencia (Quadro 23-4). A Escala 
de Coma de Glasgow, comumente usada, esta resumida no Qua¬ 
dro 11-5. Os medicos devem usar um desses quadros para forne- 
cer describes posteriores nas narrativas de caso (como “abre os 
olhos com estimulos dolorosos, mas nao responde a voz”). Essas 
describes ajudam outros observadores a quantificar a inconscien¬ 
cia e avaliar altera^oes na condirpao do paciente. 

O substrata neurologico da consciencia e o sistema ativador 
reticular do tronco cerebral, subindo ate o talamo e o hipotalamo 
paraventricular. Lesoes corticais amplas, especialmente lesoes 


bilaterais, tambem podem causar o coma. O termo smdrome 
locked-in descreve pacientes que estao conscientes, mas que nao 
tem acesso a expressao motora ou verbal devido a perda macicpa 
de furnjao motora da porcpao pontina do tronco cerebral. O coma 
vigil refere-se a pacientes que parecem comatosos, mas que apre- 
sentam algum comportamento motor espontaneo, como abertura 
dos olhos ou movimentos oculares, quase sempre em um nivel 
reflexo. O estado neurovegetativo persistente denota uma condi^ao 
cronica na qual o ciclo de sono e vigilia esta preservado, mas sem 
consciencia e sem recupera^ao da fun«;ao mental. 

Tratamento 

A. Medidas de emergencia 

A responsabilidade inicial do medico e a estabilizacpao da criampa 
segundo os criterios basicos da ressuscitarjao. A via respiratoria 
deve ser mantida aberta com o posicionamento; frequentemente, 
e considerada a intubacpao orotraqueal. A respira^ao e a troca de 
ar adequada podem ser avaliadas por meio da ausculta; uma assis- 
tencia respiratoria com um balao pode ser necessaria. A circulaifao 
deve ser avaliada por meio do pulso e da pressao sanguinea. Um 
acesso intravenoso sempre e necessario. Liquidos, plasma, sangue 
ou mesmo uma infusao gota a gota de dopamina (1-20 (tg/kg/min) 
podem ser necessarios em caso de hipotensao. Os liquidos intra- 
venosos inicialmente administrados devem conter glicose ate que 
exames posteriores descartem a hipoglicemia como causa. Uma 
crian^a extremamente hipotermica ou febril pode necessitar de 
aquecimento ou resfriamento vigoroso para salvar sua vida. A ava- 
lia^ao de sinais vitais pode indicar o diagnostico. Respira^oes lentas 
e insuficientes sugerem envenenamento por substancias hipnoti- 
cas; a apneia pode indicar envenenamento por cloridrato de di- 
fenoxilato. Respira^oes rapidas e profundas sugerem acidose, 
possivelmente metabolica; ou causas neurogenicas, como na sin- 
drome de Reye. A hipertermia pode indicar infeccpao ou choque 
termico; a hipotermia pode indicar exposi^ao ao frio, envenena¬ 
mento por etanol ou hipoglicemia (especialmente na tenra idade). 

Os sinais de herniacpao cerebral iminente sao outra prioridade 
na avalia^ao inicial. Bradicardia, pressao sanguinea alta e respi- 
ratpio irregular sao sinais de aumento grave da pressao intracra- 
niana. Paralisia do terceiro nervo craniano (com desvio do olho 
para baixo e para fora e uma pupila dilatada [dilataijao unilateral 


Quadro 23-4 Graduacao do coma 



Coma profundo 

Coma leve 


Grau 4 

Grau 3 

Grau 2 

Grau 1 

Estupor 

Resposta a dor 

0 

+ 

Retirada 

Retirada 

Despertar nao mantido 

lonus/postura 

Flacido 

Descerebrado 

Variavel 

Variavel 

Normal 

Reflexos tendinosos 

0 

+/- 

+ 

+ 

+ 

Resposta pupilar 

0 

+ 

+ 

+ 

+ 

Resposta a estimulos verbais 

0 

0 

0 

0 

+ 

Outro reflexo de cornea 

0 

+ 

+ 

+ 

+ 

Reflexo de vomito 

0 

+ 

+ 

+ 

+ 
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da pupila]) e um sinal iminente de herniaqao do lobo temporal 
ou do tronco cerebral. Esses sinais sugerem a necessidade de leve 
hiperventilaqao para reduzir o edema cerebral. Considerar o uso 
de manitol e atendimento neurocirurgico imediato, assim como 
uma tomografia computadorizada do cranio. Se uma herniaqao 
de tronco cerebral ou um aumento da pressao for posslvel, a mo- 
nitoraqao intracraniana pode ser necessaria. Esse procedimento 
e descrito com mais detalhes no Capltulo 13. O tratamento ini- 
cial de herniaqao iminente inclui manter a cabeqa do paciente 
levantada (15-30 graus), assegurando uma leve hiperventilaqao. 
O uso de manitol, diureticos, corticosteroides e drenagem do 
llquido cerebrospinal (LCS) sao medidas mais heroicas, aborda- 
das em detalhes no Capltulo 13. 

Uma historia obtida dos pais ou testemunhas e desejavel. 
Algumas vezes, a unica historia obtida sera do pessoal da am- 
bulancia. Um ponto importante e saber se a crianqa e portadora 
de uma doenqa cronica, como diabetes, hemofilia, epilepsia ou 
fibrose cistica. Uma doenqa aguda recente aumenta a possibili- 
dade de coma causado por uma meningite viral ou bacteriana. O 
traumatismo e uma causa comum de coma. A falta de uma his¬ 
toria de traumatismo, especialmente em crianqas, nao o exclui. 
Pode ter ocorrido um traumatismo nao acidental ou uma queda 
nao presenciado pelos cuidadores. No coma de causa desconhe- 
cida, o envenenamento sempre e uma possibilidade, especial¬ 
mente em crianqas de tenra idade. A ausencia de uma historia de 
ingestao de uma substancia toxica ou de uma medicaqao em casa 
nao exclui um envenenamento como causa. 

Em geral, a historia e obtida de maneira concorrente com um 
exame pediatrico ou exame neurologico. A palpaqao da cabeqa e 
fontanela, a inspeqao das orelhas para infecqao ou hemorragia e um 
exame cuidadoso para verificar rigidez de nuca sao indicados. Se as 
circunstancias sugerirem um traumatismo da cabeqa ou pescoqo, 
a cabeqa e o pescoqo devem ser imobilizados para que qualquer 
fratura ou deslocamento nao seja agravado. A pele deve ser inspe- 
cionada para verificar petequias ou purpura que possam sugerir 
bacteriemia, infecqao, disturbios de sangramento ou equimoses 
traumaticas. O exame do torax, do abdome e dos membros e im¬ 
portante para excluir hemorragia contida ou fraturas traumaticas. 

O exame neurologico quantifica a resposta ao estimulo e a 
profundidade de um coma, como a responsividade a estimulos 
verbais ou dolorosos. Os movimentos oculares sao espontaneos 
ou e necessario fazer a manobra dos olhos de boneca (rodando 
a cabeqa rapidamente pare verificar se os olhos seguem o movi- 
mento em um paciente sem traumatismo de pescoqo)? O exame 
motor e sensorial deve avaliar assimetrias dos reflexos, sinal de 
Babinski e evidencias de posturas espontaneas ou posturas indu- 
zidas por estimulos nocivos (p. ex., postura de decorticaqao ou 
descerebraqao). 

Se a causa do coma nao for obvia, devem ser obtidos exames 
laboratoriais. O Quadro 23-5 lista algumas das causas de coma 
em crianqas. A maioria dos comas em crianqas (90%) tern uma 
causa medicamentosa (versus estrutural); a infecqao e uma causa 
frequente (30%). Determinaqao de uma glicose sanguinea direta 
(ou Dextrostix), hemograma completo, exame de urina obtida 
por cateterizaqao, se necessario, phi e eletrolitos (incluindo bi¬ 
carbonate), ureia serica e aspartate aminotransferase sao exames 
iniciais. Urina, sangue e conteudo gastrico devem ser obtidos 
para triagem toxicologica, se a causa nao for obvia. Hemocultura 


e punqao lombar frequentemente sao necessarias para excluir 
uma infecqao do SNC. O papiledema e uma contraindicaqao re- 
lativa para a punqao lombar. Com frequencia, a hemocultura e 
obtida, tratamento com antibioticos e iniciado e um estudo de 
imagem e feito antes de uma punqao lombar diagnostica. Quando 
ha suspeita de meningite e uma punqao lombar e retardada ou 
quando se acredita que ela sera danosa, deve-se iniciar a antibio- 
ticoterapia, e a punqao lombar pode ser feita posteriormente. Sao 
exames uteis em casos obscuros de coma: pressoes parciais de 
oxigenio e dioxido de carbono, niveis de amonia, osmolaridade 
do soro e urina, porfirinas, niveis de chumbo, avaliaqao toxicolo¬ 
gica geral, aminoacidos do soro e acidos organicos urinarios. 

Quando ha suspeita de traumatismo craniano ou aumento 
da pressao, e necessario um exame tomografico ou de resso- 
nancia magnetica em carater emergencial. Janelas osseas para 
o primeiro exame ou radiografias de cranio podem ser feitas 
na mesma avaliaqao. A ausencia de fratura de cranio nao exclui 
um coma causado por um traumatismo craniano fechado; por 
exemplo, uma lesao causada pelo ato de sacudir uma crianqa. 
Em uma crianqa com uma fontanela aberta, um ultrassom em 
tempo real pode ser temporariamente substituido pelos outros 
exames; exames de imagem mais definitivos caso existam bons 
especialistas locais. O tratamento da lesao craniana associada a 
coma e discutido detalhadamente no Capltulo 11. 

Em casos raros, um EEG de urgencia auxilia no diagnostico da 
causa do coma. O estado epileptico nao convulsivo ou um achado 
focal observado na encefalite herpetica (descargas epileptiformes 
lateralizadas periodicas) e alentecimentos focais como os observa- 
dos no acidente vascular ou cerebrite sao casos nos quais um EEG 
pode ser util. O EEG tambem pode se correlacionar com o estagio 
do coma e adicionar informaqao prognostica. Um EEG deve ser 
solicitado quando houver suspeita de convulsoes. Caso tenham 
ocorrido convulsoes motoras evidentes, e feito o tratamento para 
o estado epileptico, usando-se farmacos intravenosos (ver seqao 
posterior sobre Disturbios Convulsivos). 

B. Medidas gerais 

Os sinais vitais devem ser monitorados e mantidos. A maioria dos 
departamentos de emergencia e unidades de cuidados intensivos 
possui fluxogramas que apresentam espaqo para a monitoraqao 
repetida do coma; uma escala de coma pode ser uma ferramenta 
util para este proposito. A resposta do paciente para estimulos 
vocais ou dolorosos e a orientaqao temporal, espacial e de situa- 
qao sao monitoradas. Postura e movimentos dos membros, sejam 
espontaneos ou em resposta a dor, sao anotados de modo seriado. 
O tamanho das pupilas, a simetria e a reaqao a luz, assim como os 
movimentos oculares em resposta a manobra dos olhos de boneca 
ou exames caloricos com agua gelada devem ser registrados. Li- 
quidos intravenosos podem ser adaptados a situaqao, como para 
o tratamento da acidose, choque ou hipovolemia. Uma aspiraqao 
nasogastrica inicial e importante. A bexiga deve ser cateterizada 
para monitorar a excreqao e a analise urinaria. 

Prognostico 

Cerca de 50% das crianqas com causas nao traumaticas de coma 
tern um bom resultado final. Em estudos de adultos avaliados na 
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Quadro 23-5 Algumas causas do coma na infancia 



Causa provavel 

Mecanismo do coma 

Lactente recem-nascido 

Crianca mais velha 

Anoxia 

Asfixia 

Obstrucao respiratoria 

Anemia grave 

Asfixia de parto, HIE 

Aspiracao de meconio, infeccao (principalmente virus 
sincicial respiratorio) 

Hidropsia fetal 

Envenenamento com monoxido de carbono (MC) 

Hemolise, perda sanguinea 

Isquemia 

Cardiaca 

Choque 

Lesoes com desvio, coracao esguerdo hipoplasico 

Asfixia, sepse 

Lesoes com desvio, estenose aortica, miocardite 

Perda sanguinea, infeccao 

Traumatismo craniano 
(causa estrutural) 

Contusao de parto, hemorragia, traumatismo nao acidenfal 
(TNA) 

Quedas, acidentes automobilisticos, lesoes do atletismo 

Infeccao (causa mais comum 
na infancia) 

Meningite gram-negativa, enterovirus, encefalite herpetica, 
sepse 

Meningite bacteriana, encefalite viral, encefalite 
pos-infecciosa, sepse, tifo, malaria 

Vascular (AVC ou derrame, 
frequentemente causa 
desconhecida) 

Hemorragia intraventricular, trombose de seio 

Odusao arterial ou venosa com doenca cardiaca congenita, 
traumatismo de cabeca ou pescoco 

Neoplasia (causa estrutural) 

Rara nessa idade. Papiloma do plexo coroide com 
hidrocefalia grave. 

Glioma de tronco cerebral, aumento da pressao com 
tumores da fossa posterior. 

Farmacos 

Sedativos maternos; analgesia pudenda ou paracervical 

Dose excessiva, salicilatos, litio, sedativos, agentes 
psicotropicos 

Epilepsia 

Convulsoes motores menores constantes; convulsao eletrica 
sem manifestacoes motoras 

Estado nao convulsivo ou estado de ausencia, estado 
pos-ictal; farmacos administrados para cessar convulsoes 

Toxinas 

Sedativos ou injecoes maternas 

Arsenico, alcool, MC, pesticidas, cogumelos, chumbo 

Hipoglicemia 

Traumatismo de parto, progenia diabetica, progenia 
toxemica 

Diabetes, "pre-diabetes", agentes hipoglicemicos 

Aumento da pressao 
intracraniana (causa 
metabolica ou estrutural) 

Lesao cerebral anoxica, hidrocefalia, disturbios metabolicos 
(cido da ureia; aminoacidurias, acidurias organicas) 

Encefalopatia toxica, sindrome de Reye, traumatismo 
craniano, tumor de fossa posterior 

Causas hepaticas 

Insuficiencia hepatica, erros inatos do metabolismo na 
conjugacao da bilirrubina 

Insuficiencia hepatica 

Causas renais, encefalopatia 
hipertensiva 

Rins hipoplasicos 

Nefrite, aguda (GNA) e cronica, uremia, sindrome uremica 

Hipotermia, hipertermia 

latrogenica (esfriamento da cabeca) 

Exposicao ao dima frio, afogamento; choque de calor 

Hipercapnia 

Anomalias pulmonares congenitas, displasia 
broncopulmonar 

Fibrose cistica (hipercapnia, anoxia) 

Alteracoes eletroliticas 

Hiper ou hiponatremia 

Hiper ou hipocalcemia 

Acidose grave, acidose lactica 

latrogenica (uso de NaHC0 3 ), envenenamento por sal 
(erros de aleitamento) 

SIADH, sindrome adrenogenital, dialise (iatrogenica) 
Septicemia, erros metabolicos, sindrome adrenogenital 

Diarreia, desidratacao 

Acidose lactica 

Infeccao, coma diabetico, envenenamento, 
coma hiperglicemico nao cetotico 

Purpurico 

Coagulacao intravascular disseminada (CIVD) 

CIVD, leucemia, purpura trombocitopenica trombotica 


AGN, glomerulonefrite aguda; SIADH, sindrome da secrecao inapropriada de hormonio antidiuretico. 

Modificado e reproduzido com permissao de Lewis J, Moe PG: The unconscious child. Em Conn H, Conn R (editores): Current Diagnosis, 5th ed. WB Saunders, 1977. 


admissao ou apos os primeiros dias do initio do coma, uma ana- 
lise de variaveis multiplas foi mais util para avaliagao do prog- 
nostico. Sinais neuro-oftalmologicos anormais (p. ex., a ausencia 
de reagao pupilar ou de movimentos oculares como resposta a 
manobra dos olhos de boneca ou teste calorico com agua gelada 


e a ausencia de respostas corneanas) foi desfavoravel. Uma de- 
mora no retorno das respostas motoras, tonus ou abertura 
ocular tambem foi desfavoravel. Em criangas, a avaliagao feita 
no momenta da admissao e quase tao previsivel como aquela 
realizada nos dias seguintes. Aproximadamente dois tergos dos 
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resultados podem ser previstos de forma correta em um estagio 
precoce com base em gravidade do coma, movimentos oculares, 
reaqoes pupilares, padroes motores, pressao sanguinea, tempera- 
tura e tipo de convulsao. Outras caracterlsticas, como a necessi- 
dade de respiraqao assistida, a presenqa de aumento da pressao 
intracraniana e a duraqao do coma, nao sao significativamente 
preditivos. Relatorios publicados sugerem que um coma anoxico 
(diferente de um coma traumatico, metabolico ou toxico) como 
aquele causado por um quase afogamento tern um resultado 
bem mais nefasto. 

MORTE CEREBRAL 

Muitas associates medicas e de advogados endossaram a seguinte 
definiqao para morte: um individuo que apresenta (1) cessamento 
irreversivel da funqao circulatoria e respiratoria ou (2) cessamento 
irreversivel de todas as funqoes do cerebro como um todo, in- 
cluindo tronco cerebral, esta morto. A determinaqao do obito deve 
ser feita de acordo com padroes medicos amplamente aceitos. Re- 
presentantes de diversas associates pediatricas e neurologicas 
endossaram as Guidelines for the Determination of Brain Death 
in Children. Os criterios em lactentes a termo (ou seja, aqueles 
nascidos apos mais de 38 semanas de gestaqao) podem ser apli 
cados uma semana apos a lesao neurologica. As dificuldades na 
avaliaqao de lactentes prematuros e lactentes a termo logo apos o 
nascimento sao reconhecidas. O exame e a confirmaqao devem ser 
realizados por profissionais medicos experientes no assunto. 

Pre-requisitos 

Na avaliaqao de morte cerebral, a historia e importante. O medico 
deve determinar as causas imediatas da morte para assegurar a 
ausencia de condiqoes remediaveis ou reversiveis. Exemplos de 
tais causas sao condiqoes metabolicas, agentes toxicos, medica- 
mentos sedativos, hipnoticos, condiqoes remediaveis com cirur- 
gias, hipotermia e agentes paralisantes. 

Criterios de exame fisico 

(Ver tambem Capitulo 13.) Os criterios a seguir sao aqueles esta- 
belecidos pela Task Force on Brain Death in Children: 

1. Coexistencia de coma e apneia: O paciente deve apresentar 
perda completa de consciencia, vocalizaqao e atividade vo- 
luntaria. 

2. Ausencia de funqao do tronco cerebral: Definida como a 
seguir: (a) Pupilas em posiqao media ou completamente dila- 
tadas que nao respondem a luz; farmacos podem influenciar 
e invalidar a avaliaqao pupilar. (b) Ausencia de movimentos 
oculares espontaneos e aqueles induzidos por movimentos 
passivos da cabeqa de um lado para o outro (reflexo oculoce- 
falico) e a instilaqao de agua gelada no canal auditivo externo 
(exame calorico; membranas timpanicas intactas devem ser 
documentadas). (c) Ausencia de movimentos da musculatura 
bulbar, incluindo musculos facials e orofaringeos; o reflexo 
corneano, de vomito, tosse, sucqao e os reflexos de busca estao 
ausentes. (d) Ausencia de movimentos respiratorios quando o 
paciente esta desconectado do respirador; o exame de apneia 


usando metodos padronizados pode ser realizado depois que 
os demais criterios tenham sido encontrados. 

3. Temperatura e pressao sanguinea: O paciente nao precisa 
estar significativamente hipotermico ou hipotenso para a 
idade. 

4. Tonus: O tonus e flacido e os movimentos espontaneos ou 
induzidos estao ausentes, excluindo eventos medulares, 
como o reflexo de retirada ou a mioclonia medular. 

5. Achados do exame geral: O exame deve permanecer consis- 
tente com morte cerebral durante a observaqao e o periodo 
de teste. 

Confirmacao 

O teste de apneia deve ser executado em um nivel de pressao par¬ 
tial de dioxido de carbono maior do que 60 mmHg e com uma 
oxigenaqao normal mantida durante o periodo do teste. Este nivel 
pode ser alcanqado 3-15 minutos depois de desligar o paciente do 
respirador. O periodo de observaqao recomendado para confirmar 
a morte cerebral (exames repetidos) e de 12-24 h (mais longo em 
lactentes); causas reversiveis devem ser excluidas. Quando uma 
causa irreversivel for documentada, os testes laboratoriais nao 
serao essentials. Testes uteis para apoiar a determinaqao clinica de 
morte cerebral incluem EEG e angiografia. O silencio eletrocere- 
bral em um EEG deve persistir por 30 minutos, e as concentraqoes 
de farmacos devem ser insuficientes para suprimir a atividade ele- 
trencefalografica. A ausencia de fluxo sanguineo arterial intrace¬ 
rebral pode ser confirmada por angiografia carotidea e angiografia 
cerebral com radionuclideos. A persistencia de fluxo sinusal dural 
nao invalida o diagnostico de morte cerebral. 

Potentials evocados cerebrais, pulsaqoes sanguineas intracra- 
nianas ao ultrassom e TC contrastada com xenonio nao foram 
suficientemente estudados para serem considerados definitivos no 
diagnostico de morte cerebral. Em casos raros, foi documentada 
uma perfusao intracraniana preservada na presenqa de silencio ele- 
trencefalografico, e a situaqao reversa tambem tem sido relatada. 
Exames de morte cerebral devem ser realizados por medicos expe¬ 
rientes, familiarizados com esses criterios e com a literatura asso- 
ciada, com ajuda de protocolos/normas aceitos institucionalmente. 
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DISTURBIOS CONVULSIVOS (EPILEPSIAS) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Convulsoes nao provocadas recorrentes. 

► Alteracoes eletrencefalograficas interictais frequentes. 


Consideracoes gerais 

Uma convulsao e um disturbio transitorio subito da fun^ao 
cerebral, manifestado por fenomenos motores, sensitivos, au- 
tonomos ou pslquicos involuntarios, isolados ou em qualquer 
combinaqao, frequentemente acompanhados de alteraqao ou 
perda da consciencia. As convulsoes podem ser causadas por 
qualquer fator que perturbe a funqao cerebral. Elas podem ocor- 
rer apos uma lesao metabolica, lesao traumatica, anoxica ou in- 
fecciosa do cerebro (classificadas como convulsoes sintomaticas 
remotas), ou de forma espontanea, sem qualquer lesao do SNC 
previamente conhecida. Disturbios geneticos sao cada vez mais 
identificados em muitos pacientes sem causa anteriormente co¬ 
nhecida para as convulsoes. 

Convulsoes repetidas sem uma causa sintomatica aguda 
evidente (p. ex., febre) sao definidas como epilepsia. A epilep¬ 
sia ocorre com mais frequencia em indivlduos nos extremos de 
sua vida. A incidencia e maior no perlodo neonatal e mais alta 
na idade infantil do que posteriormente ao longo da vida, com 
outro pico nos indivlduos idosos. A prevalencia cai por volta dos 
10-15 anos de idade. A chance de apresentar uma segunda con¬ 
vulsao apos um episodio inicial nao provocado em uma crianqa 
e de cerca de 50%. O risco de recorrencia apos uma segunda 
convulsao nao provocada e de 85%. Sessenta e cinco a 70% das 
crianqas com epilepsia apresentarao remissao das convulsoes 
com medica^o apropriada. 

Classificacao 

A International League Against Epilepsy (ILAE) estabeleceu 
classificaqoes para sindromes convulsivas e epilepticas. Convul¬ 
soes sao classificadas como parciais (com inicio localizado) ou 
generalizadas (envolvendo todo o cerebro). Sindromes convulsi¬ 
vas e epilepticas podem ter um inicio parcial com generalizaqao 
secundaria (convulsoes parciais com generalizaqao secundaria) 
ou podem ser generalizadas desde o inicio. 

Sindromes epilepticas sao definidas por natureza das convul¬ 
soes (ou seja, localizadas versus generalizadas), idade de inicio, 
achados eletrencefalograficos e outros fatores clinicos. A epilep¬ 
sia e classificada como sintomatica (a causa e identificada ou pre- 
sumida), criptogenica (etiologia indeterminada, provavelmente 
sintomatica e em geral decorrente de anormalidades congenitas 
do SNC) ou idiopatica (frequentemente genetica). Em geral, a 
epilepsia sintomatica e a criptogenetica tern um inicio precoce. 
As sindromes epilepticas idiopaticas (geneticas) geralmente sao 
especificas da idade, ocorrendo em qualquer idade da infancia 
precoce ate a adolescencia, dependendo da sindrome especifica. 
A sindrome epileptica especifica e util para a definiqao prognos- 
tica, sendo a epilepsia idiopatica mais facilmente controlada e, as 
vezes, sua remissao mais facil do que na epilepsia sintomatica. 


1. Convulsoes e epilepsia na infancia 

A classificaqao das convulsoes e necessaria para um diagnostico 
preciso, que ira determinar a natureza das convulsoes para pos¬ 
terior avaliaqao e tratamento, ajudando no estabelecimento do 
prognostico (Quadros 23-6 e 23-7). 

Achados clinicos 
A. Historia, sinais e sintomas 

Convulsoes sao eventos clinicos paroxisticos estereotipados; 
a chave do diagnostico geralmente e a historia. Nem todos os 
eventos paroxisticos sao epilepticos. Uma descriqao detalhada do 
inicio da convulsao e importante para determinar se um evento e 
uma convulsao e se existe um inicio localizado (crise parcial ou 
focal). Eventos anteriores, durante e apos a convulsao, devem ser 
descritos (apesar de observadores geralmente se lembrarem de 
muito pouco exceto a atividade convulsiva generalizada, devido 
a sua apresentaqao dramatica). Uma aura (na verdade, uma crise 
parcial simples) pode preceder a convulsao clinicamente apa- 
rente, indicando um inicio focal. O paciente pode descrever uma 
sensaqao de medo, adormecimento e formigamento nos dedos 
ou luzes brilhantes em um dos campos visuais. Os sintomas es- 
pecificos podem ajudar a definir o local de inicio da crise (p. ex., 
deja vu sugere um inicio no lobo temporal). 

Com frequencia a crianqa nao lembra ou e incapaz de definir 
a aura, apesar de a familia poder notar alteraqoes no compor- 
tamento no inicio da crise. Videoteipes dos eventos podem ser 
extremamente uteis. 

As familias podem nao se lembrar imediatamente dos de- 
talhes do evento, mas lhes fazer perguntas sobre questoes espe¬ 
cificas pode ser util para que informem detalhes necessarios a 
determinaqao do tipo de crise e, se for uma crise parcial, a deter- 
minaqao do local de inicio. O paciente ficou extremamente palido 
antes de cair? O paciente era capaz de responder a perguntas du¬ 
rante o episodio? O paciente estava inconsciente ou apresentava 
somente um disturbio de consciencia? O paciente caiu duro no 
chao ou apresentou uma queda gradual? Houve alguma lesao? 
Quanto tempo duraram o enrijecimento tonico ou os movimen- 
tos clonicos? Em qual local do corpo ocorreu a atividade clonica? 
A cabe^a e os olhos se viraram para qual direqao? Estados pos- 
ictais podem ser uteis para o diagnostico. O sono pos-ictal ocorre 
geralmente apos crises convulsivas parciais complexas e gene¬ 
ralizadas, porem, alteraqoes pos-ictais nao sao observadas apos 
crises de ausencia generalizadas. Houve perda da fala durante a 
crise (sugerindo uma convulsao do lobo temporal esquerdo) ou o 
paciente era capaz de responder e falar de maneira breve? Os pais 
podem relatar atividade motora lateralizada (p. ex., os olhos da 
crian 9 a podem se desviar para um dos lados, ou a crian 9 a pode 
apresentar posturas distonicas de um membro). Atividade mo¬ 
tora sem disturbio da consciencia apoia o diagnostico de crises 
parciais simples. Disturbio da consciencia e automatismos defi- 
nem o evento como uma crise parcial complexa. 

Contrastando com isso, as convulsoes generalizadas prima- 
rias geralmente se manifestam com perda aguda da consciencia, 
em geral acompanhada de atividade motora generalizada. Pos¬ 
turas tonicas, atividade tonico-clonica ou mioclonias (espasmos) 
podem ocorrer. Em criam^as com crises de ausencia generalizadas, 
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Etossuximida, acido valproico. 

Em casos resistentes, 

lamictal, zonisamida, 

topiramato, levetiracetam, 

acetazolamida, dieta 

cetogenica. 

0 mesmo que na epilepsia 
de ausencia infantil, mas 
pode ser mais dificil de tratar 
com sucesso. 

Carbamazepina; 
oxicarbamazepina, fenitoina, 
lamotrigina, gabapentina, 
topiramato, levetiracetam e 
zonisamida. Acido valproico 
e urn adjunto util. Se as 
medicacoes falharem, a 
cirurgia pode ser uma opcao. 

Hiperventilacao 
frequentemente provoca 

as crises. Exames de 

imagem raramente sao 

uteis. 

Nem sempre 
desencadeadas pela 
hiperventilacao. 

RM, repetir caso as 
convulsoes sejam 
pouco controladas ou 
progressivas. 

Espiculas e ondas 
3/segundo bilaterais, 
sincronas e simetricas, 
de alta voltagem. 
Normalizacao 
correlacionada com 
controle das convulsoes. 

Espicula onda 3 Hz 
e descargas atipicas 
generalizadas. 

EEG pode ser normal; 
espiculas focais ou ondas 
lentas em regiao cortical 
apropriada; "espiculas 
rolandicas" (espiculas 
centrotemporais) sao 
tipicas. Possivelmente 
genetica. 

Desconhecido. Componente 
genetico. Circuito talamo- 
cortical anormal. 

Desconhecido (idiopatico), 
possivelmente genetico. 

Frequentemente desconhe¬ 
cido; traumatismo de parto, 
processo inflamatorio, 
acidentes vasculares, 
meningoencefalite, etc. 

Se as convulsoes estao 
associadas a deficits 
neurologicos novos ou 
progressives, e provavel a 
existencia de uma lesao 
estrutural (p. ex., tumor 
cerebral). Na presenca de 
epilepsia 

partial continua (estado 
epileptico parcial simples), a 
sindrome de Rasmussen 
e provavel. 

Lapsos de conscience ou 
olhares vagos, durante 3-10 s, 
frequentemente em salvas. 
Automatismos de face e maos; 
atividade clonica em 30-45%. 
Frequentemente confundidas com 
convulsoes parciais complexas, mas 
sem aura ou confusao pos-ictal. 

Crises de ausencia menos 
frequentes que na epilepsia 
de ausencia da infancia. Pode 
apresentar urn maior risco de 
crises convulsivas. 

A convulsao pode envolver 
qualquer parte do corpo; pode 
se disseminar com urn padrao 
fixo (marcha jacksoniana), 
tornando-se generalizada. Em 
criancas, o foco epileptogenico 
frequentemente sofre "desvios", 
e as manifestacoes epilepticas 
podem se alterar juntas. 
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ACTH, hormonio adrenocorticotrofico; BUN, ureia serica; SNC, sistema nervoso central; LCS, Ifquido cerebrospinal; TC, tomografia computadorizada; IM, intramuscular; IV, intravenoso; RM, ressonancia 
magnetica; PCR, reacao da cadeia da polimerase; PET, tomografia por emissao de positrons; SPECT, tomografia por emissao de foton unico; TORCHS, toxoplasmose, outras infeccoes, rubeola, citome- 
galovirus, herpes simples e sifilis; WBC, leucocitos. 
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Quadro 23-7 Sindromes epilepticas benignas na infancia 


Sindrome 

Caracteristicas 

Convulsoes neonatais 
idiopaticas benignas 
(CNIB) 

As assim chamadas crises do 52 dia (97% tern 
inicio no 32-72 dias de vida); 6% das convulsoes 
neonatais; clonicas, multifocais, geralmente 
fugazes; estado epileptico ocasional 

Convulsoes neonatais 
familiares benignas 
(CNFB) 

Autossomicas dominantes; inicio entre os 

2-90 dias de vida; genes KCNQ2 ou KCNQ3; 86% 
de recuperacao 

Convulsoes 
tonico-clonicas 
generalizadas (CTCG) 

Idade de inicio 3-11 anos; pode haver historia 
familiar ou pessoal de convulsoes febris; 50% 
apresentam um EEG com pontas-onda 3/s; 
podem haver crises de ausencia concomitantes 

Crises de ausencia na 
infancia 

Incidencia maior em meninas gue em meninos; 
idade de inicio 3-12 anos (pico 6-7 anos); 

10-200 crises por dia; EEG com ponta-onda 3/s; 
ate 40% apresentam CTCG 

Crises de ausencia 
juvenis 

Incidencia maior em meninos que em meninas; 
idade de inicio 10-12 anos; incomuns; crises 
menos frequentes; EEG com ponta onda 3-4/s: 
a maioria apresenta CTCG; alguns tern remissao 

Epilepsia mioclonica 
juvenil (sindrome 
de Janz) 

Idade de inicio 12-18 anos (media 15 anos); 
movimentos miodonicos dos membros 
superiores; quedas sao raras; EEG ponta-onda 
generalizadas 4-6/s; nao tratados, 90% 
apresentam CTCG, geralmente ao despertar; 
20-30% apresentam crises de ausencia; 25-40% 
sao fotossensiveis; taxa de remissao de 10% 

(90% nao apresentam remissao) 

Epilepsia benigna 
com espiculas 
centrotemporais 
(EBECT); "epilepsia 
rolandica" 

Idade de inicio 3-13 anos (a maioria aos 

4-10 anos); 80% apresentam somente crises 
fugazes, 2-5 minutos durante 0 sono; em 
geral sao convulsoes parciais simples (face, 
linga, mao, bochechas) sensoriais ou motoras; 
ocasionalmente apresentam CTCG; espiculas 
bilaterais independentes ao EEG; podem nao 
requerer medicacao se as convulsoes nao forem 
frequentes; remissao na puberdade 

Epilepsia benigna 6% das criancas com epilepsia; idade de inicio 

da infancia com 3-6 anos em 80% dos pacientes (media de 

paroxismos idade 5 anos; variacao 1-12 anos); sintomas 

occipitais (sindrome autonomicos e aura visual podem sugerir 
de Panayiotopoulos) enxagueca 


EEG, eletroencefalograma. 


a “parada” comportamental pode estar associada a automatismos, 
como o ato de piscar, mastigaqao ou movimentos das maos, tornando 
diflcil a diferenciaqao entre crises de ausencia e crises parciais. 

A descriqao da semiologia do evento pode ajudar a determinar 
se a crianqa apresentou uma crise epileptica ou um evento nao 
epileptico que imita ou que foi mal interpretado como uma crise 
epileptica. Frequentemente, a crianqa que apresenta uma primeira 
crise presumida apresentou crises que passaram despercebidas 
antes do evento que a trouxe ao medico. Em particular, crises con- 
vulsivas parciais e ausencias podem nao ser reconhecidas, exceto 


na retrospectiva. Assim, um questionamento cuidadoso sobre 
eventos anteriores e importante no caso de uma crianqa que esta 
sendo avaliada devido a convulsoes de initio recente. 

B. Avaliacao diagnostica 

A extensao e a urgencia da avaliaqao diagnostica geralmente 
sao determinadas pela idade da crianqa, por gravidade e tipo de 
convulsao, se a crianqa esta doente ou sofre traumatismo e pela 
suspeita do medico em relaqao a causa subjacente. Convulsoes 
na tenra infancia com frequencia sao sintomaticas. Consequen- 
temente, quanto mais jovem a crianqa, mais abrangente deve ser 
a avaliaqao diagnostica (Quadro 23-8). 

De modo geral, e aceito que cada crianqa com crises nao pro- 
vocadas de initio recente deve ser avaliada com um EEG, apesar 
de ele nao precisar ser feito de maneira emergencial. Um EEG 
tem pouca probabilidade de fornecer informaqao clinicamente 
util em uma crianqa com uma convulsao febril. Outros estudos 
diagnosticos devem ser usados seletivamente. 

Anormalidades metabolicas raramente sao encontradas na 
crianqa que apresentou convulsoes e esta bem. A nao ser que 
exista uma suspeita clinica forte de condiqoes medicas graves (p. 
ex., uremia, hiponatremia, hipocalcemia etc.), exames laborato- 
riais “de rotina” raramente fornecem informaqao clinicamente 
significativa. Estudos especiais podem ser necessarios em cir- 
cunstancias que sugerem uma etiologia sistemica aguda para 
uma convulsao, por exemplo, na presenqa de insuficiencia renal 
aparente, septicemia ou em abuso de substantia. 

Exames emergentes que representam o cerebro por meio de 
imagens geralmente sao desnecessarios na ausencia de evidencias 
de traumatismo ou anormalidades agudas ao exame. Uma RM 
de rotina deve ser realizada em todas as crianqas com disturbio 
cognitivo ou motor significativo ou que apresentem anormalida¬ 
des de etiologia desconhecidas ao exame neurologico, um initio 
de convulsao parcial (focal) ou um EEG que nao representa uma 
epilepsia parcial benigna da infancia ou epilepsia generalizada 
primaria, devendo ser seriamente considerado em lactentes com 
menos de 1 ano de idade. 

A crianqa com uma convulsao febril simples ou uma unica 
convulsao generalizada nao provocada e exame normal nao ne- 
cessita de exames de imagem. Anormalidades clinicamente sig- 
nificativas sao encontradas de modo raro em exames de imagem 
de crianqas com sindromes epilepticas idiopaticas, como epilepsia 
focal benigna da infancia (BECTS ou epilepsia rolandica) e crises 
de ausencia com exame neurologico normal e EEG diagnostico 
normal. Por outro lado, em crianqas com sindromes epilepticas 
sintomaticas, como espasmos infantis e sindrome de Lennox-Gas- 
taut, a RM (o exame preferido) pode ser anormal em 60-80% dos 
pacientes. Evidencia de epilepsia relacionada com a localizaqao 
e uma indicaqao para RM cerebral. Exames de imagem nao sao 
necessarios em crianqas com BECTS, mas com outras crises focais 
seu resultado e de 15-30%, com achados que apoiam o diagnos¬ 
tico (p. ex., displasia cortical focal), sendo uteis na defmiqao do 
prognostico. Outras indicates para RM incluem dificuldades no 
controle das convulsoes, achados neurologicos progressives em 
exames seriados, piora dos achados focais ao EEG ou outra evi¬ 
dencia de disfunqao neurologica progressiva, mesmo quando um 
exame de imagem inicial tiver sido normal. 
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Quadro 23-8 Avaliacao diagnostica nas convulsoes 


Apos a primeira convulsao 

No lactente em boas condicoes 

Imagem emergencial na persistence de exame neurologico anormal (especialmente com paresia de Todd) ou 
quando houver suspeita de traumatismo (exduir traumatismo nao acidental). EEG (pode ser postergado, a nao 
ser que haja duvidas sobre estado epileptico nao convulsivo). Se houver suspeita clinica, calcio, meia ou outros. 

Na crianca mais velha em boas 
condicoes 

Como anterior. 

No lactente doente 

Dependendo da apresentacao, considerar TC, Ca 2+ , Mg 2+ , CBC, BUN, glicose, eletrolitos, cultura sanguinea, 
puncao lombar realizada de emergence. EEG nao emergencial (emergencial se houver suspeita de estado 
epileptico nao convulsivo). Possivelmente RM. 

Na crianca mais velha doente 

Dependendo da apresentacao, considerar TC, CBC, BUN, puncao lombar. EEG nao emergencial. 

Possivelmente RM. 

Convulsao tonico-clonica generalizada 

Parametro: somente EEG. Circunstancias podem sugerir a necessidade de avaliacao toxicologica, calcio, glicose, 

CBC, BUN, eletrolitos, puncao lombar e outros caso haja suspeita de infeccao (principalmente HSV). 

Para epilepsia de inicio recente 

lactente (<1 ano de idade) 

Exame por imagem (RM e o exame preferido); EEG. Avaliacao de disturbios decorrentes de erros natos do 
metabolismo: puncao lombar induindo a determinacao de glicose, lactato e glicina no CSF (e soro); aminoacidos 
e acidos organicos no soro e na urina; analise cromossomica de alta resolucao; outros exames geneticos 
conforme indicados em cada paciente 

Crianca mais velha 

EEG; exame por imagem (RM). Outra avaliacao dependendo da sindrome epileptica. Considerar CBC e AST antes 
de iniciar o tratamento 

Crise de ausencia na infancia 

Somente EEG. 

Epilepsia generalizada sintomatica/ 
criptogenica (tennox-Gastaut e 
variantes; epilepsia mioclonica) 

EEG. Avaliacao para causas de retardo mental: RM; aminas e acidos organicos do soro e da urina; analise 
cromossomica de alta resolucao; outros exames geneticos de acordo com indicates para o paciente, 
lipofuscinoses ceroides neuroniais (NCL). Considerar enzimas lisossomais, puncao lombar, incluindo glicose 
(CSF e soro), lactato, glicina, neurotransmissores, acidos graxos de cadeia longa, pele ou biopsias conjuntivais. 

Espasmos infantis 

Considerar o complexo da esderose tuberosa (incluindo lampada de Wood, exames de imagem renais e 
cardfacos). Avaliacao para epilepsia generalizada sintomatica. 

Epilepsia focal criptogenetica 

EEG incluindo monitoracao por video, se necessario, para esdarecimento diagnostico. RM com atencao para 
posstvel displasia cortical focal. 

Epilepsia focal idiopatica (BECTS) 

EEG. 


AST, aspartato aminotransferase; BECTS, epilepsia benigna com espiculas centro-temporais; BUN, ureia serica; CBC, hemograma complete); CSF, llquido cere¬ 
brospinal; TC, tomografia computadorizada; EEG, eletroencefalograma; HSV, herpes-virus simples; RM, ressonancia magnetica por imagem. 


C. Eletroencefalografia 

O uso apropriado do EEG requer a consciencia de suas limita- 
qoes, assim como de sua utilidade. As limitaqoes do EEG mesmo 
para a epilepsia (sua maior utilidade) sao consideraveis. Um 
EEG de rotina capta a atividade eletrica durante um periodo de 
tempo muito curto, em geral 20-30 minutos. Assim, ele e pri- 
mariamente util para definir a atividade interictal (exceto para o 
registro fortuito de uma convulsao clinica ou no caso de convul¬ 
soes facilmente provocaveis, como a ausencia epileptica). Uma 
convulsao e um fenomeno clinico; um EEG mostrando atividade 
epileptiforme pode confirmar ou ate mesmo estender o diagnos- 
tico clinico, mas so ocasionalmente e diagnostico. 

1. Valor diagnostico — O maior valor de um EEG nos dis¬ 
turbios convulsivos e ajudar a classificar os tipos de convulsoes 
e as sindromes epilepticas. Isso pode ajudar no prognostico e 
na seleqao do tratamento apropriado (ver Quadro 23-5). Con¬ 
vulsoes hipomotoras (ausencias e crises parciais complexas) as 


vezes sao dificeis de distinguir. Os padroes EEG que diferenciam 
essas crises sao uteis, neste caso. A presen^a de um padrao EEG 
convulsivo misto em uma crianqa que apresenta, clinicamente, 
convulsoes generalizadas ou somente crises focais, pode levar 
a identificaqao de sindromes epilepticas especificas e ajudar o 
medico a escolher anticonvulsivantes eficazes para os tipos de 
convulsao identificados pelo EEG. De modo similar, o EEG pode 
ajudar no diagnostico de convulsoes em um lactente jovem com 
manifestaqoes clinicas minimas ou atipicas; o EEG pode demons- 
trar hipsarritmia (espiculas de alta amplitude e ondas lentas com 
um traijado de fundo caotico) nos espasmos infantis ou o padrao 
de pontas-ondas lentas 1-4/s da sindrome de Lennox-Gastaut. O 
EEG pode mostrar alentecimentos focais que, se forem constan- 
tes e, particularmente, na presenqa de manifestaqoes convulsi- 
vas focais e achados neurologicos anormais, alertarao o medico 
sobre a presenqa de uma lesao estrutural. Neste caso, um exame 
de imagem do cerebro pode estabelecer a causa e ajudar a deter- 
minar a investigaqao posterior e o tratamento. 
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O EEG nao e forcposamente anormal em uma crianqa com 
epilepsia. Apos uma crise convulsiva, sao observados EEGs nor¬ 
mals em um tercpo das criampas com menos de 4 anos de idade. 
O EEG inicial e normal em cerca de 20% das crianqas epilepti- 
cas mais velhas e em cerca de 10% dos epilepticos adultos. Essas 
porcentagens sao mais baixas quando sao obtidos traqados seria- 
dos. Espiculas focais e descargas ponta-onda generalizadas sao 
observadas em 30% de familiares proximos nao epilepticos de 
pacientes portadores de epilepsia. 

2. Valor prognostico — O EEG feito apos convulsoes febris e 
apos a primeira convulsao nao prediz claramente crises subse- 
quentes e, por isso, nao e util nessas situaqoes. Hipsarritmia ou 
padroes lentos de ponta e onda apoiam o diagnostico de espas- 
mos infantis e sindrome de Lennox-Gastaut, respectivamente. 
Ambas sao expressoes de disfunqao cerebral difusa (encefalopa- 
tia epiletica) e geralmente tern um significado grave. Atividade 
central-temporal (espiculas rolandicas) e atividade occipital 
ponta-onda (paroxismos occipitais) sao os correlatos EEG de 
epilepsia focal idiopatica na infancia. 

Apos tratamento com sucesso, EEGs anormais podem se tor- 
nar normals e ajudar na decisao de suspender os medicamentos. 
A normaliza^ao do EEG na epilepsia de ausencias na infancia 
confirma a eficacia do tratamento. A normalizaqao tambem 
pode ser observada em lactentes com espasmos infantis que 
foram tratados com sucesso e, menos comumente, em crianqas 
com encefalopatias epilepticas. 

O EEG deve ser repetido quando a gravidade e a frequencia 
das convulsoes aumentam, apesar de um tratamento anticon- 
vulsivante adequado, quando o padrao clinico das convulsoes 
se altera significativamente ou quando se desenvolvem deficits 
neurologicos progressives. O aparecimento de novos alenteci- 
mentos focais ou difusos pode indicar uma lesao progressiva ou 
disturbio neurodegenerativo. 

O EEG pode ser util para determinar quando interromper o 
tratamento anticonvulsivante. A presenqa ou ausencia de ativi¬ 
dade epileptiforme no EEG antes da retirada dos anticonvulsi- 
vantes apos um periodo livre de convulsoes de 2 anos (em um 
paciente tomando mediaqao) demonstrou se correlacionar com 
o grau de risco de recorrencia das convulsoes. 

Diagnostico diferencial 

£ extremamente importante ser preciso no diagnostico de epi¬ 
lepsia, nao fazendo o diagnostico sem provas cabais. Para os lei- 
gos, a epilepsia muitas vezes tern conotaqoes de lesao cerebral e 
limitaqao da atividade. Uma pessoa assim diagnosticada pode 
ser excluida de certas atividades no decorrer de sua vida. Em 
geral e muito dificil alterar um diagnostico impreciso firmado 
durante muitos anos. 

A ma interpretaqao de comportamentos infantis e o motivo 
mais comum para um erro de diagnostico. Convulsoes psico- 
genicas sao bem menos comuns na crianqa do que nos adultos, 
mas tambem devem ser considerados mesmo na crianqa jovem 
ou portadora de disturbios cognitivos. Os comportamentos mais 
frequentemente mal interpretados sao a falta de atenqao em 
criampas em idade escolar com disturbios de atenqao, estereoti- 
pias em crianqas com disturbios do autismo, movimentos rela- 
cionados ao sono, habitos de movimento, como bater a cabeqa e 


a chamada masturbaqao infantil (muitas vezes denominada mo¬ 
vimentos de gratifica^ao), assim como refluxo gastresofagico em 
lactentes muito jovens (frequentemente deficientes). 

Alguns dos eventos nao epilepticos comuns que imitiam um 
disturbio convulsivo estao listados no Quadro 23-9. 

Complicacoes e sequelas 

A. Impacto psicossocial 

Disturbios emocionais, especialmente a depressao, mas tambem a 
ansiedade, o medo e os sentimentos de culpa e inadequaqao, fre¬ 
quentemente assolam os pais e a crianqa com epilepsia. Estigma 
real ou percebido, bem como questoes relativas a “divulgaqao” da 
situaqao, sao comuns. Existe um risco aumentado de suicidio em 
individuos portadores de epilepsia. As escolas muitas vezes limi- 
tam de modo inapropriado as atividades de criampas com epilep¬ 
sia, estigmatizando-as com essas limitaqoes. 

A epilepsia que comeqa na idade infantil tern um impacto 
sobre a vida adulta. Adultos com epilepsia de inicio precoce 
apresentam menos probabilidade de terminar o ensino medio, 
tern menos chance de empregos adequados e sao menos propen- 
sos a se casar. Epilepsia persistente resulta em uma dependencia 
significativa; mesmo quando a epilepsia e tratada com sucesso, 
pacientes com epilepsia de longa duraqao em geral nao se tor- 
nam independentes, em decorrencia de restri^oes para dirigir e 
de seguranqa. 

Psicoses podem ser observadas em pacientes com epilepsia, 
geralmente em criampas mais velhas e adultos. 

B. Retardo cognitivo 

Convulsoes nao tratadas podem ter um impacto sobre a cogni- 
qao e a memoria. A encefalopatia epileptica (i.e., uma involuqao 
da capacidade cognitiva e do desenvolvimento, associada a con¬ 
vulsoes nao controladas) ocorre principalmente em crian^as pe- 
quenas com epilepsias catastroficas, como os espasmos infantis e 
a sindrome de Lennox-Gastaut. Nao esta claro se crises parciais 
persistentes tern um impacto sobre o desenvolvimento. £ menos 
provavel que a atividade epileptiforme interictal contribua com o 
disturbio cognitivo, apesar de problemas epileptiformes crescentes 
demonstrarem causar problemas cognitivos leves em alguns dis¬ 
turbios previamente classificados como benignos, como a epilepsia 
benigna com espiculas temporais centrais (BECTS). No entanto, a 
atividade epileptiforme continua durante o sono esta associada a 
sindrome de Landau-Kleffner (afasia epileptica adquirida). 

A pseudodemencia pode ocorrer em crianqas com epilep¬ 
sia mal controlada, porque suas convulsoes interferem no seu 
aprendizado. A depressao e uma causa comum de disturbio da 
fun^ao cognitiva em crian^as com epilepsias. Em doses terapeu- 
ticas usuais, a possibilidade de anticonvulsivantes causarem tal 
interferencia e pouco provavel. Porem, todos os farmacos an- 
tiepilepticos possuem algum risco de impacto adverso sobre a 
cognicpao. Em particular, o fenobarbital, assim como topiramato, 
valproato e outros podem estar implicados. 

Retardo mental e disturbios do espectro autista podem ser 
parte do mesmo processo patologico que causa as convulsoes, 
mas ocasionalmente podem piorar quando as crises sao frequen- 
tes, prolongadas e acompanhadas por hipoxia. 
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Quadro 23-9 Eventos paroxisticos nao epilepticos 


Crises de perda de folego (cianoticas ou palidas) 

Cianoticas: idade 6 meses-3 anos. Sempre precipitadas por traumatismo ou 
medo. 

Cianose; algumas vezes, enrijedmento, convulsao tonica (ou movimentos 
clonicos) (convulsao anoxica). 0 paciente pode dormir apos a crise. 
Historia familiar positiva em 30%. Eletroencefalograma (EEG) normal. 0 
tratamento e a interpretacao, acalmando os pais. 

Palidas: sem causa precipitante externa (talvez dor interna, colicas ou medo?). 

A palidez pode ser seguida de convulsao (anoxica-isquemica), mediada pelo 
vago (batimentos cardiacos mais lentos), semelhante a sincope do adulto. 
EEG normal; a estimulacao do vago pode levar a lentidao cardiaca (pano 
trio sobre a face) durante o EEG. Tambem pode ser observada em criancas 
com crises cianoticas. 

Tiques (sindrome de Tourette) 

Abalos ou movimentos estereotipados simples ou complexos, tosses, 
grunhidos, tungadelas. Pioram em repouso ou com estresse. Podem ser 
suprimidos durante a consulta medica. Historia familiar frequentemente 
positiva para tiques ou transtorno obsessivo compulsivo. 0 diagnostico e 
cllnico. Ressonancia magnetica (RM) e EEG sao negativos. Medicamentos 
podem ser beneficos. 

Parasomnias (terrores noturnos, somniloquio, sonambulismo, "sentar-se 

na cama") 

Idade 3-10 anos. Geralmente ocorrem no primeiro ciclo de sono (30-90 mi- 
nutos apos ter ido dormir), com choro, gritos e descarga autonomica (pu- 
pilas dilatadas, transpiracao, etc.). Podem durar somente alguns minutos 
ou sao prolongadas. A crianca volta a dormir e nao lembra do evento 
no dia seguinte. Estudos do sono (polissonografias e EEG) sao normais. 
Somniloquios, sonambulismo e "sentar na cama" sao despertares 
fragmentarios. Quando a crise e registrada, o EEG mostra despertar do sono 
profundo, mas o comportamento parece ser de vigllia. A crianca deve ser pro- 
tegida contra traumatismo e, gradualmente, deve ser acalmada e recolocada 
na cama. Medicamentos podem ser cogitados em raras instances. 

Pesadelos 

Pesadelos ou sonhos vividos ocorrem em ciclos subsequentes do sono, fre¬ 
quentemente nas primeiras horas da manha, e em geral sao parcialmente 
lembrados no dia seguinte. 0 comportamento bizarro e medroso algumas 
vezes pode ser confundido com convulsoes parciais complexas, mas ocorre 
durante o sono REM (movimentos oculares rapidos), ao passo que a epilep¬ 
sia geralmente nao. Em casos extremos ou dificeis, urn EEG durante todo o 
sono noturno pode ajudar a diferenciar entre convulsoes e pesadelos. 

Enxaqueca 

Lima variante de enxaqueca pode estar associada a urn estado confusional 
agudo. Prodromos comuns de enxaqueca de manchas na frente dos olhos, 
tontura, defeitos de campo visual e estado confusional agitado podem 
estar presentes. Historia de outra enxaqueca mais tipica com cefaleia 
grave e vomito, mas sem confusao, pode ajudar no diagnostico. Cefaleia 
grave com vomito quando a crianca sai da crise pode ajudar a distinguir 
a crise da epilepsia. Outras manifestacoes convuisivas praticamente nunca 
sao observadas (p. ex., movimentos tonico-donicos, queda, perda com- 
pleta da conscience). Na enxaqueca, o EEG geralmente e normal e 
raramente apresenta anormalidades epileptiformes com frequence obser¬ 
vadas em pacientes com epilepsia. Enxaqueca e epilepsia algumas vezes 
estao ligadas: isquemia superficial causada pela enxaqueca 
algumas vezes leva a epilepsia tardia. Seriam ambas canalopatias? 

Miodonia noturna benigna 

Comum em lactentes, podendo durar ate a idade escolar. Abalos focais ou 
generalizados (os ultimos tambem denominados abalos hipnicos ou aba¬ 
los do sono) podem ocorrer no infcio do sono e persistir por toda a noite. 
Urn registro em video para o medico pode ajudar no diagnostico. EEG 
feito durante os abalos e normal, demonstrando que esses movimentos 
nao sao epileticos. 0 tratamento consiste em tranquilizacao dos pais. 

Tremores 

Ataques de tremores ou tremores de frio podem ocorrer na tenra idade, 
podendo ser os precursores do tremor essencial. Frequentemente, a 
historia familiar e positiva para tremor. Tremores de frio podem ser muito 
frequentes. EEG e normal. Nao ha obnubilacao nem perda da conscience. 


Refluxo gastresofagico (sindrome de Sandifer) 

Observada mais comumente em criancas com paralisia cerebral ou lesao 
cerebral; o refluxo ou conteudo gastrico acido pode causar dor, que nao 
pode ser descrita pela crianca. Pode ocorrer uma postura nao habitual 
(distonica ou outra) da cabeca e do pescoco ou tronco como se fosse uma 
tentativa aparente de esticar o esofago ou fechar a abertura. Nao ha perda 
de conscience, mas rolamento ocular, apneia e vomitos ocasionais podem 
simular uma convulsao. Um exame seriado do trato gastrintestinal superior, 
urn deglutograma e algumas vezes ate mesmo um EEG (normal durante o 
episodio) podem ser necessarios para diferenciar de convulsoes. 

Masturbacao infantil/movimentos de gratificacao 
Raramente em criancas, movimentos repetitivos de balanco ou atrito podem 
simular convulsoes. 0 lactente pode parecer nao contactuante, pouco 
responsivo ao meio ambiente e pode apresentar sinais autonomicos 
(p. ex., transpiracao, pupilas dilatadas) que podem ser confundidos com 
convulsoes. A observacao por um indivfduo especializado, algumas vezes 
uma avaliacao em ambiente hospitalar, podem ser necessarias para dis¬ 
tinguir de convulsoes. EEG e normal entre ou durante os ataques. 

A interpretacao do achado e a tranquilizacao dos pais podem ser as uni- 
cas atitudes de tratamento necessarias. 

Crise conversiva/convulsoes psicogenicas nao epilepticas 
Ate 50% dos pacientes com pseudoconvulsoes apresentam epilepsia. Os episodios 
podem envolver contorcoes, movimentos semelhantes ao ato sexual, movimen¬ 
tos tonicos, movimentos bizarros e de luta, ou mesmo irresponsividade aparen- 
temente siibita. Muitas vezes existe um traumatismo psicologico permanente. 
Com frequencia, mas nao invariavelmente, as criancas apresentam retardo do 
desenvolvimento. As crises devem ser frequentemente observadas ou registra- 
das em videotape em uma situacao controlada para diferencia-las da epilepsia, 
mas algumas vezes sao tao bizarras que podem ser facilmente diferenciadas. 

Um EEG normal durante uma crise e uma caracteristica diagnostica cbave. 
Algumas vezes, as pseudocrises podem ser precipitadas por meio de sugestao 
com injecao de sorofisiologico em uma situacao controlada. A combatividade e 
comum; autoflagelacao e incontinencia sao raras. 

Crises temperamentais e ataques de furia 
Algumas vezes confundidas com epilepsia. A crianca frequentemente tern 
amnesia ou se queixa de amnesia para eventos ocorridos durante a crise. 

Os ataques geralmente sao precipitados por frustracao ou medo; com fre¬ 
quencia, sao verbal ou fisicamente condicionados e podem cessar com 
modificacao comportamental ou isolamento. Os EEGs em geral sao normais, 
mas raramente sao obtidos durante um ataque. Eletrodos posicionados na 
regiao temporal anterior podem ajudar a exduir anormalidades temporais 
ou frontais laterais. As ultimas podem ser algumas vezes observadas nas 
convulsoes parciais complexas. A melhora dos ataques com psicoterapia, 
terapia do meio ambiente ou modificacao comportamental exclui a epilepsia. 

Vertigem paroxistica benigna 

Ataques fugazes de vertigem em que a crianca parece assustada, palida e 
agarra os pais. Os ataques duram 5-30 s. Algumas vezes, e possivel identificar 
nistagmo. Nao ha perda de consciencia. Em geral, a crianca esta bem e volta 
imediatamente a brincar. Os ataques ocorrem em salvas e entao desaparecem 
por varios meses. Os ataques geralmente sao observados em lactentes e 
criancas em idade pre-escolar dos 2-5 anos de idade. EEG e normal. Quando 
testes caloricos podem ser obtidos (o que e muito dificil nessa faixa etaria), 
podem eventuaimente ser observadas anormalidades com hipofuncao 
unilateral. Medicamentos geralmente nao sao desejaveis ou necessarios. 

Transtornos de atencao ou starring spells 
Professores podem referir ausencias ou convulsoes tipo pequeno mal em 
criancas que ficam com o olhar parado ou que parecem preocupados na 
escola. Na historia, o fato de essas crises nao ocorrerem em casa pode 
ser util (p. ex., antes do desjejum, uma hora comum para o aparecimento 
de crises de ausencia). A falta de outra epilepsia na historia da crianca ou 
da familia muitas vezes e util. Essas criancas algumas vezes tern dificul- 
dades escolares e cognitivas ou transtornos da aprendizagem. Em geral, e 
possivel tirar a crianca da crise com um comando firme. Algumas vezes, 
e preciso um EEG para confirmar a nao ocorrencia de crises de 
ausencia. Um EEG ambulatorial de 24 h para registrar crises durante as ativi- 
dades escolares diarias da crianca ocasionalmente pode ser necessario. 
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C. Traumatismo e obito 

Traumatismos flsicos, principalmente lacerates da regiao frontal e 
do queixo, sao frequentes nas crises astaticas ou acineticas (as assim 
chamadas crises de queda ao solo ou attack drops), tornando ne- 
cessario o uso de capacetes protetores. Nos demais disturbios con- 
vulsivos na idade infantil, os traumatismos como resultado direto 
de uma convulsao nao sao comuns, apesar de afogamentos, lesoes 
relacionadas com o trabalho em cozinhas e quedas de alturas per- 
manecerem sendo um risco para todas as criannas com epilepsia 
ativa. Por isso, e extremamente importante ressaltar as “precauqoes 
convulsivas”, em especial a seguranqa na agua. Banheiros sao locais 
particularmente perigosos para pessoas portadoras de epilepsia nao 
controlada, uma vez que os ambientes em geral sao pequenos e tem 
muitas superficies duras. Banhos de chuveiro sao preferidos a ba- 
nhos de imersao, pois diminuem a probabilidade de afogamento. 
Uma supervisao apropriada e recomendada. 

Morte subita inexplicada na epilepsia (SUDEP, em ingles) e 
um evento muito raro. O maior medo dos pais de uma crianqa 
com uma epilepsia de inicio recente e a possibilidade de obito ou 
lesao cerebral. Apesar de criannas com epilepsia apresentarem 
um maior risco de obito, SUDEP e rara (1-2:10.000 pacientes- 
-ano). Praticamente a totalidade da mortalidade de criannas com 
epilepsia esta relacionada ao disturbio neurologico de base, e 
nao com as convulsoes. Criannas com epilepsia nao controlada 
com medicamentos, especialmente com epilepsia sintomatica 
(associada a uma etiologia de SNC identificavel), apresentam o 
maior risco de SUDEP. Ate o momento, nao existe uma estra- 
tegia comprovada para prevenir SUDEP, alem do controle das 
convulsoes. O mecanismo da SUDEP nao e claro, mas em geral e 
mais frequentemente associado a arritmia cardiaca induzida por 
uma convulsao ou insuficiencia respiratoria subita. Tentativas 
vigorosas para controlar disturbios convulsivos intrataveis per- 
manecem como a abordagem mais importante. Identificar dis¬ 
turbios com amea^a a vida (p. ex., identificanao de pacientes com 
arritmias cardiacas, especialmente slndrome de QT prolongado) 
como causa de epilepsia mal diagnosticada e muito importante. 

Tratamento 

O tratamento ideal para as convulsoes e a correnao das causas es- 
pecificas. Contudo, mesmo quando um disturbio bioquimico, um 
tumor, meningite ou outra causa especifica for tratada, as medica¬ 
noes anticonvulsivantes podem continuar sendo necessarias. 

A. Primeiros socorros 

Os cuidadores devem ser instruidos a proteger os pacientes contra 
lesoes autoinfligidas. Para prevenir a aspiraijao, e util virar a cabena 
da crianqa para o lado. A introduqao vigorosa de um cabo de uma 
colher, um depressor da lingua ou um dedo na boca aberta de um 
paciente durante uma convulsao ou a tentativa de restringir movi- 
mentos tonico-clonicos podem causar lesoes mais graves que uma 
mordida na lingua ou hematomas nos membros, alem de se trans- 
formar em um perigo de asfixia. Os pais frequentemente estao 
preocupados com o desenvolvimento de cianose durante crises 
convulsivas generalizadas, mas e muito raro ocorrer uma hipoxia 
clinicamente significativa. Ressuscita^ao boca a boca raramente e 
necessaria e dificilmente seria eficaz. 


Para crises prolongadas (aquelas que duram mais de 5 mi- 
nutos), pode ser administrado um tratamento domiciliar agudo 
com benzodiazepinas, como o gel retal de diazepam (Diastat) ou 
midazolam intranasal, para evitar o desenvolvimento do estado 
epiletico. Diastat demonstrou ser seguro mesmo quando admi¬ 
nistrado por profissionais nao medicos, incluindo professores e 
cuidadores, desde que apropriadamente instruidos. 

B. Tratamento com farmaco antiepileptico 

1. Escolha do farmaco — Tratamento com o farmaco apro- 
priado a situaijao clinica, como esquematizado no Quadro 23-9. 

2. Estrategia de tratamento — A crian^a que apresentou uma 
crise isolada tem uma chance de recorrencia de 50%. Por isso, em 
geral nao e necessario iniciar um tratamento com DAE (AED, 
antiepileptic drug) ate que o diagnostico de epilepsia tenha sido 
estabelecido, ou seja, ate que ocorra uma segunda convulsao. O 
tipo de convulsao e a sindrome epileptica irao determinar qual 
o farmaco a ser usado (ver Quadro 23-9). Inicie com uma unica 
medicaqao em dosagem moderada e aumente a dosagem ate que 
as crises tenham sido controladas. Se as crises nao forem con- 
troladas com a dosagem maxima tolerada de uma das principals 
DAEs, mude gradualmente para outra medicaqao antes de optar 
por um tratamento com duas medicares. Politerapia (i.e., o uso 
de mais do que duas medicares juntas) raramente e eficaz para 
justificar os riscos consideraveis de efeitos nocivos decorrentes 
do impacto sinergico de medicares multiplas. 

Dosagens e niveis sorologicos usuais de DAEs comumente 
prescritas se encontram listados no Quadro 23-9. Existent varia¬ 
nces individuals, tanto em tolerancia quanto em eficacia. Uma 
certa varia^ao terapeutica tambem pode ocorrer com o metodo 
usado para determinaqao dos niveis, e niveis publicados nem 
sempre refletem a eficacia e a tolerancia clinica do farmaco. 

Na maioria dos casos, as doses, os niveis e os efeitos adversos 
de farmacos mais novos baseiam-se na experiencia clinica rela- 
tada, e nao em informanao cientifica adequada proveniente de 
estudos clinicos. Algumas medicares nao foram aprovadas para 
crianqas pelo FDA. As bulas para cada medicamento apresentam 
as indicanoes, os potenciais efeitos adversos, as precaunoes, etc. 
O medico deve estar familiarizado com as informanoes atual- 
mente publicadas em relanao a dosagem especifica, assim como 
aos potenciais efeitos adversos. 

3. Aconselhamento — Oriente os pais e o paciente sobre o fato 
de que o uso prolongado de DAEs nao levara a um alentecimento 
mental significativo ou permanente (apesar de a causa de base das 
convulsoes poder levar a isso) e informe que a prevennao de crises 
convulsivas por 1-2 anos reduz substancialmente as chances de 
recorrencia. Informe-os tambem que as DAEs sao administradas 
para evitar futuras convulsoes e que devem ser tomadas de acordo 
com a prescrinao. Alteranoes nas medicanoes ou dosagens nao 
devem ser feitas sem o conhecimento do medico. A retirada subita 
e nao supervisionada de DAEs pode precipitar a ocorrencia de 
convulsoes graves ou mesmo do estado epileptico. As medicanoes 
devem ser mantidas em locais onde nao possam ser ingeridas por 
criannas pequenas ou pacientes com intennao suicida. 

Criannas mais velhas devem ser encorajadas a controlar sua 
propria medicanao, mas frequentemente e necessaria uma certa 
supervisao pelos pais para garantir a adesao ao tratamento. 
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Quadro 23-10 Guia para o uso de DAE (2009) 


Medicacao/dose alvo 
[Dose pediatrica mg/kg/d] 

Niveis 

sorologicos-alvo 

(pg/mL) 

Idiossincrasia 

Relacionadas a dose 

Especifica da idade/outras 

Carbamazepina 1.000-2.000 
[10-30] 

4-12 

Dermatologica (erupcao, 
induindo Stevens-Johnson), 
rara, hematologica, hepatica 

Vertigem, disturbio visual 
(diplopia), leucopenia 

Hiponatremia em adultos; leucopenia; 
inducao hepatica; miodonia em 
pacientes com S/W generalizadas 

Clobazam 5-80 [2 anos, 

0,5-1; 2-16 anos, 5-40] 



Ataxia, sedacao 

Reacao paradoxal com comporta¬ 
mento agressivo, sintomas de absti¬ 
nence com suspensao abrupta 

Etossuximida 1.000 
[15-40] 

40-100 

Feucopenia, FES. Sindrome 
nefrotica, erupcao 

Sedacao, desconforto Gl 

Comportamental 

Felbamate 2.300-3.600 
[45-60] 

30-100 

Anemia aplastica, insuficiencia 
hepatica, erupcao (rara) 

Anorexia, insonia, cefaleia, 
irritabilidade 

Anemia aplastica; interacao com 
medicamentos 

Gabapentina 1.800-3.600 
[30-100] 

4-20 

Erupcao (rara) 

Sonolencia, irritabilidade, 
ganho de peso 

Excrecao renal, sem interacao com 
medicamentos 

Lacosamida 200-400 

— 

Intervalo PR prolongado, 
reacao de hipersensibilidade 

Tontura, ataxia, nausea, 
diplopia 

? Interfere com a plasticidade 
neuronial 

Lamotrigina 300-500 [1-15] 

(dose depende da 
medicacao concomitante) 

3-20 

Erupcao, reacao de 
hipersensibilidade 

Ataxia, diplopia, Gl, cefaleia 

Erupcao (1-5% em criancas), 
Stevens-Johnson 

Levetiracetam 1.200-2.400 
[20-60] 

5-50 

Nao relatada ate o momenta 

Sonolencia, ataxia 

Agitacao, agressao, depressao 

Oxicarbamazepina 1.200-2.400 
[15-45] 

MHD - 10-55 

Erupcao (25% de reatividade 
cruzada com CBZ) 

SNC, diplopia 

Hiponatremia (3% dos adultos) 

Fenitoina 200-600 
[4-8] 

10-20 

Erupcao (5-10%), hematologica, 
hepatica, linfadenopatia, outras 

Estetica, SNC, ataxia, 
nistagmo 

LFTs elevados, inducao, reducao da 
vitamina D, degeneracao cerebelar? 

Fenobarbital 60-120 
[2-6] 

15-40 

Erupcao, Stevens-Johnson, 

LES ‘ 

Sonolencia, irritabilidade 

Possiveis efeitos cognitivos 
irreversiveis, inducao hepatica 

Primidona 750-2.000 
[5-20] 

4-12 

Erupcao 

Sedacao, irritabilidade, 
desconforto Gl 

Similar ao PB 

Rufinamida 400-3.200 
[10-45] 


Reacao de 
hipersensibilidade 

Sedacao, cefaleia, transtorno 
de comportamento, intervalo 
QT prolongado 


Tiagabina 32-56 
[0,25-1,25] 

5-70 

Psiquiatrica 

SNC, tremor, fraqueza, refluxo 
GE, dificuldade de marcha 


Topiramato 200-400 
[5-25] 

3-25 

Erupcao (rara), glaucoma 
agudo (raro) 

Sonolencia, disturbio de 
memoria, calculos renais, 
anorexia, parestesia 

Disturbio cognitivo e da linguagem 
(especialmente medicacoes 
multiplas); oligo-hidrose 

Acido valproico 750-1.500 
[20-60] 

50-150 

Insuficiencia hepatica; 
pancreatite 

Tremor, ganho de peso, 
alopecia, sedacao e 
alteracoes cognitivas, 
trombocitopenia, tempo de 
sangramento prolongado 

Insuficiencia hepatica (1/500 indivi- 
duos com menos de 2 anos de idade 
e medicacao multipla), LFTs elevados; 
desconforto Gl com xarope, inibicao 
de enzima hepatica; teratogenicidade 

Vigabatrin Max 3.000 
[40-100] 

— 

Reducao do campo visual, 
sedacao, SNC 

Sintomas psiquiatricos (raros), 
reducao do campo visual 

Especialmente eficaz para espasmos 
infantis e esderose tuberosa 

Zonisamida 200-600 
[4-10] 

10-30 

Erupcao, hematologica, 
hepatica 

Calculos renais, anorexia, 
sonolencia 

Oligo-hidrose em criancas; 
sensibilidade cruzada com 
medicamentos a base de sulfa 


CBZ, carbamazepina; SNC, sistema nervoso central; GE, gastresofagico; Gl, gastrintestinal; LFT, teste de funcao hepatica; MHD, mono-hidroxi derivado; 50PC, 
stndrome dos ovarios policisticos; LES, lupus eritematoso sistemico; S/W, descargas ponta-onda. 

Atencao: Para farmacos mais recentes, as doses, os niveis e os efeitos adversos s3o baseados em experience clfnica relatada, e nao em informarao 
cientffica a partir de estudos clinicos, na maioria dos casos. Algumas medicacoes nao tern a aprovacao do FDA para criancas. A bula de cada nnedicamento 
apresenta os potendais efeitos adversos, precaucoes e assim por diante. 
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Medicamentos invariavelmente sao esquecidos em algumas oca- 
sioes. O preparo de uma unica dose e razoavel, mas o prepare de 
doses multiplas deve ser desencorajado. 

4. Acompanhamento — Avalia(joes regulares de acompanhamento 
do paciente sao apropriadas em intervalos que dependem do grau 
de controle, da causa das convulsoes e das propriedades toxicas das 
DAEs usadas. Hemogramas e exames da funijao hepatica (aspartato 
aminotransferase; AST) sao periodicamente obtidos de pacientes 
tomando DAEs mais antigas, como valproato, fenitoina e carba- 
mazepina. A reavaliaijao neurologica periodica e importante. EEGs 
repetidos sao uteis para confirmar a ausencia de crises em crian^as 
com epilepsia tipo ausencia e sindrome de West, mas de outra ma- 
neira geralmente nao sao tao uteis quanto a medicacpao eficaz. 

5. Tratamento a longo prazo e descontinuidade do trata- 
mento — DAEs devem ser mantidas ate que o paciente esteja 
livre de crises por pelo menos 1-2 anos. Em aproximadamente 
75% dos pacientes, as convulsoes nao ocorrem novamente. 
Variaveis como baixa idade de inicio, EEG normal, etiologia 
idiopatica e facilidade de controle das crises tern um prognos- 
tico favoravel, ao passo que etiologia sintomatica, inicio tardio, 
EEG epileptiforme continuado, dificuldade em estabelecer um 
controle inicial das convulsoes, politerapia, convulsoes tonico- 
clonicas ou mioclonicas generalizadas, assim como um exame 
neurologico anormal estao associadas a um maior risco de re- 
correncia. A maioria das DAEs (exceto os barbituricos e clona¬ 
zepam) pode ser retirada em um periodo de 6-8 semanas. Parece 
nao haver uma vantagem em rela^ao a uma retirada mais lenta. 

Convulsoes recorrentes afetam ate 25% das crian«;as que 
estao sendo submetidas a retirada de medica^oes. A recorrencia 
das convulsoes e mais provavel nos 6-12 meses de descontinui¬ 
dade medicamentosa. Por consequencia, devem ser reinstituidas 
medidas de seguran^a, incluindo restri^oes para dirigir. Se as 
convulsoes recorrem durante ou apos a retirada, o tratamento 
com DAEs deve ser reinstituido e mantido por pelo menos mais 
1 -2 anos. A grande maioria das crian«;as alcan<;ara novamente a 
remissao de suas convulsoes. 

6. Niveis sangui'neos das DAEs 

A. Comentarios gerais — A maioria das DAEs leva duas a 
tres vezes do tempo de sua vida media para alcan<;ar os niveis so- 
rologicos indicados no Quadro 23-9. Isso deve ser considerado 
quando os niveis sanguineos sao avaliados depois que as DAEs 
sao iniciadas ou depois de mudan^as de dosagem. Os individuos 
apresentam varia^oes em seu metabolismo e caracteristicas far- 
macocineticas particulares. Estes, assim como fatores externos, 
incluindo, por exemplo, ingestao alimentar ou doen^a, tambem 
afetam o nivel sanguineo. Por isso, o nivel alcan^ado em um mili- 
grama por quilograma varia entre os pacientes. A experiencia e a 
pesquisa clinicas na determina 9 ao dos niveis sanguineos de DAE 
demonstraram que existe alguma correlaijao entre (1) dose da me- 
dica^ao e nivel sanguineo, (2) nivel sanguineo e efeito terapeutico 
e (3) nivel sanguineo e alguns efeitos toxicos. 

B. Niveis eficazes — Os niveis sorologicos alvo listados no Qua¬ 
dro 23-9 sao aqueles com os quais e possivel obter o controle de 
crises na maioria dos pacientes sem que ocorra toxicidade. O nivel 
para um determinado individuo nao varia somente com a compo- 
siijao metabolica (incluindo defeitos bioquimicos), mas tambem 


com a natureza e o grau de gravidade das convulsoes ou de sua 
causa basica, alem de demais medicares que estao sendo tomadas, 
entre outros fatores. Quando o controle e atingido com um nivel 
mais baixo, a dosagem nao deve ser aumentada unicamente para 
atingir o nivel da varia^ao terapeutica. Da mesma maneira, efeitos 
toxicos colaterais podem ocorrer com niveis diferentes, inclusive 
dentro da varia^ao terapeutica. Reduzir a dosagem pode resolver 
o problema, mas as vezes a medica^ao precisa ser suspensa, ou 
outra medicaijao deve ser adicionada (ou ambos). Alguns efeitos 
toxicos graves, incluindo reaches alergicas e toxicidade hepatica 
ou da medula ossea, independem da dosagem. 

C. Intfracao de DAEs — Os niveis sanguineos de DAEs mais 
antigas podem ser afetados por outros farmacos, mas isso e 
menos frequente nas medicares mais modernas. Adicional- 
mente a interaijao farmacocinetica, podem ser observadas inte- 
ra^oes farmacodinamicas, com maiores efeitos colaterais, apesar 
de niveis “terapeuticos”. Da mesma forma, efeitos adversos no- 
tados com a introdu^ao de uma segunda medica^ao podem ser 
decorrentes de interaijoes verdadeiras do farmaco, e nao da toxi¬ 
cidade da medica^ao recentemente introduzida. 

D. Indicates para determinado de niveis sanguineos — 
Raramente existe uma indica^ao para a determina^ao rotineira 
de niveis sanguineos de DAEs. Assim, os niveis devem ser deter- 
minados por motivos especificos. Depois que uma medicaijao foi 
introduzida e o controle das convulsoes foi alcan 9 ado, pode ser 
util determinar o nivel eficaz para aquele paciente. A monitora- 
9 ao do nivel sanguineo tambem e util quando o controle esperado 
com uma dosagem usual nao e atingido, quando as convulsoes re¬ 
correm em um paciente com crises previamente bem controladas 
ou quando existe uma duvida sobre a adesao ao tratamento reco- 
mendado (“nao adesao”). Um nivel baixo pode indicar dosagem 
inadequada, intera 9 ao de farmacos ou a nao adesao com o regime 
prescrito. Um nivel alto pode indicar metabolismo ou excre 9 ao 
mais lenta ou intera 9 ao de farmacos. 

Os niveis sanguineos sao mais comumente investigados 
quando existem sinais e sintomas de toxicidade, em especial 
quando mais de uma medica 9 ao esta sendo usada ou quando a 
dosagem de uma unica medica 9 ao foi alterada. Os niveis sangui¬ 
neos podem ser a unica medida para detec 9 ao de intoxica 9 ao to¬ 
xica em um paciente comatoso, crian 9 a muito jovem ou crian 9 a 
com grave disturbio cognitivo. Niveis toxicos tambem ocorrem 
com abuso de medicamento e na presen 9 a de doen 9 a hepatica 
ou renal. A determina 9 ao dos niveis sanguineos e desnecessaria 
quando o controle convulsivo do paciente e satisfatorio e quando 
o paciente nao apresenta sinais ou sintomas toxicos. 

7. Efeitos colaterais das DAEs — (Ver tambem Quadro 23-10.) 

A. Rea<;6es idiossincrasicas — Erup 9 ao alergica grave ge¬ 
ralmente requer a descontinuidade de um farmaco. O risco de 
uma erup 9 ao alergica significativa e de 5-10% com carbamaze- 
pina, lamotrigina, oxicarbamazepinas, fenobarbital e fenitoina. 
A sindrome de Stevens-Johnson e um risco em qualquer crian 9 a 
com uma erup 9 ao cutanea decorrente de DAEs, apesar de o grau 
desse risco nao ser claro. Nem toda erup 9 ao cutanea em uma 
crian 9 a recebendo uma DAE esta relacionada a medica 9 ao. Se 
uma DAE e suspensa e a erup 9 ao desaparece, o reinicio do uso 
do farmaco em uma dosagem mais baixa pode ser justificado 
para observar se a erup 9 ao ocorre novamente. 
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Toxicidade hepatica, pancreatite, discrasias sanguineas, cal- 
culos renais e outros efeitos sistemicos adversos foram relata- 
dos com diversos medicamentos. Nao esta claro se o controle de 
rotina e eficaz para prevenir essas complica^oes do tratamento. 
Nao obstante, o exame laboratorial de rotina frequentemente e 
realizado por medicos que tratam pacientes com epilepsia. 

Muitos anticonvulsivantes podem ter um efeito adverso 
sobre a saude ossea, levando a uma redu^ao da densidade ossea. 
O controle e a interven^ao de rotina, assim como a monitora- 
(jao dos niveis de vitamina D podem estar indicados. Algumas 
autoridades tambem defendem a suplementacpao de rotina com 
vitamina D e calcio. 

B. Tratamento — Toxicidade emergente — Sinais de toxici¬ 
dade da medica^ao relacionados com a dose, como ataxia, 
costumam desaparecer com reduqoes relativamente pequenas 
na dose do medicamento. A exce^ao e a fenitoina, na qual as 
ligaijoes proteicas e a cinetica de ordem zero, como e chamada, 
podem dificultar os ajustes da dose. 

A sedacao e o efeito colateral que ocorre no tratamento com 
DAE. O efeito sedativo de muitas medicares pode ser evitado 
por meio de um aumento lento da dose, para chegar a uma dose 
moderada, durante varias semanas. 

O conhecimento dos potenciais efeitos colaterais pode per- 
mitir um aconselhamento antecipado. A hiperplasia gengival 
secundaria a fenitoina pode ser minimizada com uma boa hi- 
giene dentaria, mas ocasionalmente requer uma gengivectomia. 
A hipertricose associada a fenitoina nao regride quando a me- 
dica^ao e suspensa. O risco de ganho de peso com valproato e 
gabapentina e o de perda de peso com topiramato, zonisamida e 
felbamato devem ser discutidos no initio do tratamento. Hidra- 
tar-se adequadamente e evitar aquecimento excessivo em dias 
de calor pode evitar a hipotermia associada a hipo-hidrose em 
alguns pacientes tratados com topiramato e zonisamida. 

C. Tratamentos alternatives 

1. Hormonio adrenocorticotrofico e corticosteroides 

A. Indicates — O hormonio adrenocorticotrofico (ACTH) e 
indicado para o tratamento dos espasmos infantis. A utilidade 
de outro tipo de imunoterapia nao esta clara. A duraqao do tra¬ 
tamento com ACTH e guiada pelo desaparecimento de crises 
clinicas e pela normalizaepao do EEG. Nao podem ser feitas reco- 
menda 9 oes especificas em relaijao a dosagem e dura^ao do tra¬ 
tamento, e muitos protocolos foram defendidos com uma dose 
initial variando de 20 Ul/dia a 150 UI/m 2 /dia. ACTH frequen¬ 
temente e mantido em dose completa por 2 ou mais semanas 
de tratamento e, entao, caso as convulsoes tenham cessado, e 
reduzido por um periodo de tempo variavel, geralmente de al¬ 
gumas semanas. Se as convulsoes reaparecerem, a dosagem sera 
aumentada ate atingir o ultimo nivel eficaz. Alguns neurologistas 
empregam tempos de duraqao mais longos, mantendo o paciente 
com a dosagem eficaz de ACTH por ate 6 meses, antes de tentar a 
retirada. No entanto, nao existent fortes evidencias de que perio- 
dos de tratamento mais longos sejam mais beneficos. 

Corticosteroides orais e imunoglobulina intravenosa (IGIV) 
sao ocasionalmente usados para a epilepsia resistente a farmacos. 
Contudo, os regimes de dosagem e as indicates nao foram bem 
estabelecidos. A sindrome de Landau-Kleffner (afasia epileptica 


adquirida) parece responder ao tratamento com esteroides por 
via oral. 

B. Dosagens — Para o ACTH (Acthar Gel), iniciar com 
40-80 IU/dia ou ate 150 UI/m 2 /dia por via intramuscular em 
uma dose unica matinal. Os pais podem ser ensinados para ad- 
ministrar as injeijoes. Para a prednisona, iniciar com 2-4 mg/kg/ 
dia por via oral, divididos em duas ou tres doses. 

C. Precau<joes — Deve-se administrar potassio adicional, estar 
atento a infecijoes, controlar uma possivel hipertensao e abordar o 
aspecto cushingoide e seu desaparecimento. Nao retirar os corti¬ 
costeroides orais de maneira subita. Efeitos colaterais em algumas 
series ocorrem em ate 40% dos pacientes, especialmente com doses 
mais altas do que as aqui listadas (usadas por algumas autoridades 
no assunto). Com o tratamento a longo prazo, pode ser necessaria 
uma profilaxia contra a infec^ao por Pneumocystis. £ necessario 
fazer um acompanhamento cuidadoso e frequente. Servi^os que 
prestam atendimento domiciliar de enfermagem podem ser muito 
uteis no controle de dados, como a monitora^ao da pressao san- 
guinea, do peso e dos potenciais efeitos adversos. 

2. Dieta cetogenica — Uma dieta rica em gorduras e pobre em 
proteinas e carboidratos ira resultar em cetose, porque acidos gra- 
xos passam a substituir a glicose como fonte de energia para o 
metabolismo celular. Esse tipo de dieta demonstrou reduzir e ate 
mesmo controlar as convulsoes em algumas crian^as. Uma dieta 
cetogenica deve ser recomendada para crianqas com epilepsia 
resistente a medica^ao, particularmente naquelas com epilepsias 
sintomaticas generalizadas (convulsoes astaticas e mioclonicas 
e crises de ausencia) nao responsivas ao tratamento com farma¬ 
cos. Outros tipos de convulsoes tambem podem responder ao 
tratamento dietetico. Essa dieta deve ser monitorada com muito 
cuidado para assegurar a quantidade suficiente de proteinas ne- 
cessarias a manutenqao corporal e ao crescimento, assim como 
a suplementaijao apropriada com vitaminas e minerals. A pro- 
porijao de calorias derivadas de gordura em relaijao as calorias 
derivadas de carboidratos e proteinas geralmente e de 4:1, mas 
pode ser reduzida, se necessario, para a tolerancia. A adi<;ao de 
triglicerides de cadeia media a dieta induz mais rapidamente a 
cetose do que um alto nivel de gorduras dieteticas e, assim, requer 
uma menor restrnjao de carboidratos. No entanto, triglicerides de 
cadeia media frequentemente nao sao bem tolerados. 

Relatorios recentes sugerem eficacia com a dieta Atkins ou 
uma dieta com indice glicemico baixo em criamjas mais velhas 
e hiperativas que nao aceitam a dieta cetogenica. Uma formula 
comercial esta disponivel para criampas que recebem alimenta- 
9 ao por sonda. O mecanismo de a 9 &o anticonvulsivante da dieta 
cetogenica ainda nao foi compreendido. Porem, e a cetose, e nao 
a acidose, que aumenta o limiar convulsivo. Existe alguma con¬ 
troversy sobre o que e mais importante para o controle das con¬ 
vulsoes: glicose baixa, cetonas altas ou outros fatores. 

A dieta cetogenica requer uma forte adesao e frequentemente 
e dificil para as familias, pois as crian 9 as nao podem participar de 
refei 9 oes familiares ou ocasioes especiais (p. ex., festas de aniversa- 
rio nas quais se serve bolo). E necessaria a completa coopera 9 ao de 
todos os membros da familia, incluindo o paciente, caso ele tenha 
idade suficiente. No entanto, quando esse metodo leva ao con¬ 
trole das convulsoes, a aceita 9 ao da dieta geralmente e excelente. O 
acesso a outros pacientes por meio da internet tem proporcionado 
um aumento na variedade de refei 9 oes para as familias. 
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Como acontece com todos os tratamentos, a dieta cetogenica 
pode levar a potenciais efeitos adversos. Esses incluem acidose e 
hipoglicemia, particularmente no inicio da dieta. Por isso, e pru- 
dente internar a crianqa para o inicio da dieta depois que tenham 
sido feitos estudos laboratoriais para excluir doenqas metaboli- 
cas subjacentes. Calculos renais, pancreatite e acidose podem 
ocorrer. Alem disso, os teores de vitaminas e minerals necessa- 
rios devem ser seguidos cuidadosamente para evitar deficien- 
cias, principalmente de carnitina, ferro e vitamina D. 

3. Estimulacao do nervo vago — A estimulaqao do nervo vago 
(ENV) e um dispositivo de marca-passos implantado debaixo da 
clavicula, a esquerda, e ligado ao nervo vago esquerdo. £ estabe- 
lecido um ciclo de estimulaqao eletrica do nervo (tipicamente 
30 segundos de estimulaqao a cada 5 minutos). Essa estimula- 
qao tem um efeito antiepileptico, reduzindo as convulsoes em 
pelo menos 50% em mais da metade das crianqas assim tratadas. 
Alem disso, um modo de emergencia que e ativado pelo uso de 
um ima pode interromper uma convulsao (i.e., um efeito anti- 
convulsivante). Muitos pacientes tambem experimentam uma 
melhora de aprendizado e comportamento com o uso desse dis¬ 
positivo. Com a tecnologia atual, a bateria dentro do estimulador 
dura 7 anos ou mais em muitos pacientes. 

D. Cirurgia 

Uma avaliaqao para cirurgia de epilepsia esta indicada em todas 
as crianqas com epilepsia parcial nao tratavel farmacologica- 
mente. A avaliaqao e a cirurgia devem ser feitas em centros es- 
pecializados em cirurgia de epilepsia e que tenham um cirurgiao 
especializado, assim como uma equipe de medicos e outros pres- 
tadores de serviqos. 

A primeira cirurgia para o tratamento da epilepsia ocorreu ha 
100 anos, e, atualmente, a cirurgia se estabeleceu como o tratamento 
apropriado de adultos e crianqas com epilepsia refrataria ao trata¬ 
mento medicamentoso. A avaliaqao para um possivel tratamento 
cirurgico deve comeqar assim que ficar claro que a crianqa nao res- 
ponde ao tratamento padrao e quando ha evidencias de convulsoes 
de inicio focal (geralmente depois de duas ou tres tentativas medica- 
mentosas terem falhado). Avanqos na tecnologia permitem a defini- 
qao e a remoqao do foco epileptogenico mesmo em crianqas muito 
jovens. Atualmente, muitos centros tem acesso a monitoraqao por 
meio de EEG com video, PET e tecnicas nao invasivas similares, que 
podem ser usadas para identificar lesoes, como displasias corticais 
acessiveis a ressecqao. O controle das crises convulsivas e relatado 
em 80% ou mais das crianqas tratadas cirurgicamente. Alguns pa¬ 
cientes, com encefalite de Rasmussen ou acidentes vasculares pe- 
rinatais extensos, podem ser candidates a uma hemisferectomia. 
Cada vez mais, a cirurgia esta sendo realizada em crianqas com es- 
clerose tuberosa apos a identificaqao de um foco epileptogenico. 

A ressecqao do corpo caloso permanece como uma opqao 
para crianqas que sofrem de crises de queda nao controladas. 
Nesses casos, geralmente, observa-se uma reduqao acentuada de 
lesoes decorrentes de convulsoes com queda ao solo. 

E. Abordagem geral da crianca com epilepsia 

1. Educacao — O diagnostico inicial de epilepsia (duas ou mais 
convulsoes nao provocadas) frequentemente e devastador para 


as familias. O paciente e seus pais devem receber ajuda para en- 
tender a natureza da epilepsia e seu tratamento, incluindo etiolo- 
gia, prognostico, questoes de seguranqa e opqoes de tratamento. 
Muitas crianqas — mesmo algumas com 3 anos — sao capazes 
de cooperar com o medico quando se trata de problemas para o 
controle das convulsoes. 

Excelentes materials educacionais estao disponiveis para as 
familias com uma crianqa com epilepsia, sejam impressos ou on- 
-line. Dois websites excelentes sao: http://epilepsyfoundation.org 
e http://epilepsy.com. Materials sobre epilepsia — incluindo pan- 
fletos, monografias, filmes e videoteipes adequados para crianqas 
e adolescentes, pais, professores e profissionais da area medica — 
podem ser adquiridos pela Epilepsy Foundation: 8301 Profissio- 
nal Place, Landover, MD 20785; (800) 332-1000. A organizaqao 
local da fundaqao e outras organizaqoes comunitarias sao capa¬ 
zes de fornecer orientaqao e outros serviqos. Em muitas cidades, 
existem grupos de apoio para crianqas mais velhas e adolescentes 
e para seus pais, assim como para outros interessados. 

2. Privileges e precaucoes na vida diaria — Sem convul¬ 
soes e sem efeitos colaterais e um lema estabelecido pela Epilepsy 
Foundation. A crianqa deve ser encorajada a viver uma vida tao 
normal quanto possivel. Crianqas devem ser engajadas em ativi- 
dades fisicas apropriadas a sua idade e grupo social. Depois de 
ser estabelecido um controle das convulsoes, a nataqao pode ser 
permitida com um sistema de duplas ou cobertura adequada com 
salva-vidas. Mergulho com aparelhos, atividades de ginastica 
envolvendo alturas e escaladas sem equipamento de seguranqa 
nao devem ser permitidos. Nao ha contraindicaqoes absolutas 
para qualquer outro tipo de esporte, apesar de alguns medicos 
se pronunciarem contra esportes de contato. Treinamento fisico 
e esportes geralmente sao mais bem vindos do que restringidos. 
O ato de dirigir e discutido na proxima seqao. 

A perda de sono deve ser evitada. Transtornos emocionais 
necessitam de tratamento. A ingestao alcoolica deve ser evitada, 
pois pode precipitar convulsoes. Infecqoes devem ser pron- 
tamente atendidas. Outros disturbios neurologicos devem ser 
prontamente informados ao medico. 

Apesar de ser necessario fazer qualquer esforqo para o con¬ 
trole das convulsoes, isso nao deve interferir na capacidade fun- 
cional da crianqa. Algumas vezes, e melhor a crianqa apresentar 
uma ocasional convulsao leve do que ser submetida a uma seda- 
qao tao pesada que impeqa suas funqoes em casa, na escola ou 
ao brincar. Um tratamento e um ajuste medicamentoso frequen¬ 
temente requerem arte e muita coragem por parte do medico. 
Alguns pacientes com convulsoes infrequentes, em especial se 
tiverem apenas convulsoes parciais noturnas (p. ex., convulsoes 
rolandicas), podem prescindir DAEs. 

3. Dirigir — O ato de dirigir e algo importante para a maioria 
dos jovens com idades entre 15 e 16 anos; as restriqoes variam 
de Estado para Estado.* Na maioria dos Estados, uma permissao 
de aprendizagem ou carteira de motorista sera emitida para um 
individuo com epilepsia caso ele esteja sob cuidados medicos e 
livre de convulsoes por pelo menos 1 ano (apesar de as restriqoes 
variarem de Estado para Estado nos EUA e em outros paises), 


* N. de T. Essa idade e essas restri^oes ocorrem nos EUA. No Brasil, a 
idade minima para dirigir e 18 anos. 
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desde que o tratamento ou os problemas neurologicos funda¬ 
mentals nao interfiram na capacidade de dirigir. Um guia sobre 
essa e outras questoes legais pertinentes a pessoas com epilepsia 
e publicado pela Epilepsy Foundation, e seu departamento legal 
deve ser capaz de fornecer informagao adicional. 

4. Gestacao — Contracepgao (especialmente a interagao de 
contraceptives orais com algumas DAEs), gestagao e parto, po- 
tencial teratogenicidade das DAEs e assistencia a gestagao devem 
ser discutidos o mais cedo posslvel com a jovem adolescente 
portadora de epilepsia. O uso diario de preparados de vitamina 
contendo acido folico e recomendado. Para a adolescente gravida 
com epilepsia, o atendimento por um obstetra familiarizado com 
o uso de DAEs na gestagao e apropriado. A paciente deve ser 
advertida contra a interrupgao de seus medicamentos durante 
a gestagao. A possibilidade de efeitos teratogenicos das DAEs, 
como fendas facials (risco aumentado de duas a tres vezes), deve 
ser avaliada em relagao ao risco de convulsoes. Todas as DAEs 
parecem ter algum risco de teratogenicidade, apesar de o val- 
proato apresentar um risco particularmente alto para disrafia 
espinal. Pode ser necessario ajustar as doses com frequencia du¬ 
rante a gestagao, uma vez que o volume sangulneo se expande. A 
determinagao frequente dos nlveis pode ajudar nos ajustes. 

5. Intervencao escolar e piano de resposta a convulsoes 

— A lei federal exige que as escolas trabalhem junto com os pais 
para estabelecer um piano de agao as criangas com epilepsia. Um 
modelo para tal piano esta disponlvel no site da Epilepsy Foun¬ 
dation: http://epilepsyfoundation.org. Esses pianos geralmente 
requerem a aprovagao do medico da crianga. As escolas, algumas 
vezes, relutam em administrar Diastat ou ativar o estimulador do 
nervo vago. Frequentemente, a informagao do medico, em es¬ 
pecial aquela obtida do website da Epilepsy Foundation, alivia a 
ansiedade. Autoridades escolares devem ser encorajadas a evitar 
restrigoes desnecessarias e a abordar as necessidades emocionais 
e educacionais de todas as criangas portadoras de deficiencias, 
incluindo a epilepsia. Os afiliados locais da Epilepsy Foundation 
muitas vezes podem apoiar as familias em suas interagoes com 
a escola. 

2. Estado epileptico 

Estado epiletico e uma convulsao cllnica ou eletrica com du- 
ragao de pelo menos 15 minutos ou uma serie de convulsoes 
sem recuperagao completa por um perlodo de 30 minutos. Apos 
30 minutos de atividade convulsiva, ocorrem hipoxia e acidose, 
com esgotamento dos reservatorios energeticos, edema cerebral 
e lesao estrutural. Eventualmente, pode ocorrer febre alta, hipo- 
tensao, depressao respiratoria e ate mesmo o obito. Estado epi¬ 
leptico e uma emergencia medica. Com o initio do tratamento 
em casa para convulsoes prolongadas, o tratamento e comu- 
mente uma atividade 5 minutos apos o initio de uma convulsao. 
Isso esta mudando a definigao do estado epileptico. 

Estado epileptico e classificado como (1) convulsivo (o estado 
epiletico tonico-clonico com ou sem grande mal) e (2) nao con¬ 
vulsivo (caracterizado pelo estado mental ou comportamental 
alterado, com componentes motores sutis ou ausentes). Estado 
de ausencia ou estupor ponta-onda e o estado epileptico partial 
complexo sao exemplos do tipo nao convulsivo. Um EEG pode ser 


Quadro 23-11 Tratamento do estado epileptico 


1. ABCs 

a. Via respiratoria: manter via respiratoria oral; intubacao pode ser 
necessaria. 

b. Respiracao: oxigenio. 

c. Circulacao: avaliar pulso, pressao sanguinea; auxiliar com liquidos IV, 
farmacos. Monitorar sinais vitais. 

2. Iniciar liquidos contendo glicose IV (a nao ser que o paciente esteja 
fazendo dieta cetogenica); avaliar glicose no soro; eletrolitos, HC0 3 ~, 
hemograma completo, ureia, nlveis de anticonvulsivantes. 

3. Pode ser necessario monitorar gasometria arterial, pH. 

4. Administrar glicose 50% se o nlvel sorologico de glicose for baixo 
(1-2 ml/kg). 

5. Iniciar tratamento com medicacoes IV; a meta e controlar o estado 
epileptico em 20-60 minutos. 

a. Diazepam, 0,3-0,5 mg/kg durante 1-5 minutos (20 mg no maximo); 
pode ser repetido em 5-20 minutos; ou lorazepam, 0,05-0,2 mg/kg 
(menos eficaz com doses repetidas, tempo de acao mais longo 
que diazepam). 

a Midazolam; IV, 0,1-0,2 mg/kg; intranasal, 0,2 mg/kg. 

b. Fenitolna, 10-20 mg/kg IV (nao IM) durante 5-20 minutos; 1.000 mg 
no maximo); monitorar com pressao sanguinea e ECG. Fosfenitolna 
pode ser administrada mais rapidamente na mesma dosagem e 
pode ser administrada IM; prescrever 10-20 mg de "equivalente de 
fenitolna". 

c. Fenobarbital, 5-20 mg/kg (algumas vezes, dose mais alta em 
recem-nascidos ou em pacientes intubados com estado epileptico 
refratario). 

6 . Corrigir disturbios metabolicos (p. ex., sodio baixo, acidose). 

7. Outras abordagens com medicacoes no estado refratario: 

a. Repetir fenitolna, fenobarbital (10 mg/kg). Monitorar nlveis 
sangulneos. Apoio respiratorio, se necessario, pressao sanguinea. 

b. a Midazolam gota a gota: 1-5 pg/kg/min (ate 20 kg/min). Valproato 
de sodio, disponlvel como 100 mg/ml para uso IV; administrar 
15-30 mg/kg durante 5-20 minutos. 

c. levetiracetam pode ser util (20-40 mg/kg/dose IV) 

d. Coma induzido por pentobarbital. Propofol. Anestesico geral. 

8 . Considerar causas subjacentes: 

a. Disturbio estrutural ou traumatismos: RM ou TC. 

b. Infeccao: puncao lombar, cultura sanguinea, antibioticos. 

c. Disturbios metabolicos: considerar acidose lactica, toxinas e 
uremia. Pode ser necessario avaliar nlveis. Triagem toxicologica. 
Administracao criteriosa de liquidos. 

9. Administrar a medicacao de manutencao (caso o diazepam 
isoladamente tiver sido suficiente para interromper o estado epiletico): 
fenitolna (10 mg/kg); fenobarbital (5 mg/kg); dose diaria IV 

(ou por via oral) dividida a cada 12 h. 


a Mais dados de apoio. 

BUN, ureia serica; TC, tomografia computadorizada; ECG, eletrocardiograma; 
IM, intramuscular; IV, intravenoso; RM, ressonancia magnetica. 

necessario para ajudar no diagnostico do estado nao convulsivo, 
porque algumas vezes os pacientes parecem estar meramente tor- 
porosos e nao apresentam movimentos convulsivos tlpicos. 

Achados di'nicos 

Uma crianqa com estado epileptico pode apresentar febre alta 
com ou sem infeegao intracraniana. Estudos mostraram que 
25-75% das criangas com uma convulsao initial apresentarao 
estado epileptico. O estado epileptico pode ser o reflexo de uma 
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lesao aguda ou distante. Tumor e acidente vascular, que sao cau- 
sas comuns de estado epileptico em adultos, sao causas inco- 
muns na infancia. Cinquenta por cento dos estados epilepticos 
pediatricos sao devidos a disturbios agudos (25%) ou cronicos 
(25%) do SNC. Infecqao e disturbios metabolicos sao causas co¬ 
muns de estado epiletico em crian 9 as. A causa e desconhecida 
em 50% dos pacientes, mas muitos desses pacientes estarao fe- 
bris. Na crian 9 a com epilepsia conhecida, deve ser considerada 
a nao adesao a medica 9 ao. Existe uma pequena subpopula 9 ao 
de crian 9 as com epilepsia que apresenta episodios frequentes de 
estado epileptico. Estado epileptico ocorre mais comumente em 
crianqas de 5 anos de idade ou mais jovens (85%). A idade mais 
comum e 1 ano ou menos (37%); a distribuiqao e a mesma para 
cada ano seguinte (aproximadamente 12% por ano). 

Tratamento 

Para opqoes terapeuticas, ver Quadro 23-11. 

3. Convulsao febril 

Os criterios para a convulsao febril sao (1) idade de 3 meses a 
6 anos (a maioria ocorre entre os 6 e 18 meses de idade), (2) febre 
acima de 38,8°C e (3) SNC sem infecqao. Mais de 90% das convul¬ 
soes febris sao generalizadas, duram menos de 5 minutos e ocor- 
rem precocemente na doenqa que causa a febre. Convulsoes febris 
ocorrem em 2-3% das crianqas. Doem^as respiratorias agudas estao 
mais comumente associadas as convulsoes febris. Gastrenterite, 
especialmente quando causada pela Shigella ou Campylobacter, e 
infecqoes do trato urinario sao causas menos comuns. Exantema 
subito e uma causa rara, porem classica. Um estudo envolveu cau¬ 
sas virais em 86%. Imunizaqoes tambem podem ser uma causa. 
Especialmente em crianqas pequenas, e importante excluir uma 
infecqao do SNC como causa; essas crianqas nao sao classificadas 
como portadores de uma convulsao febril. 

O estado epileptico raramente ira ocorrer durante uma con¬ 
vulsao febril. Convulsoes febris (1-3%) dificilmente levam a 
convulsoes nao provocadas recorrentes (epilepsia) na infancia 
mais tardia e na vida adulta (o risco esta aumentado em duas a 
tres vezes em comparaqao com crianqas que nao apresentaram 
convulsoes febris). As chances de desenvolver uma epilepsia pos¬ 
terior sao maiores quando as convulsoes febris tem caracteristicas 
complexas, como uma duraqao maior do que 15 minutos, mais 
de uma convulsao no mesmo dia ou caracteristicas focais. Ou- 
tros fatores adversos sao estado neurologico anormal precedendo 
as convulsoes (p. ex., paralisia cerebral ou retardo mental), inicio 
precoce da convulsao febril (antes de 1 ano de idade) e historia 
familiar de epilepsia. Mesmo na presenqa de fatores adversos, o 
risco de epilepsia apos convulsoes febris encontra-se na variaqao 
de somente 15-20%, apesar de aumentar se houver mais de um 
fator de risco presente. Convulsoes febris recorrentes ocorrem em 
30-50% dos casos. Consequentemente, as familias devem ser pre- 
paradas para esperar por mais convulsoes. Em geral, a recorrencia 
de convulsoes febris nao piora o resultado a longo prazo. 

Epilepsia generalizada com convulsoes febris plus (EGCF+) 
e uma forma autossomica dominante de epilepsia, descrita pri- 
meiramente em 1997. O fenotipo com mais frequencia obser- 
vado de EGCF+ inclui o inicio de convulsoes febris multiplas e 


persistentes na infancia, por volta dos 6 anos de idade, e convul¬ 
soes nao provocadas (afebris), incluindo ausencia, convulsoes 
mioclonicas ou atonicas e, raramente, epilepsia mioclonica- 
astatica. Originalmente associada a uma muta 9 ao em SCN1B, 
sabe-se hoje que EGCF+ apresenta outras altera 9 oes de canais 
de ions. 

Achados clmicos 

A. Avaliacao diagnostica 

A crianqa com uma convulsao febril deve ser avaliada para a 
fonte da febre, em particular para excluir uma infecqao do SNC. 
Exames de rotina, como eletrolitos no soro, glicose, calcio, radio- 
grafias do cranio ou estudos de imagem do cerebro, raramente 
sao uteis. Uma contagem de leucocitos superior a 20.000/|iL ou 
um desvio extremo para a esquerda pode estar correlacionado 
com bacteriemia. Um hemograma completo e hemoculturas 
podem ser apropriados. O sodio serico frequentemente esta um 
pouco baixo, mas nao o suficiente para necessitar de tratamento 
ou para causar convulsao. Meningite e encefalite devem ser con- 
sideradas. Sinais de meningite (p. ex., abaulamento da fontanela, 
rigidez de nuca, estupor e irritabilidade) podem estar ausen- 
tes, especialmente em uma crianqa com menos de 18 meses de 
idade. 

B. Puncao lombar 

Apos o controle da febre e o cessamento da convulsao em anda- 
mento, o medico deve decidir se ira fazer uma punqao lombar. 
O fato de a crian 9 a ter apresentado uma convulsao febril previa 
nao exclui uma meningite como causa do episodio recorrente. 
Quanto mais jovem a crianqa, mais importante e o procedi- 
mento, pois os achados fisicos sao menos confiaveis para o diag- 
nostico de uma meningite. Apesar de o resultado ser baixo, uma 
punqao lombar deve ser feita se a crianqa tiver idade inferior a 
18 meses, se a recuperaqao for lenta, se nao for encontrada outra 
causa para a febre ou se um acompanhamento muito proximo 
do caso nao for possivel. Ocasionalmente, uma observaqao no 
Pronto Atendimento por algumas horas torna a punqao lombar 
desnecessaria. Um achado negativo nao exclui a possibilidade de 
uma infecqao emergente do SNC durante a mesma doenqa febril. 
As vezes, e necessario realizar um segundo procedimento. 

Tratamento e prognostico 

Anticonvulsivantes profilaticos nao sao recomendados depois de 
uma convulsao febril. 

Se as convulsoes febris forem complicadas ou prolongadas, 
ou se a orientaqao medica nao puder aliviar a ansiedade familiar, 
uma profilaxia anticonvulsivante pode estar indicada, e a mediqao 
apropriadamente escolhida pode reduzir a incidencia de convul¬ 
soes febris recorrentes. Somente o fenobarbital e o acido valproico 
mostraram ser eficazes na prevenqao de convulsoes febris; feni- 
toina e carbamazepina nao o sao. Farmacos antiepilepticos mais 
modernos ainda nao foram estudados. Diazepam administrado 
ao primeiro sinal de febre e durante a dura 9 ao da doen 9 a febril 
(0,5 mg/kg duas ou tres vezes ao dia por via oral ou retal) pode ser 
eficaz, mas levara a sedaqao da crianqa e, possivelmente, complicara 
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a avaliaqao de uma origem para a febre. Diazepam profilatico tam- 
bem e limitado pelo fato de a convulsao ser frequentemente a pri- 
meira evidencia de febre associada a uma doenqa aguda. Diastat 
(diazepam retal na forma de gel) pode ser usado para prevenir o 
estado epileptico febril em uma crianqa com uma convulsao febril 
prolongada (com duraqao superior a 5 minutos), frequentemente 
o maior motivo de preocupaqao. 

Fenobarbital 3-5 mg/kg/dia como dose unica ao deitar e uma 
profilaxia barata a longo prazo. Porem, em cerca de um terqo das 
crianqas de tenra idade tratadas com fenobarbital, observa-se um 
transtorno de comportamento consideravel. Com frequencia, um 
aumento gradual da dose (p. ex., comeqando com 2 mg/kg/dia 
na primeira semana e aumentando para 3 mg/kg/dia na segunda 
semana e assim por diante) reduz os efeitos colaterais e a nao 
adesao ao tratamento. Um nivel plasmatico de 15-40 mg de fe¬ 
nobarbital e desejavel. O uso intermitente de fenobarbital nao e 
recomendado, uma vez que as convulsoes febris ocorrem tipi 
camente no inicio da doenqa febril e tambem porque diversas 
doses de fenobarbital devem ser administradas para a obtenqao 
de niveis sanguineos adequados. 

Valproato de sodio e uma alternativa com menos sequelas 
comportamentais, mas que pode apresentar maiores riscos para 
a crianqa jovem. Em lactentes, a suspensao liquida comumente 
usada tern uma meia-vida curta e causa mais disturbios gastrin- 
testinais do que as capsulas do tipo sprinkle. A dosagem e de 
15-60 mg/kg/dia em doses divididas. Sao necessarios estudos la- 
boratoriais preventives. A crianqa com menos de 2 anos apresenta 
um risco maior de toxicidade hepatica. Pode ocorrer trombocito- 
penia, particularmente na presenqa de uma doenqa aguda. 

Medidas para controlar a febre, como compressas ou banhos 
mornos, antipireticos e administraqao de antibioticos para doen- 
qas comprovadamente bacterianas, sao medidas razoaveis, mas 
nao demonstraram ser capazes de prevenir convulsoes febris re- 
correntes. 

Convulsoes febris simples nao tem qualquer consequencia 
adversa a longo prazo. Um EEG pode ser considerado se a con¬ 
vulsao febril for complicada, focal ou se apresentar alguma outra 
caracteristica, mas tem pouco valor prognostico. Nas convul¬ 
soes febris nao complicadas, o EEG geralmente e normal. De 
modo ideal, o EEG deve ser feito no minimo uma semana apos 
a doenqa, para evitar alteraqoes transitorias decorrentes da febre 
ou da propria convulsao. Em crianqas mais velhas, podem ocor¬ 
rer descargas ponta-onda com 3 ciclos/segundo, sugestivas de 
uma propensao genetica a epilepsia. No lactente jovem, os acha- 
dos do EEG raramente ajudam na avaliaqao da chance de recor- 
rencia de convulsoes febris ou no prognostico a longo prazo. 

Aldenkamp AP et al.: Optimizing therapy of seizures in children 
and adolescents with ADHD. Neurology 2006;67(Suppl 4):S49 
[PMID: 17190923], 

Barkovich AJ et al.: A developmental and genetic classification for 
malformations of cortical development. Neurology 2005;65:1873 
[PMID: 16192428], 

Bartha Al et al.: Neonatal seizures: Multicenter variability in cur¬ 
rent treatment practices. Pediatr Neurol 2007;37:85 [PMID: 
17675022], 

Berg AT et al.: How long does it take for epilepsy to become intracta¬ 
ble? A prospective investigation. Ann Neurol 2006;60:73 [PMID: 
16685695], 


Berg AT et al.: Longitudinal assessment of adaptive behavior in infants 
and young children with newly diagnosed epilepsy: Influences of 
etiology, syndrome, and seizure control. Pediatrics 2004;114:645 
[PMID: 15342834], 

Berkovic SF et al.: Denovo mutations of the sodium channel gene 
SCN1A in alleged vaccine encephalopathy: A retrospective study. 
Lancet Neurol 2006;5:488 [PMID: 16713920], 

Bough KJ, Rho JM: Anticonvulsant mechanisms of the ketogenic diet. 

Epilepsia 2007;48:43 [PMID: 17241207], 

Bruhn K et al.: Screen sensitivity in photosensitive children and ado¬ 
lescents: Patient-dependant and stimulus-dependant factors. Epi¬ 
leptic Disord 2007;9:57 [PMID: 17307713], 

Camfield P, Camfield C: Sudden unexpected death in people with epi¬ 
lepsy: A pediatric perspective. Semin Pediatr Neurol 2005;12:10 
[PMID: 15929460], 

Caplan R et al.: Depression and anxiety disorders in pediatric epi¬ 
lepsy. Epilepsia 2005;46:720 [PMID: 15857439], Caraballo RH 
et al.: Ketogenic diet in patients with myoclonicastatic epilepsy. 
Epileptic Disord 2006;8:151 [PMID: 16793577]. 

Ceulemans BP et al.: Clinical correlations of mutations in the SCN1A 
gene: From febrile seizures to severe myoclonic epilepsy in in¬ 
fancy. Pediatr Neurol 2004;30:236 [PMID: 15087100], 

Chahine LM, Mikati MA: Benign pediatric localization-related epi¬ 
lepsies. Epileptic Disord 2006;8:243 [PMID: 17150437], Chin RF 
et al.: Meningitis is a common cause of convulsive status epilepti- 
cus with fever.Arch Dis Child 2005;90:66 [PMID:15613516]. 
Deltour L et al.: Children with benign epilepsy with centrotempo- 
ral spikes (BECTS) show impaired attentional control: Evidence 
from an attentional capture paradigm. Epileptic Disord 2007;9:32 
[PMID: 17307709], 

Dion MH et al.: Lamotrigine therapy of epilepsy with Angelman’s 
syndrome. Epilepsia 2007;48:593 [PMID: 17326790], 

Donati F et al.; Oxcarbazepine Cognitive Study Group: Effects of ox- 
carbazepine on cognitive function in children and adolescents 
with partial seizures. Neurology 2006;67:679 [PMID: 16924022], 
Evans D et al.: Anticonvulsants for preventing mortality and mor¬ 
bidity in full-term newborns with perinatal asphyxia. Cochrane 
Database Syst Rev 2007:CD001240 [PMID: 17636659], 

Ferrie C et al.: Panayiotopoulos syndrome: A consensus view. Dev 
Med Child Neurol 2006;48:236 [PMID: 16483404], 

Gerstner T et al.: Valproic acid induced encephalopathy-19 new cases in 
Germany from 1994 to 2003-a side effect associated to VPA-therapy 
not only in young children. Seizure 2006;15:443 |PMID: 16787750], 
Glauser TA et al.: Pharmacokinetics of levetiracetam in infants and 
young children with epilepsy. Epilepsia 2007;48:1117 [PMID: 
17442002], 

Glauser TA et al.: Topiramate monotherapy in newly diagnosed epi¬ 
lepsy in children and adolescents. J Child Neurol 2007;22:693 
[PMID: 17641254], 

Goh S et al.: Infantile spasms and intellectual outcomes in children 
with tuberous sclerosis complex. Neurology 2005;65:235 [PMID: 
16043792], 

Grosso S et al.: Efficacy and safety of levetiracetam in infants and 
young children with refractory epilepsy. Seizure 2007;16:345 
[PMID: 17368928], 

Guillet R, Kwon J: Seizure recurrence and developmental disabi¬ 
lities after neonatal seizures: Outcomes are unrelated to use of 
phenobarbital prophylaxis. J Child Neurol 2007;22:389 [PMID: 
17621516], 

Hedera P et al.: Identification of a novel locus for febrile seizures and 
epilepsy on chromosome 21q22. Epilepsia 2006;47:1622 [PMID: 
17054683], 

Hirtz D et al.: Practice parameter: Treatment of the child with a first 
unprovoked seizure: Report of the Quality Standards Subcommit¬ 
tee of the American Academy of Neurology and the Practice Com¬ 
mittee of the Child Neurology Society. Neurology 2003;60:166 
[PMID: 12552027], 




DISTURBIOS NEUROLOGICOS E MUSCULARES MTTUfTTTTrFT^^ 


Holmes GL, Stafstrom CE, Tuberous Sclerosis Study Group: Tuberous 
sclerosis complex and epilepsy: Recent developments and future 
challenges. Epilepsia 2007;48:617 [PMID: 17386056]. 

Jansen FE et al.: Epilepsy surgery in tuberous sclerosis: A systematic 
review. Epilepsia 2007;48:1477 [PMID: 17484753]. 

Koenig SA et al.: Valproic acidinduced hepatopathy: Nine new fa¬ 
talities in Germany from 1994 to 2003. Epilepsia 2006;47:2027 
[PMID: 17201699]. 

Korinthenberg R, Schreiner A: Topiramate in children with West syn¬ 
drome: A retrospective multicenter evaluation of 100 patients. J 
Child Neurol 2007;22:302 [PMID: 17621500]. 

Kossoff EH et al.: A modified Atkins diet is effective for the treatment 
of intractable pediatric epilepsy. Epilepsia 2006;47:421 [PMID: 
16499770]. 

Kossoff EH et al.: Ketogenic diets: An update for child neurologists. J 
Child Neurol 2009:24:979 [PMID: 19535814]. 

Loring DW, Meador KJ: No kidding. High risk of cognitive difficulty 
in new-onset pediatric epilepsy. Neurology 2009 [Epub ahead of 
print] [PMID: 19675308]. 

Mackay MT et al.; American Academy of Neurology, Child Neuro¬ 
logy Society: Practice parameter: Medical treatment of infantile 
spasms: Report of the American Academy of Neurology and 
the Child Neurology Society. Neurology 2004;62:1668 [PMID: 
15159460]. 

Majorie JF et al.: Vagus nerve stimulation in patients with catastrophic 
childhood epilepsy, a 2-year follow-up study. Seizure 2005; 14:10 
[PMID: 15642494]. 

Mancardi MM et al.: Familial occurrence of febrile seizures and epi¬ 
lepsy in severe myoclonic epilepsy of infancy (SMEI) patients with 
SCN1A mutations. Epilepsia 2006;47:1629 [PMID: 17054684]. 

Obeid M et al.: Approach to pediatric epilepsy surgery: State of the 
art, Part I: General principles and presurgical workup Eur J Pae- 
diatr Neurol 2009:13:102 [PMID: 18692417]. 

Ozdemir D et al.: Efficacy of continuous midazolam infusion and 
mortality in childhood refractory generalized convulsive status 
epilepticus. Seizure 2005;14:129 [PMID: 15694567]. 

Pfeifer HH, Thiele EA: Low-glycemic-index treatment: A liberalized 
ketogenic diet for treatment of intractable epilepsy. Neurology 
2005;65:1810 [PMID: 16344529]. 

Posner EB et al.: A systematic review of treatment of typical absence 
seizures in children and adolescents with ethosuximide, sodium 
valproate or lamotrigine. Seizure 2005;14:117 [PMID: 15694565]. 

Ramos-Lizana J et al.: Recurrence risk after withdrawal of antiepi¬ 
leptic drugs in children with epilepsy: A prospective study. Eur J 
Paediatr Neurol 2009 [Epub ahead of print] [PMID: 19541516]. 

Rankin PM et al.: Pyridoxine-dependent seizures: A family pheno¬ 
type that leads to severe cognitive deficits, regardless of treatment 
regime. Dev Med Child Neurol 2007;49:300 [PMID: 17376142]. 

Rennie J, Boylan G: Treatment of neonatal seizures. Arch Dis Child 
Fetal Neonatal Ed 2007;92:F148 [PMID: 17337664]. 

Rho JM, Rogawski MA: The ketogenic diet: Stoking the power-house 
of the cell. Epilepsy Curr 2007;7:58 [PMID: 17505556]. 

Riikonen R: The latest on infantile spasms. Curr Opin Neurol 
2005;18:91 [PMID: 15791136]. 

Riviello JJ et al.: Practice Parameter: Diagnostic assessment of the 
child with status epilepticus (an evidence-based review): Report 
of the Quality Standards Subcommittee of the American Academy 
of Neurology and the Practice Committee of the Child Neurology 
Society. Neurology 2006 67:1542 [PMID: 17101884]. 

Sabaz M et al.: The impact of epilepsy surgery on quality of life in 
children. Neurology 2006;66:557 [PMID: 16505311]. 

Sadleir LG, Scheffer IE: Febrile seizures. BMJ 2007;334:307 [PMID: 
17289734]. 

Sazgar M, Bourgeois BF: Aggravation of epilepsy by antiepileptic 
drugs. Pediatr Neurol 2005;33:227 [PMID: 16194719]. 

Shoemaker MT, Rotenberg JS: Levetiracetam for the treatment of 
neonatal seizures. J Child Neurol 2007;22:95 [PMID: 17608315]. 


Shostak S, Ottman R: Ethical, legal, and social dimensions of epilepsy 
genetics. Epilepsia 2006;47:1595 [PMID: 17054679]. 

Sillanpaa M, Schmidt D: Natural history of treated childhoodonset 
epilepsy: Prospective, long-term population-based study. Brain 
2006;129:617 [PMID: 16401617]. 

Silverstein FS, Jensen FE: Neonatal seizures. Ann Neurol 2007;62:112 
[PMID: 17683087]. 

Singh RK, Gaillard WD: Status epilepticus in children. Curr Neurol 
Neurosci Rep 2009;9:137 [PMID: 19268037]. 

Steering Committee on Quality Improvement and Management, Sub¬ 
committee on Febrile Seizures: Febriles seizures: Clinical practice 
guideline for the long-term management of the child with simple 
febrile seizures. Pediatrics 2008:121:1281 [PMID: 18519501]. 

Sullivan JE, Dlugos DJ: Idiopathic generalized epilepsy. Curr Treat 
Options Neurol 2004;6:231 [PMID: 15043806]. 

Than KD et al.: Can you predict an immediate, complete, and sustai¬ 
ned response to the ketogenic diet? Epilepsia 2005;46:580 [PMID: 
15816955]. 

Troester M. Rekate HL: Pediatric seizure and epilepsy classification: 
Why is it important or is it important? Seminars in Pediatric Neu¬ 
rology 2009; 16:16 [PMID: 19410152]. 

Tuchman R: Autism and epilepsy: What has regression got to do with 
it? Epilepsy Curr 2006;6:107 [PMID: 17260027]. 

van Gestel JP et al.: Propofol and thiopental for refractory sta¬ 
tus epilepticus in children. Neurology 2005;65:591 [PMID: 
16116121]. 

Verrotti A et al.: Intermittent oral diazepam prophylaxis in febrile 
convulsions: Its effectiveness for febrile seizure recurrence. Eur J 
Paediatr Neurol 2004;8:131 [PMID: 15120684]. 

Vining EP: Struggling with Rasmussens syndrome. Epilepsy Curr 
2006;6:20 [PMID: 16477319]. Waruiru C, Appleton R: Fe¬ 
brile seizures: An update. Arch Dis Child 2004;89:751 [PMID: 
15269077]. 

Wheless JW: Managing severe epilepsy syndromes of early childhood. 
J Child Neurol 2009:24:24S [PMID: 19666880]. 

Wheless JW et al.: Treatment of pediatric epilepsy: Expert opinion, 
2005. J Child Neurol 2005;(Suppl 1):S1 [PMID: 16615562]. 

Zaccara G et al.: Idiosyncratic adverse reactions to antiepileptic drugs. 
Epilepsia 2007;48:1223 [PMID: 17386054]. 

Zupanc ML: Clinical evaluation and diagnosis of severe epilepsy syn¬ 
dromes of early childhood. J Child Neurol 2009;24:6S [PMID: 
19666878]. 

Zupanc ML: Neonatal seizures. Pediatr Clin North Am 2004;51:961 
[PMID: 15275983]. 


SINCOPE E PERDAS DE CONSCIENCIA 
(DESMAIO) 

Desmaio e uma perda transitoria da consciencia e do tonus 
postural decorrente de isquemia cerebral ou anoxia. Vinte a 
cinquenta por cento das crianqas (desde o nascimento ate os 
20 anos de idade) desmaiam em algum momento. Pode existir 
um prodromo de tontura, obnubilaqao, nausea, o assim chamado 
pre-prodromo, sudorese e palidez. Apos calrem, as crianqas 
apresentam enrijecimento ou apresentam movimentos tonicos 
durante a inconsciencia, uma convulsao anoxico-isquemica que 
imita a epilepsia. A observa^o ou a submissao a uma punqao 
venosa sao precipitantes comuns de desmaio, assim como posi- 
9 ao em pe por perlodos prolongados, fadiga, doenqa, superaque- 
cimento, desidrataqao, fome e atividades de atletismo com um 
pulso inicial lento. A historia familiar e positiva para episodios 
semelhantes em 90% dos pacientes. 
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Quadro 23-12 Classificacao de si'ncope na infancia 

Vasovagal, neurocardiogenica (mediada por via neural) 

Ortostatica 

Relacionada ao atletismo 
Palida por perda de folego 
Situacional (estresse, coleta de sangue) 

Cardiaca 
Obstrutiva 
Arritmia 
QTc prolongado 

Hipercianotica (p. ex., na tetralogia de Fallot) 

Quadros que imitam si'ncope 
Enxaqueca com confusao e estupor 
Convulsao 
Hipoglicemia 
Histeria 

Hiperventilacao 

Vertigem 


Classificacao 

Noventa e cinco por cento dos casos de sincope sao do tipo va- 
sovagal-vasodepressivo ou neurocardiogenico (Quadro 23-11). 
Vasodilataijao, alentecimento cardiaco e hipotensao causam isque- 
mia cerebral transitoria (1-2 minutos) e resultam em desmaio do 
paciente. O paciente desperta em 1-2 minutos, mas a recuperaqao 
completa pode durar uma hora ou mais. Alem dos fatores preci- 
pitantes ja citados, existent alguns mais raros, que incluem esco- 
va 9 ao do cabelo, tosse, mic 9 ao, alongamento do pescoqo e estresse 
emocional. Angina ou palpitaqoes tambem podem ocorrer. Uma 
lesao obstrutiva, como estenose aortica, miocardiopatia, doen^a 
coronariana ou arritmia, pode ser a causa. A provoca^ao de um 
prodromo tipico de sudorese, visao tipo tunel e tontura ajuda a 
confirmar uma causa neurocardiogenica, e eventos atipicos devem 
ser avaliados para identificar uma convulsao. Outros tipos de cri¬ 
ses que podem imitar a sincope estao listados no Quadro 23-12. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A avaliaqao de desmaios inclui uma historia familiar e pessoal de- 
talhada, assim como um exame fisico com enfase na pressao san- 
guinea, na historia cardiaca e nas caracteristicas neurologicas. No 
adolescente, uma queda na pressao sanguinea superior a 30 mmHg 
apos permanecer em pe por 5-10 minutos ou uma pressao sistolica 
de base inferior a 80 mmHg sugere hipotensao ortostatica. 

B. Achados laboratoriais e de imagem 

A hemoglobina deve ser avaliada quando a historia sugere a pre- 
sen 9 a de uma anemia. A eletrocardiografia (ECG) deve ser feita 
em todos os pacientes para investigar uma etiologia cardiaca, es- 
pecialmente a sindrome do QT prolongado. Dada a alta taxa de 
mortalidade de causas puramente cardiacas, os medicos encarre- 
gados dos cuidados primarios devem ter um limiar muito baixo 
para encaminhamentos ao cardiologista, monitoraqao com Holter 
e ecocardiografia. Esse encaminhamento e obrigatorio quando 


causas cardiacas parecem ser provaveis (p. ex., desmaios durante 
o exercicio). Teste Tilt ou teste da inclina 9 ao (cujas normas sao 
vagas) pode ser importante na sincope com recorrencia frequente 
para confirmar a vasodepressao como causa e para evitar inves- 
tiga 9 oes diagnosticas mais caras. Nos casos em que ha atividade 
convulsiva ou uma historia atipica, pode ser solicitada uma EEG 
para avaliar a possibilidade de convulsoes. 

Tratamento 

O tratamento consiste principalmente em orientar sobre a natu- 
reza benigna do desmaio e como evitar situates precipitantes. 
O paciente deve ser avisado para deitar quando apresentar sinto¬ 
mas prodromicos. Recomenda-se uma boa hidrata<;ao e ingestao 
razoavel de sal. Em alguns casos, (3-bloqueadores ou fludrocorti- 
sona podem desempenhar algum papel no tratamento. 
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CEFALEIA 

A cefaleia e uma das queixas mais comuns em clinicas neuro¬ 
logicas pediatricas, sendo responsavel por 25-30% de todos os 
encaminhamentos. Estudos epidemiologicos indicam que a ce¬ 
faleia ocorre em 37% das crian 9 as com 7 anos de idade e em 69% 
das crianqas por volta dos 14 anos de idade. A enxaqueca ocorre 
em 5 e 15% das crian 9 as nessas faixas etarias, respectivamente. 
O sucesso do tratamento requer um diagnostico preciso e uma 
classificaqao apropriada da cefaleia. Com base na historia do pa¬ 
ciente, e possivel fazer uma categorizaqao inicial simplificada, 
como aquela apresentada no Quadro 23-13. Um esquema de 
classificaqao mais exaustivo foi desenvolvido pela International 
Headache Society e modificado para o uso em crianqas. Entre 
65 e 75% das crian 9 as encaminhadas a clinicas neurologicas 
para consultas relacionadas com cefaleia apresentam enxaqueca. 
Muitas dessas crian 9 as sao encaminhadas depois de terem sido 
examinadas por oftalmologistas, devido a “cansaqo ocular”, ou 
otorrinolaringologistas, para exclusao de sinusite. Aproximada- 
mente 30% das crian 9 as sao encaminhadas depois de terem sido 
submetidas a um ou mais exames de neuroimagem, a maioria 
das quais apresenta resultados normals. 
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Quadro 23-13 Caracterfsticas diferenciais de cefaleias em criancas 



Contracao muscular 
(tensao/psicogenica) 

Vascular (enxaqueca) 

Por tracao ou inflamatoria 
(aumento da pressao intracraniana) 

Evolucao temporal 

Cronica recorrente; se a cefaleia persistir 
> 2 h e ocorre > 15 dias por mes, 
diagnosticar "cefaleia diaria cronica" 

Aguda, paroxlstica, recorrente 

Cronica e intermitente, mas cada 
vez mais frequente; gravidade 
progressiva 

Prodromos 

Nao 

Sim (algumas vezes em criancas) 

Nao 

Descricao 

Difusa, em faixa, apertada; geralmente 
de gravidade leve, 1-5 em uma escala 

1-10 

Intensa, pulsatil, unilateral em crianca 
mais velha (70%); geralmente frontal 
e ou atras de ambos os olhos; 6-10 de 
gravidade 

Difusa; mais occipital com massa 
infratentorial, mais frontal com massa 
supratentorial 

Achados caracteristicos 

Sensacao de inadequacao, depressao ou 
ansiedade 

Sinais e sintomas neurologicos 
geralmente transitorios 

Sinais neurologicos positivos, 
especialmente papiledema 

Fatores predisponentes 

Problemas em casa, na escola ou 
problemas sociais (sexualidade) 

Historia familiar positiva (75%); 
traumatismo craniano trivial pode 
precipitar a crise 

Nenhum 


Achados ch'nicos 

O diagnostico e a classifica^ao apropriada de enxaqueca depen- 
dem primariamente de uma historia abrangente e detalhada 
(Quadro 23-13). As cefaleias da enxaqueca sao eventos paroxisti- 
cos e recorrentes, separados por intervalos livres de sintomas em 
uma criangia com crescimento e desenvolvimento normals, com 
exame neurologico normal. A enxaqueca afeta criancas de todas 
as idades, e seu diagnostico e dificil antes dos 4 anos de idade. A 
historia familiar e positiva para cefaleias vasculares ou tipo enxa¬ 
queca em 75% dos pacientes. As cefaleias tem uma qualidade pul¬ 
satil e estao localizadas uni ou bilateralmente nas regioes frontal 
ou temporal ou, comumente, nas regioes retro-orbitaria e da face. 
Um prodromo inespecifico de redugao ou aumento do apetite e al- 
teragao no humor e temperamento podem preceder a cefaleia em 
horas ou dias. As cefaleias podem ser desencadeadas por alimen- 
tos especificos, pequenos traumatismos cranianos, privagao do 


sono ou padroes de alimenta^ao irregulares; mais frequentemente, 
nao se identifica nenhum fator precipitante. A cefaleia muitas 
vezes e acompanhada de nausea, vomito, fotofobia e alteragoes do 
humor. Ocasionalmente, as criancas podem apresentar perda de 
fala, hemiparesia, ataxia, estados confusionais e distor^oes visuais 
bizarras (tambem denominadas sindrome de “Alice no Pais das 
Maravilhas”). Criancas muito jovens podem apresentar vomitos 
ciclicos ou recorrentes, dor abdominal ou crises recorrentes e au- 
tolimitadas de ataxia ou vertigem como manifestagoes precoces da 
enxaqueca. As vezes, a frequencia da enxaqueca pode aumentar 
espontaneamente, passando a apresentar uma ocorrencia quase 
diaria, uma condigao conhecida como enxaqueca transformada 
ou estado enxaquecoso. Quando esta transformagao ocorre, deve 
levantar a suspeita de uma etiologia alternativa, como uso exces- 
sivo de medica^ao com desenvolvimento de uma cefaleia de re¬ 
bote; o sucesso do tratamento requer a retirada da medicarjao por 
6-12 semanas ou mais. 


Quadro 23-14 Proposta de classificacao para enxaqueca sugerida pela IHS 


Enxaqueca pediatrica sem aura (comum) 

Enxaqueca pediatrica com aura a (rara) 

Criterios diagnosticos 

A. No mlnimo, cinco crises cumprindo B-D 

B. Crise de cefaleia dura 1-48 h 

C. Cefaleia apresenta pelo menos dois dos itens a seguir: 

1. Localizacao bilateral (frontal/temporal) ou unilateral 

2. Qualidade pulsatil 

3. Intensidade moderada a grave 

4. Agravada com atividade flsica de rotina 

D. Durante a cefaleia, pelo menos um dos itens a seguir 

1. Nausea ou vomitos (ou ambos) 

2. Fotofobia e/ou fonofobia 

Criterios diagnosticos 

A. No minimo duas crises cumprindo B 

B. No minimo tres dos itens a seguir: 

1. Um ou mais sintomas de aura completamente reverslveis, indicando 
disfuncao cortical focal e/ou disfuncao de tronco cerebral 

2. No minimo uma aura que se desenvolve gradualmente por mais de 

4 minutos ou mais sintomas ocorrendo sucessivamente 

3. Ausencia auras que duram mais de 60 minutos 

4. Cefaleia segue o quadro em menos de 60 minutos 


a Disturbio idiopatico recorrente; cefaleia geralmente dura 1-48 h. 

IHS, International Headache Society. 

Adaptado, com permissao, de: Winner P e tat Classification of pediatric migraine: Proposed revisions of the IHS criteria. Headache 1995; 35:407. 
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Cefaleias tensionais decorrentes de contraijao muscular sao 
comuns em crianqas mais velhas e adolescentes. Com frequen- 
cia sao generalizadas, afetando toda a cabeqa, como se houvesse 
uma faixa pressionando ou apertando a cabeqa. Apesar de o ape- 
tite estar diminuldo, nausea e vomito geralmente estao ausentes. 
Nao existent sintomas que remetam especificamente ao SNC. Se 
o exame neurologico for normal, a cefaleia for episodica e existir 
uma historia familiar fortemente sugestiva, exames neurologicos 
de imagem as vezes serao necessarios. O tratamento inicial e o 
uso cuidadoso de ibuprofeno com ou sem uma medicat^ao pro- 
filatica (todos os dias na hora de deitar-se). Quando medidas 
simples sao insatisfatorias, tratamentos como biofeedback, hip- 
nose, outros metodos de relaxamento, psicoterapia ou uma com- 
bina^ao desses metodos podem ser liteis. Se esse tipo de cefaleia 
se torna muito frequente (tres ou mais dias da semana), deve-se 
considerar a possibilidade de abuso ou erro de administraqao do 
farmaco (analgesico), hipertensao intracraniana idiopatica, de- 
pressao, disturbio do sono ou (raramente) uma lesao expansiva. 

Diferentemente da cefaleia tensional e da enxaqueca, as ce¬ 
faleias causadas por disturbios intracranianos ou aumentos da 
pressao intracraniana ocorrem em crianqas sadias sob outros 
pontos de vista e que apresentam exames neurologicos comple- 
tamente normals. Por isso, a decisao sobre exames laboratoriais e 
de neuroimagem se baseia em uma historia completa e um exame 
neurologico abrangente. Caracteristicas que devem levar a uma 
avalia^ao completa da cefaleia em crianqas incluem: ausencia de 
historia familiar, localizaqao occipital, despertar noturno, natu- 
reza postural em relaqao a cefaleia, cefaleia persistente, a “pior 
dor de cabeqa da minha vida” ou sintomas constitucionais como 
perda de peso, febres ou fadiga acentuada. Se a progressao da ce¬ 
faleia for atipica para cefaleias da enxaqueca ou do tipo tensional, 
ou quando o exame neurologico for anormal, devera ser feito um 
exame de RM buscando por um tumor. Na presen^a de papile- 
dema com RM normal, pode ser necessaria uma punqao lombar 
para o diagnostico de hipertensao intracraniana idiopatica. 

► Tratamento 

O sucesso do tratamento da enxaqueca geralmente e atingido com 
o uso sistematico de analgesicos simples como o ibuprofeno. A 
chave para o sucesso e usar uma dose apropriada no inicio dos 
sintomas. Medicares abortivas da cefaleia sao menos eficazes 
quando tomadas mais de 30 minutos apos o inicio da cefaleia. O 
mais rapidamente possivel apos o inicio da cefaleia, a criam^a deve 
receber ibuprofeno, 10 mg/kg. Doses adicionais de analgesicos ra¬ 
ramente trazem beneficios adicionais. A adiqao de 40-65 mg de 
cafeina, combinaqoes de cafema-ergotamina ou 65 mg de isome- 
theptene (Midrin) ao ibuprofeno podem fornecer um alivio mais 
seguro para alguns pacientes. Em casos graves e que nao respon¬ 
dent a analgesicos simples, podem ser usados triptanos, mas estes 
devem ser evitados em crianqas mais jovens e pacientes com en¬ 
xaqueca complicada. A experiencia atual com o uso de triptano e 
di-hidroergotamina (spray nasal) em crianqas jovens e limitada; 
em adolescentes, os estudos demonstraram que os sprays nasais de 
sumatriptano e zomitriptano sao eficazes (apesar de o sabor ser de- 
sencorajador). Triptanos orais e di-hidroergotamina demonstra¬ 
ram ser eficazes quando comparados com placebo, alem de serem 
seguros e baratos; a maioria dos estudos foi feita em adolescentes. 


Para enxaqueca recorrente, a profilaxia (duas vezes ao dia 
ou dose unica ao deitar) com propranolol, amitriptilina, cipro- 
-heptadina, valproato ou topiramato deve ser considerada. No 
entanto, nenhum desses agentes participou de cuidadosos es¬ 
tudos duplo-cegos controlados em crianqas e adolescentes. 
Biofeedback, terapias de relaxamento e outras abordagens nao 
farmacologicas no tratamento da cefaleia podem ser uteis em 
crianqas, fornecendo um metodo alternativo para o tratamento, 
evitando os efeitos colaterais relacionados aos medicamentos. Os 
pacientes tambem devem ser avaliados visando comorbidades 
psiquiatricas, como depressao e ansiedade, pois estas frequente- 
mente sao exacerbadas por cefaleias cronicas. 
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PSEUDOTUMOR CEREBRAL (HIPERTENSAO 
INTRACRANIANA IDIOPATICA) 



FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 


► Sinais e sintomas de aumento da pressao intracraniana: 
cefaleia cronica, zumbido, paralisia do nervo craniano VI, 
papiledema, perda visual. 

► RM/Venografia por RM do cranio normais. 

► Pressao inicial aumentada na puncao lombar realizada em 
decubito lateral. 


► Patogenese 

A patogenese da hipertensao intracraniana idiopatica e desco- 
nhecida. Foram identificados multiplos fatores de risco, mas a 
obesidade e o mais comum. E interessante notar que muitas me¬ 
dicares foram associadas a hipertensao intracraniana idiopa¬ 
tica, incluindo as tetraciclinas, os esteroides e o retinol. 
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Quadro 23-15 Sinais de hipertensao intracraniana 

Agudos, subagudos 

Cefaleia, vomito 

Taxa excessiva de crescimento craniano 
Comportamento alterado 
Reducao do nivel de consciencia 
Visao borrada ou dupla; perda visual 
Edema de disco optico 
Paresia de nervo abducente 
Cronicos 
Macrocefalia 

Disturbio de crescimento 
Retardo do desenvolvimento 
Atrofia optica 
Perda de campo visual 


Prevencao 

Como a hipertensao intracraniana idiopatica esta fortemente li- 
gada a obesidade, a reduqao da prevalencia de peso excessivo em 
crianqas e o fator mais importante na prevenr^ao dessa doen 9 a. 

Achados ch'nicos 

A hipertensao intracraniana idiopatica se caracteriza pelo au- 
mento da pressao intracraniana, documentado por uma pun- 
qao lombar em decubito lateral na ausencia de uma massa 
intracraniana identificavel, infec 9 ao, disturbio metabolico ou 
hidrocefalia. Os sintomas de apresenta 9 ao sao cefaleia, zum- 
bido e perda visual; os sinais sao os mesmos do aumento da 
pressao intracraniana apresentados no Quadro 23-15. Sinto¬ 
mas visuais comumente sao secundarios a turvaqoes visuais 
transitorias (TVTs), que sao passageiras (duram menos do que 
1 minuto) e a alteraqoes reversiveis da visao nestes pacientes. 
Isso deve ser distinguido de anomalias dos campos visuais, que 
podem ser permanentes. O exame do paciente muitas vezes 
revela papiledema e, ocasionalmente, uma paralisia do nervo 
craniano VI. O diagnostico deve incluir exames detalhados dos 
campos visuais. 

Diagnostico diferencial 

A causa da hipertensao intracraniana idiopatica geralmente e 
desconhecida, mas foi descrita em associaqao com uma varie- 
dade de disturbios inflamatorios, metabolicos, toxicos e do te- 
cido conectivo (Quadro 23-16). A busca de causas alternativas 
de aumento da pressao intracraniana e essencial para o diagnos¬ 
tico. RM (ou TC urgente para pacientes criticamente enfermos) 
pode revelar hidrocefalia, tumor ou abscesso. A venografia por 
RM pode demonstrar uma trombose do seio venoso cerebral 
(TSVC), requerendo avaliaqao hematologica e a consideraqao 
de um tratamento anticoagulante. Como demonstrado no Qua¬ 
dro 23-15, medicaqoes, disturbios endocrinologicos e anomalias 
reumatologicas podem predispor os pacientes a hipertensao in¬ 
tracraniana idiopatica. A punqao lombar e essencial para o diag¬ 
nostico, pois confirma a presenqa de um aumento da pressao 
(acima de 180- 250 mmH 2 0), mas tambem permite a contagem 


Quadro 23-16 Condicoes associadas a hipertensao 
intracraniana idiopatica e quadras que imitam 
hipertensao intracraniana idiopatica 

Medicamentos e disturbios metabolico-toxicos 

Hipervitaminose A, incluindo o uso de retinoides 
Obesidade 

lerapia com esteroides 
lerapia hormonal 
loxicidade tetracidina, minocidina 
loxicidade do acido nalidixico 
Deficiencia de ferro 
Disturbios de coagulacao 
Hipocalcemia 

Hiperparatireoidismo ou hipertireoidismo 
Insuficiencia suprarrenal 
lupus eritematoso sistemico 
Retencao cronica de C0 2 
Disturbios infecciosos e parainfecciosos 
Otite media cronica (trombose do seio lateral) 

Sindrome de Guillain-Barre 
Doenca de lyme 
Trombose de seio dural 
Traumatismo craniano pequeno 


de leucocitos e proteinas (procurando uma infecqao que imita a 
hipertensao intracraniana, como a meningite cronica). Em algu- 
mas doenqas inflamatorias e do tecido conectivo, a concentraqao 
proteica no LCS tambem pode estar aumentada. 

Complicacoes 

Perda visual e a principal complicaqao da hipertensao intracra¬ 
niana idiopatica, pois o papiledema cronico pode levar a uma 
lesao permanente do nervo optico. A perda visual geralmente 
ocorre na mancha cega e/ou nas regioes nasais do campo visual 
antes de afetar a visao central. Cefaleia, TVTs, paralisia do nervo 
craniano VI e mal-estar em geral sao reversiveis. 

Tratamento 

O tratamento da hipertensao intracraniana idiopatica visa a cor- 
reqao da condiqao predisponente identificavel e a perda visual. 
A parte fundamental do tratamento geralmente e fornecida por 
um oftalmologista: avaliaqao oftalmologica sequencial para ob- 
servaqao do edema do nervo optico e os campos visuais. Alguns 
pacientes podem se beneficiar do uso de acetazolamida ou topi- 
ramato para reduzir o volume e a pressao do LCS dentro do SNC. 
Se o programa de abordagem medicamentosa e o controle oftal- 
mologico falharem, pode ser necessario um shunt lomboperito- 
neal, ventriculoperitoneal ou uma fenestraqao do nervo optico 
para evitar perda visual irreparavel e lesao dos nervos opticos. 

Prognostico 

Com abordagem e tratamento apropriado, a maioria dos pacien¬ 
tes se recupera da hipertensao intracraniana idiopatica sem se- 
quelas a longo prazo. 
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DOENCA CEREBROVASCULAR 

O acidente vascular isquemico pediatrico e subdividido em duas 
categorias: acidente vascular isquemico arterial neonatal (aci¬ 
dente vascular neonatal) e acidente vascular isquemico arterial 
da infancia (acidente vascular na infancia). Em geral, o acidente 
vascular neonatal e definido como uma isquemia arterial ocor- 
rendo em um paciente com menos de 28 dias de idade ou com 
mais de 28 semanas de gestagao. O acidente vascular na infancia 
e qualquer acidente vascular que ocorre em um paciente entre 
28 dias de idade e 18 anos. 

1. Acidente vascular na infancia 

O acidente vascular na infancia esta se delineando como 
um disturbio grave e cada vez mais reconhecido, afetando 
2-8:100.000 criangas Existem numerosos resultados adversos 
que incluem obito em 10%, deficits neurologicos ou convulsoes 
em 70-75%, e acidentes vasculares recorrentes em ate 20%. E 
essencial reconhecer que o acidente vascular na infancia repre- 
senta uma emergencia neurologica, para a qual a rapidez diag- 
nostica pode afetar as consideragoes do tratamento e o resultado. 
Infelizmente, a maioria dos acidentes vasculares pediatricos nao 
e reconhecida antes de 24-36 h de seu initio, e o tratamento e 
mais importante nas primeiras horas apos o initio do acidente 
vascular. Quando possivel, todas as criangas que tiverem apre- 
sentado acidente vascular devem ser transferidas para um centra 
de cuidados terciarios, especializado no atendimento do acidente 
vascular pediatrico. A avaliagao deve incluir uma historia abran- 
gente de doengas previas, especialmente aquelas associadas a va- 
ricela (ate mesmo dos ultimos 1-2 anos), gripe, parvovirose B19, 
HIV, pequenos traumatismos de cabega e pescogo e tendencias 
familiares de coagulagao. Deve ser feita uma pesquisa sistema- 
tica para evidencias de disturbios cardiacos, vasculares, hema- 
tologicos ou intracranianos (Quadro 23-17). Apesar de muitos 
acidentes vasculares nao estarem associados a um unico distur¬ 
bio sistemico de base, a doenga cardiaca congenita previamente 
diagnosticada e a doenga predisponente mais comum, seguida 


Quadro 23-17 Fatores etiologicos de risco para acidente 
vascular 


Disturbios cardiacos 

Doenca cardiaca cianolica 
Doenca valvar 
Reumatica 
Endocardite 
Miocardiopatia 
Disritmia cardiaca 

Disturbios vasculares odusivos 

Traumatismo arterial (disseccoes carotideas) 
Homocistinuria/homocisteinemia 
Vasculite 
Meningite 
Poliarterite nodosa 
lupus eritematoso sistemico 
Abuso de medicamentos (anfetamina) 

Varicela 

Mycoplasma 

Virus da imunodeficiencia humana 
Displasia fibromuscular 
Doenca de Moyamoya 
Diabetes 

Sindrome nefrotica 
Hipertensao sistemica 

Irombose de seio dural e trombose venosa cerebral 
Irombose venosa cortical 

Disturbios hematologicos 

Anemia por deficiencia de ferro 
Policitemia 

Irombocitopenia trombotica 
Purpura trombocitopenica 
Hemoglobinopatias 
Anemia falciforme 
Defeitos de coagulacao 
Hemofilia 

Deficiencia de vitamina K 
Estados de hipercoagulacao 
Mutacao do gene da protrombina 
Mutacao da metilenetetra-hidrofolato redutase 
Lipoproteina (a) 

Deficiencia de fator V de Leiden 
Anticorpos antifosfolipideo 
Hipercolesterolemia 
Hipertrigliceridemia 
Elevacao do fator VIII 
Gestacao 

Lupus eritematoso sistemico 
Uso de contraceptivos orais 
Deficiencia de antitrombina III 
Deficiencias de proteina C e S 
Leucemia 

Anomalias vasculares intracranianas 

Malformacao arteriovenosa 
Aneurisma arterial 
Fistula carotido-cavernosa 
Arteriopatia cerebral transitoria 
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de disturbios hematologicos e neoplasicos. Em muitas instan- 
cias, a origem e multifatorial, necessitando de uma investigate) 
ampla mesmo quando a causa parece ser obvia. A arteriopatia e 
observada em ate 80% dos pacientes “idiopaticos” e confere um 
aumento do risco de recorrencia. 

Achados dmicos 

A. Sinais e sintomas 

As manifestaepoes do acidente vascular na infancia variam de 
acordo com a distribui^ao vascular da estrutura cerebral envol- 
vida. Como muitas condiqoes que levam ao acidente vascular 
na infancia resultam em embolos, o envolvimento neurologico 
multifocal e comum. As crianqas podem apresentar hemiple¬ 
gia aguda, similar ao acidente vascular em adultos. Sintomas 
de fraqueza unilateral, disturbios sensitivos, disartria e disfagia 
podem se desenvolver durante um periodo de minutos, mas al- 
gumas vezes a piora dos sintomas pode ocorrer durante varias 
horas. O envolvimento do hemisferio bilateral pode levar a uma 
depressao do nivel de consciencia. O paciente pode apresentar 
transtornos do humor e comportamento, assim como apresentar 
convulsoes focais ou multifocais. O exame fisico do paciente nao 
visa somente a identifica^ao de deficits especificos relacionados 
a um disturbio do fluxo sanguineo cerebral, mas tambem a busca 
de evidencias para qualquer disturbio predisponente. Hemorra- 
gias retinianas, hemorragias no leito ungueal, sopros cardiacos, 
erupqao cutanea, febre, estigmas neurocutaneos e sinais de trau- 
matismo sao achados especialmente importantes. 

B. Achados laboratoriais e exames complementares 

Na fase aguda, certas investigates devem ser executadas em ca- 
rater de urgencia com a consideraqao de opepoes de tratamento. 
Estas investigaqoes devem incluir um hemograma completo, taxa 
de hemossedimentaqao, proteina C reativa, bioquimica basica, 
ureia, tempo de protrombina/tempo parcial de tromboplastina, 
radiografia de torax, ECG, exame toxicologico da urina e exames 
de imagem (ver seqao a seguir). Exames subsequentes podem ser 
feitos de modo sistemico, com atempao particular voltada para 
disturbios envolvendo coracpao, vasos sanguineos, plaquetas, he- 
macias, hemoglobina e proteinas da coagula^ao. Vinte a 50% de 
todos os pacientes com acidente vascular pediatrico apresentam 
um estado pro-trombotico. Exames laboratoriais adicionais para 
disturbios sistemicos, como vasculite, disturbios mitocondriais e 
disturbios metabolicos, algumas vezes estao indicados. 

O exame do LCS esta indicado em pacientes com febre, rigidez 
de nuca ou obnubilacpao quando e necessario excluir o diagnostico 
de infec^ao intracraniana. Punqao lombar pode ser retardada ate a 
obtenqao de um exame de neuroimagem (excluindo um abscesso 
cerebral ou uma lesao expansiva que pode contraindicar uma 
pun^ao lombar). Na ausencia de infeeqao ou hemorragia suba- 
racnoide intracraniana franca, um exame do LCS raramente e util 
para deftnir a causa de um disturbio cerebrovascular. 

Quando o quadro e marcado por convulsoes importantes, 
pode ser usado um EEG como adjunto para a avaliaqao do pa¬ 
ciente. Um EEG e uma monitora^ao sequencial com EEG podem 
ajudar pacientes com grave depressao do nivel de consciencia. 


ECG e ecocardiografia sao uteis na abordagem diagnostica 
do paciente, na monitora^ao continua e no controle, particular- 
mente quando a hipotensao ou as arritmias cardiacas complicam 
a evolu^ao clinica. 

C. Exames de imagem 

Exames de TC e RM do cerebro sao uteis para definir a extensao 
do envolvimento cerebral com isquemia ou hemorragia. Varre- 
duras de TC podem ser normals nas primeiras 12-24 h de um 
acidente vascular isquemico, sendo mais uteis para avaliar um 
acidente vascular hemorragico. Um exame de TC feito logo de- 
pois do inicio dos deficits neurologicos e valioso para excluir 
hemorragia intracraniana. Esta informaqao pode ser util nos 
estagios iniciais do manejo e na tomada de decisao sobre tra- 
tar com anticoagulantes. Dada a alta incidencia de quadros que 
imitam acidentes vasculares na popula^ao pediatrica (enxaqueca 
complicada, paralisia de Todd, encefalite, etc.), a RM de urgen¬ 
cia com DWI e cada vez mais usada nos centros pediatricos que 
atendem pacientes com acidente vascular. 

O exame vascular por imagem da cabeqa e do pesco^o e uma 
parte importante da abordagem do acidente vascular pediatrico 
e pode incluir angiografia por TC, angiografia por RM ou angio- 
grafia convencional. Em estudos nos quais foram usadas angio¬ 
grafia por RM e angiografia cerebral, ate 80% dos pacientes com 
acidente vascular arterial isquemico idiopatico com inicio na in¬ 
fancia apresentavam uma anormalidade vascular. Os exames vas¬ 
culares por imagem sao uteis no diagnostico de disturbios como 
arteriopatia cerebral transitoria, arteriopatia associada a anemia 
falciforme, doenqa de Moyamoya, disseeqao arterial, aneurisma, 
displasia fibromuscular e vasculite. Estudos recentes mostraram 
que pacientes com anormalidades vasculares a angiografia por 
RM ou a angiografia convencional apresentam um risco de re¬ 
correncia bem mais alto do que pacientes com vasos normais. 
Quando e realizado um exame vascular por imagem, devem ser 
estudados todos os vasos mais importantes do arco aortico. Se 
houver evidencia de displasia fibromuscular nos vasos intra ou 
extracranianos, sera indicada uma arteriografia renal. 

Diagnostico diferencial 

Pacientes com deficits neurologicos de inicio agudo devem ser 
avaliados para outros disturbios que possam causar deficits 
neurologicos focais. A possibilidade de abuso de drogas (par- 
ticularmente cocaina) e outras exposfipoes toxicas devem ser 
investigadas diligentemente em quaisquer pacientes com altera- 
qoes agudas do estado mental. 

Tratamento 

A abordagem inicial do acidente vascular em uma crian^a visa 
apoiar as fumpoes pulmonar, cardiovascular e renal. Os pacien¬ 
tes devem receber oxigenio e geralmente sao monitorados em 
um ambiente de cuidados intensivos. Em geral, sao indicados 
liquidos sem adiepao de glicose para aumentar o volume vascu¬ 
lar. A febre deve ser tratada de maneira intensiva. O tratamento 
especifico do acidente vascular, incluindo o manejo da pressao 
sanguinea, dos liquidos e as medidas de anticoagulacpao, depende 
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parcialmente da patogenese subjacente. Meningite e outras in- 
fecqoes devem ser tratadas. Pacientes portadores de anemia fal- 
ciforme requerem especialistas em hematologia para realizaqao 
de transfusao de troca urgente, e a maioria dos pacientes neces- 
sitara de transfusoes cronicas apos a alta hospitalar. Moyamoya 
geralmente e tratada com revascularizaqao cirurgica, e pacientes 
com vasculite recebem, com frequencia, um tratamento anti- 
inflamatorio como esteroides. 

Na maioria dos casos de acidente vascular na infancia, esta 
indicada a anticoagula^ao ou o tratamento com acido acetilsa- 
licilico. O Royal College of Physicians Pediatric Stroke Working 
Group recomenda o acido acetilsalicilico 5 mg/kg diariamente, 
tao logo seja feito o diagnostico. O uso de acido acetilsalicilico 
parece ser seguro, mas a American Heart Association (AHA) 
recomenda imunizaqao anual contra gripe e monitoraqao cuida- 
dosa para sindrome de Reye em pacientes com acidente vascular 
pediatrico. Outros grupos, como o American College of Chest 
Physicians, recomenda um tratamento inicial com anticoagulan- 
tes, como a varfarina de baixo peso molecular ou varfarina nao 
fracionada por 5-7 dias (enquanto se excluem fontes cardiacas e 
dissecqao), passando entao para acido acetilsalicilico (3-5 mg/ 
kg/dia). Diretrizes recentes da AHA apoiam as duas abordagens. 
Em algumas situates, como dissec^ao arterial, acidente vascu¬ 
lar de evoluqao conturbada e eventos embolicos, e muitas vezes 
considerada a varfarinizaqao. Em adultos com trombose cere¬ 
brovascular, agentes tromboliticos (ativador tecidual do plasmi- 
nogenio) usados de modo sistemico ou liberados diretamente 
em uma lesao vascular trombotica usando tecnicas de radiologia 
intervencionista demonstraram melhor o resultado final. Apesar 
de existirem relatos de caso, os estudos em crian^as ainda nao 
foram completados. Dados o intervalo de tempo ate o diagnos¬ 
tico e a falta de evidencias em crian^as, o ativador tecidual do 
plasminogenio e atualmente usado em menos de 2% das crianqas 
americanas com acidente vascular. 

O cuidado a longo prazo requer reabilitaqao intensiva e tra¬ 
tamento visando uma melhora da linguagem e da performance 
educacional e psicologica da crian 9 a. A duraqao do tratamento 
com agentes antitromboticos, como a varfarina de baixo peso 
molecular e o acido acetilsalicilico, ainda esta sendo estudada e 
depende da etiologia. A terapia de movimento induzido por res- 
triijao pode ser particularmente util em casos de hemiparesia. 

Prognostics 

O resultado de acidente vascular em lactentes e crianqas e varia- 
vel. Grosso modo, um terqo pode apresentar deficits minimos 
ou nenhum deficit, um ter^o estara moderadamente afetado e 
um ter^o gravemente afetado. As condiqoes predisponentes de 
base e o territorio vascular envolvido desempenham um papel 
na determinaqao do resultado para um paciente individual. 
Quando o acidente vascular envolve porqoes muito grandes de 
um hemisferio ou porqoes grandes de ambos os hemisferios com 
desenvolvimento de edema cerebral, o nivel de consciencia do 
paciente pode se deteriorar rapidamente, e o obito pode ocorrer 
nos primeiros dias. Em contrapartida, alguns pacientes podem 
apresentar uma recuperaqao praticamente completa da funqao 
neurologica em alguns dias caso o territorio cerebral seja pe- 
queno. Convulsoes focais ou generalizadas podem ocorrer em 


30-50% dos pacientes em algum momento na evoluqao de seu 
disturbio cerebrovascular. A recorrencia e de 20-35%, sendo 
mais evidente em algumas condiqoes como deficiencia de pro- 
teina C, anormalidades da lipoproteina (a) e arteriopatias. Pro- 
blemas cronicos de aprendizado, comportamento e atividade sao 
comuns. Um acompanhamento a longo prazo com uma equipe 
multiprofissional especializada em acidente vascular el ou com 
um neurologista pediatrico e indicado. 

2. Acidente vascular neonatal 

O acidente vascular neonatal e mais comum do que o acidente 
vascular na infancia, afetando 1:4.000 crian^as. O acidente vascu¬ 
lar neonatal tern dois modos de apresentaqao: agudo e retardado. 
A maioria dos pacientes com uma apresentaqao aguda desen- 
volve convulsoes neonatais durante a primeira semana de vida, 
geralmente associadas a um evento perinatal. As convulsoes no 
acidente vascular neonatal agudo sao, muitas vezes, convulsoes 
motoras focais do braqo contralateral e as vezes da perna contrala¬ 
teral. A apresentaqao e estereotipica, pois o acidente vascular tem 
uma predileqao pela arteria cerebral media. A presenqa de anor¬ 
malidades com base em difusao nas varreduras da RM confirma 
um acidente vascular perinatal agudo durante a primeira semana 
de vida. Outros pacientes apresentam sintomas retardados com 
uma hemiparesia evolutiva, em media por volta dos 4-8 meses. 

O tratamento agudo de um acidente vascular cerebral ge¬ 
ralmente esta limitado aos recem-nascidos com convulsoes. A 
nao ser que seja identificada uma fonte embolica, o acido ace¬ 
tilsalicilico e os anticoagulantes quase nunca sao prescritos. O 
tratamento se baseia em cuidados de apoio, identificaqao de 
comorbidades e tratamento das convulsoes. No acidente vascu¬ 
lar neonatal agudo, devem ser excluidas as causas trataveis do 
acidente vascular, como infecqao, embolos cardiacos, distur- 
bios metabolicos e trombofilia hereditaria. Em casos apropria- 
dos, estao indicadas a ecocardiografia, a angiografia por RM e a 
punqao lombar. O tratamento de apoio focaliza medidas gerais, 
como a normalizaqao dos niveis de glicose, a monitoraqao da 
pressao sanguinea e a otimizaqao da oxigenaqao. 

O atendimento a longo prazo do acidente vascular neona¬ 
tal geralmente comeqa com a identificaqao de fatores de risco, 
que podem incluir estados protromboticos, doen^a cardiaca, 
substancias de desidrataqao. Apesar de anormalidades protrom- 
boticas com a melhor evidencia de associaqao serem o fator V 
de Leiden, deficiencia de proteina C e lipoproteina (a), muitos 
medicos realizam um extenso estudo hematologico. Fatores de 
risco maternos como infertilidade, anticorpos antifosfolipideos, 
infecqao placentaria, ruptura prematura das membranas e expo- 
siqao a cocaina estao independentemente associados a acidente 
vascular neonatal. 

O prognostico para crianqas que apresentam acidente vas¬ 
cular neonatal foi por muito tempo considerado melhor do 
que para crianqas ou adultos com acidentes vasculares, prova- 
velmente devido a plasticidade do cerebro neonatal. Evidencias 
recentes, no entanto, sugerem que com o progresso dos pacientes 
em sua idade escolar, estes podem apresentar desafios cognitivos 
previamente nao reconhecidos, como deficits de aprendizado ou 
deficit de atenqao/transtorno de hiperatividade. Vinte a 40% dos 
pacientes que passaram por acidentes vasculares neonatais sao 
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neurologicamente normais. Disturbios motores afetam apro- 
ximadamente 40-60% dos pacientes, em geral como paralisia 
cerebral hemiplegica. Nas apresenta^oes agudas, a RM pode 
prever um comprometimento motor, uma vez que um sinal de 
RM ponderada na difusao do trato corticospinal descendente 
esta associado a uma maior incidencia de hemiplegia. Retardos 
na linguagem, anormalidades comportamentais e deficits cogni- 
tivos sao observados em 20-40% dos lactentes que apresentam 
acidentes vasculares neonatais. Os pacientes tambem apresen¬ 
tam um maior risco para convulsoes. O acidente vascular recorre 
em 3% dos recem-nascidos e geralmente esta associado a uma 
anormalidade protrombotica ou uma doen^a subjacente, como 
malforma^ao cardiaca ou infec^ao. Dada a baixa incidencia de 
recorrencia, o controle a longo prazo visa amplamente a reabili- 
ta^ao, incluindo terapias de movimento induzido por restri^ao. 
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DISTURBIOS DO SONO 

Esta discussao focaliza as caracteristicas neurologicas de diver- 
sos disturbios do sono afetando crianqas. O Capitulo 2 discute 
consideraqoes comportamentais no tratamento dos disturbios 
do sono. A apneia obstrutiva do sono e o disturbio respiratorio 
do sono sao descritos detalhadamente nos Capitulos 17 e 18, res- 
pectivamente. 

1. Si'ndrome da morte subita do lactente 

A sindrome da morte subita infantil (SMSI) continua sendo um 
fenomeno de origem desconhecida e e, de longe, o mais grave 
disturbio de sono da infancia. Apesar da reduqao acentuada de 
sua incidencia nos ultimos anos, ela continua sendo responsavel 
por mais mortes de lactentes nos EUA do que qualquer outra 
causa de obito durante a infancia alem do periodo neonatal. A fi- 
siopatologia da SMSI permanece pouco compreendida, apesar de 
existirem evidencias de que anormalidades na funqao do tronco 
cerebral possam desempenhar algum papel. Uma discussao mais 
aprofundada dessa doenqa pode ser encontrada no Capitulo 18. 

2. Narcolepsia 

A narcolepsia — um disturbio primario do sono — e caraterizada 
por um sono diurno cronico e inapropriado que ocorre indepen- 
dente da atividade ou do meio e que nao melhora com aumento 
do periodo de sono noturno. Seu inicio ocorre por volta dos 
3 anos de idade. Das crianqas com narcolepsia, 18% tern menos 
de 10 anos de idade e 60% estao entre a puberdade e o final da 
adolescencia. A narcolepsia em geral interfere gravemente na 
vida normal. Meses a anos apos seu inicio pode ocorrer uma cata- 
plexia (perda parcial ou total do tonus muscular, frequentemente 
desencadeada por risada, medo ou outra comoqao emocional), 
alucinaqoes hipnagogicas (visuais ou auditivas) e sensaqoes de 
paralisia ao adormecer. Estudos demonstraram que um sono com 
movimentos oculares rapidos (REM) com perda do tonus mus¬ 
cular e um padrao de frequencia EEG misto de amplitude lenta 
ocorre logo apos o inicio do sono em pacientes com narcolepsia, 
ao passo que individuos normais apresentam 80-100 minutos ou 
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mais de sono nao REM (NREM) antes do periodo inicial de sono 
REM. A condi^ao persiste durante toda a vida. 

A polissonografia e o teste de latencias multiplas do sono 
(TLMS) tern sido usados tradicionalmente para diagnosticar 
esse disturbio. Niveis reduzidos de HLAB 1*0602 estao associa- 
dos a narcolepsia. Pesquisa recente sugere a ausencia de um neu- 
ropeptideo hipotalamico, a hipocretina, causando narcolepsia e 
cataplexia. Niveis de hipocretina-1 do liquido cerebrospinal (mas 
nao do plasma) sao diagnosticos (o nivel sera igual a zero). 

Estimulantes do SNC, como preparados de anfetamina (Ad- 
derall) ou metilfenidato de a^ao prolongada, sao usados para o 
tratamento da sonolencia diurna excessiva. Modafinil demos- 
trou ser um tratamento eficaz para narcolepsia em adultos e, as 
vezes, e usado em crian 9 as. Contudo, faltam estudos controlados 
em crian^as. A cataplexia responde a venlafaxina, fluoxetina ou 
clomipramina. A narcolepsia/cataplexia (autoimune) raramente 
responde a IGIV. 

3. Miodonia neonatal benigna do sono 

A mioclonia neonatal benigna do sono (MNBS) se caracteriza 
por abalos mioclonicos que costumam ocorrer durante o sono e 
cessam abruptamente quando a criancpa acorda. E uma condi<;ao 
benigna, frequentemente confundida com convulsoes epilepti- 
cas durante a infancia. Abalos mioclonicos em geral ocorrem nas 
primeiras duas semanas de vida, com frequencia sao bilateral- 
mente sincronos e simetricos. Um episodio de abalos pode durar 
de alguns segundos ate 20 minutos. Os abalos ocorrem apenas 
durante o sono e geralmente sao observados no inicio do sono. 
Podem se resolver espontaneamente nos primeiros meses de 
vida, apesar de poderem ocorrer ainda aos 10 meses de idade. 

4. Epilepsia noturna do lobo frontal 

A epilepsia noturna do lobo frontal (ENLF) se caracteriza por 
despertares paroxisticos de sono NREM, ocasionalmente com 
movimentos motores estereotipados que duram menos de 20 s; 
convulsoes motoras com caracteristicas distonicas ou hipercine- 
ticas durando mais de 20 segundos a 2 minutos; e caminhadas 
noturnas episodicas que lembram o sonambulismo agitado es- 
tereotipado. A ENLF e um disturbio heterogeneo que inclui as 
formas esporadica e familiar. A epilepsia noturna do lobo frontal 
autossomica dominante esta associada a uma anormalidade ge- 
netica afetando os receptores nicotinicos, incluindo dois genes 
mutantes que codificam para as subunidades a4 ( CHRNA4 ) 
e (32 (CHRNB2) do receptor nicotinico acetilcolina (nAChR). 
Anormalidades epileptiformes definitivas em registros EEG in- 
terictais e, as vezes, ictais, podem levar ao erro de diagnostico 
de distonia noturna ou parasomnia, como terror noturno ou so¬ 
nambulismo. Os farmacos antiepilepticos podem ser eficazes, e a 
ausencia de resposta a medicacpao nao e incomum. 

5. Parasomnias 

As parasomnias (ver tambem Capitulo 2) sao eventos compor- 
tamentais ou psicologicos anormais que ocorrem em associacpao 
com diversos estagios do sono ou durante a transi^ao entre o 
adormecer e o acordar. As parasomnias da infancia sao divididas 


entre aquelas que ocorrem em NREM e REM. As parasomnias 
NREM consistem em despertares parciais, desorientaijao e dis¬ 
turbios motores, incluindo sonambulismo e terrores/pavores 
noturnos, entre outros. 

A. Sonambulismo 

O sonambulismo, ou somniloquio (falar durante o sono), situa-se 
no grupo de disturbios do sono conhecidos como disturbios do 
despertar, que ocorrem em sono NREM. O inicio e abrupto, geral¬ 
mente no inicio da noite. Caracteriza-se por atividade coordenada 
(p. ex., caminhar e, algumas vezes, mover objetos sem proposito) 
em um estado de obnubilaijao. O episodio e relativamente curto e 
cessa de modo espontaneo. Pela manha, ao despertar, o individuo 
nao se lembra muito bem do evento. O sonambulismo pode estar 
relacionado a atividades mentais ocorrendo nos estagios 3 e 4 do 
sono NREM. Sua incidencia foi estimada como sendo de somente 
2-3%, mas ate 15% dos casos sao relatados em crian^as com idades 
entre 6-16 anos. Meninos sao mais frequentemente afetados do 
que meninas e podem apresentar episodios recorrentes. Caracte¬ 
risticas psicopatologicas raramente sao demonstradas, mas foi no- 
tada uma forte associacpao (30%) com a enxaqueca da infancia e o 
sonambulismo. Em criampas predispostas, os episodios de sonam¬ 
bulismo podem ser provocados por fatores de estresse, incluindo 
doemjas febris. O sonambulismo nao requer tratamento, sendo 
desnecessario procurar por atendimento psiquiatrico. 

B. Terror noturno 

O terror noturno (pavor noturno) e um disturbio do despertar 
do sono NREM. A maioria dos casos ocorre em criamjas com 
idades de 3-8 anos, e o disturbio raramente ocorre apos a ado- 
lescencia. Caracteriza-se por despertar subito (porem, somente 
parcial), com a criamja gravemente assustada e sem conseguir 
ficar completamente acordada ou confortada. Sintomas autono- 
micos concomitantes incluem respira^ao acelerada, taquicardia 
e transpira^ao. A criancpa nao se lembra de nenhum pesadelo. 
Mecanismos psicopatologicos nao sao claros, mas o adormecer 
apos assistir a cenas de violencia na televisao ou apos ouvir histo- 
rias assustadoras pode desempenhar um papel em sua genese. A 
eliminacpao dessas causas e a consideraijao de realizar um estudo 
do sono (polissonografia) para excluir uma apneia obstrutiva e 
convulsoes parciais complexas podem fazer sentido. 

6. Smdrome das pernas inquietas 

A smdrome das pernas inquietas (Restless leg syndrome ) (ver tam¬ 
bem Capitulo 2) se refere a movimentos de pernas continuos e 
desagradaveis que ocorrem em repouso e causam parestesias 
desconfortaveis (sintomas sensoriais), as quais, com frequencia, 
interferem em um sono repousante. Ocasionalmente, tern sido 
observada uma anemia (ferritina baixa) em adultos com esse dis¬ 
turbio; nesses casos, houve melhora com a administra^ao de sul- 
fato ferroso. Evitar cafeina, nicotina, alcool e algumas medicares 
(antidepressivos, neurolepticos) e uma medida que ajudou em 
series de pacientes adultos. Nao existem estudos de medicacpao pe- 
diatrica; embora sem comprova^ao cientifica, clonazepam e pos- 
sivelmente clonidina e gabapentina sao opcodes seguras. Agonistas 
da DOPA, ropinirol e pramipexol sao usados em adultos, mas nao 
foram testados em crian 9 as. 
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MALFORMACOES CONGENITAS DO FECHAMENTO 
DO TUBO NEURAL 

Malformacoes do sistema nervoso ocorrem em 1-3% dos recem- 
-nascidos vivos e estao presentes em 40% dos lactentes que vem 
a obito. Anomalias do desenvolvimento do SNC podem resultar 
de diversas causas, incluindo causas infecciosas, toxicas, metabo- 
licas e disturbios vasculares que afetam o feto. O tipo espedfico 
de malformacpao que resulta desses disturbios, no entanto, pode 
depender mais do periodo gestacional durante o qual o distur- 
bio ocorre do que da causa especifica. O periodo de inducao, dos 
dias 0-28 da gestacao, e o periodo no qual a placa neural se ins- 
tala e o tubo neural se forma e se fecha. Disturbios durante esta 
fase podem resultar em uma maior ausencia de estruturas neu- 
rais, como anencefalia, ou em um defeito de fechamento do tubo 
neural, como espinha bifida, mielomeningocele ou encefalocele. 
Prolifera^ao celular e migra^ao caracterizam o desenvolvimento 
neural que ocorre apos 28 dias de gestacao. Lisencefalia, paqui- 
giria, agiria e agenesia do corpo caloso podem ser o resultado de 
disturbios durante a forma^ao (geneticos, toxicos, infecciosos ou 
metabolicos), que podem ocorrer durante o periodo de prolifera- 
Cao e migraijao celular. 

1. Anormalidades do fechamento do tubo neural 

Defeitos do fechamento do tubo neural sao as malformacoes con- 
genitas mais comuns que afetam o sistema nervoso e ocorrem em 
1:1.000 nascidos vivos. A espinha bifida com mielomeningocele 
associada ou meningocele e comumente encontrada na regiao 
lombar. Dependendo da extensao e da gravidade do envolvimento 
da medula espinal e dos nervos perifericos, podem ocorrer fra- 
queza das extremidades inferiores, disfumjao intestinal e vesical e 
deslocamento do quadril. O parto cesareo seguido de fechamento 


cirurgico precoce das meningoceles e mielomeningoceles geral- 
mente esta indicado. fi necessario um tratamento adicional para 
o controle de anormalidades cronicas do trato urinario, de anor¬ 
malidades ortopedicas, como cifose e escoliose, e paresia das ex¬ 
tremidades inferiores. Hidrocefalia associada a mielomeningocele 
geralmente requer uma deriva^ao ventriculoperitoneal. 

A. Malformacoes de Arnold-Chiari 

A malformacpao de Arnold-Chiari tipo I consiste no alongamento 
e no deslocamento da terminaijao caudal do tronco cerebral para 
dentro do canal espinal com protrusao das tonsilas cerebelares 
atraves do forame magno. Associadas a essa malforma^ao do 
rombencefalo, podem ocorrer frequentemente anormalidades 
pequenas a moderadas da base do cranio, incluindo a impressao 
basilar (platibasia) e um forame magno pequeno. A malforma- 
Cao de Arnold-Chiari tipo I permanece assintomatica por anos, 
mas, em crian^as mais velhas e adultos jovens, pode levar a ataxia 
progressiva, paresia dos nervos cranianos inferiores e vertigem 
progressiva; raramente pode se apresentar com apneia ou distur¬ 
bios respiratorios. Uma laminectomia cervical posterior pode ser 
necessaria para aliviar a compressao da medula cervical. Uma de- 
riva^ao ventriculoperitoneal e necessaria para a hidrocefalia. 

A malforma^ao de Arnold-Chiari tipo II consiste em malfor¬ 
macoes encontradas no Arnold-Chiari tipo I e em uma mielo¬ 
meningocele lombar associada. A hidrocefalia se desenvolve em 
aproximadamente 90% das criampas com malforma^ao de Ar¬ 
nold-Chiari tipo II. Esses pacientes tambem podem apresentar 
estenose do aqueduto, hidromielia ou siringomielia e displasias 
corticais. As manifesta^oes clinicas da malforma^ao de Arnold- 
-Chiari tipo II sao mais comumente causadas por hidrocefalia e 
mielomeningocele associadas. Alem disso, pode estar presente 
uma disfuncao dos nervos cranianos de localiza^ao mais baixa. 
Ate 25% dos pacientes podem apresentar epilepsia, provavel- 
mente secundaria as displasias corticais. Lesoes mais altas da 
medula toracica ou lombar estao associadas a retardo mental 
leve em metade dos pacientes, ao passo que mais de 85% dos 
pacientes com lesoes de nivel inferior apresentam quocientes de 
inteligencia (QI) normals. Muitos pacientes desenvolvem uma 
sensibilidade ou alergia ao latex. A malformacpao de Arnold- 
-Chiari tipo III se caracteriza por encefalocele occipital — um 
defeito de fechamento da terminaijao rostral do tubo neural. A 
hidrocefalia e extremamente comum nessa malformacao. 

B. Diagnostic*) e prevencao 

Em geral, o diagnostico de defeitos do tubo neural e obvio no 
momenta do nascimento. Achados ultrassonograficos pre-natais 
e a presencpa de niveis aumentados de a-fetoproteina no liquido 
amniotico levam a uma suspeita diagnostica. Todas as mulheres 
em idade fertil devem fazer uso profilatico de folato, que pode 
prevenir este defeito e reduzir o risco de recorrencia em 70%. 

2. Disturbios do desenvolvimento cortical 

Malformacoes do desenvolvimento cortical sao cada vez mais re- 
conhecidas com o desenvolvimento de tecnicas de RM e com o au- 
mento de sindromes geneticas recentemente identificadas. Essas 
malformacoes sao subdivididas em disturbios, com base em sua 
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etiologia: migraqao neuronial, organizaqao cortical, prolifera<;ao 
anormal ou apoptose e nao classificados. Nesta secpao, fornecemos 
alguns exemplos comuns destes subtipos. Lisencefalia e o disturbio 
mais comum de migraijao neuronial. Polimicrogiria e esquizence- 
falia sao exemplos de anormalidades organizacionais. Agenesia do 
corpo caloso, descrita a seguir, e um exemplo de apoptose anor¬ 
mal. Finalmente, algumas anormalidades, como a sindrome de 
Dandy-Walker, permanecem nao classificadas. 

A. Lisencefalia 

A lisencefalia e uma malformacpao cerebral grave caracterizada 
por uma superficie cortical extremamente lisa, com sulcos e giros 
pouco desenvolvidos. Tal superficie lisa e caracteristica do cerebro 
fetal no final do primeiro trimestre. Alem disso, cerebros lisen- 
cefalicos apresentam uma construijao citoarquitetanica primi- 
tiva, com um manto cerebral em quatro camadas, em vez de um 
manto maduro de seis camadas. Paquigiria (giros grossos) e agi- 
ria (ausencia de giros) podem apresentar uma varia^o com um 
gradiente anterior para posterior, o que pode ser sugestivo de um 
defeito genetico subjacente. Pacientes com lisencefalia geralmente 
apresentam grave retardo do desenvolvimento nervoso, micro- 
cefalia e convulsoes (incluindo espasmos infantis). No entanto, 
existe uma heterogeneidade fenotipica significativa, que pode 
depender da mutaqao especifica. Esses disturbios sao autossomi- 
cos recessivos, exceto para os disturbios ligados ao X. Muta^oes 
LIS1 do cromossomo 17 estao associadas a caracteristicas dismor- 
ficas (sindrome de Miller-Dieker). Outra mutaijao autossomica 
recessiva envolvendo o gene RELN resulta em uma lisencefalia 
com grave hipoplasia hipocampal e cerebelar. Sindromes ligadas 
ao X envolvendo mutacpoes em DCX (double cortin ou duplacor- 
tina) e ARX (associada a genitalia ambigua) afetam homens com 
lisencefalia e mulheres com heterotopias em faixa ou agenesia do 
corpo caloso. Lisencefalia associada a hidrocefalia, malforma^oes 
cerebelares e distrofia muscular podem ocorrer na sindrome de 
Walker-Warburg (muta 9 ao POMT1), na distrofia muscular de 
Fukuyama (muta^ao fukutin) e na doenija musculo-olho-cerebro 
(muta^ao POMGnTl). £ particularmente importante identificar 
essas sindromes nao somente porque existent exames clinicos a 
disposi^ao, mas tambem em razao de suas implicates geneticas. 
A lisencefalia tambem pode ser um componente da sindrome de 
Zellweger, uma anormalidade peroxissomica metabolica asso¬ 
ciada a presen^a de concentrates elevadas de acidos graxos de 
cadeia muito longa no plasma. Nao existe tratamento especifico 
para a lisencefalia, e as convulsoes frequentemente sao dificeis de 
controlar com os medicamentos padrao. 

Exames de RM ajudaram a definir diversos defeitos presumi- 
dos de migrato semelhantes a lisencefalia, mas anatomicamente 
mais restritos. Um exemplo e a displasia cortical perissilviana bi¬ 
lateral. Pacientes com esse disturbio apresentam paralisia pseudo¬ 
bulbar, deficits cognitivos variaveis, diplegia facial com disartria e 
sialorreia, retardo de desenvolvimento e epilepsia. As convulsoes 
frequentemente sao dificeis de controlar com medicates antiepi- 
lepticas; alguns pacientes se beneficiaram com uma calosotomia 
(transec^ao do corpo caloso). A causa dessa sindrome permanece 
desconhecida, apesar de ter sido postulada uma lesao cerebral is- 
quemica intrauterina. O tratamento visa melhorar a fala e as fun- 
tes oromotoras e controlar as convulsoes. 


B. Agenesia do corpo caloso 

A agenesia do corpo caloso, anteriormente tida como uma mal- 
formaqao cerebral rara, esta sendo diagnosticada com maior 
frequencia por meio de modernas tecnicas de neuroimagem; 
ela ocorre em 1:4.000 nascimentos. A causa dessa malforma^ao 
e desconhecida. Ocasionalmente, ela parece ser herdada com 
um padrao autossomico dominante ou recessivo. Ela tern sido 
associada a padroes ligados ao X (ARX, como mencionado). 
A agenesia do corpo caloso pode ser encontrada em alguns 
pacientes com deficiencia de piruvato desidrogenase e em ou- 
tras hiperglicemias nao cetoticas. A maior parte dos casos e 
esporadica. O mal desenvolvimento do corpo caloso pode ser 
parcial ou completo. Nenhuma sindrome especifica e tipica de 
agenesia do corpo caloso, apesar de muitos pacientes apresen- 
tarem convulsoes, retardo do desenvolvimento, microcefalia 
ou retardo mental. Anormalidades neurologicas podem estar 
relacionadas a anormalidades microscopicas da citoarquitetura 
do cerebro, que ocorrem em associato com agenesia do corpo 
caloso. A malformato pode ser encontrada incidentalmente 
em estudos de neuroimagem em pacientes normals sob outros 
aspectos e foi descrita como achado incidental na necropsia de 
individuos neurologicamente normals. Uma forma especial de 
agenesia do corpo caloso ocorre na sindrome de Aicardi. Nesse 
disturbio ligado ao X, a agenesia do corpo caloso esta asso¬ 
ciada a outras anormalidades cisticas intracerebrais, espasmos 
infantis precoces, retardo mental, coriorretinopatia lacunar e 
anormalidades do corpo vertebral. 

C. Sindrome de Dandy-Walker 

Apesar de ter sido descrita ha aproximadamente cem anos, a exata 
definiijao da sindrome de Dandy-Walker continua sendo debatida. 
Classicamente, e caracterizada por aplasia do vermis , aumento de 
tamanho do quarto ventriculo, deslocamento rostral do tentorio 
e ausencia ou atresia dos forames de Luschka e Magendie. Apesar 
de a hidrocefalia normalmente nao estar presente de modo con¬ 
genita, ela se desenvolve nos primeiros meses de vida. Noventa 
por cento dos pacientes que desenvolvem hidrocefalia o fazem por 
volta de 1 ano de vida. Ao exame fisico, existe, frequentemente, 
uma protuberancia arredondada ou um aumento de tamanho do 
occipicio cranial. Na ausencia de hidrocefalia e aumento da pres- 
sao intracraniana, poucos achados clinicos podem estar presentes, 
sugerindo disfumjao neurologica. Uma sindrome ataxica ocorre 
em menos de 20% dos pacientes, e seu aparecimento geralmente 
e tardio. Muitos deficits neurologicos a longo prazo resultam di- 
retamente da hidrocefalia. O diagnostico da sindrome de Dandy- 
-Walker e confirmado por TC ou RM do cranio. O tratamento e 
dirigido para o controle da hidrocefalia. 

3. Cranioestenose 

Cranioestenose ou fechamento prematuro das suturas cranianas 
geralmente e esporadica e idiopatica. Porem, alguns pacientes 
apresentam disturbios hereditarios como a sindrome de Apert 
e a doenqa de Crouzon, que estao associadas a anormalidades 
dos dedos, das extremidades e do coraqao. Ocasionalmente, a 
cranioestenose pode estar associada a um disturbio metabolico 
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de base, como hipotireoidismo e hipofosfatemia. A forma mais 
comum de cranioestenose envolve a sutura sagital e resulta em 
escafocefalia, um alongamento da cabeqa na direqao anterior 
para a posterior. O fechamento premature das suturas corona- 
rias causa braquicefalia, um aumento do crescimento craniano 
da esquerda para a direita. A nao ser que muitas ou todas as su¬ 
turas cranianas fechem prematuramente, nao havera compro- 
metimento do volume intracraniano, e o crescimento cerebral 
nao sera afetado. O tratamento da cranioestenose esta dirigido 
para preservar o formato normal do cranio e consiste na excisao 
da sutura fechada, com aplicaqao de material nas bordas da cra- 
niotomia para evitar reossificaqao das bordas osseas. O melhor 
efeito estetico do cranio e atingido quando a cirurgia e realizada 
nos primeiros 6 meses de vida. 

4. Hidrocefalia 

A hidrocefalia se caracteriza por um aumento do volume do LCS 
em associaqao com dilataqao ventricular progressiva. Na hidro¬ 
cefalia comunicante, o LCS circula atraves do sistema ventricular 
e para dentro do espaqo subaracnoide, sem obstruqao. Na hidro¬ 
cefalia nao comunicante, uma obstruqao bloqueia o fluxo do LCS 
dentro do sistema ventricular ou bloqueia a saida do LCS do sis¬ 
tema ventricular para dentro do espaqo subaracnoide. Diversos 
disturbios, como hemorragia, infecqao, tumores e malformaqoes 
congenitas, podem desempenhar um papel causal no desenvol- 
vimento da hidrocefaha. A presenqa de polegares radializados e 
estenose do aqueduto e sugestiva de uma hidrocefaha ligada ao 
X devido a deficiencia da molecula LI de adesao celular neural, 
que pode ser verificada clinicamente. 

As caracteristicas clinicas da hidrocefalia incluem macrocefa- 
lia e uma taxa excessiva de crescimento craniano, irritabilidade, 
vomitos, perda do apetite, disturbio do olhar para cima, distur- 
bio dos movimentos extraoculares, hipertonia dos membros 
inferiores e hiper-reflexia generalizada. Sem tratamento, pode 
ocorrer uma atrofia optica. Em lactentes, o papiledema pode 
estar ausente, ao passo que crianqas mais velhas com fechamento 
das suturas cranianas podem desenvolver edema do disco op- 
tico. A hidrocefaha pode ser diagnosticada com base na evoluqao 
clinica, nos achados do exame fisico, na TC e na RM. 

O tratamento da hidrocefaha esta voltado para fornecer uma 
alternativa de esvaziamento do LCS do compartimento intra¬ 
craniano. O metodo mais comum e a derivaqao ventriculope¬ 
ritoneal. Outro tratamento deve ser dirigido, se possivel, para 
a causa que originou a hidrocefalia. Para exames geneticos, ver 
http://www.genetest.org 

Barkovich R et al.: A developmental and genetic classification for 
malformations of cortical development. Neurology 2005;65:1873 
[PMID: 16192428], 

Doherty D et al.: Pediatric perspective on prenatal counseling for mye¬ 
lomeningocele. Birth Defects Res A Clin Mol Teratol 2006;76:645 
[PMID: 17001678], 

Forman M et al.: Genotypically defined lissencephalies show dis¬ 
tinct pathologies. J Neuropathol Exp Neurol 2005:64:847 [PMID: 
16215456], 

Kotrikova B et al.: Diagnostic imaging in the management of cranio- 
synostoses. Eur Radiol 2007;17:1968 [PMID: 17151858], 


Paul L et al.: Agenesis of the corpus callosum: Genetic, develop¬ 
mental and functional aspects of connectivity. Nat Rev Neurosci 
2007;8:287 [PMID: 17375041], 

Vertinsky A et al.: Macrocephaly, increased intracranial pressure, and 
hydrocephalus in the infant and young child. Top Magn Reson 
Imaging 2007:18:31 [PMID: 17607142], 


TAMAN HO ANORMAL DO CRANIO 

As placas osseas do cranio nao tem uma capacidade intrlnseca 
para aumentar de tamanho ou crescer. Diferentemente dos ossos 
longos, elas dependem de forqas extrlnsecas para estimular a ne- 
oformaqao ossea junto as linhas de sutura. Apesar de a forqa da 
gravidade e a traqao sobre o osso, exercida pelo musculo e pelo 
couro cabeludo, provavelmente estimularem algum crescimento 
osseo, o estlmulo isolado mais importante para o crescimento da 
cabeqa durante a tenra idade e a infancia e o crescimento cere¬ 
bral. Assim, a avaliaqao precisa do crescimento da cabeqa e um 
dos aspectos mais importantes do exame neurologico de crian- 
qas jovens. Uma circunferencia craniana de dois desvios padrao 
acima ou abaixo da media para a idade requer investigaqao e 
esclarecimento. 

1. Plagiocefalia 

Um formato anormal do cranio e a plagiocefalia (“cabeqa de for¬ 
mato obliquo”). O achatamento da cabeqa (braquicefalia) e uma 
queixa frequente e, na verdade, e secundaria a dormir na posiqao 
supina (“postural”), e nao devida a uma cranioestenose da sutura 
occipital lambdoide. 

O reposicionamento da cabeqa durante os cochilos (p. ex., 
com uma toalha enrolada sob um dos ombres) e um periodo 
em decubito abdominal ao acordar sao suficientes como tra¬ 
tamento. Raramente e necessario fazer uma radiografia do 
cranio ou uma consulta para excluir uma cranioestenose. A 
maioria das plagiocefalias posturais nao estenoticas se resolve 
aos 2 anos de idade. 

2. Microcefalia 

Uma circunferencia craniana inferior a mais do que dois des¬ 
vios padrao para a idade e o sexo e definida como microcefalia. 
Mais importante, no entanto, que uma medida isolada da cir¬ 
cunferencia e a taxa ou padrao do crescimento craniano com 
o tempo. Medidas da circunferencia craniana que diminuem 
progressivamente para percentis inferiores com o aumento da 
idade sao indicatives de um processo ou condiqao que perturbou 
a capacidade de crescimento cerebral. As causas da microcefa- 
lia sao numerosas. Alguns exemplos encontram-se listados no 
Quadro 23-18. 

Achados chnicos 
A. Sinais e sintomas 

Suspeita-se de microcefalia no recem-nascido a termo e em lac¬ 
tentes ate os 6 meses de idade cuja circunferencia toracica excede 
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Quadro 23-18 Causas de microcefalia 


Causas 

Exemplos 

Cromossomicas 

Trissomias do 13, do 18, do 21 

Malformacao 

Lisencefalia, esquizencefalia 

Sindromes 

Rubinstein-Taybi, Cornelia de Lange, 

Angelman 

Toxinas 

Alcool, anticonvulsivantes (?), fenilcetonuria 
materna (PKU) 

Infeccoes (intrauterinas) 

TORCHS 3 

Radiacao 

Pelve materna, primeiro e segundo 
trimestre 

Insuficiencia placentaria 

Toxemia, infeccao, pequeno para a idade 
gestacional 

Familiar 

Autossomica dominante, autossomica 
recessiva 

Hipoxia perinatal, 
traumatismo 

Asfixia de parto, traumatismo 

Infeccoes (perinatais) 

Meningite bacteriana (principalmente 
estreptococo grupo B) 

Encefalite viral (enterovirus, herpes 
simples) 

Metabolicas 

Deficiencia de Glut-1, PKU, doenca do acucar 
de bordo 

Doenca degenerativa 

Tay-Sachs, Krabbe 


a T0RCHS e uma regra mnemonica para toxoplasmose, outras infeccoes, 
rubeola, citomegalovirus, herpes simples e slfilis. 


a circunferencia craniana (a nao ser que a crianqa seja muito 
obesa). Microcefalia pode ser descoberta quando a crianga esta 
sendo examinada devido a retardo dos padroes de desenvolvi- 
mento ou problemas neurologicos, como convulsoes ou espas- 
ticidade. Pode existir uma acentuada reduqao da regiao frontal 
(como na microcefalia familiar) com adelgamento do diametro 
biparietal. A fontanela pode fechar antes do esperado e as suturas 
podem estar proeminentes. 

8. Achados laboratoriais 

Achados laboratoriais variam com a causa. Dermatoglifos 
anormais podem estar presentes quando a lesao ocorreu antes 
da 19- semana gestacional. No recem-nascido, e possivel ava- 
liar os titulos de anticorpos IgM para toxoplasmose, rubeola, 
CMV, herpes simples e sifilis. Titulos elevados de IgM especi- 
fica sao indicatives de infeeqao congenita. A cultura de urina 
para CMV estara positiva ao nascer se o virus for a causa da 
microcefalia. 

Anormalidades oculares, cardiacas e osseas tambem podem 
indicar uma infeeqao congenita. Ocasionalmente, as determina- 
qoes de aminoacidos e acidos organicos no soro e na urina da 
crianqa sao diagnostics. A mae pode necessitar de uma triagem 
para fenilcetonuria. Um cariotipo deve ser considerado. 


C. Exames de imagem 

TC e RM podem ajudar no diagnostico e no prognostico. Esses 
estudos podem evidenciar calcificaqoes, malformaqoes ou pa¬ 
droes atroficos que sugerem infecqoes congenitas especificas ou 
sindromes geneticas. Radiografias simples de cranio tern um 
valor limitado. Aconselhamento genetico deve ser oferecido a 
familia de qualquer lactente com microcefalia significativa. 

Diagnostico diferencial 

A cranioestenose congenita envolvendo multiplas suturas e fa- 
cilmente diferenciada por inspeqao da cabeqa, historia, iden- 
tificaqao de sindromes, padroes hereditarios e, algumas vezes, 
sinais e sintomas de aumento de pressao intracraniana. For¬ 
mas comuns de cranioestenose envolvendo as suturas sagital, 
coronaria e lambdoide estao associadas a formas cranianas 
anormais, mas nao causam microcefalia. O reconhecimento de 
causas trataveis de crescimento cerebral insuficiente, como hi- 
popituitarismo ou hipotireoidismo e grave subnutriqao protei- 
co-calorica, e critico para que o tratamento possa ser instituido 
o mais cedo possivel. 

Tratamento e prognostico 

Exceto para os disturbios trataveis ja mencionados, o trata¬ 
mento geralmente e de suporte e dirigido para os multiplos 
deficits neurologicos e sensoriais, disturbios endocrinos (p. ex., 
diabetes insipido) e convulsoes. Muitas, mas nao todas, crian- 
$as com microcefalia apresentam retardo do desenvolvimento. 
Exce^oes notaveis sao encontradas em casos de hipopituita- 
rismo (raro) ou microcefalia familiar autossomica dominante. 

Bishop FS et aL: Glutaric aciduria type 1 presenting as bilateral sub¬ 
dural hematomas mimicking nonaccidental trauma. Case report 
and review of the literature. J Neurosurg 2007; 106(Suppl):222 
[PMID: 17465389]. 

Chiu S et al.: Early acceleration of head circumference in children with 
fragile X syndrome and autism. J Dev Behav Pediatr 2007;28:31 
[PMID: 17353729]. 

Glass RB et al.: The infant skull: A vault of information. Radiogra¬ 
phics 2004;507:22 [PMID: 15026597]. 

Gnamey DK et al.: Primary autosomal recessive microcephaly: A 
novel clinical phenotype. Genet Couns 2005; 16:107 [PMID: 
15844788]. 

Hutchison BL et al.: Plagiocephaly and brachycephaly in the first two 
years of life: A prospective cohort study. Pediatrics 2004;114:970 
[PMID: 15466093]. 

Losee JE et al.: Nonsynostotic occipital plagiocephaly: Factors im¬ 
pacting onset, treatment, and outcomes. Plast Reconstr Surg 
2007;119:1866 [PMID: 17440367]. 

Purugganan OH: Abnormalities in head size. Pediatr Rev 2006; 
27:473 [PMID: 17142470]. 

Sztriha L et al.: Microcephaly associated with abnormal gyral pat¬ 
tern. Neuropediatrics 2004;35:346 [PMID: 15627942]. 

Wang D et al.: Glut-1 deficiency syndrome: Clinical, genetic, 
and therapeutic aspects. Ann Neurol 2005;57:111 [PMID: 
15622525]. 
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Quadro 23-19 Causas de macrocefalia 


Causas 

Exemplos 

Pseudomacrocefalia, pseudo- 
-hidrocefalia, percentis de 
crescimento de recuperacao 

lactente prematuro em 
crescimento; recuperacao de 
ma nutricao, doenca cardiaca 
congenita, correcao pos-cirurgica 

Aumento da pressao intracraniana 
Com dilatacao ventricular 

Com outra massa expansiva 

Hidrocefalia progressiva, derrame 
subdural 

Cisto aracnoide, cisto porencefalico, 
tumor cerebral 

Macrocefalia familiar benigna 
(hidrocefalia idiopatica externa) 

Hidrocefalia externa, aumento 
benigno dos espaco subaracnoides 
(sinonimos) 

Megalocefalia (cerebro grande) 

Com disturbios 
neurocutaneos 

Com gigantismo 

Com nanismo 

Metabolica 

Lisossomica 

Outra leucodistrofia 

Neurofibromatose, esclerose 
tuberosa, etc. 

Sindrome de Soto 

Acondroplasia 

Mucopolissacaridose 

Leucodistrofia metacromatica 
(tardiamente) 

Degeneracao esponjosa de 

Carnavan 

Espessamento do osso do cranio 

Displasia fibrosa (osso), anemia 
hemolitica (medula ossea), anemia 
falciforme, talassemia 


3. Macrocefalia 

Uma circunferencia craniana maior do que dois desvios padrao 
acima da media para a idade e o sexo indica macrocefalia. Um 
crescimento craniano rapido sugere um aumento da pressao 
intracraniana, mais provavelmente causado por hidrocefalia, 
coleqoes liquidas extra-axiais ou neoplasias. Macrocefalia com 
uma taxa de crescimento craniano normal sugere macrocefa¬ 
lia familiar ou megalocefalia verdadeira, como pode ocorrer na 
neurofibromatose. Outras causas e exemplos de macrocefalia 
encontram-se listados no Quadro 23-19. 

Achados clinicos 

Os achados clinicos e laboratoriais variam de acordo com o pro- 
cesso subjacente. Em lactentes, a transiluminaqao do cranio com 
um feixe de luz intensa e um quarto completamente escuro pode 
mostrar derrames subdurais, hidrocefalia, hidranencefalia e de- 
feitos cisticos. Uma condiqao tratavel por meio de cirurgia ou 
medicamentodeve serexcluida. Assim, aprimeiradecisaoe se e 
quando deve ser feito um estudo por imagem. 

A. Estudo de imagem postergado 

1. Crescimento de recuperacao ou tipo catch-up — Um 

crescimento de recuperaqao ou tipo catch-up pode ser evidente, 
como no lactente prematuro neurologicamente intacto, cujo 


crescimento rapido da cabe(;a e mais acentuado nas primeiras 
semanas de vida, ou no lactente na fase inicial de recuperaqao 
de um nanismo por privaqao. Uma vez alcamjado o tamanho 
normal, o crescimento craniano fica mais lento e, entao, assume 
o padrao de crescimento normal. Se a fontanela estiver aberta, a 
ultrassonografia craniana pode avaliar o tamanho dos ventricu- 
los e diagnosticar ou excluir uma hidrocefalia. 

2. Macrocefalia familiar — Esta condiqao pode existir 
quando outro membro da familia apresentar uma cabeqa muito 
grande sem sinais ou sintomas que indiquem disturbios, como 
displasias neurocutaneas (especialmente neurofibromatose) ou 
gigantismo cerebral (sindrome de Sotos), ou quando nao exis- 
tirem anormalidades mentais ou neurologicas significativas na 
crianqa. 

B. Estudo de imagem 

Exames de TC ou RM (ou ultrassonografia, caso a fontanela an¬ 
terior esteja aberta) sao usados para definir qualquer causa estru- 
tural de macrocefalia ou para identificar um disturbio operavel. 
Mesmo quando a condiqao e intratavel (ou que nao requeira 
tratamento), a informaqao obtida permite diagnostico e prog¬ 
nostic mais precisos, orienta a abordagem e aconselhamento 
genetico, e serve de base para comparaqao de futuro crescimento 
anormal do cranio ou alteraqoes neurologicas que requeiram a 
repetiqao do exame. Um estudo por imagem e necessario na pre- 
senqa de sinais ou sintomas de aumento da pressao intracraniana 
(ver Quadro 23-15). 

Dementieva YA et al.: Accelerated head growth in early development 
of individuals with autism. Pediatr Neurol 2005;32:102 [PMID: 
15664769], 

Riel-Romero RM et al.: Megalencephalic leukoencephalopathy with 
subcortical cysts in two siblings owing to two novel mutations: 
Case reports and review of the literature. J Child Neurol 2005; 
20:230 [PMID: 1583614], 


DISPLASIAS NEUROCUTANEAS 

Displasias neurocutaneas sao doenqas do neuroectoderma e, al- 
gumas vezes, envolvem o endoderma e a mesoderma. Marcas de 
nascenqa — e excrecencias cutaneas que aparecem mais tarde — 
frequentemente sugerem uma avaliaqao buscando por uma pato- 
logia afetando o cerebro, a medula espinal e os olhos. Hamartomas 
(tecido histologicamente normal crescendo de modo extrema- 
mente rapido ou em locais aberrantes) sao comuns. As displasias 
mais comuns tern uma hereditariedade dominante. Tumores be- 
nignos e ate mesmo malignos podem se desenvolver. 

Johnson KJ et al.: Childhood cancer and birthmarks in the Colla¬ 
borative Perinatal Project. Pediatrics 2007;119:el088 [PMID: 
17473081], 

Kandt RS: Tuberous sclerosis complex and neurofibromatosis 
type 1: The two most common neurocutaneous diseases. Neurol 
Clin 2003;21:983 [PMID: 14743661], 

Korf BR: The phakomatoses. Clin Dermatol 2005;23:78 [PMID: 
15708292], 
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1. Neurofibromatose tipo 1 (doenca de von 
Recklinghausen) e neurofibromatose tipo 2 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Mais de seis manchas cafe com leite com 5 mm de dia- 
metro maximo em individuos pre-puberes e com mais de 
15 mm de diametro em individuos pos-puberes. 

► Dois ou mais neurofibromas de qualquer tipo ou urn neuro¬ 
fibroma plexiforme. 

► Sardas na regiao axilar ou inguinal. 

► Glioma optico. 

► Dois ou mais nodulos de Lisch (hamartomas da iris). 

► Lesoes osseas caracteristicas, como displasia do esfenoide ou 
afinamento de ossos longos com ou sem pseudoartroses. 

► Familiar de primeiro grau (pais, irmaos, descendentes) com 
neurofibromatose tipo 1 com os criterios anteriores. 


Consideracoes gerais 

A neurofibromatose e um disturbio de multiplos sistemas com 
uma prevalencia de 1:3.000. Cinquenta por cento dos casos sao 
decorrentes de novas mutaqoes no gene NF1. Quarenta por cento 
dos pacientes desenvolverao complicaqoes medicas do disturbio 
no decorrer de suas vidas. A presenqa de dois ou mais criterios 
positivos e diagnostica; outros podem aparecer no decorrer do 
tempo. Crianqas com seis ou mais manchas cafe-com-leite e sem 
outros criterios positivos devem ser seguidas; 95% desenvolve¬ 
rao neurofibromatose tipo 1. 

► Achados dmicos 
A. Sinais e sintomas 

Os sintomas mais comuns de apresentaqao sao problemas cogni- 
tivos ou psicomotores; 40% dos pacientes apresentam dificulda- 
des de aprendizado, e retardo mental ocorre em 8%. A historia 
e importante para a identificaqao de manifestaqoes geneticas 
dominantes nos pais. Os pais devem ser examinados detalha- 
damente. A historia deve focalizar a presenqa de abaulamentos 
ou massas levando a desfiguramento, a problemas funcionais ou 
a dores. Manchas cafe com leite sao observadas na maioria das 
crianqas afetadas por volta de 1 ano de idade. A lesao cutanea 
tipica e ovoide, com 10-30 cm, e tern bordas lisas. Neurofibro¬ 
mas ou lipomas discretos sao mais comuns, bem demarcados e 
podem ocorrer em qualquer idade. Neurofibromas plexiformes 
sao mais difusos e podem invadir o tecido normal. Sao conge- 
nitos e frequentemente detectados durante periodos de cresci- 
mento rapido. Se a face ou um membro estiver envolvido, pode 
haver hipertrofia ou crescimento exagerado associado. 

O medico deve perguntar sobre problemas visuais. Estra- 
bismo ou ambliopia tornam imperiosa a busca por um glioma 
optico, um tumor comum na neurofibromatose. Qualquer deficit 
neurologico progressive requer exames para excluir um tumor 


da medula espinal ou do SNC. Tumores do VIII nervo craniano 
(schwannomas) praticamente nunca ocorrem na neurofibroma¬ 
tose tipo 1, mas ocorrem sempre na neurofibromatose tipo 2, 
uma doenqa autossomica dominante rara. Manchas cafe com 
leite sao menos comuns na neurofibromatose tipo 2. 

O medico deve checar a pressao sanguinea e examinar a coluna, 
procurando por escoliose, e os membros para pseudoartroses. 
A medida do cranio frequentemente mostra macrocefalia. Audi- 
qao e visao devem ser examinadas. O exame ocular inclui a verifi- 
caqao de proptose e nodulos de Lisch na iris. O disco optico deve 
ser examinado para verificar a presenqa de atrofia ou papiledema. 
Baixa estatura e puberdade precoce sao achados ocasionais. Um 
exame visando manifestaqoes neurologicas de tumores e impor¬ 
tante (p. ex., reflexos assimetricos ou espasticidade). 

B. Achados laboratoriais 

Exames laboratoriais provavelmente nao tem valor para pacientes 
assintomaticos. Pacientes selecionados requerem RM com cortes 
especiais atraves dos nervos opticos para excluir um glioma op¬ 
tico. Um achado comum na RM e uma lesao hiperintensa, sem 
caracteristicas de lesao de massa, observada em imagens ponde- 
radas em T 2 . Esses “objetos claros nao identificados” (“OCNI”) 
frequentemente desaparecem com o tempo. Hipertensao requer 
avaliaqao das arterias renais para displasia e estenose. Exames 
cognitivos e testes de rendimento escolar podem estar indicados. 
Escoliose ou anormalidades dos membros devem ser avaliadas 
por meio de exames radiologicos apropriados, como RM da me¬ 
dula espinal e suas raizes. 

Diagnostico diferencial 

Pacientes com a sindrome de McCune-Albright frequentemente 
apresentam manchas cafe com leite maiores associadas a puber¬ 
dade precoce, displasia poliostotica fibrosa e endocrinopatias 
hiperfuncionantes. Em crianqas normals, sao observadas uma 
ou duas manchas cafe com leite. Uma grande mancha cafe com 
leite solitaria geralmente e inocente, nao indicando uma neuro¬ 
fibromatose tipo 1. 

Complicacoes 

Convulsoes (62%), surdez, baixa estatura, puberdade precoce e 
hipertensao ocorrem em menos de 25% dos pacientes com neu¬ 
rofibromatose. Glioma optico ocorre em cerca de 15%. Apesar 
de o tumor poder estar aparente em uma idade precoce, rara- 
mente causa problemas funcionais e em geral nao e progressive. 
Os pacientes tem um risco um pouco mais elevado (5% de risco) 
para diversos processos malignos. Outros tumores podem ser 
benignos, mas podem causar morbidade e mortalidade significa- 
tivas devido ao seu tamanho e localizaqao em um espaqo vital ou 
restrito, por exemplo, os neurofibromas plexiformes. 

Tratamento 

O aconselhamento genetico e importante. Se um dos pais e por- 
tador de neurofibromatose tipo 1, o risco para os irmaos e de 
50%. A doenqa pode ser progressiva e, ocasionalmente, podem 
ser observadas complicaqoes graves. £ necessario fazer uma 
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triagem genetica dos membros da famflia. Consultas anuais ou 
semestrais sao importantes para a deteccpao precoce de proble- 
mas escolares, anormalidades osseas ou neurologicas. Os para- 
metros a seguir devem ser registrados a cada visita anual: 

1. Desenvolvimento da criaruja e progresso escolar. 

2. Sintomas visuais, acuidade visual e fundoscopia ate os 7 anos 
de idade (para detectar glioma de via optica, glaucoma). 

3. Circunferencia craniana (um aumento rapido pode indicar 
tumor ou hidrocefalia). 

4. Altura (para detectar desenvolvimento puberal anormal). 

5. Peso (para detectar desenvolvimento puberal anormal). 

6. Desenvolvimento puberal (para detectar puberdade retardada 
ou precoce decorrente de lesao hipofisaria ou hipotalamica). 

7. Pressao sanguinea (para detectar estenose de arteria renal ou 
feocromocitoma). 

8. Exame cardiovascular (para doemja cardiaca congenita, es- 
pecialmente estenose pulmonar). 

9. Avalia^ao da coluna (para escoliose ou neurofibromas plexi- 
formes subjacentes). 

10. Avaliaijao da pele (para neurofibromas cutaneos, subcuta- 
neos e plexiformes). 

11. Exame de outros sistemas, dependendo de sintomas especi- 
ficos. 

Clinicas multidisciplinares em centros medicos dos EUA 
sao recursos excelentes. O diagnostico pre-natal provavelmente 
se avizinha, porem a variabilidade das manifesta^oes (triviais a 
graves) fara do aborto uma op^ao improvavel.* Estudos cromos- 
somicos estao sendo realizados (cromossomo 17ql 1.2). Infor- 
ma^ao para a popula^ao leiga e para medicos esta disponivel pela 
National Neurofibromatosis Foundation (http://www.nf.org). 

Acosta MT et al.: Neurofibromatosis type 1: New insights in to neu- 
rocognitive issues. Curr Neurol Neurosci Rep 2006;6:136 [PMID: 
16522267], 

Al-Otibi M, Rutka JT: Neurosurgical implications of neurofibro-matosis 
type 1 in children. Neurosurg Focus 2006;20:E2 [PMID: 16459992], 

Arun D, Gutmann DH: Recent advances in neurofibromatosis type 1. 
Curr Opin Neurol 2005;17:101 [PMID: 15021234], 

Asthagiri AR et al.: Neurofibromatosis type 2. Lancet 2009; 
373:1974 [EpubMay22], 

Ferner RE et al.: Guidelines for the diagnosis and management of 
individuals with neurofibromatosis 1. J Med Genet 2007;44:81 
[PMID: 17105749], 

Gonzalez G et al.: Bilateral segmental neurofibromatosis: A case re¬ 
port and review. Pediatr Neurol 2007;36:51. 

Han M, Criado E: Renal artery stenosis and aneurysms associated with 
neurofibromatosis. J Vase Surg 2005;41:539 [PMID: 15838492], 

Listrnick R et al.: Optic pathway gliomas in neruofibromatosis-1: 
Controversies and recommendations. Ann Neurol 2007;61:189 
[PMID: 17387725], 

Rosser TL et al.: Cerebrovascular abnormalities in a population of 
children with neurofibromatosis type 1. Neurology 2005;64:553 
[PMID: 15699396], 

Ruggieri M et al.: Earliest clinical manifestations and natural history 
of neurofibromatosis type 2 (NF2) in childhood: A study of 24 pa¬ 
tients. Neuropediatrics 2005;36:21 [PMID: 15776319], 


* N. de R.T. No Brasil, do ponto de vista legal, o aborto nao e uma opcao. 


2. Esderose tuberosa (doenca de Bourneville) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Angiofibromas faciais ou fibromas subungueais. 

► Frequentemente, maculas hipomelanoticas, fibromas gen- 
givais. 

► Hamartomas retinianos. 

► Tuberosidades corticais ou nodulos gliais subependimarios, 
frequentemente calcificados. 

► Angiomiolipomas renais. 


Consideracoes gerais 

Esclerose tuberosa e uma doenca de hereditariedade dominante. 
A maioria dos pacientes apresenta deletes no cromossomo 
9 (gene TSC1) ou 16 (gene TSC2). Os produtos do gene, hamar- 
tina e tuberina, tem efeitos supressivos tumorais. Uma trlade de 
convulsoes, retardo mental e adenoma sebaceo ocorre em so- 
mente 33% dos pacientes. Anteriormente se acreditava que a 
doenqa tinha uma alta taxa de mutaqao. Tecnicas mais sofisti- 
cadas como a RM demonstraram que pais anteriormente con- 
siderados nao portadores do gene sao, na verdade, portadores 
assintomaticos. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

1. Caracteristicas dermatologicas — Achados cutaneos levam 
a maior parte dos pacientes a procurar cuidados medicos. No- 
venta e seis por cento dos pacientes apresentam uma ou mais 
maculas hipomelanoticas, angiofibromas faciais, fibromas un- 
gueais ou placas de chagrin. Adenoma sebaceo, o hamartoma 
cutaneo facial, pode aparecer inicialmente na infancia precoce, 
com frequencia no pescoqo, no queixo e em locais secos da pele 
onde a acne geralmente nao ocorre. Elas com frequencia tem 
uma tonalidade avermelhada. As maculas hipomelanoticas sao 
mais facilmente observadas em individuos bronzeados ou de pele 
escura do que em individuos com a pela mais clara. As maculas 
frequentemente sao ovais ou com formato em “folha de freixo” 
e seguem os dermatomos. Uma lampada de Wood (luz ultravio- 
leta) apresenta as maculas mais claramente, uma grande ajuda 
em pacientes com pele clara. No couro cabeludo, o equivalente e 
a poliose (mecha de cabelo branco). Na infancia, a presen 9 a des- 
sas maculas acompanhada de convulsoes e praticamente diag- 
nostica da doen 9 a. Fibromas subungueais ou periungueais sao 
mais comuns no halux. Placas de chagrin, semelhantes a couro 
ou casca de laranja, apoiam o diagnostico. Ocasionalmente sao 
observadas manchas cafe com leite. Placas fibrosas ou elevadas 
podem lembrar angiofibromas coalescentes. 

2. Caracteristicas neurologicas — Convulsoes sao o sintoma 
mais comum de apresenta 9 ao. Ate 20% dos pacientes com es- 
pasmos infantis (uma sindrome epileptica grave) apresentam 
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esclerose tuberosa. Por isso, qualquer paciente que apresenta 
espasmos infantis (assim como seus pais) deve ser avaliado para 
este disturbio. Um estudo de imagem do SNC, como a TC, pode 
evidenciar nodulos subependimarios calcificados; a RM pode 
mostrar lesoes desmielinizantes da substancia branca ou tuber- 
culos corticais. Praticamente qualquer tipo de convulsao sinto- 
matica (p. ex., ausencia atipica, parcial complexa e convulsoes 
tonico-clonicas generalizadas) pode ocorrer. 

3. Retardo mental — Retardo mental ocorre em ate 50% dos 
pacientes encaminhados de centres de cuidados terciarios; a in- 
cidencia provavelmente e mais baixa em pacientes selecionados 
aleatoriamente. Pacientes com convulsoes tem maior probabi- 
lidade de apresentar retardo mental ou dificuldades de apren- 
dizado. 

4. Lesoes renais — Cistos renais ou angiolipomas podem ser 
assintomaticos. Hematuria ou obstruqao ao fluxo urinario ocor- 
rem eventualmente; a ultima requer cirurgia. Ultrassonografia 
dos rins deve ser feita em qualquer paciente com suspeita de es¬ 
clerose tuberosa para auxiliar no diagnostico, caso sejam encon- 
tradas lesoes, e para excluir doen^a renal obstrutiva. 

5. Envolvimento cardiopulmonar — Doenqa pulmonar cistica 
pode ocorrer raramente. Rabdomiomas do coraqao podem ser 
assintomaticos, mas podem levar a obstruqao do fluxo, dificul¬ 
dades de conduqao e obito. Radiografias toracicas e ecocardio- 
gramas podem detectar estas manifestatpoes raras. Rabdomioma 
cardiaco pode ser detectado em um exame de ultrassom pre- 
-natal; rabdomiomas regridem com a idade, por isso, as apresen- 
taqoes sintomaticas sao tipicas no periodo perinatal ou na tenra 
idade, quando os rabdomiomas sao maiores. 

6. Envolvimento ocular — Hamartomas de retina frequente- 
mente estao situados proximos ao disco optico. 

7. Envolvimento esqueletico — Achados que algumas vezes 
auxiliam no diagnostico sao rarefaqoes cisticas nos ossos dos 
dedos da mao ou do pe. 

B. Exames diagnosticos 

Radiografias planas podem detectar areas de espessamento intra- 
cranianas, da coluna e pelve, assim como lesoes cisticas nas maos 
e nos pes. Radiografias toracicas podem mostrar um padrao pul¬ 
monar em favo de mel. RM e TC sao mais uteis; a ultima pode 
mostrar calcifica^oes nodulares subependimarias, praticamente 
patognomonicas e, algumas vezes, giros alargados ou tuberculos e 
tumores cerebrais. Material de contraste pode evidenciar tumores 
frequentemente localizados proximo ao forame interventricular. 
Lesoes hipomielinizadas podem ser observadas com RM. EEG e 
util para delinear a presenqa de descargas convulsivas. 

Tratamento 

O tratamento e indicado pela doenqa de base (p. ex., convulsoes 
e tumores do cerebro, do rim e do coraqao). Lesoes cutaneas na 
face podem requerer dermoabrasao ou tratamento com laser. 
O aconselhamento genetico enfatiza a identificatpao do porta- 
dor. O risco de aparecimento na prole quando um dos pais e 


portador e de 50%. O paciente deve ser observado anualmente 
para aconselhamento e reexame na infancia. A identificaqao de 
cromossomos (9, 16; genes TSC1 e TSC2 ) pode futuramente tor- 
nar possivel o diagnostico intrauterino. 

O tratamento para epilepsia refrataria pode levar a extirpaqao 
cirurgica de locais com tuberculos epileptiformes. 

Uma pesquisa recente (ate agora, em ratos) sugeriu que os 
inibidores do “alvo mamifero de rapamicina” (mTOR) podem 
inibir a epilepsia na esclerose tuberosa, assim como a displasia 
atrofica/tuberosidades, tumores, adenoma sebaceo e possivel- 
mente melhorar o aprendizado. 

Devlin La et al.: Tuberous sclerosis complex: Clinical features, diag¬ 
nosis, and prevalence within Northern Ireland. Dev Med Child 
Neurol 2006;48:495 [PMID: 16700943], 

Leung AK, Robson WL: Tuberous sclerosis complex: A review. J Pe- 
diatr Health Care 2007;21:108 [PMID: 17321910], 

Ljungberg et al.: Rapamycin suppresses seizures and neural hyper¬ 
trophy in a mouse model of cortical dysplasia. Dis Model Mech 
2009;2:389 [Epub 2009 May 26] [PMID:19470613(PubMed-in 
process)]. 

Rosser T et al.: The diverse clinical manifestations of tuberous sclero¬ 
sis complex: A review. Semin Pediatr Neurol 2006;13:27 [PMID: 
16818173], 

Sampason JR: Thrapeutic therapy targeting of mTOR in tuberous scle¬ 
rosis. BiochemSoc Trans 2009;37(Pt 1): 259. [PMID: 19143643], 
Thiele EA: Managing epilepsy in tuberous sclerosis complex. J Child 
Neurol 2004;19:680 [PMID: 15563014], 

Zeng LH, Rensing NR, Wong M: The mammalian target of rapamy¬ 
cin signaling pathway mediates epilptogenesis in a model of tem¬ 
poral lobe epilepsy. Neurosci 2009 May 27; 29 (21): 6964-6972 
[PMID 19474323]. 

3. Angiomatose encefalofacial 
(doenca de Sturge-Weber) 

A doenca de Sturge-Weber consiste em um nevo facial cor de 
vinho do Porto envolvendo a parte superior da face (na primeira 
divisao do nervo craniano V), um angioma venoso das meninges 
de regioes occipitoparietais e angioma coroide. A slndrome foi 
descrita sem a presenqa de nevo facial (rara, tipo III, sem an¬ 
gioma leptomenlngeo). 

Achados ch'nicos 

Na infancia precoce, o olho pode apresentar glaucoma ou buf- 
talmia, com uma cornea nublada e aumentada em tamanho. Em 
estagios iniciais, o nevo facial pode ser a unica indicaqao, sem 
achados cerebrais, mesmo em exames radiologicos. Atrofia corti¬ 
cal caracterlstica, calcifica^oes do cortex e angiomatose menlngea 
podem aparecer com o tempo, corroborando com o diagnostico. 

O exame flsico pode mostrar convulsoes focais ou hemipare- 
sia do lado contralateral a lesao cerebral. O nevo facial pode ser 
maior do que a extensao da primeira divisao do nervo craniano 
V; ele pode envolver a face inferior, boca, labios, pescoqo e ate 
mesmo o tronco. Pode ocorrer hemiatrofia dos membros con- 
tralaterais. Deficiencia mental pode resultar de convulsoes mal 
controladas. Pode haver glaucoma de instalaqao tardia e, rara¬ 
mente, hemorragia do SNC. 
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Estudos radiologicos podem mostrar calcificaqao cortical; 
a tomografia demonstra isso antes da radiografia simples. Uma 
RM frequentemente mostra o envolvimento subjacente do 
cerebro. 

O EEG com frequencia apresenta depressao da voltagem 
sobre a area envolvida em estagios iniciais; mais tarde, anormali- 
dades epileptiformes podem estar presentes focalmente. 

O diagnostico diferencial inclui a (rara) sindrome PHACES: 
malformaqao de fossa posterior, hemangioma segmentar (fa¬ 
cial), anormalidades arteriais, defeitos cardiacos, anormalidades 
oculares (em ingles, eye abnormalities ) e defeitos do esterno (em 
ingles, sternal ) (ou ventrais); frequentemente, apenas alguns des¬ 
ses defeitos estao presentes. 

Tratamento 

A doenqa de Sturge- Weber e esporadica. O controle precoce das 
convulsoes e importante para evitar retardo ou involuqao do 
desenvolvimento. Na ausencia de convulsoes, e possivel prever 
um desenvolvimento normal. £ indicado o exame cuidadoso do 
recem-nascido, incluindo avaliaqao oftalmologica para detectar 
glaucoma precoce. Raramente, pode estar indicada a remoqao 
cirurgica das meninges envolvidas e da porifao cerebral envol¬ 
vida e, ate mesmo, hemisferectomia. 

Adams ME et al.: A Spectrum of unusual neuroimaging findings in 
patients with suspected Sturge-Weber syndrome. AJNR Am J 
Neuroradiol 2009;30: 276. [PMID: 19050205], 

Comi AM: Update on Sturge-Weber syndrome: Diagnosis, treat¬ 
ment, quantitative measures, and controversies. Lymphat Res Biol 
2007;5:257 [PMID: 18370916], 

Heyer GL et al.: The neurologic aspectos PHACE: Case report and 
review of the literature. Pediatr Neurol 2006;35:419 [PMID: 
17138012], 

Janner D et al.: Index of suspicion: Sturge-Weber. Pediatr Rev 2007; 
28:27 [PMID: 17197457], 

Kossoff EH et al.: Outcomes of 32 hemispherectomies for Sturge- 
Weber syndrome worldwide. Neurology 2002;59:1735 [PMID: 
12473761], 

Kossof EH, Ferenc L, Comi AM: An infantile-onset, severe, yet spora¬ 
dic seizure pattern in common Sturge-Weber syndrome. Epilepsia 
2009 Apr 6 [Epub ahead of print] [PMID: 19389148], 

Miyama S, Goto T: Leptomeningeal angiomatosis with infantile 
spasms. Pediatr Neurol 2004;31:353 [PMID: 15519118], 

Oza VS et al.: PELACES association: A neurologic review of 17 pa¬ 
tients. AJNR Am J Neuroradiol 2008;29:807 |PMID: 18223093], 

Park C, Bodensteiner JB: An infant with segmental hemangioma: 
Sturge-Weber? Semin Pediatr Neurology 2008;15:164 [PMID: 
19073319]. 

Welty LD: Sturge-Weber syndrome: A case study. Neonatal Netw 
2006;25:89 [PMID: 16610482], 


4. Doenca de von Hippel-Lindau 
(angiomatose retinocerebelar) 

A doenqa de von Hippel-Lindau e uma condiqao hereditaria 
dominante rara, com hemangioblastomas retinianos e cerebe- 
lares, cistos renais, pancreaticos e epididimite e, algumas vezes, 
canceres renais. O paciente pode apresentar ataxia, fala borrada 


e nistagmo decorrentes de um hemangioblastoma cerebelar ou 
com um hemangioblastoma clstico da medula espinal. Descola- 
mento de retina pode ocorrer em decorrencia de hemorragia ou 
exsudato na malformaqao vascular retiniana. Um cisto pancrea- 
tico ou tumor renal raramente e o sinal de apresentaqao. 

Os criterios diagnosticos para esta doenqa sao um heman¬ 
gioblastoma retiniano ou cerebelar, com ou sem historia familiar 
positiva, cisto intra- abdominal ou cancer renal. 

Fitz EW, Newman SA: Neuro-ophthalmology of von Hippel-Lindau. 
Curr Neurol Neurosci Rep 2004;4:384 [PMID: 15324605], 

Meister et al.: Radiological evaluation. Management and surveil¬ 
lance of renal masses in von Hippel-Landau disease. Clin Radiol 
2009;64:589 [PMID: 19414081], 

Richard S et al.: von Hippel-Lindau disease. Lancet 2004;363:1231 
[PMID: 15081659]. 


DISTURBIOS DEGENERATIVOS DO SISTEMA NERVOSO 
CENTRAL NA TENRA IDADE E NA INFANCIA 

Os disturbios degenerativos do SNC na tenra idade e na infan- 
cia se caracterizam por interrupqao e perda do desenvolvimento 
psicomotor, geralmente progressiva com graus variaveis dos fun- 
cionamentos mental e motor e, com frequencia, tambem visual 
(Quadros 23-20 e 23-21). Convulsoes sao comuns em alguns dis¬ 
turbios, mais comumente aqueles com envolvimento da substan- 
cia cinzenta. Sinais e sintomas podem variar com a idade de inicio 
e os locais primarios de envolvimento dos tipos especificos. 

Felizmente, esses disturbios sao raros. Um padrao clinico pre¬ 
coce de declinio com frequencia segue um desenvolvimento ini- 
cialmente normal. Em geral, e necessario um encaminhamento 
para exames bioquimicos sofisticados antes de fornecer o diagnos¬ 
tico definitivo. Recentemente, muitos medicos estiveram envolvi- 
dos com transplante experimental de medula ossea e terapia de 
reposk^ao enzimatica para alguns desses disturbios, com resulta- 
dos variaveis. Pacientes com leucodistrofia metacromatica, doenqa 
de Krabbe e adrenoleucodistrofia sao candidates para transplante 
de medula ossea. O tratamento de algumas doenqas de deposito 
lisossomico, como a doenqa de Gaucher, com terapia de reposiqao 
enzimatica mostrou resultados promissores. 

Augestad L et al.: Occurrence ofand mortality from childhoodneuro- 
nal ceroid lipofuscinoses in Norway. J Child Neurol 2006;21:917 
[PMID: 17092455], 

Auvin S, Valee L: Neuronal lipofuscinosis. Lancet 2004;364:786 
[PMID: 15337405], 

Aydin A et al.: Nonconvulsive status epilepticus on electroencepha¬ 
lography in a case with subacute sclerosing panencephali-tis. J 
Child Neurol 2006;21:256 [PMID: 1690143], 

Bindu P et al.: Clinical heterogeneity in Hallervorden-Spatz syn¬ 
drome: A clinicoradiological study in 13 patients from South 
India. Brain Dev 2006;28:343 [PMID: 16504438], 

de Bie P et al.: Molecular pathogenesis of Wilson and Menkes disease: 
Correlation of mutations with molecular defects and disease phe¬ 
notypes. J Med Genet 2007;23 [PMID: 17717039]. 

Deusterhus P: Huntington disease: A case study of early onset pre¬ 
senting as depression. J Am Acad Child Adolesc Psychiatry 
2004;43:1293 [PMID: 15381897], 
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Quadro 23-20 Disturbios degenerativos do sistema nervoso central na infancia 


Doenca 

Defeito enzimatico 
e genetica 

Initio 

Manifestacdes 

precoces 

Audicao e visao 

Achados somaticos 

Substancia branca 

Leucodistrofia globoide 
(Krabbe) 

Deficiencia recessiva 
de galactocerebrosideo 
fS-galactosidase. 

Cromossomo 14q21-14q31. 

Forma neonatal aos 

6 meses. Forma de 
inicio tardio aos 

2-6 anos. As formas 
adolescente e adulta 

sao raras. 

Dificuldades de 
alimentacao. 

Chora estridente. 
Irritabilidade. 
Arqueamento das 
costas. 

Atrofia optica, evolucao 
media a tardia. 
Ocasionalmente, 
hiperacusia. 

Cabeca 

frequentemente 
pequena. Muitas 
vezes abaixo do peso 
normal. 

Leucodistrofia Recessiva. Deficiencia de 

metacromatica arilsulfatase A. 22q13. 

A forma infantil tardia 
e a mais comum, 
apresentando-se 
aos 18-24 meses. 

As formas juvenil e 
adulta se apresentam 
mais tarde. 

Incoordenacao, 
especialmente 
disturbio da marcha; 
depois, regressao 
geral. 0 inverso em 
jovens. 

Atrofia optica, 
geralmente tardia. 
Audicao normal. 

Cabeca aumenta 
de tamanho 
tardiamente. Sem 
alteracao na forma 
juvenil. 

Neurodegeneracao 
associada a 
pantotenato cinase 
(anteriormente, 
sindrome de 
Hallervorden-Spatz) 

Autossomica recessiva; 
a mutacao mais comum 
esta no gene PANK2 ou 
cromossomo 20. 

Inicio precoce ocorre 
aos 10 anos de idade. 

Rigidez, distonia, 
disturbio da marcha, 
tremor. 

ERG anormal. 
Degeneracao retiniana. 

Distonia, disturbio 
da marcha. 

Doenca de Pelizaeus- Recessiva ligada ao X. 

-Merzbacher Reducao da proteina 

proteolipideo. Xq22. 

Nascimento 
(perinatal) a 2 anos 
de idade. 

Rolamento ocular 
frequentemente logo 
apos o nascimento. 
Balanco da cabeca. 

Perda intelectual lenta. 

Atrofia optica de 
desenvolvimento 
lento. Audicao normal. 
Nistagmo. 

Cabeca e corpo 
normal. 

Difusa, mas primariamente substancia cinzenta 

Polidistrofia (doenca ou 
sindrome de Alpers) 

Ocasionalmente familiar, 
recessiva. Formas 
metabolicas 

Infancia a 
adolescencia. 

Variavel: perda do 
intelecto, convulsoes, 
incoordenacao. 

Vomito, insuficiencia 
hepatica. 

Cegueira cortical e 
surdez. 

Cabeca inicialmente 
normal; pode 
apresentar disturbio 
de crescimento. 

Doenca de Tay-Sachs 
e variantes da 

G M2 gangliosidose: 
doenca de Sandhoff; 
juvenil; adulta-cronica 

Recessiva. Deficiencias de 
hexosaminidase causadas pelo 
gene HEXA no cromossomo 
15q23-24. 62,63. Tay-Sachs 
(93% judeus da europa 
oriental), deficiencia da 
hexosaminidase A. Deficiencia 
da hexosaminidase A e B de 
Sandhoff. Hexosaminidase A 
parcial juvenil. 

Tay-Sachs e Sandhoff 
3-6 meses; as outras 
aos 2-6 anos ou mais 
tarde. 

Variavel: choro 
estridente, perda 
da visao, espasmos 
infantis, parada no 
desenvolvimento. 

Nas formas juvenil e 
cronica; dificuldades 
motoras; mais tarde, 
dificuldades mentais. 

Macula vermelho- 
-cereja, cegueira 
precoce. Hiperacusia 
precocemente. 
Estrabismo na forma 
juvenil, cegueira 
posteriormente. 

Cabeca aumentada 
em tamanho 
tardiamente. Flgado 
as vezes aumentado. 
Nao nas formas 
juvenis cronicas. 

Doenca de 50% em judeus. 

Niemann-Pick e Recessiva. Deficiencia de 

variantes esfingomielinase nos tipos A 

e C envolvendo o SNC. 

Primeiros 6 meses. 

Nas variantes, inicio 
mais tardio: frequente 
em nao judeus. 

Desenvolvimento 
lento. Abdome 
proeminente. 

Macula vermelho- 
-cereja em 35-50%. 
Cegueira tardia. Surdez 
ocasionalmente. 

Cabeca geralmente 
normal. Baco maior 
que o figado. 

Xantomas cutaneos 
ocasionais. Paralisia 
do olhar vertical. 

Doenca de Gaucher do 
lactente (lipidose 
glicosilceramida) 

Recessiva. Deficiencia de 
glicocerebrosldeo. 

Primeiros 6 meses; 
raramente mais tarde 
na infancia. 

Estridor ou choro 
rouco: dificuldades 
de alimentacao. 

Ocasionalmente, 
macula vermelho- 
-cereja. Estrabismo 
convergente. Surdez 
ocasionalmente. 

Cabeca geralmente 
de tamanho 
normal. Flgado e 
baco aumentados 
igualmente. 
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Estudos laboratoriais 


Sistema motor 

Convulsoes 

e teciduais 

Evolucao 


Espasticidade precoce, 
ocasionalmente precedida 
por hipotonia. Conducao 
nervosa prolongada. 


Sinais combinados de 
motoneuronio superior e 
inferior. Conducao nervosa 
prolongada. 


Sinais extrapiramidais, 
disartria, reflexos 
tendinosos profundos 
exaltados. 


Sinais cerebelares 
precocemente, reflexos 
profundos hiperativos. 
Espasticidade. 


Precocemente. 
Mioclonicas e 
generalizadas, postura 
de descerebracao. 


Infrequentes, geralmente 
tardias e generalizadas. 


Variaveis, EEG pode ser 
anormal. 


Geralmente so tardias. 


Protefnas do LCS elevadas: geralmente normal nas 
formas de intcio tardio. Nervo sural; degradacao 
inespecifica da mielina. Deficiencia enzimatica 
nos leucocitos, cultura de fibroblastos cutaneos. 
Desmielinizacao, gliose com baixo sinal de TC, 
sinal alto na RM ponderada em T 2 . 

Celulas metacromaticas na urina: teste da sulfatase 
A negativo. Biopsia de nervo sural; metacromasia. 
Deficiencia enzimatica nos leucocitos, cultura 
de fibroblastos cutaneos. Exame de imagem: o 
mesmo da leucodistrofia globoide. 


Degeneracao axonal (esferoides). Depositos de 
ferro nos ganglios basais a RM: aspecto do olho 
de tigre. 


Inespecfficos. Biopsia cerebral: desmielinizacao 
extensa com pequenas ilhas perivasculares 
de mielina intada. Mutacoes de pontos ou 
duplicates do gene PLP sao responsaveis por 
65-90% dos casos. 


Rapida. Obito ocorre geralmente por 
volta de 1,5-2 anos de idade. Casos de 
inicio tardio podem viver 5-10 anos. 
Transplante hematopoietico de 
celulas-tronco e urn tratamento 
experimental com resultados variaveis. 

Moderadamente lenta. Obito entre 
3-8 anos na forma do ladente, 
na forma juvenil por volta dos 
10-15 anos de idade. 0 transplante 
de celulas tronco hematopoeticas e 
urn tratamento experimental com 
resultados variaveis. 

Deterioracao mental/motora 
progressiva. 


Muito lenta, frequentemente parece 
estacionaria. 


Variavel: incoordenacao, 
espasticidade. 


Inicialmente hipotonico. 
Finalmente rigidez de 
descerebracao. Na forma 
juvenil e cronica: disartria, 
ataxia espasticidade. 


Inicialmente hipotonico. 
Finalmente espasticidade. 
Ocasionalmente, sinais 
extrapiramidais. Ataxia, 
distonia. 


Manifestacao inicial 
frequente: mioclonica, 
acinetica, generalizada. 


Frequente, na evolucao 
media e tardia. Espasmos 
infantis e generalizados. 


Rara e tardia. 


Mutacao POLG1: delecoes multiplas, deplecao do 
DNA mitocondrial. Perda neuronial no cortex: pode 
ocorrer muito tardiamente. Aumento variavel do 
piruvato no soro e do lactato; esteatose hepatica, 
cirrose tardia. Biopsia muscular e hepatica mostra 
evidences de disfuncao mitocondrial. 

Esfregacos sangutneos: linfocitos vacuolizados; 
hipergranulacao basofila. Deficiencias enzimaticas 
no soro, leucocitos, cultura, fibroblastos 
cutaneos. Talamo de alta densidade 
a TC, substancia branca de baixa densidade. 


Sangue: linfocitos vacuolizados; aumento dos 
lipideos. Raios X: pulmoes "manchados", ossos 
descalcificados. "Celulas espuma" na medula 
ossea, baco, linfonodos. Leucocitos, estudos 
enzimaticos de fibroblastos sao diagnosticos. 


Geralmente rapida, com obito em 
1-3 anos apos o intcio. Variantes em 
criancas mais velhas, adultos. 


Moderadamente rapida. Obito em 
geral por volta dos 2-5 anos. Na forma 
juvenil, 5-15 anos. 


Moderadamente lenta. Obito em geral 
por volta dos 3-5 anos. 


Opistotono precoce, seguido 
rapidamente por rigidez 
de decerebracao. 


Rara e tardia. 


Anemia. Aumento da fosfatase acida. Raios X: 
cortex afinado, trabeculacoes osseas. "Celulas 
de Gaucher" na medula ossea, baco. Deficiencia 
enzimatica nos leucocitos ou fibroblastos cutaneos 
cultivados. 


Muito rapida. Urn tratamento 
experimental de reposicao enzimatica 
esta a caminho. 


(continua) 
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Quadro 23-20 Disturbios degenerativos do sistema nervoso central na infancia ( continuacao ) 


Doenca 

Defeito enzimatico e 
genetica 

Inicio 

Manifestacoes precoces 

Visao e audicao 

Achados somaticos 

Gangliosidose 
generalizada 
e tipo juvenil 
(G m1 gangliosidoses). 

Recessivo; deficiencia da 
|3-galactosidase. 

1-2 anos na 
forma infantil. 

Parada no esenvolvimento. 
Abdome protuberante. 
facies grosseira na forma 
lactente (generalizada). 

Na forma juvenil, ataxia e 
disartria. 

50% macula 
vermelho-cereja. 
Audicao geralmente 
normal no tipo 
juvenil. As vezes, 
retinite pigmentar. 

Cabeca aumentada 
de tamanho 
precocemente; ftgado 
maior que o baco. 

Encefalomielopatia 
necrosante subaguda 
(doenca de Leigh). 

Recessivo ou variavel. 

Pode haver deficiencia de 
piruvato carboxilase, piruvato 
desidrogenase, enzimas 
citocromicas. 

Idade do 
lactente 
ate infancia 
tardia. 

Dificuldades na alimentacao; 
choro fraco ou ausente; 
hipotonia; apneia; regressao 
do desenvolvimento; ataxia. 

A apresentacao pode ser 
altamente variavel. 

Atrofia optica, 
frequentemente 
precoce. Movimentos 
oculares flutuantes. 
Oftalmoplegia. 

Cabeca geralmente 
normal, as 
vezes pequena; 
ocasionalmente, 
disfuncao cardtaca e 
tubular renal. 

Doenca de Menkes 
(doenca dos cabelos 
encaracolados). 

Recessivo ligado ao X; defeito 
na absorcao 
do cobre. 

Lactente. 

facies peculiar; cabelo 
secundario branco, torcido, 
quebrado; hipotermia. 

Pode apresentar 
palidez do disco 
optico e microcistos 
de epitelio 
pigmentado. 

Retardo de 
crescimento. 

Sindrome de glicoprotei- 
nas com deficiencia 
de carboidratos. 

Anormalidade recessiva da 
glicoprotefna; glicosilacao 
defeituosa. 

Lactente. 

Incapacidade de 
desenvolvimento, retardo, 
enteropatia com perda 
proteica. 

Estrabismo, 

retinopatia. 

facies dismorfica. 

Coxins adiposos 
proeminentes. 

Mamilos invertidos. 

Abetalipoproteinemia 
(doenca de 
Bassen-Kornzweig). 

Recessivo; o defeito primario 
e a deficiencia de proteina de 
transferencia de triglicerideo 
microssomico (MTP) no 
cromossomo 4q22-24. 

Infancia 

precoce. 

Diarreia na tenra idade. 

Retinite pigmentar; 
mais tarde, 
oftalmoplegia. 

Nenhum. 
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Sistema motor 

Convulsoes 

Estudos laboratoriais 
e teciduais 

Evolucao 

Inicialmente hipotonico, por fim 
espastico. 

Geralmente tardias. 

Sangue: linfocitos vacuoiizados. Raios 

X: cifose dorsolombar, "quebra" das 
vertebras. "Celulas espumosas" similares 
aquelas da doenca de Niemann-Pick. 

Muito rapida. Obito em poucos 
anos. Mais lenta no tipo juvenil 
(ate 10 anos). 

Flacido e imovel; pode se Convulsoes tonicas raras e tardias. 

tornar espastico. Formas 
espinocerebelares; ataxia, 
mielopatia. 

Aumento de lactato e piruvato no 
sangue e ICS. Focos de sinal alto na RM 

T 2 no talamo, globo palido, putamen, 
nudeos subtalamicos. Pode ser 
considerado um disturbio mitocondrial. 
DNA, testes enzimaticos no musculo. 

Geralmente rapida em lactentes, 
mas pode ser lenta, com 
obito depois de varios anos. 
Hipoventilacao central e uma causa 
frequente de obito. 

Variavel: hipotonico a espastico. 

Espasmos infantis mioclonicos, 
estado epileptico. 

Defeito de absorcao do cobre. 

Angiografia cerebral mostra arterias 
alongadas. Os cabelos apresentam 
tortuosidades, e sao quebradicos. Cobre 
e ceruloplasmina baixos. 

Moderadamente rapida. Obito em 
geral com 3-4 anos. 

Hipotonia variavel, neuropatia. Raras. 

Transferrina normal diminuida. 

Transferrina carboidrato-deficiente 
aumentada. Esteatose hepatica. 

Hipoplasia cerebelar. 

Miocardiopatia, trombose. Fibrose 
hepatica. 

Ataxia, mais tarde, disturbio 
extrapiramidal dos movimentos. 

Nao ha. 

Abetalipoproteinemia: acantocitose, 
vitamina E serica baixa; nos exames 
de imagem, atrofia cerebelar. 

Progressao interrompida com 
vitamina E. 


SNC, sistema nervoso central; LCS, liquido cerebrospinal; TC, tomografia computadorizada; EEG, eletroencefalograma; ERG, eletrorretinograma; RM, resso- 
nancia magnetica. 


ATAXIA DA INFANCIA 
1. Ataxia cerebelar aguda 

A ataxia cerebelar aguda ocorre mais comumente em criangas com 
2-6 anos de idade. O inicio e abrupto, e a evolugao dos sintomas e 
rapida. Em cerca de 50% dos pacientes, ocorre uma doenga pro- 
dromica com febre, sintomas respiratorios ou gastrintestinais ou 
exantema 3 semanas antes do quadro. Infecgoes virais associadas 
incluem varicela, rubeola, parotidite, infecgoes por ecovirus, polio- 
mielite, mononucleose infecciosa e influenza. Infecgoes bacterianas, 
como escarlatina e salmonelose tambem foram responsabilizadas. 

ACHADOS CUNICOS 
A. Sinais e sintomas 

Ataxia do tronco e extremidades pode ser tao grave que a crianga 
passa a apresentar marcha cambaleante e incapacidade de se sen- 
tar sem apoio ou de alcangar objetos. A crianga tambem pode 
apresentar somente uma leve instabilidade. Hipotonia, tremor 
de extremidades e nistagmo horizontal podem estar presentes. 
A fala pode estar embolada. A crianga frequentemente esta irri- 
tada, vomitos podem ocorrer. Nao ha sinais clinicos de aumento 
da pressao intracraniana. O exame sensorial e os reflexos geral- 
mente nao apresentam anormalidades. 


B. Achados laboratoriais e de imagem 

A pressao do LCS e os niveis de proteina e glicose estao normais; lin- 
focitose leve (< 30 celulas/mL) pode estar presente. Deve-se tentar 
identificar o agente etiologico viral. Exames de TC sao normais; RM 
pode demonstrar lesoes desmielinizantes pos- infecciosas cerebe- 
lares. Estudos de pesquisa apresentaram exames SPECT positivos 
(hipo ou hiperperfusao) e anticorpos antirreceptor de glutamato 
S 2 (anti-GluR5-2) ou anti-GAD (acido glutamico decarboxilase). 

Diagnostico diferencial 

A ataxia cerebelar aguda deve ser diferenciada de sindromes 
cerebelares agudas decorrentes de intoxicagao com fenitoina, 
fenobarbital, primidona ou chumbo. Para a fenitoina, o nivel 
sorologico toxico geralmente se situa acima de 25 pg/mL; para 
fenobarbital, acima de 50 pg/mL; e para primidona, acima de 
14 pg/mL. (Ver segao anterior sobre Disturbios convulsivos.) 
Papiledema, anemia, granulagoes basofilas dos eritrocitos, pro¬ 
teinuria, radiografias tipicas e niveis proteicos elevados no LCS 
sao indicagoes clinicas da intoxicagao por chumbo, que pode 
ser confirmada pelos niveis de chumbo no soro, na urina ou no 
cabelo. A sindrome polimioclonia-opsoclonia com um neuro¬ 
blastoma oculto (ver segao anterior) ocasionalmente se inicia 
como ataxia cerebelar aguda. 
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Em casos raros, a ataxia cerebelar aguda pode ser o sinal 
de apresentaqao de uma meningite bacteriana aguda. A ata¬ 
xia subaguda pode resultar de uma retirada de corticoides. 
Outras causas incluem vasculites (lupus ou poliarterite no¬ 
dosa), traumatismo, o primeiro ataque de ataxia em um distur- 
bio metabolico como a doenqa de Hartnup, ou o initio de uma 
encefalomielite aguda disseminada ou de esclerose multipla. A 
historia e os achados clinicos podem diferenciar estes distur- 
bios, mas frequentemente sao necessarios exames laboratoriais 
apropriados. Sobre ataxias com initio e evoluqao mais cronica, 
ver seqoes posteriores sobre Degeneraqao espinocerebelar e ou- 
tros disturbios degenerativos. 

Tratamento e prognostics 

O tratamento e de suporte. Corticosteroides nao demonstraram 
ter um efeito benefico; IGIV tem sido usada. Entre 80 a 90% das 
crianqas com ataxia cerebelar aguda nao secundaria a toxici- 
dade de farmacos se recuperam sem sequelas em 6-8 semanas. 
Nos restantes, disturbios neurologicos incluindo transtornos do 
comportamento e do aprendizado, ataxia, movimentos oculares 
anormais e disturbio da fala podem persistir por meses a anos, e 
a recuperaqao pode ser incompleta. 

Appenzellar S et al.: Cerebellar ataxia in systemic lupus erythemato¬ 
sus. Lupus, 2008;17: 1122-1126 [PMID: 19029281], 

Blokker RS et al.: A boy with acute cerebellar ataxia without op¬ 
soclonus caused by neuroblastoma. Ned Tijdschr Geneeskd 
2006;150:799 [PMID: 16649400], 

Bonnan M et al.: Steroid treatment in four cases of anti-GAD ce¬ 
rebellar ataxia. Rev Neurol (Paris) 2008;164:427-433 [Epub 
2008 Apr 9] [PMID: 18555874], 

De Bruecker Y et al.: MRI findings in acute cerebellitis. Eur Radiol 
2004;14:1478 [PMID: 14968261], 

Go T: Intravenous immunoglobulin therapy for acute cerebellar ata¬ 
xia. Acta Paediatr 2003;92:504 [PMID: 12801122], 

Kubota M, Takahashi Y: Steroid-responsive chronic cerebellitis 
with positive glutamate receptor delta2 antibody. J Child Neurol 
2008;23:228 [PMID: 182637860], 

Lopez M., Wise C: Acute ataxia in a 4-year old boy: A case of Lyme 
disease neuroborreliosis. Amer Journ Emer Med 2008;26:9 
[PMID: 19091290], 

Ryan MM, Engle EC: Acute ataxia I childhood. J Child Neurol 
2003;18:309 [PMID: 12822814], 

Shiihara T et al.: Acute cerebellar ataxia and consecutive cerebellitis 
produced by glutamate receptor delta2 autoantibody. Brain Dev 
2007;29:254 [PMID: 17049194], 

Uchibori A et al.: Autoantibodies in postinfectious acute cerebellar 
ataxia. Neurology 2005:65:1114 [PMID: 16217070], 

2. Sindrome polimiodonia-opsodonus da 
infancia (encefalopatia mioddnica infantil, 
sindrome dos "olhos e pes dancantes") 

Os sinais e sintomas desta sindrome podem, inicialmente, ser 
similares aqueles da ataxia cerebelar aguda. Frequentemente de 
initio subito, a sindrome polimioclonia-opsoclonus se caracte- 
riza por incoordenaqao grave do tronco e extremidades com mo¬ 
vimentos relampago involuntarios ou movimentos de arremesso, 
mantendo a crianqa em movimento constante enquanto esta 
acordada. O envolvimento dos musculos extraoculares resulta 
em movimentos oculares irregulares e subitos (opsoclonus). 


Irritabilidade e vomito frequentemente estao presentes, mas nao 
ha depressao do nivel de consciencia. Essa sindrome ocorre em 
associaqao com infecqoes virais (herpes simples, EBV, pneumo¬ 
nia por Mycoplasma sao exemplos) e tumores com origem na 
crista neural, entre outros disturbios. Estudos de celulas T e B do 
LCS e anticorpos citotoxicos no soro podem apresentar niveis 
proteicos normais ou levemente aumentados. Tecnicas especiais 
mostram um aumento de plasmocitos no LCS e imunoglobulinas 
anormais. O EEG pode estar um pouco mais lento, mas quando 
realizado em conjunto com o EMG nao mostra evidencia de 
associaqao entre descargas corticais e movimentos musculares. 
Deve ser feita uma busca exaustiva para excluir um tumor com 
origem na crista neural, por meio de radiografias, TC, RM ou 
ultrassom da area suprarrenal. Se os exames de imagem forem 
negativos, devem ser feitos exames da cadeia simpatica, assim 
como analise dos metabolitos urinarios das catecolaminas (acido 
vanilmandelico e outros) e da cistationina. 

A ataxia opsoclonus-mioclonia (AOM) e a sindrome neuro- 
logica neoplasica mais comum na infancia. 

Os sintomas respondem variavelmente a ACTH ou IGIV; 
infusoes de rituximab demonstraram ser uteis como terapia 
adjuvante. A plasmaferese demonstrou ser um sucesso. Em geral, o 
tumor de crista neural e benigno (ganglioneuroblastoma); a extirpa- 
9 &o cirurgica pode ser o unico tratamento oncologico necessario. A 
sobrevida e determinada pelo comportamento biologico do tumor. 
A sindrome geralmente e autolimitada, mas pode ser caracterizada 
por exacerbaqoes e remissoes. Mesmo depois da remoqao do tumor 
de crista neural e sem outra evidencia de sua recorrencia, e possivel 
que os sintomas reapareijam. Em adultos, a AOM pode estar asso- 
ciada a outros tumores com os sintomas “classicos” para anticorpos 
neoplasicos. Ocasionalmente, sao encontrados anticorpos contra 
acido glutamico descarboxilase (anti-GAD Abs). 
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3. Ataxias subagudas e cronicas 

As ataxias subagudas e cronicas frequentemente estao associa- 
das a condhjoes geneticas, como os disturbios espinocerebelares 
degenerativos, mas tambem podem ser anomalias congenitas 
ou metabolicas (Quadro 23-22). Os disturbios espinocerebela¬ 
res degenerativos podem ser hereditarios ou podem ocorrer de 
maneira esporadica. Disturbios hereditarios incluem a ataxia de 
Friedreich, a ataxia hereditaria dominante e um grupo de doen- 
qas miscelaneas. 

A. Ataxia de Friedreich 

Esse e um disturbio recessivo, caracterizado pelo inicio de mar- 
cha ataxica ou escoliose antes da puberdade, com piora progres¬ 
siva. Reflexos, sensibilidade tatil e sensibilidade postural estao 
diminuidos. A disartria torna-se progressivamente mais grave. 
Em geral, ocorre o desenvolvimento de miocardiopatia, e diabe¬ 
tes melito ocorre em 40% dos pacientes, sendo que a metade des- 
tes necessitara de insulina. Pe cavo e tipicamente encontrado. A 
repetiqao da sequencia do trinucleotideo GAA no cromossomo 
9 pode ser usada para o diagnostico laboratorial. 

O tratamento inclui cirurgia para escoliose e intervenqao, 
se necessaria, para doenqa cardiaca e diabetes. Antioxidantes 
podem tornar a deterioraqao cardiaca mais lenta. Os pacien¬ 
tes geralmente estao confinados a uma cadeira de rodas apos 
os 20 anos de idade. O obito em geral ocorre em decorrencia 
de insuficiencia cardiaca ou disritmias, na terceira ou quarta 
decada de vida; alguns pacientes sobrevivem por um tempo 
mais longo. 

B. Ataxia dominante 

Essas doenqas (que no passado eram conhecidas como atro- 
fia olivopontinocerebelar, ataxia de Holmes, ataxia de Marie e 
outras denominaqoes) ocorrem com diversas manifestaqoes, 
mesmo entre os membros de uma mesma familia. A ataxia ins- 
tala-se no inicio, e a progressao continua com oftalmoplegias 
(em alguns pacientes), sindromes extrapiramidais, polineuro- 
patia e demencia. Varios tipos parecem ser causados por re- 
petiqoes do trinucleotideo CAG. O levodopa pode melhorar a 
rigidez e a bradicinesia, mas nao existe outro tipo de medicaqao 
disponivel. Somente 10% dos pacientes apresentam o inicio da 
doenqa na infancia, e, nesses pacientes, a evoluqao frequente¬ 
mente e mais rapida. 

C. Miscelanea de ataxias hereditarias 

Achados associados permitem a identificaqao desses disturbios 
recessivos. Estes incluem ataxia-teleangiectasia (teleangiectasia 
e defeitos imunes; ver a seguir); doenqa de Wilson (aneis de 
Kayser-Fleischer); doeiwa de Refsum (ictiose, miocardiopatia, 
retinite pigmentar e grandes nervos); sindrome de Rett (re- 
gressao ate o autismo com idade entre 7-18 anos em meninas, 
perda da capacidade de usar as maos e incapacidade progres¬ 
siva de crescimento cerebral) e abetalipoproteinemia (diarreia 
infantil, acantocitose e retinite pigmentar). A sensibilidade 
ao gluten pode causar ataxia. Pacientes com gangliosidose 


juvenil e gangliosidose cronica e alguns com anemia hemo- 
litica, assim como sobreviventes a longo prazo da doen 9 a de 
Chediak-Higashi podem desenvolver degeneraqao espinocere- 
belar. A ataxia familiar idiopatica e denominada sindrome de 
Behr. Neuropatias, como a de Charcot-Marie-Tooth, produzem 
ataxia. 

0. Transtorno do desenvolvimento 
da coordenacao 

Os problemas de coordenaqao (transtorno do desenvolvimento 
da coordena 9 ao [TDC]) sao comuns em crian 9 as sadias em ou- 
tros aspectos e com inteligencia normal (2%). Mais comum em 
meninos, os sinonimos sao “crian 9 a desajeitada”, ou clumsy child, 
em ingles, e dispraxia motora. Criterios diagnosticos sao apon- 
tados pelo Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders, 
quarta edhpao (DSM-IV). O TDAH (transtorno do desenvol¬ 
vimento da aprendizagem e hiperatividade)* esta presente em 
50%. O tratamento e de apoio; terapeutas ocupacionais pediatri- 
cos sao fundamentals para o atendimento. 
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* N. de T. Como comorbidade. 
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Quadro 23-22 Miscelanea de causas de ataxias 
subagudas/cronicas 


Denominacao 

Causas 

Exames laboratoriais 

Disturbio de 
coordenacao do 
desenvolvimento 
(DCD) {DSM-IV) 

Desconhecida 
(prematuridade, BPN?) 
incidencia 2-5% 

Avaliacao motora, 
escalas ADHD; 

50% + 

Paralisia cerebral, 
variante de ataxia 

Pre-natal, EIH 

RM 

Doenca celiaca 

? Ligacao AB para 
neuronios 

Antigliadina AB, etc. 

Deficiencia de 
vitamina E (ADVE) 

Ma absorcao da 
vitamina E 

Nivel de vitamina E 

Ataxia teleangiectasia 

Genetica, falta de 
"ataxina" 

a-fetoproteina, etc. 

Doenca de Wilson 

Ma distribuicao do 
cobre 

Ceruloplasmina 

Doenca de Bassen- 
-Kornzweig 

Abetalipoproteinemia 

(3-lipoproteina 

Disturbio do cido NH 3 

Hiperamonemia 

NH 3 , AA, AU 

Sindrome de Leigh 

Disturbio mitocondrial, 
PDH, complexo II, 

IV, etc. 

Estudos geneticos 

P0LG, lactato 

Outras causas 
mitocondriais 

Mitocondrial, 
aberracoes do DNA 
nuclear 

Ensaio CoQIO, 
genoma mitocondrial 

Sindrome de Refsum 

Excesso de acido 
fitanico 

Acido fitanico 

Deficiencia da 
biotinidase 

Falta de biotina, 
genetica 

Biotinidase do soro 


AA, aminoacidos sericos; AVED, ataxia com deficiencia de vitamina E; 
DSM-IV, Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders, quarta edi- 
cao; EIH, encefalopatia isquemica hipoxica; BPN, baixo peso de nascimento; 
RM, ressonancia magnetica; PDH, piruvato desidrogenase; All, acidos orga- 
nicos urinarios. 
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DISTURBIOS EXTRAPIRAMIDAIS 

Os disturbios extrapiramidais se caracterizam pela presenqa de 
uma ou mais destas caracteristicas durante o estado de vigilia: 
discinesias, atetose, balismo, tremores, rigidez e distonias. 

Em grande parte, a localizaqao patologica e anatomica precisa 
desse disturbio nao e compreendida. Vias motoras que fazem 
sinapse no estriado (putamen e nucleo caudado), globo palido, 
nucleo rubro, substantia negra e corpo de Luys estao envolvidas. 
Esse sistema e modulado por vias que se originam do talamo, do 
cerebelo e da formaqao reticular. 

1. Coreia pos-reumatica de Sydenham 

A coreia de Sydenham se caracteriza por um inicio agudo de 
movimentos coreiformes e graus variaveis de transtorno psicolo- 
gico. Esta frequentemente associada a endocardite e artrite reu- 
matica. Apesar de o disturbio seguir infecqoes com estreptococos 
|3-hemoliticos do grupo A, o intervalo entre a infecqao e a coreia 
pode ser muito prolongado; por isso, culturas da faringe e valo- 
res da antiestreptolisina O podem ser negativos (raramente!). 
A coreia tambem esta associada a hipocalcemia, lupus eritema- 
toso vascular e encefalopatias degenerativas. A coreia paraneo- 
plasica nao e observada em crianqas. 


ATAXIA-TELEANGIECTASIA 
(SINDROME DE LOUIS-BAR) 

A ataxia-teleangiectasia e um disturbio hereditario de multiplos 
sistemas herdado de modo autossomico recessivo. Caracteriza-se 
por ataxia progressiva; teleangiectasia da conjuntiva bulbar, das 
orelhas externas, das narinas e (mais tarde) de outras superficies 
corporais, ocorrendo no terceiro ate o sexto ano de vida; e por in- 
fecqoes recorrentes respiratorias, sinusais e das orelhas. Dispraxia 
ocular, fala embolada, coreoatetose, hipotonia e arreflexia, alem 
de retardo psicomotor e do crescimento, podem estar presentes. 
Imunodeficiencias de IgA e IgE sao comuns (ver Capitulo 31). Sen- 
sibilidade aguda a radiaqao ionizante e desenvolvimento de cancer 
(principalmente linfomas) sao comuns como resultado da falta de 
furnpao da ATM proteinocinase. Um aumento da a-fetoproteina e 
um exame de triagem para esta doenqa tipo ataxia -plus. 


Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Coreia ou movimentos involuntarios rapidos dos membros e da 
face sao o achado clinico caracteristico. Adicionalmente aos mo¬ 
vimentos incoordenados tipo abalo, nota-se o seguinte: labilidade 
emocional, ato de pegar tipo crescente e minguante (“movimento 
de ordenha”), movimentos de projeqao da lingua, movimentos das 
maos tipo “escavarpao” e sua tendencia a pronarpao, e movimentos 
em abalo dos joelhos com retorno lento para sua posiqao em ex- 
tensao pre-estimulo (“pendurados para cima”). Hemicoreia ocorre 
em 20% dos pacientes com coreia de Sydenham. 

B. Achados laboratoriais 

Anemia, leucocitose, aumento da taxa de hemossedimenta- 
qao e proteina C reativa podem estar presentes. O titulo de 
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antiestreptolisina O ou anti-DNase (ou ambos) geralmente esta 
elevado, e a proteina C reativa esta presente. Cultura da faringe 
algumas vezes e positiva para estreptococos (3-hemoliticos do 
grupo A. 

ECG e ecocardiografia frequentemente sao essenciais para 
detectar o envolvimento cardiaco. Anticorpos antineuronais 
estao presentes na maioria dos pacientes, mas nao sao especificos 
para esta doenija. Anticorpo antifosfolipideo (AAF) pode estar 
aumentado (assim como no lupus, causador da coreia?). Pro- 
cedimentos radiologicos especializados (RM e SPECT) podem 
mostrar anormalidades dos ganglios basais. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico de coreia de Sydenham geralmente nao e dificil. 
Tiques, sindromes extrapiramidais induzidas por medicaqoes, 
coreia de Huntington e degeneraqao hepatolenticular (doenqa 
de Wilson), assim como outros disturbios de movimento raros 
geralmente podem ser excluidos com base na historia clinica. Li- 
gaqoes imunes entre a coreia, os tiques e o disturbio compulsivo 
estao sendo estudadas em pacientes pediatricos. O acidente vas¬ 
cular e uma causa rara para a coreia unilateral. Outras causas de 
coreia podem ser eliminadas por meio de exames laboratoriais, 
como anticorpo antinuclear para lupus, exames de triagem da 
tireoide, calcio serico para hipocalcemia e exames imunologicos 
e virologicos para HIV (raro), parvovirus B19 e infecqao pelo 
virus Epstein-Barr. Recaidas de encefalite herpetica raramente 
se manifestam como coreoatetose. 

Tratamento 

Nao existe um tratamento especifico. Os bloqueadores dopami- 
nergicos, como haloperidol (0,5 mg/dia a 3-6 mg/dia) e pimozida 
(2-10 mg/dia), tem sido usados. Efeitos colaterais parkinsonia- 
nos como rigidez e face em mascara e, com doses altas, discinesia 
tardia raramente ocorrem na infancia. Outras medicaqoes tem 
sido usadas com sucesso em casos individuals; estas incluem o 
anticonvulsivante valproato de sodio (50-60 mg/kg/dia em doses 
divididas) e a prednisona (alta dose IV ou 0,5-2 mg (kg/dia 
via oral em doses divididas). IGIV obteve sucesso em diversos 
casos. Labilidade emocional e depressao muitas vezes justificam 
a administraqao de antidepressivos. Todos os pacientes devem 
receber profilaxia contra febre reumatica estreptococica, possi- 
velmente durante a idade fertil. 

Prognostics 

A coreia de Sydenham e uma doemja autolimitada que pode 
durar de algumas semanas a meses. Recidivas da coreia podem 
ocorrer com estresse inespecifico ou doenqas — ou com infec- 
qoes estreptococicas (caso a profilaxia com penicilina nao seja 
feita). Um terqo dos pacientes apresentara uma ou mais reci¬ 
divas, mas o resultado final nao parece ser pior nos pacientes 
com recidivas. Em estudos mais antigos, a doenqa valvar even¬ 
tual ocorre em cerca de um terqo dos pacientes, particularmente 
quando ocorrem outras manifestaqoes reumaticas. Transtornos 
psiconeuroticos ocorrem em uma porcentagem significativa dos 
pacientes. 
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2. Tiques (espasmos habituais) 

Achados clinicos 

Tiques ou espasmos habituais sao movimentos irregulares, 
mas rapidamente repetitivos, muitas vezes estereotipados e que 
podem ser suprimidos por um curto perlodo de tempo. A coor- 
denaqao e o tonus muscular nao estao afetados. A insistencia 
premonitoria (“eu tinha de fazer isso”) e exclusiva desses tiques. 
Tiques transitorios da infancia (12-24% de incidencia em crian- 
9 as em idade escolar) duram de 1 mes a 1 ano e raramente ne- 
cessitam de tratamento. Muitas crianqas com tiques apresentam 
uma historia de eventos encefalopaticos passados, sinais neuro- 
logicos leves e problemas escolares. Tiques facials, como care- 
tas, movimentos tipo arrancamento e piscamento, predominam, 
mas o tronco e as extremidades frequentemente estao envolvi- 
dos, e movimentos de tonjao e arremesso podem estar presentes. 
Tiques vocais sao menos comuns. 

A sindrome de Tourette se caracteriza por flutuaqoes motoras 
multiplas e tiques vocais sem causa obvia com dura^ao superior 
a 1 ano. Os tiques evoluem lentamente, novos sendo adicionados 
ou substituindo tiques antigos. Tiques motores complexos sao 
movimentos sequenciados coordenados imitando atos motores 
ou gestos normals; arranhar a orelha, balan 9 ar a cabe 9 a, torcer os 
dedos e “mostrar o dedo” sao exemplos. O comportamento au- 
toflagelador e comum na sindrome de Tourette. A idade comum 
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de inlcio e dos 2-11 anos, e a incidencia familiar e de 35-50%. 
O disturbio ocorre em todos os grupos etnicos. A slndrome de 
Tourette pode ser desencadeada por estimulantes como o metil- 
fenidato e a dextroanfetamina. Ela foi considerada um desequill- 
brio ou hipersensibilidade a neurotransmissores, especialmente 
dopaminergicos e adrenergicos. Nao ha defeito causal cromos- 
somico/genetico; foram identificados muitos “pontos quentes”. A 
doenqa pode ser transmitida pelo pai ou pela mae. 

Em casos leves, os tiques sao autolimitados e desaparecem 
quando nao lhes e dada aten^o. Quando e dada atenqao a um 
tique, este pode desaparecer apenas quando substituldo por 
outro, que frequentemente e pior. Quando um tique e sua ansie- 
dade ou neurose compulsiva basica sao graves, avaliaqao e trata- 
mento psiquiatrico podem ser necessarios. 

Comorbidades importantes sao transtornos de deficit de 
atenqao/hiperatividade e transtorno obsessivo-compulsivo. Os 
transtornos de aprendizado, a enxaqueca (25%), as dificuldades 
do sono, os estados de ansiedade e as alteraqoes do humor tam- 
bem sao comuns. Medicares como metilfenidato, anfetaminas 
e atomoxetina devem ser cuidadosamente administradas para o 
tratamento do transtorno de deficit de atenqao/hiperatividade e 
para evitar piora dos tiques. Fluoxetina, clomipramina ou outro 
inibidor seletivo da recaptaijao da serotonina (ISRS) pode ser util 
para transtorno obsessivo-compulsivo e episodios de furia em 
pacientes com tiques. 

► Tratamento 

Os medicamentos mais eficazes para o tratamento da sindrome 
de Tourette sao os bloqueadores da dopamina; no entanto, essas 
medicaqoes sao reservadas para o tratamento de pacientes com 
tiques de dificil controle. Muitos pacientes pediatricos podem 
ser mantidos sem um tratamento com farmacos. Os medica¬ 
mentos geralmente sao reservados para pacientes com sintomas 
incapacitantes; o tratamento pode ser relaxado ou interrompido 
quando os sintomas melhoram (Quadro 23-23). O tratamento 
nao farmacologico da sindrome de Tourette inclui instruqao 
dos pacientes, membros e familiares e do pessoal que trabalha 
na escola. Em alguns casos, pode ser necessario reestruturar o 
ambiente escolar para evitar tensao e zombaria. Um aconselha- 
mento de apoio, dentro e fora da escola, deve ser providenciado. 
Os medicamentos geralmente nao erradicam os tiques. A meta 
do tratamento deve ser a reduqao dos tiques a niveis toleraveis 
sem induzir efeitos colaterais indesejaveis. A dosagem da medi- 
caqao deve ser aumentada em intervalos semanais ate a obtenqao 
de uma resposta satisfatoria; frequentemente, uma unica dose 
ao deitar-se e suficiente. Os dois agentes neurolepticos usados 
com mais frequencia sao pimozida e risperidona. Sonolencia e 
ganho de peso sao os efeitos colaterais mais comuns; mais raros 
sao intervalo QT prolongado (ECG), acatisia e discinesia tar- 
dia. Clonidina, guanfacina e moduladores da dopamina foram 
usados em pacientes individuals com algum sucesso. Algumas 
vezes, esses agentes sao usados em combinaqao (p. ex., clonidina 
com pimozida). O clonazepam tern a vantagem de ser seguro; 
desvantagens sao sonolencia e lentidao de pensamento. O to- 
piramato mostrou ser benefico em um estudo controlado em 
animais; a experiencia com humanos e limitada. O levetiracetam 
falhou em um estudo controlado, mas demonstrou ser benefico 


Quadro 23-23 Medicacoes para sindrome de Tourette 
e tiques 


Bloqueadores da dopamina (muitos sao antipsicoticos ) 3 

Haloperidol (Haldol) 

Pimozida (Orap) 

Aripriprazola (Ability) 3 
Olanzapina (Zyprexa) 3 
Risperidona (Risperdal) 

Farmacos serotonergicos b 

Fluoxetina (Prozac) 

Anafranil (Clomipramina) 

Farmacos noradrenergicos 1 
Clonidina (Catapres) 

Guanfacina (Tenex) 

Outros 

Selegilina (Eldepryl) d 
Badofeno (Lioresal) 

Pergolida (Permax) d 
Clonazepam (Klonopin) 
levetiracetam (Kleppra) 

Topiramato (Topamax) 


a Alguns de uso nao aprovado. 

b Uteis para transtorno obsessivo-compulsivo. 

c Uteis para transtorno de deficit de atencao/hiperatividade. 

d Moduladores da dopamina. 

em estudos abertos. IGIV nao mostrou ser eficaz. A terapia de 
reversao de habito (TRH) e controversa, muito trabalhosa e de 
sucesso variavel. 

A coreia de Sydenham e um disturbio pediatrico autoimune 
bem documentado, associado a infecqoes estreptococicas (distur¬ 
bio autoimune neuropsiquiatrico pediatrico autoimune associado 
a infecqao estreptococica — DANPAS). Pacientes com transtornos 
tipo tiques ocasionalmente apresentam um transtorno obsessivo- 
-compulsivo precipitado ou exacerbado por infecqoes estreptoco¬ 
cicas. Menos definidas (bem menos frequentes) sao as agudiza- 
<^oes dos tiques na presenqa de infecqao estreptococica. Centros 
de pesquisa usam tratamentos experimentais (IGIV, plasmaferese 
e corticoides) em casos graves. Hoje, a maioria dos pacientes com 
um tique nao piora com infecqoes por estreptococos do grupo A. 
Com raras exceqoes, a profilaxia com penicilina nao e necessaria. 

Awaad Y, Michon AM, Minarik S: Use of levetiracetam to treat tics 
in children and adolescents with Tourette syndrome. Mov Disord 
2005;20:714 [PMID: 15704204], 

Bubl E et al.: Aripiprazole in patients with Tourette syndrome. World 
J Biol Psychiatry 2006;7:123 [PMID: 16684686], 

Goodman WK et al.: Obsessive-compulsive disorder in Tourette syn¬ 
drome. J Child Neurol 2006;21:704 [PMID: 16970872], 

Guo H, Ou-Yang Y: Curative effect and possible mechanisms of topi- 
ramate in treatment of Tourette syndrome in rats. Zhongguo 
Dang Dai Er Ke Za Zhi 2008;10:509 [PMID: 18706175]. 

Himle MB et al.: Brief review of habit reversal training for Tourette 
syndrome. J Child Neurol 2006;21:719 [PMID: 16970874], 
Hoekstra J et al.: Lack of effect of intravenous immunoglobulins on 
tics: A double-blind placebo-controlled study. J Clin Psychiatry 
2004;65:537 [PMID: 14119917], 
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Mell LK et al.: Association between streptococcal infection and 
obsessive-compulsive disorder, Tourette syndrome and tic disor¬ 
der. Pediatrics 2005;116:56 [PMID: 15995031]. 

Qasaymeh MM, Mink JW: New treatments for tic disorders. Curr 
Treat Options Neurol 2006;8:465 [PMID: 17032567]. 

Smith-Hicks CL et al.: A double blind randomized placebo control 
trial of levetiracetam in Tourette Syndrome. Mov Disord 2007; 
22:1764 [PMID: 17566124]. 

3. Discinesias paroxi'sticas/distonia cronica 

A coreoatetose de initio subito e curta duraqao ou episodios 
de distonia (uma contraqao muscular mantida do membro 
ou tronco, frequentemente com torqoes ou postura anormal) 
ocorrem na infancia. Com frequencia, esses episodios sao de 
origem familiar ou genetica. Eles podem ocorrer esponta- 
neamente ou ser desencadeados por aqoes (“cinesiogenicos” 
ou induzidos por movimentos) como levantar de uma cadeira, 
pegar um copo ou andar. Algumas vezes, somente um exercicio 
intenso e rotineiro induz a discinesia. (Atualmente, acredita-se 
que discinesia noturna/episodios distonicos sejam convulsoes 
do lobo frontal.) 

O diagnostico e clinico. O initio em geral e na infancia, com 
uma idade media de 12 anos. O paciente esta alerta e frequente¬ 
mente confuso durante um episodio. 

Os episodios podem durar de 5-20 minutos e ocorrem varias 
vezes ao dia ou mes. Exames laboratoriais sao normais. O EEG 
esta normal entre ou durante uma crise; os exames de imagem 
cerebrais sao normais. A hereditariedade em geral e autossomica 
dominante. Anticonvulsivantes (p. ex., carbamazepina) costu- 
mam evitar crises futuras. Os pacientes, em geral, se livram da 
doenqa em uma ou duas decadas. 

A discinesia nao cinesiogenica frequentemente e secundaria 
a uma lesao cerebral identificavel, pouco ou nao responsiva a 
medicaqao e nao genetica (Quadro 23-24). 

Muitas das causas geneticas tern como causa subjacente dis¬ 
turbios de canais ionicos; alguns casos estao ligados a epilepsia e 
enxaqueca hemiplegica. Os loci de cromossomos sao conhecidos 
e nao geneticos. Exemplos de causas patologicas cerebrais in- 
cluem encefalite, anoxia e esclerose multipla. 

O diagnostico de distonia cronica persistente (algumas vezes, 
L-dopa-responsiva; DYT5) pode ser auxiliado por estudos do 
neurotransmissor do liquido espinal (DYT5) e por estudos ge¬ 
neticos cromossomicos amplamente disponiveis: DYT1 e o mais 
comum. Toda crianqa com distonia de causa desconhecida deve 
ser submetida a um estudo com L-dopa em baixa dose; um re- 
sultado rapido e favoravel sugere DYT5 — uma causa genetica 
com resultado favoravel! Raramente, a discinesia (p. ex., disto¬ 
nia) pode ser precipitada pela febre. Coreia persistente (rara¬ 
mente) pode ser uma doenga genetica benigna presente durante 
toda a vida. O tratamento e complexo: L-dopa, anticolinergicos 
(tri-hexifenidil em grandes doses), tetrabenazina e baclofeno sao 
medicares primarias. 

As causas de distonia persistente frequentemente sao geneti¬ 
cas. Causas bioquimicas e estruturais subjacentes (p. ex., doenga 
de Wilson, tumor de ganglios basais ou outra patologia, encefa- 
lopatia isquemica hipoxica (EIH), aciduria glutarica, etc.) devem 
ser excluidas. 


Quadro 23-24 Disturbios paroxisticos do movimento 
(geneticos) 


Nome 

PKD a 

PNKD b 

PED C 

Duracao 

Alguns minutos 

2-10 min 

5-40 min 

Ocorrencia 

Frequente 

Ocasional 

Hiperventilacao, 

exercicio 

Precipitantes 

Estresse 

Alcool, cafelna, 
estresse 

Estresse 

Tratamento 

Anticonvulsivantes 

Medicamentos 

problematicos, 

clonazepam? 

Acetazolamida 


a Discinesia cinesiogenica paroxistica. 
b Discinesia nao cinesiogenica paroxistica. 
c Discinesia paroxistica induzida pelo exercicio. 


Bruno MK et al.: Clinical evaluation of idiopathic paroxysmal 
kine-sigenic dyskinesia: New diagnostic criteria. Neurology 
2004;63:2280 [PMID: 15623687], 

Bruno MK et al.: Genotype-phenotype correlations of paroxysmal 
nonkinesigenic dyskinesia. Neurology 2007;68:1782 [PMID: 
17515540], 

Chaila EC et al.: Broadening the phenotype of childhood-onset 
dopa-responsive dystonia. Arch Neurol 2006;63:1185 [PMID: 
16908750], 

Dressier D, Benedke R: Diagnosis and management of acute move¬ 
ment disorders. J Neurol 2005;252:1299 [PMID: 16208529]. 
Jankovic J: Treatment of dystonia. Lancet Neurol 2006;5:864 [PMID: 
16987733], 

Kleiner-Fisman G et al.: Benign hereditary chorea: Clinical, gene¬ 
tic and pathological findings. Ann Neurol 2003:54:244 [PMID: 
12891678], 

Li Z et al.: Childhood paroxysmal kinesigenic dyskinesia: Report of 
seven cases with onset at an early age. Epilepsy Behav 2005;6:435 
[PMID: 15820356], 

Tarsy D, Simon DK: Dystonia. N Engl J Med 2006;355:818 [PMID: 
16928997], 


4. Tremor 

A causa mais comum de tremores persistentes na infancia e o 
tremor essential; a idade media de initio e aos 12 anos. O tremor 
e o terceiro disturbio de movimento mais comum apos pernas 
inquietas e tiques. Entre os portadores desta doenga, que dura 
a vida toda, 4,6% tem o initio na infancia (2-16 anos). Uma he¬ 
reditariedade genetica dominante e provavel; 20-80% dos afeta- 
dos relatam a existencia de um familiar com tremores. O tremor, 
um problema motor e estetico leve, e agravado por ansiedade, 
fadiga, estresse, atividade fisica e cafelna e melhora transitoria- 
mente com alcool. Comorbidades incluem transtorno de deficit 
de atenqao/hiperatividade, distonia e possivelmente slndrome 
de Tourette. Tremor de mao/braqo e a principal manifestaqao; 
tremores cefalico e da voz sao raros. Algumas vezes, “ataques de 
tremedeira” na infancia sao precursores do quadro. 

Exames laboratoriais sao normais. Nao existe um defeito cro- 
mossomico/genetico conhecido. Anormalidades sutis (p. ex., 
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aumento do fluxo sanguineo cerebelar) podem ser encontradas em 
25% dos estudos de pesquisa. A progressao geralmente e minima. 
Alguns pacientes desenvolvem outros disturbios de movimento 
com o passar do tempo. Medicares uteis (raramente necessarias a 
longo prazo) incluem propranolol ou primidona. 

O diagnostico diferencial inclui asfixia durante o parto, 
doen 9 a de Wilson, hipertireoidismo e hipocalcemia; historia e 
exames laboratoriais excluem essas possibilidades raras. 

Estudos de pesquisa recentes em adultos utilizando RM com 
protons (espectrometria de protons por ressonancia magne- 
tica) sugerem reduqao de celulas nervosas no cortex cerebelar 
e aumento de harmane, uma neurotoxina, no mesmo local. Esta 
ultima sugere uma possivel contribuiijao ambiental para o tre¬ 
mor essencial. 

Deng H et al.: Genetics of essential tremor. Brain 2007;130:1456 
[PMID: 17353225], 

Jankovic J et al.: Essential tremor among children. Pediatrics 
2004;114:1203 [PMID: 15520096], 

Louis ED, Zheng W: Blood harmane is correlated with cerebellar 
metabolism in essential tremor. Neurology 2007;69:515 [PMID: 
17679670], 

Schlaggar BL, Mink JW: Movement disorders in children. Pediatr Rev 
2003;24:39 [PMID: 15972843], 

Zesiewicz TA et al.: Practice parameter: Therapies for essential tre¬ 
mor. Neurology 2005:64:2008 [PMID: 15972843], 

5. Doenca de Wilson 

A doenca de Wilson — uma doenqa genetica reversivel e trata- 
vel (AR) — deve ser excluida em qualquer doenqa neurologica 
ou psiquiatrica de crianqas em idade escolar (especialmente em 
adolescentes) (ver tambem Capitulo 21). Qualquer disturbio de 
movimento juvenil ou psicose requer avalia^ao da ceruloplasmina 
no soro, exames de funqao hepatica e possivelmente uma deter- 
mina^ao do cobre urinario de 24 h. A metade dos pacientes com 
doenca de Wilson apresenta doenqas neuropsiquiatricas; sintomas 
precoces podem ser inespecificos, como deterioraqao do rendi- 
mento escolar ou tremor leve. A RM pode mostrar ganglios basais 
com sinais hiperintensos. Aneis de Kayser-Fleischer (exame com 
lampada de fenda) em geral estao presentes (sendo praticamente 
diagnosticos) em pacientes com envolvimento neurologico. 

Harris MK et al.: Movement disorders. Med Clin N Am 2009:93:371 
[PMID: 19272514], 

MaK CM, Lam CW: Diagnosis of Wilsons disease: A comprehensive 
review. Crt Rev Clin Lab Sc 2008;45:263 [PMID: 18568852], 


INFECCOES E DISTURBIOS INFLAMATORIOS 
DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL 


Infecqoes do SNC estao entre os disturbios neurologicos mais 
comuns encontrados pelos pediatras. Embora as infeojoes este- 
jam entre os disturbios do SNC mais passiveis de tratamento, elas 
tambem tern um alto potencial de causar destruiqao catastrofica 
do sistema nervoso. E fundamental que o medico seja capaz de 
reconhecer infecqoes precocemente, para trata-las e evitar uma 
destruiijao tecidual machja. 


Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Pacientes com infecqoes do SNC, sejam causadas por bacterias, 
virus ou outros microrganismos, apresentam manifesta^oes si- 
milares. Sinais sistemicos de infec^ao incluem febre, mal-estar 
e disturbio da funqao cardiaca, pulmonar, hepatica ou renal. 
Caracteristicas gerais sugerindo infec 9 ao do SNC incluem ce- 
faleia, rigidez de nuca, febre ou hipotermia, alteraqoes no es- 
tado mental (incluindo irritabilidade, que evolui para letargia e 
coma), convulsoes e deficits sensitivos e motores focais. A irri- 
ta 9 ao meningea se manifesta pela presenqa dos sinais de Kernig 
e Brudzinski. Em lactentes muito jovens, os sinais de irritaqao 
meningea podem estar ausentes, e instabilidades da tempera- 
tura e hipotermia frequentemente sao mais proeminentes do 
que a febre. Em lactentes jovens, uma fontanela abaulada e um 
aumento da circunferencia craniana sao achados comuns. Final- 
mente, pode ocorrer o desenvolvimento de papiledema, em par¬ 
ticular em crianqas mais velhas e em adolescentes. Paralisias de 
nervos cranianos podem se desenvolver de forma aguda ou gra¬ 
dual na evoluqao de infec 9 oes neurologicas. Nao ha sinal clinico 
ou sintoma especifico para distinguir entre infec 9 oes bacterianas 
e infecqoes causadas por outros microbios. 

Durante a avalia 9 ao clinica inicial, deve-se procurar por con- 
di 9 oes que predispoem o paciente a infecqao do SNC. Infec 9 oes 
envolvendo os seios paranasais ou outras estruturas da cabe 9 a 
e do pesco 90 podem resultar em extensao direta da infec 9 ao 
para dentro do compartimento intracraniano. Traumatismos 
cranianos abertos, procedimentos neurocirurgicos recentes, 
imunodeficiencia e presen 9 a de uma deriva 9 ao mecanica podem 
predispor a infecqao intracraniana. 

B. Achados laboratoriais 

Quando ha suspeita de infec 9 oes do SNC, deve-se obter san- 
gue para um hemograma completo, painel bioquimico geral e 
cultura. Mais importante, no entanto, e a obten 9 ao de LCS. Na 
ausencia de deficits neurologicos focais ou sinais de hernia- 
qao do tronco cerebral, o LCS deve ser imediatamente colhido 
de qualquer paciente com suspeita de infecqao grave do SNC. 
Na presen 9 a de papiledema ou sinais motores focais, a punqao 
lombar deve ser retardada ate a execuqao de um procedimento 
de neuroimagem para excluir a presem^a de lesoes expansivas. 
O tratamento deve ser iniciado mesmo se a pun 9 ao lombar for 
postergada. Geralmente, e seguro obter liquido cerebrospinal em 
lactentes com exame neurologico nao focal, mesmo que a fonta¬ 
nela esteja abaulada. O liquido espinal deve ser examinado para 
a presenqa de hemacias e leucocitos, concentra 9 ao proteica, con- 
centraqao de glicose, bacterias e outros microrganismos. Alem 
disso, devem ser realizados exames sorologicos, imunologicos 
e detecqao de acido nucleico (PCR) no liquido espinal, visando 
identificar o organismo especifico. O liquido espinal, que content 
uma alta proporqao de leucocitos polimorfonucleares, uma alta 
concentra 9 ao de proteinas e baixa concentraqao de glicose, su¬ 
gere fortemente uma infecqao bacteriana (ver Capitulo 40). Um 
LCS contendo predominantemente linfocitos, concentra 9 ao alta 
de proteina e baixa concentraqao de glicose sugere infecqao com 
micobacteria, fungos, bacterias incomuns e alguns virus, como o 
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virus da coriomeningite linfocitica, o herpes simples, o virus da 
parotidite e os arbovirus (ver Capitulos 38 e 41). O LCS que con¬ 
tent uma alta proporqao de linfocitos, concentraqao de proteinas 
normal ou apenas levemente aumentada e uma concentraqao 
normal de glicose e mais sugestivo de infecqoes virais, apesar de 
meningites bacterianas parcialmente tratadas tambem poderem 
resultar deste tipo de alteraqao do LCS. Achados liquoricos tipi- 
cos em uma variedade de disturbios infecciosos e inflamatorios 
sao apresentados no Quadro 23-2. 

Em alguns casos, pode ser necessaria uma biopsia cerebral 
para identificaqao da presenqa de organismos especificos e es- 
clarecimento diagnostico. Infecqoes pelo herpes-virus simples 
podem ser confirmadas usando o teste PCR para demonstrar 
DNA do herpes no liquido espinal. Este exame possui uma sen- 
sibilidade de 95% e especificidade de 99%. Uma biopsia cerebral 
pode ser necessaria para detectar o raro caso PCR-negativo do 
herpes simples e diversas infecqoes parasitarias ou para uma sus- 
peita parainfecciosa ou pos-infecciosa com achados ambiguos 
no exame do liquido cerebrospinal (p. ex., vasculite). 

C. Imagem 

Exames de neuroimagem com TC e RM podem ser uteis para 
demonstrar a presenqa de abscesso cerebral, inflamaqao me- 
ningea ou problemas secundarios, como infartos venosos e 
arteriais, hemorragias e derrames subdurais, quando ha suspei- 
tas. Alem disso, esses procedimentos podem identificar seios 
paranasais ou outras infecqoes focais nas regioes da cabeqa e 
do pescoqo, relacionadas com infecqao do SNC. Janelas osseas 
tomograficas podem demonstrar anormalidades osseas, como 
fraturas basilares. 

Os EEGs podem ser uteis na avaliaqao de pacientes que 
tiveram convulsoes na sua apresentaqao. As alteraqoes fre- 
quentemente sao inespecificas e caracterizadas por lentidao 
generalizada. Em algumas instancias, como infecqao por her¬ 
pes-virus simples ou infecqao focal por enterovirus, podem ser 
precocemente observadas descargas epileptiformes lateralizadas 
periodicas (DELPs) durante a evoluqao, como uma das anorma¬ 
lidades mais precoces do exame para sugestao do diagnostico. 
Os EEGs tambem podem mostrar lentidao local sobre regioes 
infartadas ou nos abscessos (mais raros). 

MENINGITE BACTERIANA 

Infecqoes bacterianas do SNC podem se apresentar de forma 
aguda (sintomas evoluindo rapidamente por 1-24 h), suba- 
guda (sintomas evoluindo por 1-7 dias) ou cronica (sintomas 
evoluindo por mais de 1 semana). Infecqoes bacterianas difusas 
envolvem as leptomeninges, as estruturas corticais superficiais e 
os vasos sanguineos. Apesar do termo meningite ser usado para 
descrever essas infecqoes, nao devemos esquecer que o paren- 
quima cerebral tambem esta inflamado e que as paredes dos 
vasos podem estar infiltradas por celulas inflamatorias, o que 
resulta em lesao celular endotelial, estenose vascular e isquemia 
e infarto secundarios. Caracteristicas clinicas gerais da menin¬ 
gite bacteriana (e de meningoencefalites virais) estao delineadas 
no Quadro 23-25. 


Quadro 23-25 Encefalite 


Definicao: inflamacao cerebral (geralmente aguda) 

Clinica: (febre, cefaleia) convulsoes, paralisia motora, disturbio de 
consciencia 

Laboratorio: aumento de celulas e proteinas no ICS; cultura/PCR; 
sorologia ICS/sangue 

Radiografia: edema (?focal), desmielinizacao, ?infartos 
Patologia: celulas perivasculares, substancia cinzenta, neurofagia; 
edema, desmielinizacao, gliose 

Infecciosa: (95%) enteroviroses, Mycoplasma, herpes, EVB, outros virus 
Incomum: bacteria, fungos, protozoarios 

Algumas causas sao transmitidas por mosquito ou carrapato; sazonais 
Para-/pos-infecciosas (EDA): 25% durante ou apos infeccao respiratoria 
ou exantema; mais frequentemente nao se identifica o agente 
etiologico 

Tratamento: de apoio 
Herpes: acidovir 

EDA: esteroides, IGIV?, troca de plasma 


EDA, encefalite disseminada aguda, LCS, liquido cerebrospinal; EBV, virus 
Epstein-Barg IGIV, imunoglobulina intravenosa; PCR, reacao em cadeia da 
polimerase. 

Dados de Lewis P, Glaser CA: Encephalitis. Pediatr Rev 2005;26:347. 

Patologicamente, o processo inflamatorio envolve todas as 
estruturas intracranianas em algum grau. Na fase aguda, esse 
processo inflamatorio pode resultar em edema cerebral ou dis¬ 
turbio do fluxo de LCS atraves e para fora do sistema ventricular, 
resultando em hidrocefalia. 

Tratamento 

A. Medidas especificas 

(Ver tambem Capitulos 37, 38 e a seqao sobre infecqoes bacteria¬ 
nas no Capitulo 40.) 

Enquanto se aguardam os resultados dos exames diagnos- 
ticos, o medico deve iniciar uma cobertura com antibiotico de 
amplo espectro, como observado na sequencia da discussao. De- 
pois que microrganismos especificos tenham sido identificados, 
o tratamento antibiotico deve ser adaptado com base nos padroes 
do antibiograma. Meningite bacteriana em crianqas com menos 
de 3 meses de idade e tratada inicialmente com cefotaxima (ou 
ceftriaxona quando a crianqa tem mais de 1 mes de idade) e am- 
picilina; o ultimo agente e usado para tratar infecqoes por Liste¬ 
ria e infecqoes por enterococos, que raramente afetam crianqas 
mais velhas. Crianqas com mais de 3 meses de idade recebem 
ceftriaxona, cefotaxima ou ampicilina, alem de gentamicina. Se 
nao for possivel excluir o Streptococcus pneumoniae por meio 
da coloraqao de Gram inicial, sao adicionadas vancomicina ou 
rifampicina ate que se obtenha o resultado das culturas, porque 
pneumococos resistentes a penicilina sao comuns nos EUA. O 
tratamento pode ser simplificado quando o antibiograma per- 
mitir. A duraqao do tratamento e de 7 dias para infecqoes me- 
ningococicas, 10 dias para infecqao por Haemophilus influenzae 
ou infecqao por pneumococos e 14-21 dias para outros micror¬ 
ganismos. Uma resposta clinica lenta ou a ocorrencia de compli- 
caqoes pode prolongar a necessidade de tratamento. 
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B. Medidas gerais e de suporte 

Crian^as com meningite bacteriana com frequencia se apresentam 
sistemicamente enfermas. Deve-se procurar pelas seguintes com- 
plicaqoes, que devem ser tratadas intensivamente: hipovolemia, 
hipoglicemia, hiponatremia, acidose, choque septico, aumento 
da pressao intracraniana, convulsoes, coagulaqao intravascular 
disseminada e infeqao metastatica (p. ex., pericardite, artrite ou 
pneumonia). As crianqas devem, inicialmente, ser monitoradas de 
perto (monitor cardiaco, equilibrio hidrico rigido e avalia 9 ao neu- 
rologica, varias vezes ao dia), nao receber alimento ate que estejam 
neurologicamente estaveis, permanecer isoladas ate que o micror- 
ganismo seja conhecido, ser reidratadas com solu^oes isotonicas 
ate que se apresentem normovolemicas e, entao, receber liquidos 
intravenosos contendo dextrose e sodio ate o nivel de manuten<;ao 
(desde que nao ocorram perdas nao comuns). 

Complicacoes 

Anormalidades do equilibrio hidroeletrolitico podem resultar 
de produqao excessiva ou insuficiente de hormonio antidiure- 
tico e requerem monitora^ao cuidadosa e ajustes apropriados 
na administraqao de liquidos. A monitora^o do sodio no soro 
a cada 8-12 h, durante os primeiros 1-2 dias, e de sodio na urina 
quando ha suspeita de secre^ao inapropriada de hormonio anti- 
diuretico, normalmente detecta problemas significativos. 

Convulsoes podem ocorrer em ate 30% das crianqas com 
meningite bacteriana. As convulsoes tendem a ser mais comuns 
em recem-nascidos e menos comuns em criamjas mais velhas. 
Convulsoes focais persistentes ou focais associadas a deficits 
neurologicos focais sugerem fortemente derrame subdural, abs- 
cesso ou lesao vascular, como infarto arterial, infartos venosos 
corticais ou trombose de seio dural. Como convulsoes generali- 
zadas em uma crianqa metabolicamente comprometida podem 
deixar sequelas graves, o reconhecimento e o tratamento pre- 
coce sao essenciais; alguns medicos preferem a fenitoina para o 
tratamento agudo, porque seu efeito sedativo e menor que o do 
fenobarbital. 

Derrames subdurais ocorrem em ate 50% das crianijas jovens 
com meningite por S. pneumoniae. Derrames subdurais sao fre- 
quentemente observados em exames de TC do cranio durante a 
evoluqao da meningite. Eles nao requerem tratamento, a nao ser 
que estejam produzindo hipertensao intracraniana ou efeito de 
massa progressive. Apesar de derrames subdurais poderem ser 
detectados em crianqas com febre persistente, nao devem sem- 
pre passar por coleta de amostra ou ser drenados caso o micror- 
ganismo infectante seja o H. influenzae , o meningococo ou o 
pneumococo. Estes geralmente sao esterilizados com a duraqao 
de um tratamento padrao, e uma febre que diminui lentamente 
durante uma recuperaqao nao complicada pode ser seguida 
clinicamente. Sob qualquer outra circunstancia, no entanto, a 
aspiraqao do liquido para documentar a esterilizaqao ou para 
alivio da pressao deve ser considerada. £ interessante notar que 
o prognostico nao piora com derrames subdurais. 

Edema cerebral pode participar na produ<;ao de aumento da 
pressao intracraniana, requerendo tratamento com dexameta- 
sona, agentes osmoticos, diureticos ou hiperventilaijao; monito- 
ramento continuo da pressao pode ser necessario. 


Sequelas de meningite a longo prazo resultam da destrui- 
(jao inflamatoria direta de celulas cerebrais, lesoes vasculares ou 
gliose secundaria. Deficits motores e sensitivos focais, disturbio 
visual, perda auditiva, convulsoes, hidrocefalia e uma variedade 
de deficits de nervos cranianos podem resultar da meningite. 
Uma perda auditiva neurossensorial na meningite por H. in¬ 
fluenzae ocorre em aproximadamente 5-10% dos pacientes em 
acompanhamentos a longo prazo. Estudos recentes sugeriram 
que a adiqao precoce de dexametasona ao regime antibiotico 
pode reduzir um pouco o risco de perda auditiva em algumas 
crianqas com meningite bacteriana (ver Capitulo 40). 

Alem da variedade de disturbios mencionados nesta seqao, 
alguns pacientes com meningite desenvolvem retardo mental e 
graves transtornos de comportamento que limitam seu desem- 
penho escolar e a performance posterior em suas vidas. 

ABSCESSO CEREBRAL 
Achados ch'nicos 

Pacientes com abscesso cerebral com frequencia parecem estar 
sistemicamente enfermos, como pacientes com meningite bac¬ 
teriana; porem, alem disso, apresentam sinais de deficits neu¬ 
rologicos focais, papiledema e outras evidencias de aumento da 
pressao intracraniana ou de uma lesao tumoral. Os sintomas 
podem estar presentes por uma semana ou mais; crian^as com 
meningite bacteriana geralmente apresentam febre por alguns 
dias. Condi^oes predisponentes para o desenvolvimento de abs¬ 
cesso cerebral incluem traumatismo craniano penetrante, infec- 
9 ao cronica da orelha media, mastoide ou dos seios paranasais 
(especialmente do seio frontal), infeeqao dentaria ou pulmonar 
cronica, lesoes cardiovasculares que permitem um fluxo sangui- 
neo da direita para a esquerda (incluindo malformaqoes arterio- 
venosas) e endocardite. Infec 9 oes dos seios paranasais causam 
mais abscessos subdurais-epidurais, orbitais e frontais ou empie- 
mas do que abscessos intracerebrais. Relatos recentes identifica- 
ram uma predispos^ao a abscesso cerebral em pacientes com 
doenqa cardiaca e imunossupressao aguda (nesta ultima com 
uma causa fungica e infec 9 ao por Citrobacter em lactentes. 

Quando ha uma forte suspeita de abscesso cerebral, procedi- 
mentos de imagem, como TC ou RM com contraste, devem ser 
feitos antes de uma punqao lombar. (Uma TC pode nao identi- 
ficar uma cole 9 ao epidural.) Se for identificado um abscesso ce¬ 
rebral, uma punqao lombar pode ser perigosa e raramente altera 
a escolha do antibiotico ou o tratamento clinico, uma vez que as 
anormalidades do LCS em geral refletem somente inflama 9 ao 
parameningea ou sao normals. Com a disseminaqao a partir de 
focos septicos contiguos, estreptococos e bacterias anaerobias 
sao mais comuns. Estafilococos frequentemente entram a partir 
do local do traumatismo ou se disseminam a partir de infecqoes 
distantes ou ocultas. Organismos entericos podem formar um 
abscesso a partir da otite cronica. Infelizmente, culturas feitas 
em um grande numero de abscessos cerebrais permanecem 
negativas. 

O diagnostico de abscesso cerebral se baseia primariamente 
em uma forte suspeita clinica, sendo confirmado por um proce- 
dimento de neuroimagem. Marcadores inflamatorios fortemente 
positivos (taxa de hemossedimentaqao, proteina C reativa) sao 
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uteis na triagem. Resultados normals serao improvaveis em pa- 
cientes com abscesso cerebral. Alteraqoes EEG sao inespeclficas, 
mas frequentemente mostram um alentecimento focal na regiao 
do abscesso cerebral. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial de abscesso cerebral inclui qualquer 
condi^ao que produz deficits neurologicos focais e aumento da 
pressao intracraniana, como neoplasias, derrames subdurais, in- 
fartos cerebrais e certas infec^oes (herpes simples, cisticercose e 
toxocariase). 

Tratamento 

O tratamento inicial para infec^ao a partir de focos contiguos 
presumidos inclui penicilina e metronidazola. O cefotaxim e 
uma boa alternativa para a penicilina, especialmente quando 
ha suspeita de microrganismos entericos. Organismos entericos 
tambem sao frequentemente suscetiveis a sulfametoxazol-trime- 
toprima. Suspeita de infecqao por estafilococos ou sua identifi- 
caqao a partir de uma amostra de aspiraqao deve ser tratada com 
nafcilina ou vancomicina (para discussao sobre Staphylococcus 
aureus resistente a meticilina [SARM], ver Capitulo 37). O tra¬ 
tamento pode incluir consulta neurologica e anticonvulsivan- 
tes e, se necessario, tratamento de edema. Em estagios iniciais, 
os abscessos cerebrais sao areas de cerebrite focal e podem ser 
“curados” com tratamento antibiotico isolado. Abscessos encap- 
sulados requerem drenagem cirurgica. 

Prognostics 

A taxa de mortalidade no tratamento de abscessos cerebrais e in¬ 
ferior a 5%. Abscessos cerebrais nao tratados levam a destrui^ao 
tecidual irreversivel, podendo romper para dentro do ventriculo, 
produzindo deteriora^ao catastrofica da fun^ao neurologica e 
obito. Como abscessos cerebrais sao frequentemente associados 
a doemja sistemica e infeijoes sistemicas, a taxa de obito nesses 
pacientes e em geral mais elevada. 

INFECCOES VIRA1S 

Infec^oes virais do SNC podem envolver primariamente as me¬ 
ninges (meningites) (ver Capitulo 38) ou o parenquima cerebral 
(encefalite) (ver Quadro 23-25). Todos os pacientes, no entanto, 
apresentam algum grau de envolvimento de meninges e paren¬ 
quima cerebral (meningoencefalite). Muitas infec^oes virais sao 
generalizadas e difusas, mas algumas viroses, notavelmente o her¬ 
pes simples e algumas enteroviroses, causam caracteristicamente 
doen 9 a de predominio focal. Algumas viroses tem uma afinidade 
para popula 9 oes especificas de celulas do SNC. O virus da polio e 
outros enterovirus podem infectar seletivamente as celulas do corno 
anterior (poliomielite) e alguns neuronios motores intracranianos. 

Apesar de a maioria das infec 9 oes virais do sistema nervoso 
apresentar uma evoluqao aguda ou subaguda na infancia, podem 
ocorrer infec 9 oes cronicas. Panencefalite esclerosante subaguda, 
por exemplo, representa uma infecqao cronica indolente causada 


por um virus do sarampo alterado, caracterizando-se clinica- 
mente por neurodegenera 9 ao progressiva e convulsoes. 

Reaqoes inflamatorias dentro do sistema nervoso podem ocor¬ 
rer durante o estagio convalescente de infec 9 oes virais sistemicas. 
Inflama 9 ao parainfecciosa ou pos-infecciosa do SNC resulta em 
diversos disturbios bem reconhecidos: encefalomielite dissemi- 
nada aguda (EMDA; 25% das encefalites), mielite transversa, neu- 
rite otica, polineurite e sindrome de Guillain-Barre. Os achados 
da RM na EMDA sao caracteristicos: lesoes desmielinizantes, 
observadas em imagens T 2 e FALIR, sao a chave do diagnostico. 
Pequenas e grandes lesoes da substancia branca podem imitar 
achados na esclerose multipla (EM), mas nao sao comuns para 
EM e podem envolver substancia branca, como o cortex, os gan- 
glios basais, especialmente o talamo. Alteraqoes radiologicas em 
geral sao explicitas quando o paciente e avaliado pela primeira vez, 
mas ocasionalmente aparecem somente dias a semanas mais tarde. 
Por isso, exames seriados ou repetidos podem ser necessarios. 

Os corticosteroides sao beneficos. A pratica atual e adminis- 
trar alta dose terapeutica, seguida por prednisona via oral com 
redu 9 ao em 4-6 semanas. A maioria dos grupos pediatricos usa 
inicialmente metilprednisona intravenosa (10-30 mg/kg/dia ate 
uma dose maxima de 1 g/dia) ou dexametasona (lmg/kg/dia) por 
3-5 dias (nao existem estudos comparativos de dose a dispos^ao). 
Em pacientes refratarios, a IGIV ou plasmaferese (ou ambas) pode 
ser eficaz. Raramente, a EMDA apresenta recorrencia (encefalo¬ 
mielite disseminada aguda bifasica; biEMD ou BEMD). Uma re¬ 
correncia apos mais de 3 meses de tratamento deve levantar uma 
forte suspeita de EM. Infecqoes virais congenitas tambem podem 
afetar o SNC. O CMV, o herpes-virus simples, a varicela (atual- 
mente rara, devido a imunizaqao) e o virus da rubeola sao as cau- 
sas mais notaveis de lesao cerebral viral intrauterina. 

O tratamento das infecqoes virais do SNC geralmente esta li- 
mitado a medidas sintomaticas e de apoio, exceto para o herpes- 
- virus simples (Acyclovir). Acyclovir tambem e usado em alguns 
pacientes com infecqoes do SNC pelo virus varicela-zoster. O 
virus do Nilo Ocidental (West Nile virus), novo nos EUA, e um 
flavivirus transmitido por artropodes. £ encontrado em mosqui¬ 
tos, passaros e cavalos e, em 1991, foi responsavel por 27% dos 
pacientes hospitalizados com encefalite e fraqueza muscular em 
Nova Iorque. Catorze por cento apresentavam encefalite apenas, 
e 6% apresentavam meningite asseptica. Estudos de anticorpos 
do LCS e PCR (57% positivos para RNA viral) sao ferramentas 
diagnosticas. Atualmente, a infec 9 ao e endemica no oeste dos 
EUA, particularmente na California. 

A doenqa costuma ser assintomatica ou leve em pacientes pedia¬ 
tricos. Paralisia e obito ocorrem mais comumente nos idosos. 


ENCEFALOPATIA DA INFECCAO PELO VIRUS 
DA IMUNODEFICIENCIA HUMANA 


Sindromes neurologicas associadas diretamente com infecqao pelo 
HIV incluem encefalite subaguda, meningite, mielopatia, polineu- 
ropatia e miosite. Alem disso, infec 9 oes oportunistas secundarias 
do SNC ocorrem em pacientes com imunossupressao induzida 
pelo HIV. Infecqoes por Pneumocystis, Toxoplasma e CMV sao 
particularmente comuns. Leucoencefalopatia multifocal — uma 
infec 9 ao secundaria pelo papilomavirus — e infecqoes por herpes 
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simples e varicela-zoster tambem ocorrem com frequencia em pa- 
cientes com infecqao HIV. Diversos fungos (especialmente cripto- 
cocos), micobacterias e infecqoes bacterianas tem sido descritos. 

Nesses pacientes, anormalidades neurologicas tambem 
podem resultar de disturbios neoplasicos nao infecciosos. Lin- 
foma primario do SNC e linfoma metastatico do sistema nervoso 
sao as neoplasias mais frequentes do sistema nervoso nesses pa¬ 
cientes. Ver Capitulos 31, 37 e 39 para diagnostico e tratamento 
da infec^ao pelo HIV. 

OUTRAS INFECCOES 

Uma grande variedade de outros microrganismos, incluindo 
Toxoplasma, micobacterias, espiroquetas, riquetsias, amebas e 
micoplasmas, pode causar infecqoes do SNC. O envolvimento 
do SNC nessas infecqoes geralmente e secundario a infec^ao sis- 
temica ou outros fatores predisponentes. Culturas apropriadas e 
exames sorologicos sao necessarios para confirmar infec^oes por 
esses organismos. Um tratamento antibiotico parenteral para 
essas infec^oes e discutido no Capitulo 37. 

DISTURBIOS INFLAMATORIOS NAO INFECCIOSOS 
DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL 

O diagnostico inicial de infecijoes bacterianas, virais e de outras in- 
fecqoes microbianas do SNC inclui disturbios que causam infec^ao, 
para os quais nao foi identificado um microrganismo causal espe- 
cifico. Sarcoidose, doen 9 a de Beh 9 et, lupus eritematoso sistemico, 
outros disturbios colageno-vasculares e doen 9 a de Kawasaki sao 
exemplos. Nesses disturbios, a inflama 9 ao do SNC ocorre em asso- 
cia 9 ao com manifestaqoes sistemicas caracteristicas que permitem 
um diagnostico correto. A abordagem do envolvimento do SNC 
nesses disturbios e a mesma do tratamento da doenqa sistemica. 

OUTRAS ENCEFALOPATIAS PARAINFECCIOSAS 

Em associaqao com infecqoes sistemicas ou outras doen 9 as, a 
disfun 9 ao do SNC pode ocorrer na ausencia de inflamaqao ou 
infec 9 ao direta do SNC. A sindrome de Reye e um exemplo proe- 
minente desse tipo de encefalopatia, que ocorre frequentemente 
em associa 9 ao com varicela virus ou outras infecqoes virais res- 
piratorias ou sistemicas. Na sindrome de Reye, podem ocorrer 
edema cerebral e disfun 9 ao cerebral, mas nao ha evidencia de 
qualquer envolvimento direto do sistema nervoso pelo micror¬ 
ganismo ou pela inflamaqao. Na sindrome de Reye, o edema cere¬ 
bral e acompanhado de disfum^ao hepatica e infiltra 9 ao gordurosa 
do figado. Como resultado dos esforqos de desencorajar o uso de 
acido acetilsalicilico nas doen 9 as febris da infancia, o numero de 
pacientes com sindrome de Reye diminuiu acentuadamente. No 
entanto, a precisa relaqao entre acido acetilsalicilico e sindrome de 
Reye nao e clara. 

ESCLEROSE MULTIPLA 

A esclerose multipla (EM) pode ser benigna na infancia; 2-5% 
dos individuos com EM apresentam o inicio dos sintomas antes 


dos 16 anos de idade. A formaqao de um grupo de estudos pe- 

diatricos de EM levou a publica 9 ao de um suplemento de Neu¬ 
rology, resumindo a EM pediatrica e os disturbios relacionados. 

(Ver cita 9 ao Krupp e Hertz, incluida nas referencias a seguir). 

Seguem os pontos essenciais: 

• A esclerose multipla pode iniciar com sintomas clinicamente 
isolados (SCI) de desmielinizaqao do SNC. Exemplos sao neu- 
rite optica; mielite transversa; ou disfun 9 ao do tronco cerebral, 
cerebelar; ou ausencia de febre hemisferica ou encefalopatia 
(ao passo que a EMDA geralmente apresenta ambos). 

• Caracteristicas clinicas atipicas (pense em outros diagnosti¬ 
cs) incluem febre e envolvimento do sistema nervoso peri- 
ferico ou outros sistemas organicos. Resultados laboratoriais 
aberrantes (para EM) podem incluir aumento da taxa de he- 
mossedimenta 9 ao ou pleocitose acentuada do LCS. 

• Um diagnostico de EM demanda multiplos episodios de des- 
mieliniza 9 ao do SNC, separados no tempo e no espaqo. RM 
(muitos criterios de ajuste fino) e alteraqoes no liquido espinal 
(faixas oligoclonais, in dice IgG) sao exames laboratoriais chave. 

• O diagnostico diferencial inclui especialmente EMDA. Tabe- 
las excelentes, exemplos e criterios sao abundantemente en- 
contrados na publicaqao suplementar de Neurology. Muitas 
outras infecqoes, disturbios metabolicos e doenqas degenera- 
tivas podem imitar EM. 

• Tratamento agudo (principalmente corticosteroides) e pre- 
venqao ou modula 9 ao das recorrencias sao extrapolados de 
estudos em adultos; estudos pediatricos ainda estao sendo 
desenvolvidos. 
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SINDROMES QUE SE APRESENTAM COMO 
PARALISIA FLACIDA AGUDA 

A paralisia flacida que se desenvolve em horas ou poucos dias su- 
gere o envolvimento do complexo de motoneuronio inferior (ver 
se 9 ao sobre sindrome da crian<;a hipotonica ou Floppy Infant 
Syndrome). Celulas do corno anterior (medula espinal) podem 
estar envolvidas pela infecqao viral (poliomielite paralitica) ou 
por doenqa paraviral ou pos-viral imunologicamente mediada 
(mielite transversa aguda). Os troncos nervosos (polineurite) 
podem estar comprometidos, como na sindrome de Guillain- 
-Barre, ou afetadas por toxinas (difteria ou porfiria). A jumjao 
neuromuscular pode estar bloqueada por toxina de carrapato 
ou toxina botulinica. A paralisia raramente sera devida a doenqa 
metabolica (paralisia periodica) ou doen 9 a muscular inflamato- 
ria (miosite). Uma lesao comprimindo a medula espinal deve ser 
excluida. As costas frequentemente estao sensiveis a percussao 
nesse local. Radiografias simples podem mostrar erosao ossea 
ou discal; RM pode evidenciar uma medula espinal deslocada ou 
comprimida. Varios exemplos com discussoes pertinentes estao 
incluidos em uma edi 9 ao recente de Pediatrics in review (2007, 
volume 28; ver references ao final desta seqao). 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Caracteristicas que auxiliam no diagnostico sao idade, historia 
de doen 9 a precedente ou em remissao, presenqa de febre (junto 


com paralisia), rapidez de progressao, achados relativos aos ner- 
vos cranianos e achados sensoriais (Quadro 23-26). O exame 
pode mostrar achados de trato longo (trato piramidal), causando 
reflexos aumentados, e um sinal de Babinski positivo. O trato 
espinotalamico pode estar interrompido, causando perda da 
sensibilidade termica e dolorosa. Dor nas costas e sensibilidade 
a percussao podem estar presentes, assim como incontinencia 
intestinal e vesical. Frequentemente, a paralisia e ascendente, si- 
metrica e dolorosa (dor muscular ou mialgia). Achados labora- 
toriais ocasionalmente sao diagnosticos. 

B. Achados laboratoriais 

Um exame do LCS e util. Estudos de imagem da coluna verte¬ 
bral (radiografias simples) e da medula espinal (RM) ocasional¬ 
mente sao importantes. Culturas virais (LCS, garganta e fezes) e 
titulagens ajudam no diagnostico de poliomielite. Uma taxa de 
hemossedimenta 9 ao elevada pode sugerir tumor ou abscesso; a 
presenqa de anticorpo antinuclear pode sugerir arterite do lupus. 
(Ver Quadro 23-26). 

EMG e estudos da condu 9 ao nervosa (ECN) podem ser uteis 
para ajudar no diagnostico de polineuropatia. Os ECN sao uteis na 
sindrome de Guillain-Barre: as primeiras altera 9 oes sao retardo ou 
ausencia de reflexos H ou F. Mais tarde, o ECN motor mostra laten- 
cia distal prolongada, bloqueio de conduqao ou dispersao temporal, 
ocorrendo essas altera 9 oes em 50% dos pacientes em 2 semanas e 
em 85% em 3 semanas. Achados EMG de potenciais de fibrila 9 ao 
e aumento do potencial de a 9 ao muscular com estimulaqao de alta 
frequencia sao sugestivos de botulismo. Raramente, eleva 9 ao das 
enzimas musculares ou ate mesmo mioglobinuria pode ajudar no 
diagnostico de paralisia miopatica. Estudos da porfirina urinaria e 
exames para metais pesados (arsenico, talio e chumbo) podem reve¬ 
lar aquelas causas toxicas raras da paralisia polineuropatica. 

Diagnostico diferencial 

A crianqa que estava bem e fica paralisada frequentemente apre- 
senta polineurite. A mielite transversa aguda ocorre na crianqa 
afebril. Uma crian 9 a que esta doente e febril no momento da pa¬ 
ralisia costuma apresentar mielite transversa aguda ou poliomie¬ 
lite. Abscesso epidural agudo da medula espinal (ou outra lesao 
compressiva) deve ser excluido. A poliomielite e muito rara na 
popula 9 ao imunizada nos EUA. Enterovirus 71 e doen 9 a do Nilo 
Ocidental sao duas causas mais novas. Paralisia decorrente de 
picada de carrapato ocorre sazonalmente (primavera e verao). O 
carrapato geralmente e encontrado no couro cabeludo da regiao 
occipital. A remo 9 ao e curativa. 

Paralisia decorrente de toxina botulinica ocorre mais co- 
mumente naqueles com idades inferiores a 6 meses (ver Capi- 
tulo 40). Abuso de substancias intravenosas pode levar a mielite 
e paralisia. Alem disso, a mielopatia cronica ocorre com duas 
infec 9 oes por virus da imunodeficiencia humana: HTLV-I e 
HTLV-II (atualmente denominada F1IV-1). 

Complicacoes 

A. Fraqueza e insuficiencia respiratoria 

Uma aten 9 ao precoce e cuidadosa a oxigena 9 ao e essencial. 
Administra 9 ao de oxigenio, intuba 9 ao, respira 9 ao mecanica 
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Quadro 23-26 Paralisia flacida aguda em criancas 


Poliomielite (espinal e 
bulbar paralitica) com 
ou sem encefalite 

Etiologia Virus da polio tipos 

I, II e III; outras 
enteroviroses, por 
exemplo, EV-71; cepa da 
vacina do virus da polio 
(rara); virus do Nilo 
Ocidental: epidemic 
em passaros; mosquitos 
infectam cavalos, 
humanos. EV-71 e 
uma doenca de 
mao-pe-boca, 
raramente paralitica. 

Historia Nenhuma, ou 

inadequada imunizacao 
de polio. Sintomas 
respiratorios altos ou 
de Gl seguidos por uma 
pausa curta. Paralisia 
bulbar mais frequente 
apos tonsilectomia. 
Frequentemente 
epidemica, no verao e 
comeco do outono. 

Febril no momento 
da paralisia. Sinais 
meningeos, dores 
musculares e 
espasmos. Fraqueza 
assimetrica disseminada 
ou segmentar 
(cervical, toracica, 
lombar). Sintomas 
bulbares precoces ou 
antecedendo a fraqueza 
de extremidades; 
ansiedade, delirio. 

Achados Fraqueza flacida, 

geralmente assimetrica. 
Nivel medular: Fombar: 
pemas, abdome inferior. 
Cervical: ombro, braco, 
pescoco, diafragma. 
Bulbar: respiratorio, 
nervos cranianos 
inferiores. Encefalopatia 
acompanha paralisia do 
Nilo Ocidental. 


Queixas 

acompanhantes 


Sindrome de 
Guillain-Barre (AIDP) 

Hipersensibilidade 
retardada — 
com anticorpos 
antigangliosideo 
mediados pelas 
celulas T. Infeccoes 
por micoplasma e 
virais (EBV; CMV), 
Campylobacter jejuni, 
hepatite B. 


Sintomas respiratorios 
ou Gl inespecificos 
precedendo o quadro 
em 5-14 dias sao 
comuns. Em qualquer 
epoca do ano, apesar 
de existir uma 
incidencia um pouco 
mais baixa no verao. 


Fraqueza simetrica de 
extremidades inferiores, 
que pode ascender 
rapidamente para bracos, 
tronco e face. A crianca 
que ja verbaliza pode se 
queixar de parestesias. 
Febre incomum. Fraqueza 
facial precoce. A variante 
de Miller-Fisher se 
apresenta com arreflexia, 
ataxia e oftalmoplegia 
(rara). 

Fraqueza flacida, 
simetrica, em geral mais 
intensa proximalmente, 
mas pode ser mais 
distal ou ter distribuicao 
uniforme. Raramente 
nervos cranianos IX-XI, 
lll-VI. Variante Miller- 
-Fisher: oftalmoplegia, 
ataxia. Envolvimento 
bulbar pode ocorrer. 
Disturbio distal leve da 
sensibilidade postural, 
vibratoria e tatil; dificil 
de avaliar em criancas 
jovens. 


Botulismo 

Toxina do Clostrldum 
botullnum. Bloqueio da 
juncao neuromuscular. 
Com menos de 1 ano 
de idade, a toxina e 
sintetizada no intestino 
por microrganismos 
ingeridos como esporos 
ou no mel. Em idades 
mais avancadas, a 
toxina e ingerida com 
alimentos. Raramente e 
encontrada uma ferida 
infectada. 

No lactente: ambiente 
empoeirado (p. ex., 
areas em construcao). 
Nos mais velhos: 
envenenamento 
alimentar. Muitas vezes 
horas a dias apos 
ingestao de alimento 
contaminado. 


No lactente: obstipacao, 
succao e choro fracos. 
"Hipotonico". Apneia. 
Fetargia. Choque 
(causa de SMSI?). 
Paralisia bulbar. Nos 
mais velhos: visao 
borrada, diplopia, 
ptose, sufocamento e 
fraqueza. 


Factentes: fraqueza 
flacida. Alerta. 

Fraqueza ocular, 
pupilar, facial. Reflexos 
tendinosos profundos 
diminuidos. Succao 
e vomito ausentes. 
Obstipacao. Nos mais 
velhos: paralisia 
de acomodacao, 
movimentos oculares. 
Degluticao fraca. 
Paralisia respiratoria. 


Paralisia pela picada 
do carrapato 

Provavel interferencia 
com transmissao 
do impulso nervoso 
causado pela toxina na 
saliva do carrapato. 


Mielite transversa e 
neuromielite optica 

Geralmente 

desconhecida; multiplos 
virus (herpes, EBV, 
varicela, hepatite A), 
frequentemente 
pos-viral (ver sindrome 
de Guillain-Barre). 


Exposicao ao carrapato 
(carrapato canino 
no oeste dos EUA; 
carrapatos da madeira). 
Irritabilidade 12-24 h 
antes do inicio de uma 
paralisia ascendente 
rapidamente 
progressiva. 


Inicio e progressao 
rapida de paralisia 
flacida ascendente; 
frequentemente 
acompanhada de dor 
e parestesias. Paralisia 
das extremidades 
superiors no segundo 
dia apos o inicio. As 
vezes, ataxia aguda. 


Paralisia flacida, 
simetrica. Paralisia de 
nervo craniano e bulbar 
(respiratoria), ataxia, 
disturbios esfincterianos 
e deficits sensoriais 
podem ocorrer. 

Alguns tern febre. 0 
diagnostic baseia-se 
em encontrar uma 
picada de carrapato, o 
que pode ocorrer com 
maior frequencia na 
regiao occipital do couro 
cabeludo. 


Sintomas raramente 
compativeis com 
esderose multipla 
ou neurite optica. 
Progressao do inicio 
ate a paraplegia com 
frequencia rapida, 
geralmente sem uma 
historia de infeccao 
bacteriana. 

Dor nas raizes nervosas 
e nas costas em 
cerca de 30-50% 
dos casos. Perda 
sensorial acompanhada 
de paralisia de 
desenvolvimento 
rapido. Dificuldades 
esfincterianas sao 
comuns. Febre (58%). 


Na fase inicial, 
paraplegia com 
arreflexia abaixo do 
nivel da lesao; mais 
tarde, pode existir 
hiper-reflexia. Perda 
sensorial abaixo 
e hiperestesia ou 
sensibilidade normal 
acima do nivel de 
lesao. Paralisia vesical 
e retal. Raramente 
pode estar presente 
neurite optica. 


(con tin ua) 
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Quadro 23-26 Paralisia flacida aguda em criancas ( continuacao) 



Poliomielite (espinal e 
bulbar paralitica) com 
ou sem encefalite 

Sindrome de 
Guillain-Barre (AIDP) 

Botulismo 

Paralisia pela picada 
do carrapato 

Mielite transversa e 
neuromielite optica 

LCS 

Pleocitose (20 - 500 
+ celulas) com 
predominio de PMN nos 
primeiros dias, mais 
tarde, predominio de 
monocitos. Proteina 
frequentemente elevada 
(50-150 mg/dL). LCS 

IgM positiva no Nilo 
Ocidental. 

Dissociacao albumino- 
citologica; 10 ou menos 
celulas mononudeares 
com proteina alta apos 

1 semana. Glicose 
normal. IgG pode estar 
elevada. Nilo Ocidental 
apresentara celulas; 
nervos podem estar 
envolvidos em uma 
mielorradiculite. 

Normal. 

Normal. 

Geralmente nao 
ha bloqueio a 
manometria; LCS pode 
apresentar aumento 
de proteina, pleocitose 
com predominio de 
celulas mononudeares, 
aumento de IgG. 

EMG/ECN 

EMG mostra denervacao 

ECN pode ser normal 

EMG caracteristica: 

Conducao nervosa 

No inicio, normal. 


apos 10-21 dias. 

no inicio (na primeira 

BSAP (brief small 

mais lenta; retorna 

Denervacao ao nivel da 


Conducao nervosa 
normal. Amplitude 
reduzida no Nilo 

Ocidental. 

semana). Alteracoes 
iniciais sao reflexos 

F ou H lentos a 
ausentes. Alteracoes 
desmielinizantes sao 
tipicamente observadas 
7-10 dias apos inicio 
dos sintomas. 

abundant potentials, 
ou potenciais pequenos 
e curtos). Estimulacao 
com alta frequencia 
mostra urn aumento 
de CMAP. Util, mas nao 
diagnostica. 

rapidamente ao normal 
depois da remocao do 
carrapato. 

lesao apos 10-21 dias. 

Outros exames 

Virus nas fezes e 

Procurar por 

No lactente: cultura 

Leucocitose, 

Exames de raio 


garganta. Titulagem 

causa especifica, 

de fezes, toxina. 

frequentemente com 

X normais nao 


sorologica seriada 
de IgG, IgM no Nilo 
Ocidental. Hiponatremia 
em 30% dos casos de 

Nilo Ocidental. 

como infeccao, 
intoxicacao, doenca 
autoimune. Anticorpos 
antigangliosideo para 

GM (GQIb na sindrome 
de Miller-Fisher). 

Raramente a toxina e 
positiva no soro. Nos 
mais velhos: toxina 
serica (ou da ferida). 

eosinofilia moderada. 

exduem abscesso 
medular epidural. 

RM para exduir 
lesoes medulares 
compressivas. A medula 
pode estar edemaciada 
na mielite. 

Evolucao e 

A paralisia geralmente 

Evolucao progressiva 

No lactente: tratamento 

A remocao completa 

E possivel urn alto 

prognostico 

e maxima 3-5 dias 

por alguns dias a 

de suporte. Penicilina. 

do carrapato e seguida 

grau de recuperacao 


apos o inicio. Pode 

cerca de 2 semanas. 

Imunoglobulina 

de melhora rapida 

funcional. O beneficio 


ocorrer paralisia 

Atencao: ameaca 

anti-botulismo 

e recuperacao. Caso 

exercido pelos 


vesical transitoria. 

de complicacoes e 

por via IV (IGBIV). 

contrario, a taxa 

corticosteroides 


Atencao: a 

maior em decorrencia 

Assistencia respiratoria, 

de mortalidade em 

e controverso no 


mortalidade e mais 

de insuficiencia 

alimentacao por 

decorrencia de paralisia 

que diz respeito 


alta em decorrencia de 

respiratoria (10%), 

sonda. Evitar 

respiratoria e muito 

ao encurtamento 


insuficiencia respiratoria 
e superinfeccao. 

crises autonomicas 
(p. ex., pressao 
sanguinea muito va- 
riavel, arritmia) e 
superinfeccao. A 
maioria se recupera 
completamente. 
Plasmaferese pode 
desempenhar urn papel. 
IGIV. Ocasionalmente 
ocorrem recorrencias. 

aminoglicosideos. Nos 
mais velhos: penicilina, 
antitoxina, assistencia 
respiratoria prolongada. 
Prognostico: excelente. 

E fatal em 3% dos 

casos. 

alta. 

da duracao da 
crise aguda ou na 
alteracao da evolucao 
geral. Plasmaferese. 

IGIV: beneficio nao 
comprovado. 


a AMAN e a neuropatia axial motora aguda (variante incomum nos EUA). 

AlDp neuropatia desmielinizante inflamattria aguda; CMAP, potenciais de acao muscular compostos; CMV, citomegalovirus, LCS, liquido cerebrospinal; EBV, 
virus Epstein-Barr; EMG, eletromiografia; EV-71, enterovirus 71; Gl, gastrintestinal; IGIV, imunoglobulina intravenosa; RM, ressonancia magnetica; 5NC, sistema 
nervoso central; ECN, estudos de conducao nervosa; PMN, neutrofilos polimorfonudeares; SMSl, sindrome da morte subita infantil. 
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assistida e aspiraijao cuidadosa das secrecpoes podem ser neces- 
sarias. Aumento da ansiedade e um aumento na pressao diasto- 
lica e sistolica sao sinais precoces de hipoxia. Deteriorate) dos 
achados espirometricos (volume de expirarpao for^ada em 1 se- 
gundo e capacidade vital total) pode indicar a necessidade de 
intubato controlada e apoio respiratorio, sendo uma maneira 
importante de monitora<;ao, uma vez que os gases sanguineos 
podem estar normals mesmo em estagios tardios de insuficien- 
cia respiratoria. 

B. Infeccoes 

A pneumonia e comum, especialmente em pacientes com parali- 
sia respiratoria. Terapia antibiotica e melhor orientada por meio 
dos resultados de culturas. Infeccoes vesicais ocorrem quando 
ha necessidade de um cateter de permanencia, decorrente de pa- 
ralisia vesical. A recupera<;ao da mielite pode ser retardada pela 
infeopao do trato urinario. 

C. Crise autonomica 

Isso pode ser uma causa de obito na sindrome de Guillain-Barre. 
E recomendavel aten^ao estrita aos sinais vitais para detectar e 
tratar hipotensao ou hipertensao e arritmias cardiacas em um 
ambiente de terapia intensiva, pelo menos no inicio da evolufao 
e em pacientes gravemente enfermos. 

► Tratamento 

A maioria dessas sindromes nao tem tratamento especifico e, por 
isso, o fundamental e o tratamento de suporte, Carrapatos que 
provocam paralisias devem ser removidos. Outros tratamentos 
incluem o uso de eritromicina nas infeccoes por Mycoplasma e 
imunoglobulina no botulismo do lactente. Disturbios associados 
reconhecidos (p. ex., endocrinos, neoplasicos ou toxicos) devem 
ser tratados de maneira apropriada. Cuidado de suporte tambem 
envolve fisioterapia respiratoria, oferta adequada de liquidos e 
alimentos, cuidados vesicais e intestinais, prevenepao de escaras 
de decubito e, em muitos casos, apoio psiquiatrico. 

A. Corticosteroides 

Os corticosteroides nao desempenham um papel no tratamento 
da sindrome de Guillain-Barre. Sintomas autonomicos (p. ex., hi¬ 
pertensao) na polineuropatia podem necessitar de tratamento. 

B. Plasmaferese, imunoglobulina intravenosa 

Troca de plasma ou IGIV tem sido benefica em casos moderados 
ou graves da sindrome de Guillain-Barre. 

C. Terapia fisiatrica 

A instituiijao de medidas de reabilita^ao e mais indicada quando 
os sintomas agudos desaparecerem e o paciente estiver estavel. 

D. Antibioticos 

Antibioticos apropriados e drenagem sao necessarios na pre¬ 
sent^ de abscesso epidural. 


Baldovsky M et al.: Index of suspicion, case 1. Pediatr Rev 2006;27:147 
[PMID: 16581956]. 

Banwell BL: The long (-itudinally extensive) and the short of it: 
transverse myelitis in children. Neurology 2007;68:1447 [PMID: 
17470744]. 

Dalakas MC: Intravenous immunoglobulin in autoimmune neuro¬ 
muscular diseases. JAMA 2004;291:2367 [PMID: 15150209]. 

Defresne P et al.: Acute transverse myelitis in children: Clinical 
course and prognostic factors. J Child Neurol 2003;18:401 [PMID: 
12886975]. 

Dimario FJ Jr: Intravenous immunoglobulin in the treatment of 
childhood Guillain-Barre syndrome: A randomized trial. Pedia¬ 
trics 2005;116:226 [PMID: 15995056]. 

Fox CK et al.: Recent advances in infant botulism. Pediatr Neurol 
2005;32:149 [PMID: 15730893]. 

Francisco AM, Arnon SS: Clinical mimics of infant botulism. Pedia¬ 
trics 2007;119:826 [PMID: 17403857]. 

Greenberg BM et al.: Idiopathic transverse myelitis. Neurology 
2007;68:1614 [PMID: 17485649]. 

Hughes RA, Cornblath DR: Guillain-Barre syndrome. Lancet 
2005;366:1653 [PMID: 16271648]. 

Janner D, Barron SA: Index of suspicion, case 1 (Back pain). Pediatr 
Rev 2007;28:27 [PMID: 17197457]. 

Kincaid O, Lipton HL: Viral myelitis: An update. Curr Neurol Neuro- 
sciRep 2006;6:469 [PMID: 17074281]. 

Li Z, Turner RP: Pediatric tick paralysis: Discussion of two cases and 
literature review. Pediatr Neurol 2004;31:304 [PMID: 15464647]. 

Korinthenberg R et al.: Clinical presentation and course of childhood 
Guillain-Barre syndrome: A prospective multicentre study. Neu¬ 
ropediatrics 2007;38(1):10-17. 

Qualia CM et al.: Index of suspicion, case 3 (Fever and leg weakness). 
Pediatr Rev 2007;28:193 [PMID: 17473124]. 

Risko W: Infant botulism. Pediatr Rev 2006;27:36 [PMID: 16473839]. 

Sejvar JJ et al.: West Nile virus-associated flaccid paralysis. Emerg 
Infect Dis 2005;11:1021 [PMID: 16022775]. 

Shahar E: Current therapeutic options in severe Guillain-Barre syn¬ 
drome. Clin Neuropharmacol 2006;29:45 [PMID: 16518134]. 

Taylor Z et al.: Index of suspicion. Pediatr Rev 2006;27:463 [PMID: 
17671863]. 

Thompson JA et al.: Infant botulism in the age of botulism immune 
globulin. Neurology 2005;64:2029 [PMID: 15917401]. 

Tsiodras S et al.: Mycoplasma pneumoniae-associated myelitis: A com¬ 
prehensive review. Eur J Neurol 2006;13:112 [PMID: 16490040]. 

Wingerchuk DM: Diagnosis and treatment of neuromyelitis optica. 
Neurologist 2007;13:2 [PMID: 17215722]. 


DISTURBIOS DA INFANCIA QUE AFETAM 
OS MUSCULOS 

FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Geralmente fraqueza muscular indolor e simetrica, mais 
proximal do que distal (sinal de Gower positivo, excesso de 
iordose ao caminhar, marcha desajeitada). 

► Reflexos profundos preservados comparados com fraqueza 
muscular. 

► Niveis sorologicos normais a elevados de creatinocinase (CK). 

► Geralmente, ENC normais; EMG com achados miopaticos 
(Quadro 23-27). 
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EXAMES DIAGNOSTICS 
Enzimas do soro 

Os niveis sorologicos da creatinocinase (CK) refletem lesao mus¬ 
cular ou “vazamentos” do musculo para dentro do plasma. Em 
geral, os niveis de CK sao normals a levemente aumentados nas 
miopatias e acentuadamente elevados nas distrofias musculares, 
em ate 50-100 vezes, como na distrofia muscular de Duchenne. 
Medicamentos e nlvel de atividade podem afetar os niveis de CK, 
por exemplo, apos uma EMG ou um procedimento de biopsia 
muscular. Os corticosteroides podem suprimir os niveis, apesar 
de doenqa muscular muito ativa, por exemplo, na polimiosite. 

Estudos eletrofisiologicos 

Estudos da conduqao nervosa (ECN) e eletromiografia com agu- 
lhas (EMG) frequentemente sao uteis na diferenciaqao de proces¬ 
ses miopaticos e neurogenicos. Em geral, os ECN sao normals em 
disturbios musculares. Nas polineuropatias desmielinizantes, os 
ECN podem mostrar alentecimento das velocidades de conduqao 
ou bloqueio da conduqao. A EMG envolve a inserqao de um ele- 
trodo de agulha dentro do musculo para o registro de potenciais 
eletricos musculares. O exame inclui a avaliaqao de atividade es- 
pontanea anormal (p. ex., potenciais de fibrila^ao e fasciculaqao, 
descargas miotonicas, descargas mioquimicas, descargas comple- 
xas repetitivas) e potenciais de aqao de unidade motora (PAUM). 
Nas miopatias, os PAUM durante a contraqao sao caracteristica- 
mente de curta duraqao, polifasicos e aumentados em numero 
para a for 9 a de contraqao (padrao de interferencia aumentado). 
Nos processos neuropaticos, os PAUM sao polifasicos, de grande 
amplitude e apresentam um recrutamento diminuido. 

Biopsia muscular 

Uma biopsia muscular pode ser util no diagnostico de um 
disturbio muscular, quando adequadamente executada. £ im- 
portante fazer a biopsia de um musculo afetado e considerar o 
momento da biopsia. O musculo submetido a biopsia deve ser 
escolhido com base no grau da fraqueza (i.e., musculos mais fra- 
cos apresentarao mais patologia do que musculos fortes). Exa- 
mes de imagem com RM ou ultrassom podem ajudar a guiar a 
escolha de um local apropriado. Biopsias realizadas no periodo 
neonatal podem ser de utilidade limitada, uma vez que as 
alteraqoes patologicas podem nao ser evidentes em um musculo 
imaturo. Deve-se tomar cuidado para evitar locais onde foram 
feitos exames anteriores de EMG com agulha ou locais de inje- 
qoes, pois elas podem levar a areas de inflamaqao focal. Achados 
comuns das distrofias musculares incluem variaqao no tamanho 
e na forma das fibras musculares, aumento de tecido conectivo, 
infiltraqao intersticial com tecido adiposo, areas de degenera^ao 
e regeneraqao, areas focais de altera^oes inflamatorias e nucleos 
centralizados. Miopatias tipicamente nao apresentam os ciclos 
de degeneraqao/regeneraqao observados nas distrofias. 

Imunocoloraqao para proteinas da membrana do sarcolema, 
para matriz de colageno circundante e para componentes da fibra 
muscular e uma ferramenta valiosa. Por exemplo, a demonstra- 
qao de ausencia de colageno VI e praticamente diagnostica de 


distrofia muscular congenita de Ullrich. No passado, a ausencia 
de colora^ao de distrofina na membrana do sarcolema na biopsia 
muscular era diagnostica da distrofia muscular de Duchenne, 
mas a analise de mutaepao do gene distrofina e o passo inicial pre- 
ferido, dada a rapida disponibilidade do exame comercial. 

Exame genetico e deteccao de portador 

Analise de mutaqao para distrofia de Duchenne e Becker e consi- 
derada o passo inicial para o diagnostico, embora seja preciso dizer 
que o exame facilmente disponivel nao e exaustivo, e um resultado 
inicial negativo nao exclui o diagnostico. A completa caracterizaqao 
da mutaqao e critica, e novos tratamentos visando mutaqoes espe- 
cificas estao aparecendo. O exame de portador tambem deve ser 
oferecido para todas as maes, nao so para propositos de aconselha- 
mento genetico, mas tambem porque os portadores tem um risco 
aumentado para o desenvolvimento de miocardiopatia. 

O exame genetico para outras miopatias e distrofias muscu¬ 
lares deve ser guiado pelos achados clinicos, niveis de CK no 
soro e resultados de biopsia muscular. Testes comercialmente 
disponiveis estao a disposiqao para muitos desses disturbios (ver 
Quadro 23-27). 

O aconselhamento genetico e particularmente importante 
para familias de pacientes com uma atrofia muscular espinal. O 
exame de deleijao do gene de sobrevivencia do neuronio motor 
1 (SMN) tem uma sensibilidade de 95% e uma especificidade de 
100%. O exame de portador, junto com o aconselhamento gene¬ 
tico, tambem deve ser oferecido, uma vez que a taxa de portador 
e de 1 em 25 a 1 em 50, dependendo da etnia. 

Complicacoes 

Apesar de fraqueza muscular esqueletica poder ser proiunda nos 
disturbios musculares, a maior morbidade e mortalidade e origi- 
nada por complicaqoes cardiorrespiratorias. Avanqos no tratamento 
de suporte, especialmente no manejo critico, tiveram um impacto 
tremendo nos cuidados desses pacientes. Ventilaqao nao invasiva, 
melhor manejo das secreqoes e geraqao de tosse eficaz sao alguns 
exemplos. Outras complicaqoes incluem retardo na motilidade 
gastrintestinal ou pseudo-obstruqao. Contraturas sao uma com- 
plicaqao particularmente frustrante, podendo limitar a mobilidade 
desses pacientes, causar dor e afetar a qualidade de vida. Alguns 
pacientes com DMD podem apresentar retardo mental nao pro¬ 
gressive, com QI com um desvio-padrao abaixo da media normal. 

Tratamento 

O tratamento de pacientes com disturbios musculares e predomi- 
nantemente de suporte, e medicamentos que alteram a progres- 
sao da doenqa ainda sao limitados. Aos pacientes com distrofia 
muscular tipo Duchenne (DMD)/distrofia muscular de Becker 
(DMB) deve ser oferecido um tratamento com corticosteroides 
(prednisona/prednisolona e deflazacort), que tem demonstrado 
aumentar o periodo de deambulaqao independente em aproxi- 
madamente 2,5 anos, preservando a forqa respiratoria e a fun<;ao 
cardiaca ate a segunda decada. Iniciando-se o tratamento com 
esteroides entre os 4 e 8 anos de idade, quando a funqao mo¬ 
tora se encontra em um plato ou em declinio, o impacto sobre a 
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Quadro 23-27 Distrofias musculares, miopatias, miotonias e doencas do corno anterior na infancia 


Doenca 

Padrao genetico 

Idade de inicio 

Manifestacao precoce 

Musculos envolvidos 

Reflexos 

Distrofias musculares 

Distrofia muscular 
de Duchenne 
(pseudo-hipertrofica 
infantil) 

Recessivo ligado 
ao X; Xp21; 

30-50% nao tern 
historia familiar 
e apresentam 
mutacoes 
espontaneas. 

2-6 anos; raros em 
lactentes. 

Desajeitamento, fadiga 
facil ao deambular, 
correr e subir escadas. 
Andar na ponta 
dos dedos; marcha 
desajeitada ("pato") 
com lordose lombar 
excessiva. Retardos 
motores. Manobra de 
Gowers positiva. 

Musculos proximais (cintura 
pelvica ou escapular); 
pseudo-hipertrofia do 
gastrocnemio, triceps 
braquial e vasto lateral. 

Na segunda decada, pode 
ocorrer o desenvolvimento 
de escoliose progressiva, 
miocardiopatia e fraqueza 
respiratoria. 

Abalos do joelho 
+/- ou 0; abalos 
do tornozelo + 
para ++ 

Distrofia muscular de 

Becker (inicio tardio) 

Recessivo ligado ao 

X; Xp21. 

Variavel: infancia ate 
idade adulta. 

Similar a Duchenne. 

Similar a Duchenne. 

Similar a 

Duchenne. 

Distrofia muscular de 
cinturas 

Autossomico 
dominante, 
autossomico 
recessivo e formas 
ligadas ao X. 

Variavel; infancia 
precoce a idade 
adulta. 

Fraqueza com distribuicao 
de acordo com o tipo. 
Marcha desajeitada 
("pato"), dificuldade para 
subir escadas. Lordose 
lombar excessiva. 

Envolvimento lento, 
progressive e simetrico 
dos musculos proximais; 
envolve caracteristicamente 
os musculos da cintura 
pelvica e escapular. 

Geralmente 

presentes 

Distrofia muscular 
facioescapuloumeral 
(Landouzy-Dejerine) 

A maioria 

apresenta delecoes 
hereditarias 
autossomicas 
dominantes de 

D4Z4 em 4q35; em 
10-30% dos casos 
sao esporadicos. 

Geralmente no final 
da 1^-52 decadas, 
dependendo do local 
da delecao. 

Reducao dos 
movimentos faciais 
com incapacidade 
de fechar os olhos, 
sorrir ou assobiar. 
Dificuldade de levantar 
os bracos acima da 
cabeca. 

Musculos da face, cintura 
escapular (biceps, triceps) 
frequentemente assimetricos. 
Deltoide e antebraco estao 
poupados. Setenta e cinco 
por cento apresentam perda 
auditiva neurossensorial; 

60%, doenca de Coats; 89%, 
retardo mental. 

Presentes 

Miopatias congenitas 

Miopatia miotubular 

Recessiva ligada ao 

X; Xq27. 

Periodo neonatal. 

Lactente hipotonico; 
hipotonia grave 
e insuficiencia 
respiratoria. 

Ptose, oftalmoplegia; 
fraqueza distal e proximal 
grave e simetrica. 

+ para - 

Miopatia do core central Maioria autossomica 

dominante, algumas 
autossomicas 
recessivas, 19q13, 
RVR1. 

Infancia a idade Movimentos fetais 

adulta. reduzidos; hipotonia; 

contraturas do 
tornozelo. 

Fraqueza proximal nao 
progressiva maior nas pernas 
que nos bracos, fraqueza 
facial leve, movimentos 
oculares normais. 

+ para - 

Miopatias metabolicas 

Doenca de Pompe 

Autossomica 
recessiva 17q23. 

Apresentacao classica 
no lactente; presente 
aos 6 meses de idade. 

Juvenil: 2-18 anos 
de idade. 

Hipotonia grave, hepa- 
tomegalia, miocardio- 
patia, hipoventilacao. 

Fraqueza dos musculos 
proximais. 

Musculos proximais mais 
do que distais, musculos 
bulbares e respiratorios. 
Infeccoes respiratorias 
recorrentes; hipoventilacao 
noturna. 

0 

Disturbios dos canais ionicos 

Paralisia hipercalemica Autossomica 

periodica dominante 17q35. 

Infancia, geralmente 
na primeira decada 
de vida. 

Fraqueza flacida 
episodica, precipitada 
por repouso apos 
exercicio, estresse, jejum 
ou frio. 

Musculos proximais e 
simetricos, musculos distais 
podem estar envolvidos 
quando exercitados. 

Normais, mas 
podem ser 

0 durante o 
episodio. 
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Biopsia muscular 


Outros exames diagnostics 


Tratamento 


Prognostic!) 


Areas de degeneracao e 
regeneracao, variacao no tamanho 
da fibra, alteracoes inflamatorias, 
proliferacao de tecido conectivo. 
Imunocoloracao para distrofina 
ausente. 


As mesmas que as anteriores, 
exceto a imunocoloracao para 
distrofina que esta reduzida e nao 
ausente. 


Necrose e divisao da fibra, aumento 
do tecido conectivo endomisial e 
inflamacao, imunocoloracao ausente 
para diversas proteinas DGC no 
subtipo. 

Alteracoes miopaticas inespecificas; 
variacao no tamanho da fibra, 
aumento moderado do tecido 
conectivo endomisial, alteracoes 
inflamatorias leves. 


EMG miopatica. Niveis de CK podem 
ser de ate 50-100 x normal. Eles 
caem com aumento de gravidade 
da doenca, refletindo a substituicao 
do musculo por tecido adiposo/ 
conectivo. Exame genetico mostra 
delecao em 60%, ao passo que 
5-15% sao mutacoes de ponto, 
deplecoes intronicas ou repeticoes. 

Como o anterior. 


EMG miopatica. CK frequentemente 
> 5.000 Ul/L. RM das pernas pode 
mostrar envolvimento seletivo (p. 
ex., musculos peronios na miopatia 
de Miyoshi). 

Alteracoes miopaticas cronicas 
inespecificas. CK leve a 
moderadamente elevada 
(< 1.500 Ul/L). 


Corticosteroides podem prolongar 
a deambulacao independente por 
2,5 anos se iniciados entre os 4 e 
8 anos de idade; o tratamento e 
de apoio. Acompanhamento pulmonar 
e cardiaco cuidadoso deve ser mantido 
devido ao risco de insuficiencia 
cardiorrespiratoria na 2 a -3 a decadas 
de vida. Osteoporose deve ser tratada 
com calcio e vitamina D. 

Como o anterior. 


Tratamento fisiatrico. Ecocardiograma 
para avaliar miocardiopatia. PFTs 
para avaliar fraqueza respiratoria. 
Nao existe tratamento curativo a 
disposicao. 

Nao existem tratamentos curativos 
disponiveis. O manejo da dor e 
importante. Identificar e tratar perda 
auditiva, teleangiectasias retinianas, 
insuficiencia respiratoria (1% dos 
casos). Estudos clinicos em andamento 
com fS 2 -agonistas. Estudos mostram 
possivel beneficio com mono-hidrato 
de creatinina e exercicio. 


Pacientes estao presos a cadeira 
de rodas por volta dos 12 anos de 
idade. Morte decorrente de causas 
cardiorrespiratorias geralmente 
ocorre no inicio dos 20 anos. 


Variavel. Os pacientes podem 
continuar a deambular 15-20 anos 
apos os primeiros sintomas. 

A expectativa de vida e 
aproximadamente normal. 

Variavel de acordo com o subtipo. 


Variavel e inversamente relacionado 
com a idade de inicio dos sintomas. 
Problemas bulbares, respiratorios e 
cardiacos com risco de morte sao 
raros, de modo gue a expectativa 
de vida e normal. 


Fibras musculares pequenas e 
arredondadas, semelhantes a tubos. 
Rarefacao central irregular com 
trabeculas radiais. 

Tamanho variavel da miofibra; 
coloracao oxidativa mostra nucleos 
centrais sem atividade mitocondrial. 


CK normal a levemente elevada. 
EMG miopatica com fibrilacoes e 
descargas complexas repetitivas. 

CK elevada, alteracoes miopaticas 
leves a EMG, RM muscular mostra 
sinal T1 aumentado. 


Nao ha tratamento curativo. Apoio 
respiratorio e nutricional. Em alguns 
casos, foram relatadas hemorragias 
hepaticas e peritoneais. 

Tratamento fisiatrico. Necessidade 
de acompanhamento respiratorio. 
Evitar anestesicos inalatorios e 
succinilcolina devido ao risco de 
hipertermia maligna. 


Obito geralmente ocorre antes dos 
5 meses de idade. 


Fraqueza nao progressiva. A 
expectativa de vida e normal. 


Coloracao de vacuolos 

CK elevada em lactentes 

Terapia de reposicao enzimatica com 

citoplasmaticos lisossomicos positiva 

(< 10 x normal). 

a-alglucosidase (Myozyme). Apoio 

com fosfatase acida. 

CK levemente aumentada em 
adolescentes. 

respiratorio e nutricional. Monitorar 
miocardiopatia. 

Como anterior. 


Paralisia hipercalemica periodica. 


CK normal a 300 Ul/L; crises 
associadas a K* no soro; NCS mostra 
aumento da amplitude CMAP apos 
5 minutos de exercicio. 


Muitas crises podem ser curtas e nao 
necessitam de tratamento; tratar as 
crises agudas com carboidratos; se 
necessario, tratamento cronico com 
acetazolamida. 


Crises podem ser mais frequentes 
com o avancar da idade. 


(continua) 
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Quadro 23-27 Distrofias musculares, miopatias, miotonias e doencas do corno anterior na infancia (continuacao) 


Doenca 

Padrao genetico 

Idade de inicio 

Manifestacao precoce 

Musculos envolvidos 

Reflexos 

Distrofias musculares congenitas (DMC) 

DMC com envolvimento 
do SNC: indui deficien- 
cia de laminina a 2 
laminina (merosina), 

DMC de Ullrich 

Autossomica 

dominante, 

autossomica 

recessiva. 

Nascimento ate 
o 1 fl mes de idade. 

Hipotonia, fraqueza 
generalizada. 

Contraturas proximais e 
hipermobilidade frouxa 
distal. 

Fraqueza muscular 
generalizada e fraqueza dos 
musculos respiratorios. 

0 a + 

DMC com envolvimento 
do SNC: Fukuyama 
(DMCF). Walker-Warburg 
(WW), musculo-olho- 
-cerebro (MOC) 

Recessivo; 6 genes 
identificados (induindo 
PMT). Associada a anor- 
malidades da glicosila- 
cao de a-distroglican. 

Nascimento ate 

9 meses. 

Fraqueza grave; retardo 
motor profundo; retardo 
mental grave. MOC com 
miopia congenita grave, 
hipoplasia retiniana. 

Fraqueza grave generalizada. 

Variavel 

Hipotonia congenita 
benigna (Oppenheim) 

Variavel. 

Variavel. 

Somente hipotonia. Reflexos 
tendinosos profundos positi¬ 
ves. Exames laboratoriais e 
biopsia normais. 

Musculos somaticos (musculos 
respiratorios poupados). 

Normais a 
diminuldos 

Disturbios miotonicos 

Distrofia miotonica tipo 

1 (DM1) 

Autossomica 
dominante, 
repeticao tripla de 

CFG expandido no 
cromossomo 19q13. 

Apresentacao 

congenita. 

Movimentos fetais 
diminuldos, insuficiencia 
respiratoria, dificuldades 
na alimentacao, succao e 
degluticao. 

Fraqueza generalizada; 
envolvimento facial e farlngeo 
importante; retardo mental. 

Diminuldos 
a 0 



Inicio tipico 
adolescente a 
adulto (22-4® 
decada). 

Queixas de dificuldade 
para abrir potes, soltar 
objetos, manipular objetos 
pequenos. 

Fraqueza mais distal que proximal; 
envolve maos e pes. Liberacao 
lenta do aperto de mao ou 
fechamento palpebral (miotonia); 
cataratas; resistencia a insulina, 
defeitos da conducao cardlaca. 

+ a ++ 

Distrofia miotonica tipo 

2 (DM2) 

Repeticao CCTG 
expandida 
autossomica 
dominante no 
cromossomo 3q21. 

- 8-60 anos de 
idade. 

Queixas de dificuldade de 
subir escadas, levantar de 
cadeiras. 

Fraqueza facial leve com 
proximal > distal e pernas 
> bracos (geralmente flexores 
do quadril e extensores da 
perna); miopatia da preensao. 

+ a ++ 

Miotonia congenita 
(Fhomsens) 

Autossomica 
dominante no 
cromossomo 7q35 no 
gene CLCN1. 

Fase inicial da 
infancia ate idade 
adulta. 

Hipertrofia muscular. Dificul¬ 
dade em relaxar musculos 
apos te-los contraido, principal- 
mente com frio ou estresse. 

Fraqueza muscular proximal 
leve e fixa ou dificuldades 
funcionais leves (como subir 
escadas). 

Normais 

Miotonia congenita 
(Becker) 

Autossomica recessiva 

no cromossomo 

7q35 no gene CLCN1. 

4-12 anos. 

Miotonia, relaxa com exerdcio. 
Hipertrofia muscular de pernas 
e gluteos. 

Fraqueza muscular distal leve; 
limitacoes decorrentes da 
miotonia (incapacidade de 
relaxamento muscular voluntario). 

Normais 

Atrofia muscular espinal 

AME tipo 1 
(Werdnig-Hoffman) 

Autossomica recessiva, 
raros grupos com 
hereditariedade 
autossomica dominante 
ou ligada ao X, 5q. 

Primeiros 6 meses 
de vida. 

Hipotonia, lactente 
hipotonico, com olhar 
alerta, fasciculacoes 
podem ser notadas na 
lingua. 

Fraqueza progressiva grave 
e simetrica dos musculos 
proximais e respiratorios; face 
poupada 

0 
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Achados de biopsia muscular 


Outros exames diagnosticos 


Tratamento 


Prognostico 


Deficiencia de oc 2 -laminina: 
coloracao de a 2 -laminina ausente 
ou reduzida 


CK normal a normal aumentada 10x: 
neuropatia leve. Alteracoes cuta- 
neas na DMC Ullrich: hlperqueratose 
folicular. 


A maioria nunca deambula, ou perde 
a capacidade de andar precocemente. 
Apoio respiratorio e necessario 
precocemente. 


Variavel: obito na 1 a -2 a decadas 
secundario a insuficiencia 
respiratoria. 


Variabilidade no tamanho da 
fibra, nudeos internallzados, 
imunocoloracao de a-distroglicano 
diminuida. 


Exames histoqulmicos e 
imunolstoqulmicos normals. 


CK 400-4.000 Ul/L, EMG miopatica, 
resposta evocada pequena na 
eletrorretinografia, RM mostra 
alteracoes da substancia branca, 
anormalidades de migracao, 
lisencefalia, hipoplasia cerebelar. 

Este diagnostic esta diminuindo com 
estudos bioqulmicos e geneticos cada 
vez mais sofisticados. 


Nao ha tratamento curativo. Apoio 
respiratorio e nutricional. Tratamento 
das convulsoes. 


De apoio. Tratamento fisioterapico. 


Variavel, mas geralmente pobre, 
com obito na 2 a decada de 
vida decorrente de insuficiencia 
respiratoria. 


Bom (por definicao). Poucos 
estudos a longo prazo 
documentados. 


Alteracoes miopaticas leves, 
nudeos centralizados, variacao 
no tamanho das fibras, fibras 
anelares. 


Alteracoes miopaticas leves: 
variacao no tamanho das fibras, 
nudeos centralizados. 


CK geralmente normal. Miotonia 
eletrica a EMG. Cataratas ao exame 
com lampada de fenda. Niveis de 
testosterona diminuidos. ECG mostra 
defeitos de conducao, arritmias 
ventriculares esquerdas. Resistencia 
a insulina. Estudo do sono mostra 
hipercapnia e hipoventilacao. 


CK levemente aumentado. Miotonia a 
EMG. Cataratas observadas em 100%, 
arritmias cardfacas em 20% (menos 
que em DM1), resistencia a insulina, 
20%, perda auditiva em 20%. 


Nao ha tratamento curativo. Pacientes 
devem evitar medicamentos que 
predispoem a arritmia, como quinina, 
amitriptilina e digoxina. Devem ser 
seguidos de perto pelo pneumologista 
com estudos do sono, por cardiologistas 
devido ao risco de arritmias, por 
endocrinologista para resistencia insulinica 
e por oftalmologista devido a cataratas. 
Pode ocorrer hipomotilidade Gl com 
obstipacao e pseudo-obstrucao. 

Nao ha tratamento curativo. Medidas de 
apoio sao as mesmas da DM1. 


Sobrevida reduzida para 
65 anos; media de sobrevida 
para 60 anos. 50% dos pacientes 
estao confinados a cadeira de 
rodas antes de morrer. 


Prognostico mais benigno que 
DM1. 


Geralmente normal, apesar 
de poder haver ausencia de 
fibras 2B. 


Como o anterior. 


Miotonia e alteracoes miopaticas leves 
a EMG; CK pode estar levemente 
aumentada em 3-4 vezes que o 
normal. 


Como o anterior. 


Tratamento sintomatico com quinina, 
mexiietina, dilantina, carbamazepina. Pode 
melhorar com exercicio. Piora com 
p 2 -agonistas, aminoacidos monocarboxflicos, 
reiaxantes musculares despolarizantes. 

Como o anterior. 


Expectativa de vida normal; 
rigidez muscular pode interferir 
na atividade, mas melhora com 
exercicio. 


Como o anterior. 


Grandes areas de atrofia de fibras 
musculares, as fibras maiores sao 
tipo I. 


EMG mostra potenciais de fibrilacao 
e fasciculacao, potenciais de unidade 
motora de grande amplitude. CK 
normal a levemente aumentada. 


Nao ha tratamentos curativos. Apoio 
respiratorio e nutricional. Estao sendo 
feitos exames clinicos com fenilbutirato 
de sodio, acido valproico e riluzol. 


Impossibilidade de sentar ou 
ficar em pe independentemente. 
Expectativa de vida < 2 anos 
sem suporte respiratorio ou 
nutricional. 


(continua) 
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Quadro 23-27 Distrofias musculares, miopatias, miotonias e doencas do corno anterior na infancia ( continuacao ) 


Doenca 

Padrao genetico 

Idade de inicio 

Manifestacao precoce 

Musculos envolvidos 

Reflexos 

AME tipo 2 

Primeiros 18 meses. 

Atrasos motores 

Musculos proximais 
simetricos, progressives, 
fraqueza respiratoria 
leve a moderada, 
controle limitado da 
tosse e secrecao. 

0 a + 

AME tipo 3 

(Kugelberg-Welander) 


Reconhecida apos os 

18 meses de idade. 

Retardos motores, 
dificuldade de subir escadas, 
pode manter deambulacao 
independente, mas pode 
perde-la. 

Fraqueza progressiva e 
simetrica de musculos 
proximais, +/- tremor 
das maos. 

0 a + 

AME tipo 4 

Idade adulta. 

Marcha desajeitada. 

Fraqueza progressiva 
leve de musculos 
proximais. 

0 a ++ 


forqa muscular e funqao cardiorrespiratoria e maior, de acordo 
com recentes parametros de diretrizes. Tratamentos promisso- 
res adicionais que focalizam a mutaqao de modo mais especifico 
foram desenvolvidos na ultima decada e atualmente fazem parte 
de estudos clinicos, incluindo exon-skipping e estrategias read- 
through que focalizam mutaqoes especificas. 

No passado, o prognostico para doenqa infantil de Pompe era 
uniformemente sombrio, com obito por volta de 1 ano de idade, 
mas a terapia de reposiqao enzimatica com a-alglucosidase re- 
combinante mudou o resultado para muitos desses pacientes. 
Estudos a curto prazo publicados de crianqas com doenqa de 
Pompe mostraram melhora significativa apos tratamento com 
a-alglucosidase, com melhora da sobrevida, capacidade respira- 
toria, miocardiopatia e realizaqao das capacidades motoras. 

Ate que tratamentos curativos para doenqas musculares estejam dis- 
poniveis, a enfase deve ser dada a desaceleraqao da deterioraqao pro¬ 
gressiva da forqa muscular e da funqao cardiorrespiratoria e a 
melhora da qualidade de vida. 

Aartsma-Rus A et al.: Entries in the Leiden Duchenne muscular dys¬ 
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MIOSITE AGUDA BENIGNA DA INFANCIA 

A miosite aguda benigna da infancia (mialgia cruris epidemica) e 
caracterizada por dor muscular grave transitoria e fraqueza, afe- 
tando principalmente as panturrilhas e ocorrendo 1-2 dias apos 
uma infecqao do trato respiratorio superior. Apesar de os sintomas 
envolverem principalmente o musculo gastrocnemio, todos os 
musculos esqueleticos parecem estar diretamente invadidos pelos 
virus; episodios recorrentes sao devidos a diversos tipos virais. 
Com a conversao sorologica ou o isolamento do virus, a miosite 
aguda demonstrou ocorrer amplamente devido a influenza tipos B 
e A e, ocasionalmente, devido ao parainfluenza e adenovirus. 
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Achados de biopsia muscular 

Outros exames diagnostics 

Tratamento 

Prognostic 

Como anterior. 

EMG tambem mostra potenciais 
de fibrilacao e potencias de 
unidade motora amplos, mas as 
fasciculacdes nao sao tao comuns 
como no tipo AME1; tremor dos 
dedos. 

Nao ha tratamento curativo. Fraqueza 
respiratoria leve a moderada, disturbio 
respiratorio relacionado ao sono e 
controle limitado da tosse e secrecao 
requer um acompanhamento de perto 
pelo pneumologista. 

Conseguira ficar sentado sozinho, 
mas nao ficara em pe sozinho. 

Setenta e cinco por cento chegam 
aos 25 anos de idade. 

Como o anterior. 

Similar ao AME tipo 2. 

Nao ha tratamentos curativos. 

Pode conseguir andar 
independentemente, mas pode 
perder esta capacidade. Expectativa 
de vida normal. 

Como o anterior. 

Similar ao AME tipo 2; 
frequentemente se nota tremor das 
maos. 

Nao ha tratamento curativo. 

Tratamento fisioterapico e aparelhos 
auxiliares. Sem problemas 
pulmonares. 

Progressao lenta da fraqueza 
muscular. Expectativa de vida 
normal. 


AAS, Scido acetilsalicilico; CK, creatinocinase; CPT, carnitina palmitoil transferase; LCS, liquido cerebrospinal; TC, tomografia computadorizada; ECG, eletrocar- 
diograma; RM, ressonancia magnetics; PCR, reacao de cadeia da polimerase. 


Agyeman P et al.: Influenza -associated myositis in children. Infection 
2004;32:199 [PMID: 15293074], 

SINDROMES MIASTENICAS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Fraqueza variavel e assimetrica, geralmente comecando ou 
aumentando com o uso (fadiga). 

► Envolve os musculos extraoculares, bulbares e respiratorios. 

► Resposta positiva a neostigmina e edrofonio. 


Consideracoes gerais 

As sindromes miastenicas se caracterizam por fatigabilidade 
facil dos musculos, particularmente dos musculos extraoculares, 
bulbares e respiratorios. No perlodo neonatal, no entanto, ou na 
tenra infancia, a fraqueza pode ser tao constante e geral que uma 
crianqa afetada pode se apresentar de maneira inespeclfica como 
uma crianqa hipotonica, ou floppy infant. Sao conhecidas tres 
categorias gerais de sindromes miastenicas: miastenia neonatal 
transitoria, miastenia gravis autoimune e miastenia congenita. 

Achados di'nicos 
A. Sinais e sintomas 

1. Miastenia neonatal (transitoria) — Esse disturbio ocorre 
em 12-19% dos lactentes nascidos de maes miastenicas, como 
resultado de uma transference passiva do anticorpo materno do 
receptor da acetilcolina atraves da placenta. Os recem-nascidos 
apresentam fraqueza bulbar, dificuldade de alimentaijao, choro 
fraco e hipotonia antes do terceiro dia de vida. 


2. Miastenia gravis juvenil — Semelhante a forma adulta da 
miastenia gravis. A miastenia gravis juvenil se caracteriza por 
fatigabilidade e fraqueza assimetrica. Contudo, mais da metade 
dos pacientes apresenta sintomas oculares (ptose ou oftalmople- 
gia), diferentemente dos pacientes adultos, que apresentam fra¬ 
queza dos membros. A fraqueza pode permanecer limitada aos 
musculos extraoculares em 10-15% dos pacientes, mas aproxi- 
madamente metade das crianqas desenvolve sintomas sistemicos 
ou bulbares dentro de 2 anos, e 75% dentro de 4 anos. Sintomas 
de fraqueza tendem a apresentar recorrencia e remissao e podem 
ser precipitados por doen 9 as ou medicares como antibioticos 
aminoglicosideos. Sinais tipicos incluem dificuldade de mastigar 
alimentos como a carne, disfagia, voz anasalada, ptose, oftalmo- 
plegia e fraqueza proximal dos membros. Outros disturbios au- 
toimunes, como artrite reumatoide e doenqa da tireoide, podem 
ser achados associados. 

3. Sindromes miastenicas congenitas — Essas sindromes sao 
um grupo heterogeneo de disturbios hereditarios, nao imunes, 
da transmissao neuromuscular pre-sinaptica, sinaptica ou pos- 
-sinaptica. Os pacientes se apresentam com sintomas similares 
aos da miastenia gravis, mas o inicio e mais precoce, antes dos 
2 anos de idade, e pode variar de um retardo motor leve a uma 
apneia episodica drastica. A resposta a anticolinesterases e va¬ 
riavel, dependendo do tipo da sindrome miastenica congenita, 
e algumas formas podem piorar paradoxalmente. A distinqao 
entre esse grupo de disturbios e a miastenia gravis e importante, 
ja que esses pacientes nao se beneficiarao de uma timectomia, es- 
teroides ou imunossupressores, mas pode ser clinicamente dificil 
diferenciar entre ambos. 

B. Achados laboratoriais 

1. Teste do inibidor da anticolinesterase 

A. Teste da neostigmina — Em recem-nascidos e lactentes 
muito jovens, o teste da neostigmina pode ser preferido ao edro¬ 
fonio (Tensilon), pois a duraqao mais longa de sua resposta per- 
mite uma melhor observaijao, especialmente dos movimentos de 
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sucijao e degluti^ao. Existe um retardo de cerca de 10 minutos 
antes que o efeito se manifeste. O medico deve estar preparado 
para aspirar secre^oes e administrar atropina, se necessario. 

B. Teste do edrofonio — Teste com edrofonio e usado em 
crianqas mais velhas, capazes de cooperar em determinadas ta- 
refas e que apresentam sinais clinicos facilmente observaveis, 
como ptose, oftalmoplegia ou disartria. A melhora maxima 
ocorre dentro de 2 minutos. Os testes inibidores da colinesterase 
podem ser limitados pela cooperaqao do paciente e pela falta de 
um sinal clinico facilmente observavel. 

2. Teste de anticorpo — Anticorpos de ligaqao ao receptor soro- 
logico de acetilcolina, bloqueio e modula^ao sao encontrados tipi 
camente (mas nao sempre) na miastenia gravis juvenil autoimune. 
Apesar de nao estudados especificamente na popula^ao pediatrica, 
na popula^ao geral de miastenia gravis, cerca de 40% dos pacientes 
soronegativos apresentam anticorpos musculo-especificos contra 
o receptor da tirosina cinase (MuSK). Anticorpos do receptor so- 
rologico da acetilcolina ou anticorpos MuSK sao frequentemente 
encontrados nas formas neonatal e juvenil. Nas formas juvenis, os 
estudos da tireoide sao apropriados. 

3. Exame genetico — Exames geneticos comercialmente dis- 
poniveis sao limitados para pacientes com sindromes miasteni- 
cas congenitas. 

C. Estudos eletrofisiologicos 

Estudos eletrofisiologicos podem ser uteis quando se considera 
a presen^a de sindromes miastenicas. Estimula^ao repetitiva de 
um nervo motor a taxas baixas de 2-3 Hz, com registro sobre um 
musculo apropriadamente escolhido, revela uma queda progres¬ 
siva nos potenciais de a<;ao musculares compostos com a quarta 
ou quinta repeti^ao em pacientes miastenicos. Com taxas de 
estimula^ao mais altas de 50 Hz, pode haver uma regeneraqao 
transitoria desse defeito antes que seja possivel observar o decli- 
nio progressive. Ambos os estudos sao tecnicamente dificeis de 
realizar em crian^as, uma vez que a estimulaijao repetitiva pode 
ser dolorosa e requer cooperacpao. Se esse estudo for negativo, 
uma EMG de fibra linica em uma crianqa mais velha e coope- 
rante pode ser util do ponto de vista diagnostico, mas e tecnica¬ 
mente desafiadora e consome tempo, requerendo concentraijao 
por parte da criamja. A EMG com estimula^ao de fibra unica 
pode ser feita por eletromiografistas treinados. 

D. Exames de imagem 

Radiografia e TC de torax em criamjas mais velhas podem apre- 
sentar hiperplasia do timo. Timomas sao raros em crianqas. 

► Tratamento 

A. Medidas gerais e de suporte 

No recem-nascido ou na crianqa com crise miastenica ou coli¬ 
nergica (ver seqao a seguir sobre Complicates), o tratamento 
de suporte e essencial, e a crianqa deve ser monitorada em uma 
unidade de cuidados intensivos. A busca cuidadosa por sinais 
de insuficiencia respiratoria e crucial: exames a beira do leito 


incluem avaliaqao da tosse e contagem ate 29 em uma respiraqao 
isolada. A incapacidade de fazer isso sinaliza insuficiencia respi¬ 
ratoria. Fraqueza de flexao do pesco^o, voz anasalada e sialorreia 
tambem sao sinais importantes a serem observados. O manejo 
das secretes e a assistencia respiratoria devem ser monitorados 
por uma equipe treinada de cuidados intensivos. 

B. Tratamento 

1. Inibidores da anticolinesterase 

A. Brometo de piridostigmina — A piridostigmina e o tra¬ 
tamento de primeira linha em pacientes com miastenia gravis 
juvenil e fraqueza leve. Inibidores da anticolinesterase nao modi- 
ficam a progressao da doenqa, mas melhoram transitoriamente 
a forepa muscular. Para crianqas mais jovens, a dose inicial e de 
0,5-1 mg/kg, a cada 4-6 h. Em crianqas mais velhas, a dose inicial e 
de 30-60 mg a cada 4-6 h. A dose diaria maxima e de 7 mg/kg/dia, 
com uma dose maxima absoluta de 300 mg/dia. A dose deve ser 
ajustada para cada paciente, com base nos sintomas clinicos e 
efeitos colaterais. 

B. Neostigmina — Quinze miligramas de neostigmina sao 
aproximadamente equivalentes a 60 mg de brometo de piridos¬ 
tigmina. A neostigmina frequentemente causa hipermotilidade 
gastrica com diarreia, mas e a dose de escolha em recem-nasci- 
dos, nos quais um pronto atendimento pode salvar a vida. Pode 
ser administrada por via parenteral. 

2. Tratamento imunomodelador — Pacientes com fraqueza 
mais grave e que nao respondem ao tratamento com inibidores 
da colinesterase apenas necessitam de tratamento a longo prazo 
com imunomodulaqao. Nessa categoria, existem quatro opijoes 
terapeuticas: (1) plasmaferese, (2) imunoglobulinas intraveno- 
sas, (3) esteroides e (4) imunossupressores. O esteio do trata¬ 
mento sao os esteroides, mas alguns pacientes que nao toleram 
ou nao respondem aos esteroides podem requerer tratamento 
com outro imunossupressor, como azatioprina, ciclosporina ou 
mofetil micofenolato. Plasmaferese ou IgVI podem ser adminis- 
trados a longo prazo, dependendo da gravidade dos sintomas, 
assim como no quadro agudo, com crises miastenicas. Destaque 
especial deve ser dado ao uso de esteroides que podem piorar 
transitoriamente os sintomas antes de algum beneficio ser no- 
tado, especialmente com grandes doses iniciais. 

Complicacoes 

1. Crise miastenica — Insuficiencia respiratoria pode se de- 
senvolver rapidamente em decorrencia de fraqueza do musculo 
respiratorio, musculos bulbares ou ambos, resultando em uma 
crise miastenica. As crises geralmente nao sao fatais, desde que 
os pacientes recebam suporte respiratorio a tempo, assim como 
imunoterapia apropriada. No entanto, vigilancia particular deve 
ser mantida, pois as crises podem ocorrer no contexto de doenqas 
clinicas ou procedimentos cirurgicos. Pacientes e seus cuidadores 
tambem devem ser alertados sobre o fato de que certas medicares 
sao capazes de exacerbar a miastenia gravis, incluindo antibioticos 
aminoglicosideos, relaxantes musculares e anestesicos. 

2. Crise colinergica — Uma crise colinergica pode resul- 
tar de excesso de medicaijao com farmacos anticolinesterase. 
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A fraqueza resultante pode ser similar a das crises miastenicas, 
e os efeitos colaterais muscarinicos (diarreia, sudorese, lacrime- 
jamento, miose, bradicardia e hipotensao) frequentemente estao 
ausentes ou sao dificeis de avaliar. Na suspeita de crise coliner- 
gica, os inibidores da colinesterase devem ser imediatamente 
suspensos, e uma melhora posterior sugere crise colinergica. 
Assim como na crise miastenica, devem ser fornecidos cuidados 
respiratorios de apoio e imunoterapia apropriada. 

C. Medidas cirurgicas 

Existem poucos dados sobre a eficacia da timectomia na popu- 
laqao pediatrica. Alguns estudos sugerem que a timectomia nos 
primeiros anos do diagnostico resulta em uma taxa de remissao 
mais alta em criamjas brancas. Cuidados cirurgicos e pos-cirur- 
gicos especializados sao pre-requisitos. 

Prognostico 

O prognostico para miastenia neonatal (transitoria) geralmente 
e bom, com resoluijao completa dos sintomas em 2-3 semanas. 
No entanto, o tratamento imediato com apoio respiratorio apro- 
priado no periodo de apresenta<;ao aguda e crucial, primaria- 
mente em decorrencia do risco de aspira<;ao de secrecjao. Depois 
disso, nao e necessario nenhum outro tratamento. O prognos¬ 
tico de sindromes miastenicas congenitas varia de acordo com 
o subtipo. Alguns subtipos mostram melhora da fraqueza com a 
idade. Outros apresentam apneia episodica com risco de morte, 
incluindo aqueles com mutates rapsina, mutates de canal ra- 
pido e mutacjoes da acetiltransferase. Pacientes com miastenia 
gravis juvenil geralmente evoluem bem, com taxas de remissao 
espontanea maiores que as de pacientes adultos. Melhoras na 
respiraijao e no cuidado intensivo de suporte melhorarao o prog¬ 
nostico para esses pacientes. 

Chiang L et al.: Juvenile myasthenia gravis. Muscle & nerve 2009; 
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tions for treatment and immunologic modulation. Curr Treat Opt 
Neurol 2005;7:3 [PMID: 15610702], 

Keesey JC: Clinical evaluation and management of myasthenia gravis. 

Muscle Nerve 2004;29(4):484-505 [PMID: 15052614], 

Kinali M et al.: Congenital myasthenic syndromes in childhood: 
Diagnostic and management challenges. J Neuroimmunol 2008; 
201-202:6-12 [PMID: 180707767], 

PARALISIAS DE NERVOS PERIFERICOS 
Fraqueza facial 

Assimetria facial pode estar presente ao nascimento ou se desen- 
volver posteriormente de modo subito ou gradual, unilateral ou 
bilateralmente. O envolvimento nuclear ou periferico dos nervos 
faciais resulta em queda da boca e incapacidade de fechar um 
ou ambos os olhos, particularmente quando os recem-nascidos 
ou crianqas choram. A incapacidade de franzir a testa pode ser 
demonstrada em lactentes e criantjas jovens, fazendo-os seguir 
uma luz dirigida verticalmente acima de suas testas. A perda do 


paladar nos dois tertjos anteriores da lingua do lado envolvido 
pode ser demonstrada em criamjas cooperantes por volta dos 
4 ou 5 anos de idade. Brincando com a crianqa mais nova, o uso 
criterioso de um abaixador de lingua pode permitir ao medico 
verificar se a face da crianqa se franze quando ela ingere alguma 
coisa azeda (p. ex., suco de limao); e aplicado com um cotonete 
na regiao anterior da lingua. Na paralisia facial supranuclear, a 
capacidade de enrugar a testa esta preservada devido a inervatjao 
bilateral. 

Lesoes do nervo facial durante o nascimento ocorrem em 
0,25-6,5% dos nascidos vivos. Em alguns casos, o parto com for¬ 
ceps e a causa; em outros, o lado da face afetado pode ter ficado 
pressionado contra a proeminencia sacral. Com frequencia, a 
causa nao e determinada. 

Fraqueza facial periferica adquirida (paralisia de Bell) de 
initio subito e causa desconhecida e comum em criam;as. Fre¬ 
quentemente, ela segue uma doentja viral (pos-infecciosa) ou 
traumatismo fisico (p. ex., frio). Pode ser um sinal de apresen- 
tatjao da doemja de Lyme, mononucleose infecciosa, herpes sim¬ 
ples ou sindrome de Guillain-Barre e geralmente e diagnosticavel 
por meio da historia, do exame fisico e dos exames laboratoriais 
apropriados. A paralisia cronica do nervo craniano VII pode ser 
um sinal de tumor do tronco cerebral. 

Fraqueza facial bilateral na tenra idade pode ser decorrente 
de agenesia dos nucleos do nervo facial ou dos musculos (parte 
da sindrome de Mobius) ou pode ser familiar. Miastenia gravis, 
polineurite (sindrome de Miller-Fisher) e distrofia miotonica ou 
outras miopatias congenitas devem ser consideradas. 

Facies assimetrica durante o choro, na qual um dos lados do 
labio inferior se deprime durante o choro (i.e., o lado normal) 
enquanto o outro lado nao, geralmente e uma forma inocente 
de malformaijao congenita autossomica de hereditariedade 
dominante. O defeito em um dos pais (a assimetria em geral 
melhora com a idade) pode ser praticamente inaparente. A 
EMG sugere ausencia congenita do musculo depressor angu¬ 
lar do labio inferior. Muitas vezes, a pressao do forceps e er- 
roneamente indicada como a causa dessa anomalia congenita 
inocente. Ocasionalmente, outros defeitos congenitos mais 
importantes acompanham a paralisia (p. ex., defeitos do septo 
cardiaco). Paralisia congenita unilateral do labio inferior com 
facies assimetrica ao chorar, muitas vezes atribuida a ausen¬ 
cia congenita do depressor do angulo da boca, esta associada 
a malforma^oes mais importantes em 10% dos casos, mais co- 
mumente defeitos cardiacos. 

Na grande maioria dos casos de paralisia facial periferica iso- 
lada — seja devido a traumatismo de parto ou aquelas adquiri- 
das posteriormente —, a melhora inicia em 1-2 semanas, e uma 
recuperacjao quase total ou total da fum;ao e observada dentro de 
2 meses. Na paralisia grave com piscamento insuficiente, gotas de 
metilcelulose a 1% devem ser instiladas nos olhos para proteger a 
cornea durante o dia; a noite, a palpebra deve ser fechada com um 
curativo de celofane. A massagem da face em sentido superior 
por 5-10 minutos, tres a quatro vezes ao dia, pode ajudar a man- 
ter o tonus muscular. Tratamento com prednisona (2-4 mg/kg 
por via oral durante 5-7 dias) provavelmente nao ajuda na recu- 
peraqao. Na criancja mais velha, o tratamento com aciclovir ou 
valciclovir (agente antiviral herpetico) ou antibioticos (doenqa 
de Lyme) pode desempenhar um papel na paralisia de Bell. 



^HJEEGIIiEM DISTURBiOS NEUROLOGICOS E MUSCULARES 


Nas poucas crian^as com fraqueza facial permanente e es- 
teticamente desfavoravel, a interven^ao plastico-cirurgica por 
volta dos 6 anos de idade ou mais pode ser benefica. Novos 
procedimentos, como a fixa^ao de musculos faciais ao musculo 
temporal e o transplante do XI nervo craniano, estao sendo de- 
senvolvidos. 
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POLINEUROPATIA CRONICA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Fraqueza e fatigabilidade dos membros de inicio insidioso, 
algumas vezes com dor ou disturbio da sensibilidade; forca 
e reflexos diminuidos. 


Consideracoes gerais 

A polineuropatia em geral tem um inicio insidioso e e lenta- 
mente progressiva. Crian 9 as apresentam disturbios da marcha 
e fatigabilidade facil ao caminhar ou correr e, menos frequente- 
mente, fraqueza e falta de destreza manual. Dor, sensibilidade ou 
parestesias sao mencionadas com menos frequencia. O exame 
neurologico revela fraqueza muscular, mais acentuada em por- 
coes distais das extremidades, com marcha escarvante e reflexos 
tendinosos profundos deprimidos ou ausentes. Deficits senso- 
riais ocorrem em uma distribui^ao de meias e luvas. Os muscu¬ 
los podem estar sensiveis, e podem ocorrer altera 9 oes troficas, 
como pele vitrea ou em pergaminho e ausencia de sudorese. 


Raramente, pode ser percebido um espessamento dos nervos 
ulnar e peroneal. Na neuropatia sensorial, o paciente pode nao 
sentir traumatismos ou queimaduras pequenas, permitindo, 
assim, que o traumatismo ocorra. 

Causas conhecidas incluem (1) toxinas (chumbo, arsenico, 
mercurials, vincristina e benzeno); (2) disturbios sistemicos 
(diabetes melito, uremia cronica, hipoglicemia recorrente, por- 
firia, poliarterite nodosa e lupus eritematoso); (3) estados infla- 
matorios (polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica 
e neurite associada a parotidite ou difteria); (4) cond^oes he¬ 
reditarias, muitas vezes degenerativas, que, em algumas classi- 
fica 9 oes, incluem certas doen 9 as de deposito, leucodistrofias, 
degenera 9 oes espinocerebelares com componentes neurogenicos 
e sindrome de Bassen-Kornzweig; e (5) neuropatias sensoriais 
hereditarias ou motoras combinadas e neuropatias sensoriais. 
Polineuropatias associadas a processos malignos, deficiencias de 
vitamina ou ingestao excessiva de vitamina B 6 nao sao relatadas 
ou sao extremamente raras em crian 9 as. 

A neuropatia motora cronica de inicio insidioso mais comum 
em geral nao tem uma causa identificavel. Presume-se que essa 
neuropatia inflamatoria desmielinizante cronica (NIDC) seja me- 
diada imunologicamente e apresente uma evolu 9 ao recidivante. 
Algumas vezes, ocorre fraqueza facial. Os niveis proteicos no LCS 
estao elevados. A velocidade de condu 9 ao nervosa esta mais lenta, 
e os achados de biopsia nervosa estao alterados. Raramente sao 
demonstradas anormalidades imunologicas, apesar de os achados 
de biopsia de nervos poderem demonstrar infiltra 9 ao de celulas 
redondas. Corticosteroides, IGIV repetida e, ocasionalmente, 
imunossupressores, podem ser beneficos a longo prazo. 

Achados clmicos 

A neuropatia hereditaria e a causa mais comum documentada de 
neuropatia cronica na infancia. Uma historia genetica cuidadosa 
(genealogica), exame fisico e exame eletrico (condu 9 ao nervosa 
motora e sensorial e EMG) do paciente e de seus familiares sao 
as chaves do diagnostico. Existem exames geneticos para muitas 
das variantes. A biopsia do nervo raramente e necessaria. 

Outras neuropatias hereditarias podem apresentar ataxia como 
achado proeminente, frequentemente se sobrepondo a neuropatia. 
Exemplos sao a ataxia de Friedreich, a ataxia cerebelar dominante 
e a sindrome de Marinesco-Sjogren. Finalmente, algumas neuro¬ 
patias hereditarias estao associadas a erros metabolicos identifi- 
caveis e, ocasionalmente, trataveis (ver Quadros 23-20 e 23-21). 
Estes disturbios sao descritos com mais detalhes no Capitulo 34. 

O diagnostico laboratorial de polineuropatia cronica e feito 
por meio de medidas das velocidades de condu 9 ao nervosa mo¬ 
tora e sensorial. A EMG pode mostrar um padrao neurogenico. 
Os niveis de proteina no LCS frequentemente estao aumentados, 
algumas vezes com um aumento do indice de IgG. A biopsia de 
nervo, com estimula 9 ao das fibras e colora 9 ao para metacroma- 
sia, pode demonstrar a perda da mielina e, em menor grau, perda 
dos axonios e aumento do tecido conectivo ou lamelas concen- 
tricas (o assim chamado aspecto em casca de cebola) ao redor 
da fibra nervosa. A biopsia muscular pode mostrar o padrao as- 
sociado a denerva 9 ao. Outros exames laboratoriais dirigidos a 
causas especificas mencionadas incluem a triagem para metais 
pesados e para disturbios metabolicos, renais ou vasculares. 
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Tratamento e prognostics 

O tratamento e dirigido para disturbios especificos sempre que pos- 
sfvel. O tratamento com corticosteroides e usado primeiramente 
quando a causa e desconhecida ou quando a neuropatia e conside- 
rada como devida a inflama^ao cronica (este nao e o caso na sin- 
drome aguda de GuiUain-Barre [NIDA, neuropatia inflamatoria 
desmielinizante aguda]). A prednisona e iniciada com 2-4 mg/kg/ 
dia por via oral, com reduqao para a dose eficaz mais baixa; pode 
ser necessario reinstituir o tratamento quando os sintomas recor- 
rerem. (A prednisona provavelmente nao deve ser usada para o tra¬ 
tamento de neuropatia hereditaria.) Tratamento imunomodulador 
pode ser mais seguro, “poupando” esteroides; IGIV, plasmaferese, 
mofetil micofenolato e rituximabe sao escolhas. 

O prognostico a longo prazo varia com a causa e a capacidade 
de se oferecer tratamento especifico. No grupo corticosteroide- 
-dependente, os efeitos residuais sao mais frequentes. 
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NEUROMUSCULARES 


SINDROME DO LACTENTE HIPOTONICO 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Na infancia precoce, reducao da atividade muscular, tanto 
espontanea quanto em resposta ao exame de reflexos pos- 
turais e a movimentacao passiva. 

► Em lactentes jovens, "postura do sapo" ou outras posturas 
nao habituais em repouso. 

► Em lactentes mais velhos, retardo nas aquisicoes motoras. 


Consideracoes gerais 

No lactente jovem, a suspensao ventral (i.e., segurando o lactente 
com uma mao debaixo do torax) normalmente faz com que o 
lactente mantenha sua cabetpa levemente levantada (45 graus ou 
menos), as costas retas ou quase retas, os bravos fletidos no co- 
tovelo e levemente abduzidos e os joelhos parcialmente fletidos. 
O bebe “hipotonico” cai sobre a mao como um U invertido. O 
recem-nascido normal tenta manter a cabeqa no mesmo piano 
que o corpo quando tracionado para cima a partir da posi^ao su- 
pina ate a posi^ao sentada, seguro pelas maos (resposta a tra^ao). 
Uma cabe^a acentuadamente calda para tras e caracterlstica do 
lactente hipotonico. A hiperextensibilidade das articulates nao 
e um criterio confiavel. 

Os motivos habituais que levam a procurar atendimento me¬ 
dico para lactentes mais velhos sao os atrasos no andar, no correr 
ou no subir escadas, ou dificuldades motoras e falta de resisten- 
cia. A hipotonia ou atividade motora reduzida e uma queixa 
frequente em disturbios neuromusculares, tambem podem 
acompanhar uma variedade de condiqoes sistemicas (nao mus- 
culares) ou, raramente, podem ser decorrentes de certos distur¬ 
bios do tecido conectivo. 

1. Grupo parah'tico 

O lactente hipotonico que e fraco (parecendo paralisado) ge- 
ralmente apresenta uma lesao do complexo do neuronio motor 
inferior (Quadro 23-28). A criampa apresenta uma falta significa- 
tiva de movimentos contra a lei da gravidade (p. ex., nao conse- 
gue chutar com as pernas, levantar os bravos ou nao consegue se 
defender quando e segurado) ou em resposta a estimulos como 
cocegas ou dor leve. 

A causa mais comum e a atrofia muscular espinal tipo 
1 (doenqa de Werdnig-Hoffman). Neuropatia e rara. Botulismo 
e miastenia gravis (raras) sao causas da jun^ao neuromuscular. 
Distrofia miotonica e miopatias raras (p. ex., miopatia do core 
central) sao entidades de doen^a muscular. 

Na doen^a de celulas do corno anterior ou doenqa muscu¬ 
lar, a fraqueza e proximal (i.e., nos ombros ou quadris); os mo¬ 
vimentos dos dedos estao preservados. Os reflexos tendinosos 
estao ausentes ou deprimidos; a for^a (a estimulos nocivos) esta 
diminuida (paralitica). A inteligencia esta preservada. Os mar- 
cos do desenvolvimento motor fino, da linguagem e os marcos 
do desenvolvimento pessoal e social sao normals e podem ser 
medidos, por exemplo, por meio do Denver Developmental 
Screeng Test (DDST ou Denver II) (ver Capitulo 2). 

A. Miopatias 

As miopatias congenitas, as distrofias musculares, as sindromes 
miotonicas e a paralisia periodica foram discutidas neste capi¬ 
tulo (ver Quadro 23-28). 

B. Glicogenoses com envolvimento muscular 

Doenqas de deposito de glicogenio sao descritas no Capitulo 34. 
Pacientes com doenqa tipo II (doenqa de Pompe, decorrente de 
uma deficiencia da maltase acida) tern maior probabilidade de 
se apresentar como lactentes hipotonicos. Caibras musculares ao 
exercfcio ou fatigabilidade facil, mais do que hipotonia na infancia, 
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Quadro 23-28 Lactente hipotonico: causas paraliticas 


Doenca 

Genetica 

Manifestacoes precoces 

Atrofia muscular espinal (AME) 

AME tipo 1 

Autossomica recessiva; diagnostico por 
meio de delecao dos exons 7,8 do 
gene SMN (98% dos casos). Raramente, 

AME ligada ao sexo, uma nova variante 
(tambem fatal) com paralisia diafragmatica. 

Movimentos intrauterinos diminuidos em um terco. Fraqueza gradual, 
retardo no desenvolvimento motor grosseiro. Choro fraco. Respiracao 
abdominal. Movimentos de membros reduzidos ("sem chutes"). 

Ausencia de reflexos tendinosos profundos. Fasciculacoes da lingua. 
Comportamento pessoal-social normal. 

AME tipo 2 

Autossomica recessiva; a mesma acima. 
EMG e util. 

Inicio em geral antes de 1 ano de idade. Evolucao mais lenta que AME 
tipo 1. Tremor das maos e comum. 

Botulismo infantil 

Adquirido, pacientes com menos de 

1 ano de idade (em geral, antes dos 

6 meses de idade); esporos botultnicos 
nas fezes produzem a toxina. 

Alimentacao dificil. Obstipacao. Chore fraco. Incapacidade de 
desenvolvimento. Letargia. Fraqueza facial, ptose, paralisia de 
musculature ocular. Incapacidade de succao e degluticao, apneia. Origem: 
trabalhadores da construcao ou jardineiros podem trazer o germe para 
casa em suas roupas), mel. EMG e util, ENMR 

Miastenia gravis 

Neonatal transitoria 

Doze por cento dos lactentes nascidos 
de maes miastenicas 

Hipotonia. Succao e alimentacao pobre; engasgamento. Desconforto 
respiratorio. Chore fraco. Anticorpos autoimunes da mae. 

Congenita 

Mae normal. Raramente autossomica 
recessiva (autossomica dominante). 

Como anterior; pode melhorar e mais tarde exacerbar. Sindromes 
multiplas (raras). 

Oistrofia miotonica tipo 1 

Autossomica dominante: em 99% dos 
casos as maes transmitem o gene. 0 
exame de DNA tern precisao de 98%. 

Poli-hidramnios; incapacidade de succao e respiracao. Diplegia facial. Ptose. 
Artrogripose. Costelas finas. Posteriormente, retardo no desenvolvimento. 
Examinar a mao para miotonia, fisionomia. EMG variavel no lactente. 

Miopatia neonatal congenita 

Nemalina, tipo core central, 
"alteracao minima", etc. 

Autossomica recessiva ou dominante. 

Praticamente todas as miopatias podem apresentar uma forma neonatal 
grave (ou fatal) ou uma forma infantil precoce. As caracterfsticas cltnicas 
frequentemente induem insuficiencia respiratoria. Biopsia muscular para 
diagnostico definitivo. 

Oistrofia muscular congenita 

Fukuyama (FCMD) 

Ullrich CMD 

Autossomica recessiva. 

Autossomica dominante. 

Inicio precoce. Fraqueza facial. Contraturas articulares. Retardo mental 
grave. Convulsoes. Anormalidades cerebrais estruturais. RM e util. 

Fraqueza grave. Sem retardo mental. Contraturas de articulacoes 
proximais com frouxidao de articulacoes distais. 

Neuropatia infantil 

Hipomielinizante (rara) 

Causa mais frequente NHMS. 

Desmielinizante ou axonal; uma causa rare. Excluir AME (estudo de 
delecao). Exames-chave sao EMG, VCN. Biopsia de nervo. 

Hipotonia congenita benigna 

Causa desconhecida. 

Diagnostico de exdusao. Historia familiar variavel. Hipotonia leve a 
moderada com fraqueza. (Esse termo esta sendo menos usado com 
avancos crescentes da genetica e microscopia.) Melhora com o tempo. 


AD, autossomica dominante; AR, autossomica recessiva; EMG, eletromiografia; HSMN, neuropatia sensorio motora hereditaria; RM, ressonancia magnetica; 
NCV, velocidade de conducao nervosa; RMNS, estimulacao nervosa motora repetitiva; SMN, gene da sobrevivencia do motoneuronio. 


sao a queixa de apresentagao na doenga tipo V (deficiencia de fos- 
forilase de McArdle) ou na glicogenose decorrente de deficiencia 
de fosfofrutocinase ou da inibigao da fosfo-hexose isomerase. 

C. Miastenia gravis 

Miastenia gravis transitoria neonatal e miastenia gravis congenita 
persistente, nas quais os pacientes se apresentam como lactentes 
hipotonicos, sao descritas anteriormente neste capitulo. 

D. Artrogripose multipla (deformidades congenitas 
de multiplas articulacoes) 

Este complexo sintomatico, algumas vezes associado a hipoto- 
nia, pode ser de origem neurogenica ou miopatica (ou ambos) 


e pode estar associado a uma variedade de outras anomalias. 
Os aspectos ortopedicos sao discutidos no Capitulo 24. 

E. Lesoes da medula espinal 

Hipotonia grave em recem-nascidos apos extragao pelvica com 
estiramento e ruptura verdadeira da regiao cervical inferior a 
toracica superior da medula espinal e raramente observada nos 
dias de hoje, devido a melhores condigoes obstetricas. Uma para- 
lisia do plexo braquial inferior tipo Klumpke pode estar presente; 
o abdome em geral e excessivamente mole, e as extremidades 
inferiores estao flacidas. Inicialmente, uma retengao urinaria 
esta presente; mais tarde, a bexiga pode apresentar um funciona- 
mento autonomo. A RM da medula cervical pode definir a lesao. 
Apos algumas semanas, a espasticidade dos membros inferiores 
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Quadro 23-29 Lactente hipotonico: causas nao parah'ticas 



Causas 

Manifestacoes 

Disturbios do sistema nervoso central 



Diplegia atonica (diplegia pre-espastica) 

Intrauterinas, asfixia perinatal, lesao 
medular. 

Flacidez, estupor; fraqueza de succao, choro, reflexo de Moro e 
preensao; mais tarde, tonus e reflexos aumentados. 

Coreoatetose 

As anteriores; kernicterus. 

Precocemente hipotonia; disturbios do movimento ocorrem mais 
tarde (6-18 meses). 

Paralisia cerebral ataxica 

As mesmas da coreoatetose. 

As mesmas da coreoatetose. 

Sindromes com hipotonia (origem no SNC) 



Trissomia do 21 

Genetica. 

Todos apresentam hipotonia precoce. 

Sindrome de Prader-Willi 

Delecao genetica 15q11. 

Hipotonia, hipoatividade mental, hipogonadismo, obesidade ("H 3 0") 

Sindrome de Marfan 

Autossomica dominante. 

Aracnodactilia. 

Disautonomia 

Autossomica recessiva. 

Infeccoes respiratorias, anestesia da cornea. 

Sindrome de Turner 

45X, ou mosaico. 

Estigmas somaticos (ver Capitulo 34). 

Disturbios degenerativos 



Doenca de Tay-Sachs 

Autossomica recessiva. 

Mancha vermelho-cereja na macula. 

leucodistrofia metacromatica 

Autossomica recessiva. 

Reflexos profundos aumentados precocemente, polineuropatia 
tardia; retardo mental. 

Doencas sistemicas 3 



Ma nutricao 

Privacao, fibrose cistica, doenca celtaca 


Doenca cronica 

Doenca cardiaca congenita; doenca pulmonar cronica (p. ex., displasia broncopulmonar); uremia, acidose 
renal 

Doenca metabolica 

Endocrinopatia 

Mitocondrial; doenca de lowe, Pompe, Leigh; hipercalcemia. 

Hipotireoidismo. 


a Ver em outras partes do texto sobre manifestacoes. 
SNC, sistema nervoso central. 


se torna evidente. O tratamento e sintomatico e consiste em cui- 
dados vesicais e cutaneos e eventual mobilizaqao com muletas ou 
em cadeira de rodas. 

2. Grupo nao parah'tico 

O lactente hipotonico nao paralltico com frequencia apresenta 
uma lesao cerebral (Quadro 23-29). Raramente, os reflexos 
tendinosos podem estar deprimidos ou ausentes; em geral, re¬ 
flexos vivos (com hipotonia) apontam para uma disfunqao “su- 
prassegmentar” ou disfunqao cerebral. Lesoes intrauterinas ou 
perinatais do cerebro ou medula superior, embora as vezes difl- 
ceis de documentar, sao as principals causas. (Ocasionalmente, 
miopatias congenitas graves se apresentam no periodo neonatal, 
simulando uma hipotonia nao paralitica.) Hipotonia grave per- 
sistente e ameaqadora. O tonus varia frequentemente. Espasti- 
cidade e outras formas de paralisia cerebral podem se instalar; 
hipertonia e hipotonia podem ocorrer em momentos ou locais 
variaveis no mesmo lactente. Movimentos coreoatetoides ou ata- 
xicos associados e retardo do desenvolvimento podem esclarecer 
o diagnostico. Os reflexos tendinosos geralmente estao aumen- 
tados; reflexos patologicos do lactente (Babinski e reflexo tonico 
do pescoqo) podem persistir ou piorar. 

O nivel de creatinocinase e a EMG geralmente estao normals. 
Velocidades de conduqao nervosa prolongada (raras nessa situa- 
qao) apontam para polineurite ou leucodistrofia. Avaliaqao com 


biopsia muscular, usando coloraqoes especiais e analise histogra- 
fica, mostra frequentemente uma reduqao do tamanho de fibras 
tipo II, associada a reduqao da atividade motora voluntaria. 

Flacidez no periodo neonatal e na tenra infancia e retardo 
subsequente nas aquisiqoes motoras sao as caracteristicas de 
apresentaqao em um grande numero de crianqas com uma va- 
riedade de disturbios do SNC, incluindo retardo mental, como 
na trissomia do 21. 

Em muitos casos, nao e possfvel fazer um diagnostico especi- 
fico. Observarpao cuidadosa e classifica^ao de padroes motores e 
comportamentais adaptativos, como pelo DDST, sao uteis. 
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PARALISIA CEREBRAL 

O termo paralisia cerebral e um termo inespedfico usado para 
descrever um disturbio estatico cronico de tonus muscular, 
fonja, coordena^ao ou movimentos. O termo implica o fato da 
condit;ao nao ser progressiva, sendo originada de algum tipo de 
lesao ou traumatismo cerebral antes do nascimento, durante o 
parto ou no perlodo perinatal. Outros deficits ou disturbios neu¬ 
rologicos (p. ex., cegueira, surdez ou epilepsia) frequentemente 
coexistent. Alguma forma de paralisia cerebral ocorre em cerca 
de 0,2% dos sobreviventes neonatais. A evolu^ao fundamental, 
a gravidade, as manifestaijoes precisas e o prognostico variam 
muito. 

As formas mais comuns de paralisia cerebral (75% dos casos) 
envolvem espasticidade dos membros. Uma variedade de termos 
denota o membro especlfico ou a combina^ao de membros afe- 
tados: monoplegia (um membro), hemiplegia (bra<;o e perna de 
um mesmo lado do corpo, com bra^o mais afetado que a perna), 
paraplegia (ambas as pernas com bravos nao afetados), quadri- 
plegia (os quatro membros igualmente afetados). 

A ataxia e a segunda forma mais comum de paralisia cerebral, 
responsavel pelos movimentos coordenados finos das extremidades 
superiores, mas tambem pode envolver as extremidades inferiores e 
o tronco. Um disturbio involuntario do movimento, geralmente na 
forma de coreoatetose, e responsavel por 5% dos casos, e hipotonia 
persistente sem espasticidade, por 1% dos casos. 

Dependendo do tipo e da gravidade dos deficits motores, podem 
ocorrer deficits neurologicos ou disturbios associados: convulsoes 
em ate 50%, retardo mental leve em 26% e retardo grave em ate 27%. 
Disturbios da linguagem, fala, visao, audiqao e percepqao sensorial 
sao encontrados em graus de combinatpoes variaveis. 

Ao exame fisico, os achados sao variaveis, sendo predomi- 
nantemente aqueles da espasticidade, hiper-reflexia, ataxia e 
movimentos involuntarios. A microcefalia frequentemente esta 
presente. Em pacientes com hemiplegia, o braijo e a perna afetados 
podem ser mais finos e mais curtos do que os membros nao afeta¬ 
dos. Cataratas, retinopatia e defeitos cardiacos congenitos podem 
ser indicativos de infec^oes congenitas como CMV e rubeola. 


Exames laboratoriais apropriados dependem da historia 
e dos achados fisicos. A RM pode ser util para a compreensao 
da extensao completa da lesao cerebral, e, ocasionalmente, os 
resultados de neuroimagem sugerem etiologias especificas 
(p. ex., calcifica^oes periventriculares nas infec^oes congenitas 
por CMV). Outros exames diagnosticos que podem ser conside- 
rados incluem estudos geneticos com base na historia ou achados 
da RM; aminoacidos urinarios e acidos organicos e concentra¬ 
tes dos aminoacidos sanguineos, lactato, piruvato e amonia. 

A determinaqao de que a crianqa apresenta uma paralisia ce¬ 
rebral se baseia, em parte, na exclusao de outros disturbios neu¬ 
rologicos e apos acompanhamento da crian 9 a por um perlodo 
de tempo suficiente para determinar a natureza habitualmente 
estatica e nao progressiva do disturbio. 

O tratamento e o manejo sao dirigidos a auxiliar a crian^a a 
atingir seu maximo funcionamento e potencial fisico, ocupacio- 
nal e de linguagem; a monitora^ao e a intervenijao ortopedica, 
assim como a educaqao especial podem contribuir para um re- 
sultado melhor. Medicates e inje^oes (p. ex., toxina botulinica) 
para espasticidade e convulsoes podem ser necessarias para mui- 
tas crian^as. Um novo tratamento — a terapia do movimento 
induzida pela restrit^ao — esta sendo estudado em estudos con- 
trolados. Tambem e importante um apoio geral dos pais e fami- 
liares com aconselhamento, programas educacionais e grupos 
de apoio. 

O prognostico para pacientes com paralisia cerebral depende 
muito do QI da crian^a, da gravidade dos deficits motores e da 
gradua<;ao de incapacidade. Aspirato, pneumonia ou outras in- 
fectes intercorrentes sao as causas de obito mais comuns. 

Por outro lado, pacientes com paralisia cerebral leve podem 
melhorar com a idade. Alguns pacientes apresentam resoluqao 
de seus deficits motores por volta dos 7 anos de idade. Muitas 
criamjas com intelecto normal tem vida normal e sao capazes de 
levar uma vida produtiva e satisfatoria. 

A causa frequentemente e obscura e multifatorial. Um diag¬ 
nostic etiologico definido e possivel em 25% dos casos. A inci- 
dencia e alta entre lactentes pequenos para a idade gestacional. 
A hipoxia intrauterina e uma causa frequente. Outras causas 
conhecidas sao sangramento intrauterino, infectes, toxinas, 
malformates congenitas, complicates obstetricas (incluindo 
hipoxia durante o parto), infectes neonatais, ictericia neonatal, 
hipoglicemia neonatal, disturbios metabolicos e um pequeno 
numero de sindromes geneticas. 

Cooley WD: Providing a primary care medical home for children 
and youth with cerebral palsy. Pediatrics 2004;114:1106 [PMID: 
15466117], 

Garvey MA et al.: Cerebral palsy: New approaches to therapy. Curr 
Neurol Neurosci Rep 2007;7:147 [PMID: 17324366]. 

Hoare BJ et al.: Constraint-induced movement therapy in the treatment 
of the upper limb in children with hemiplegic cerebral palsy. Co¬ 
chrane Database Syst Rev 2007;2:CD004149 [PMID: 17443542], 

Oskoui M, Shevell MI: Profile of pediatric hemiparesis. J Child Neu¬ 
rol 2005;20:471 [PMID: 15996394], 

Pidcock FS: The emerging role of therapeutic botulinum toxin in the 
treatment of cerebral palsy. J Pediatr 2004;145(Suppl):S33 [PMID: 
15292885], 
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Russman BS, Ashwal S: Evaluation of the child with cerebral palsy. 
Semin Pediatr Neurol 2004;11:47 [PMID: 15132253]. 

Taub E et al.: Pediatric Cl therapy for stroke-induced hemiparesis in 
young children. Dev Neurorehabil 2007;10:3 [PMID: 17608322]. 

Wood E. The child with cerebral palsy: Diagnosis and beyond. Semin 
Pediatr Neurol 2006;13:286 [PMID: 17178359]. 

Wu YW et al.: Prognosis for ambulation in cerebral palsy: A popula¬ 
tion-based study. Pediatrics 2004;14:1264 [PMID: 15520106]. 

Recursos on-line 

American Association of Child and Adolescent Psychiatry: http:// 
www.aacap.org 

Contains practice parameters and relevant information. 

American Epilepsy Society: http://www.aesnet.org 

Includes societal and general information about epilepsy, and a good 
section on drugs. 

Child Neurology Foundation: http://www.childneurologyfoundation. 
org/index.html 

Describes resources and tests related to child neurology, and provides 
a comprehensive list of child neurology-related website links. 

Child Neurology Society: http://www.childneurologysociety.org 

Cites new developments and research, organizational information, 
and has child neurology-specific practice parameters. 

Epilepsy Foundation of America: http://www.epilepsyfoundation. Org 


Provides basics on epilepsy, living with epilepsy, and resources for 
epilepsy research. 

Gene tests: http://www.genetests.org 

Provides detailed counts of available testing, research, literature/ 
disorder reviews, and resources for most genetically determined 
neurologic disorders. 

National Institute of Neurological Disorders and Stroke: http://www. 
ninds.nih.gov 

Provides brief descriptions of neurologic disorders, related research, 
research opportunities, and relevant organizations. 

We Move: worldwide education and awareness for movement disor¬ 
ders: http://wemove.org 

Descriptions of movement disorders, related research and research 
opportunities, and relevant organizations. 

American Academy of Neurology: http://www.aan.com 

Cites new developments and research, organizational information, 
and detailed information regarding neuromuscular disorders. 

Muscular Dystrophy Association: http://www.mda.org 

Cites new developments and research, organizational information, 
education, and has both adult and child neurology practice pa¬ 
rameters. 

Washington University, St. Louis, Neuromuscular Disease Center: 
http: //neuromuscular, wustl. edu 

Detailed descriptions of neuromuscular disorders. 

Neurofibromatosis Foundation: http://www.nf.org 

Tuberous Sclerosis Association: http://www.tsalliance.org 
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Ortopedia 


John D. Polousky, MD 


A ortopedia e a especialidade medica que lida com disturbios do 
sistema musculoesqueletico. Os pacientes com problemas orto- 
pedicos se apresentam com uma ou mais das seguintes queixas: 
dor, inchaqo, perda de funqao, ou deformidade. Embora a revi- 
sao da historia revele a expectativa do paciente, o exame fisico e 
as imagens radiograficas sao as caracteristicas mais importantes 
do diagnostico ortopedico. 



► Estas condicoes estao presentes ao nascimento. 

► Multiplos sistemas organicos podem estar envolvidos. 

► As metas de tratamento sao direcionadas para maximizar 
a funcao. 


AMPUTACOES CONGENITAS E DEFICIENCIAS 
DE MEMBROS 

As amputaqoes congenitas podem ser devidas a teratogenos (p. 
ex., farmacos ou virus), bandas amnioticas, ou doen 9 as metabo- 
licas (p. ex., diabetes materno). 

As crianqas com deficiencias congenitas de membros, como 
a ausencia do femur, da tibia, ou da fibula, tem uma alta inci- 
dencia de outras anomalias congenitas, incluindo defeitos ge- 
niturinarios, cardiacos e palatais. Uma deficiencia de membro 
habitualmente consiste na ausencia parcial das estruturas na 
extremidade ao longo de um lado. Por exemplo, na mao torta 
radial, todo o radio esta ausente, mas o polegar pode ser hipo- 
plasico ou completamente ausente, isto e, o efeito nas estruturas 
distais da amputaijao e variavel. Os defeitos teciduais complexos 
sao quase sempre associados a deficiencia ossea longitudinal, 
onde os nervos e musculos associados nao estao completamente 
representados quando um osso esta ausente. 


Tratamento 

As deficiencias menos graves podem ser tratadas com alon- 
gamento de membros e/ou encurtamento do membro contra¬ 
lateral. As deficiencias mais graves sao tratadas com protese 
para compensar a discrepancia no comprimento. Para certos 
tipos de anomalias graves, o tratamento operatorio esta indi- 
cado para remover uma porqao da extremidade malformada (p. 
ex., o pe), de forma que uma protese possa ser precocemente 
ajustada. 

As proteses de extremidades inferiores sao mais adequa- 
damente ajustadas entre os 12 e 15 meses de idade, quando 
comeqa a deambulaqao. Elas sao consistentemente bem acei- 
tas, porque sao necessarias para o equilibrio e a marcha. Para 
uma amputa^o unilateral de extremidade superior, o ajuste de 
uma protese provisoria na crian 9 a, logo aos 6 meses de idade, 
tem a vantagem de criar um padrao habitual de comprimento 
adequado e de manipulaqao bimanual. Embora as proteses 
mioeletricas tenham um chamativo tecnologico, a maioria dos 
pacientes considera a montagem mais simples como a mais 
funcional. As crian 9 as aprendem rapidamente como atuar com 
suas proteses e podem levar vidas ativas, ate participando de 
esportes com pares. 

Nelson VS, Flood KM, Huang ME: Limb deficiency and prosthe¬ 
tic management. 1. Decision making in prosthetic prescription 
and management. Arch Phys Med Rehabil 2006;87(3 Suppl 1): 
S3-S9 [PMID: 16500187], 

Walker JL et al.: Adult outcomes following amputation or lengthen¬ 
ing for fibular deficiency. J Bone Joint Surg Am 2009;91(4): 797- 
804 [PMID: 19339563], 

DEFORMIDADES DAS EXTREMIDADES 
1. Metatarso varo 

O metatarso varo e uma deformidade congenita comum do pe, 
caracterizada pelo desvio para dentro do antepe. Uma prega 
vertical no arco ocorre quando a deformidade e mais rigida. A 
angula 9 ao fica no nivel da base do quinto metatarsal, e esse osso 
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sera proeminente. A maioria das deformidades flexiveis e secun¬ 
daria ao posicionamento intrauterino e habitualmente se resolve 
de forma espontanea. Varios investigadores notaram que 10-15% 
das crianqas com metatarso varo tem displasia de quadril; por 
isso, e necessario um cuidadoso exame do quadril. Se a deformi- 
dade for rigida e nao puder ser manipulada alem da linha media, 
sera valido o uso de um gessado, mudado em intervalos de 2 se- 
manas, para corrigir a deformidade. Os denominados calqados 
corretivos nao estao a altura do seu nome, embora possam ser 
usados para manter a correqao obtida com o gessado. 

Sankar WN, Weiss J, Skaggs DL: Orthopaedic conditions in the 

newborn. J Am Acad Orthop Surg 2009;17(2):112—122 [PMID: 

19202124], 

2. Pe torto congenito (talipe equinovaro) 

O diagnostico do talipe equinovaro classico, ou pe torto conge¬ 
nito, requer tres caracteristicas: (1) flexao plantar do pe na articu- 
laqao do tornozelo (equinismo), (2) deformidade de inversao do 
calcanhar (varo) e (3) desvio medial do antepe (varo). A inciden- 
cia do pe torto congenito e de aproximadamente 1:1.000 nascidos 
vivos. Existent tres categorias principals de pe torto congenito: (1) 
idiopatico, (2) neurogenico e (3) aqueles associados a sindromes, 
como artrogripose e sindrome de Larsen. Qualquer bebe com um 
pe torto congenito deve ser cuidadosamente examinado na busca 
de anomalias associadas, em especial da coluna vertebral. O pe 
torto congenito idiopatico pode ser hereditario. 

Tratamento 

O tratamento consiste na manipulaqao do pe para alongar os 
tecidos contraidos nos aspectos medial e posterior, seguido pela 
imobilizaqao para manter a correqao. Quando esse tratamento 
e instituido logo depois do nascimento, a correqao e rapida. 
Quando o tratamento e retardado, o pe tende a se tornar mais 
rigido, em poucos dias. Depois que a correqao completa e alcan- 
qada, um imobilizador noturno e necessario para a manutenqao a 
longo prazo da correqao. O tratamento por meio da imobilizaqao 
requer paciencia e experiencia, mas poucos pacientes requerem 
cirurgia quando os detalhes da tecnica de Ponseti sao seguidos 
atentamente. Se o pe for rigido e resistente ao tratamento com 
gesso, sao apropriadas a liberaqao e a correqao cirurgica. Quinze 
a cinquenta por cento dos pacientes requerem uma liberaqao 
cirurgica. 

Dobbs MB, Gurnett CA: Update on clubfoot: Etiology and treat¬ 
ment. Clin Orthop Relat Res 2009;467(5):1146-1153 [PMID: 

19224303], 

3. Displasia do desenvolvimento 
da articulacao do quadril 

A displasia e o crescimento ou desenvolvimento anormal. A 
displasia do quadril engloba um espectro de condiqoes em que 
existe uma relaqao anormal entre o femur proximal e o acetabulo. 
Na condiqao mais grave, a cabeqa femoral nao esta em contato 


com o acetabulo, sendo classificada como um quadril deslocado. 
Um quadril deslocdvel e aquele que esta dentro do acetabulo, mas 
pode ser deslocado com uma manobra provocativa. Um quadril 
subluxavel e aquele em que a cabeqa femoral sai parcialmente da 
articulaqao com uma manobra provocativa. A displasia acetabu¬ 
lar e o termo usado para denotar o desenvolvimento acetabular 
insuficiente na radiografia. 

A luxaqao congenita do quadril ocorre em aproximadamente 
1:1.000 nascidos vivos. Ao nascimento, tanto o acetabulo quanto 
o femur estao subdesenvolvidos. A displasia e progressiva com o 
crescimento, a menos que a luxaqao seja corrigida. Se a luxaqao 
for corrigida nos primeiros dias ou semanas de vida, a displasia 
pode ser completamente reversivel, e talvez se desenvolvera um 
quadril normal. Conforme a crianqa bear mais velha e a luxaqao 
ou a subluxaqao persistir, a deformidade piorara ate o ponto em 
que nao sera completamente reversivel, especialmente depois do 
inicio da marcha. Por essa razao, e importante diagnosticar pre- 
cocemente a deformidade. 

Achados clmicos 

O diagnostico de luxaqao do quadril no neonato depende da de- 
monstraqao de instabilidade da articulaqao, colocando-se o bebe 
deitado de costas e obtendo um relaxamento completo, usando 
ate uma mamadeira, se necessario. O dedo medio do examinador 
e entao colocado sobre o trocanter maior e o polegar sobre o lado 
interno da coxa. Ambos os quadris sao flexionados em 90 graus e 
entao lentamente abduzidos a partir da linha media, um quadril 
de cada vez. Com pressao leve, e feita uma tentativa para erguer 
para frente o trocanter maior. Uma sensaqao de deslizamento, 
conforme a cabeqa se recoloca, e um sinal de instabilidade (sinal 
de Ortolani). Quando a articulaqao e mais estavel, a deformidade 
deve ser provocada aplicando-se pressao leve com o polegar no 
lado medial da coxa, conforme a coxa e aduzida, deslizando o qua¬ 
dril posteriormente e produzindo um ressalto, conforme o quadril 
se desloca (Sinal de Barlow). Os sinais de instabilidade sao mais 
confiaveis do que uma radiografia para diagnosticar luxaqao do 
desenvolvimento do quadril no neonato. A ultrassonografia e mais 
util depois das 4 semanas de idade. O ultrassom tambem pode ser 
util para rastrear os bebes de alto risco, como aqueles com apre- 
sentaqao pelvica, ou historia familiar positiva. As pregas cutaneas 
assimetricas estao presentes em aproximadamente 40% dos neo- 
natos normals e, por isso, nao sao particularmente uteis como um 
indicio para a luxaqao de quadril. 

Depois do primeiro mes de vida, os sinais de instabilidade se 
tornam menos evidentes. As contraturas comeqam a se desen- 
volver ao redor da articulaqao do quadril, limitando a abduqao 
a menos de 90 graus. E importante manter o nivel da pelve para 
detectar a assimetria da abduqao. Se os joelhos estiverem em al- 
turas desiguais quando os quadris e os joelhos forem flexionados, 
o quadril deslocado estara no lado do joelho mais baixo. Depois 
das primeiras 6 semanas de vida, o exame radiologico se torna 
mais valioso, sendo o deslocamento lateral da cabeqa femoral o 
sinal mais confiavel. Em casos leves, a unica anormalidade pode 
ser uma declividade aumentada do alinhamento acetabular, de 
forma que o angulo acetabular seja maior que 35 graus. 

Se a displasia do quadril nao for diagnosticada durante o 
primeiro ano de vida e a crianqa comeqar a caminhar, existira 
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uma claudicaijao indolor e um cambaleio para o lado afetado. 
Quando a crianqa apoiar-se no lado afetado, um abaixamento 
da pelve ficara evidente no lado oposto, devido a fraqueza do 
musculo gluteo medio. Este e chamado de sinal de Trendelen¬ 
burg e responde pela marcha oscilante incomum. Em crian^as 
com luxa^oes bilaterais, a perda da abdu^ao e quase simetrica 
e pode ser enganadora. Uma radiografia da pelve esta indicada 
em criam;as com abdu^ao incompleta nos primeiros meses de 
vida. Conforme a crian<;a com luxaijao bilateral dos quadris co- 
me^a a caminhar, a marcha torna-se um gingado. O perineo e 
alargado como resultado do deslocamento lateral dos quadris, e 
ha uma contratura em flexao como resultado do deslocamento 
posterior dos quadris. Essa contratura em flexao contribui para 
a marcada lordose lombar, e os trocanteres maiores sao facil- 
mente palpaveis em sua posi^ao elevada. O tratamento e ainda 
possivel nos primeiros 2 anos de vida, mas os resultados nao 
sao tao bons quanto nas crianqas que recebem o tratamento 
precocemente. 

► Tratamento 

A luxa<;ao ou a displasia, diagnosticada nas primeiras semanas 
ou meses de vida, pode ser facilmente tratada com o suspensorio 
de Pavlik, que mantem a redu^ao porque coloca o quadril em 
uma posi^ao flexionada e abduzida. A abdu^ao fo^ada e con- 
traindicada, pois pode levar a necrose avascular da cabeqa femo¬ 
ral. O uso de fraldas duplas ou triplas e ineficaz. Um ortopedista 
com experiencia no tratamento do problema e mais adequado 
para supervisionar o tratamento. 

Nos primeiros 4 meses de vida, a reduqao pode ser obtida 
simplesmente pela flexao e abdu^ao do quadril; nenhuma outra 
manipulaqao e habitualmente necessaria. Nos casos tardios, a 
traijao pre-operatoria por 2-3 semanas relaxa os tecidos moles 
ao redor do quadril. Apos a tracpao, em que o femur e trazido ate 
o acetabulo, a redu^ao pode ser facilmente alcan^ada sem for^a 
sob anestesia geral. Depois da redu^ao, um gessado pelvipoda- 
lico e usado por 6 meses. Se a redu«;ao nao for estavel dentro 
de uma amplitude de movimento razoavel depois da redu<;ao 
fechada, a redu<;ao aberta sera indicada. Se a redu<;ao for feita 
em uma idade mais tardia, podem ser necessarias operates para 
corrigir as deformidades do acetabulo e do femur, bem como a 
redu«;ao aberta. 

Weinstein SL, Mubarak SJ, Wenger DR: Developmental hip dysplasia 
and dislocation: Part I. Instr Course Lect 2004;53:523 [Review] 
[PMID: 15116641], 

Weinstein SL, Mubarak SJ, Wenger DR: Developmental hip dysplasia 
and dislocation: Part II. Instr Course Lect 2004;53:531 [Review] 
[PMID: 15116642], 

4. Torcicolo 

O torcicolo infantil pode ser causado por lesao no musculo es¬ 
terocleidomastoideo durante o parto, ou por doemja que afeta 
a coluna cervical. Quando uma contratura do musculo ester- 
nocleidomastoideo causa torcicolo, o queixo fica rodado para o 
lado oposto ao musculo afetado, e a cabe 9 a e inclinada em dire- 
9 ao ao lado da contratura. Uma massa sentida na portpao media 


do musculo esterocleidomastoideo nao e um tumor verdadeiro, 
mas uma transformatpao fibrosa dentro do musculo. 

Na maioria dos casos, o alongamento passivo e efetivo. Se a 
deformidade nao tiver sido corrigida pelo alongamento passivo 
dentro do primeiro ano de vida, a liberaqao cirurgica da origem e 
da insertpao muscular a corrigira. A excisao do “tumor” do mus¬ 
culo esterocleidomastoideo cria uma cicatriz pouco apresenta- 
vel, sendo desnecessaria. Se a deformidade nao for tratada, uma 
assimetria facial notavel pode persistir. 

O torcicolo esta ocasionalmente associado a deformidades 
congenitas da coluna cervical. As radiografias da coluna verte¬ 
bral estao indicadas na maioria dos casos. Existe uma incidencia 
de 20% de displasia do quadril. 

O torcicolo agudo pode se seguir a infec 9 ao respiratoria su¬ 
perior ou a um trauma leve em crian 9 as. A subluxa 9 ao rotatoria 
da coluna cervical superior requer tomografia computadorizada 
para visualiza 9 ao precisa. A tra 9 ao ou um colar cervical habi¬ 
tualmente resulta na resolu 9 ao dos sintomas dentro de 1 ou 
2 dias. Outras causas de torcicolo incluem tumores da medula 
espinal ou do cerebelo, siringomielia e artrite reumatoide. 

Sankar WN, Weiss J, Skaggs DL: Orthopaedic conditions in the 
newborn. J Am Acad Orthop Surg 2009;17(2):112—122 [PMID: 
19202124], 


DISTURBIOS GENERALIZADOS DOS TECIDOS 
ESQUELETICOS OU MESODERMICOS 

1. Artrogripose multipla congenita 
(amioplasia congenita) 

Achados clinicos fir diagnostico 

A artrogripose multipla congenita consiste na anquilose fibrosa 
incompleta (habitualmente bilateral) de muitas ou de todas as 
articula 9 oes do corpo. As contraturas na extremidade superior 
habitualmente consistem na adu 9 ao dos ombros; na extensao 
dos cotovelos; na flexao dos punhos; e em dedos retos e duros, 
com controle muscular deficiente dos polegares. Nas extremida- 
des inferiores, as deformidades comuns incluem a luxa 9 ao dos 
quadris, as contraturas em extensao dos joelhos e pes tortos con- 
genitos de grave intensidade. As articula 9 oes sao fusiformes, e as 
capsulas articulares estao diminuidas em volume devido a falta 
de movimento durante o desenvolvimento fetal. Varias investi- 
ga 9 oes tem atribuido o defeito basico a uma anormalidade mus¬ 
cular ou aos neuronios motores inferiores. O desenvolvimento 
muscular e deficiente, e os musculos podem estar representados 
somente por bandas fibrosas. 

► Tratamento 

A mobiliza 9 ao passiva das articula 9 oes e o tratamento inicial. 
O uso prolongado de gessados para a corre 9 ao das deformida¬ 
des e contraindicado nessas criam^as, porque resulta em rigidez 
adicional. O uso de talas removiveis combinado a fisioterapia 
vigorosa e o tratamento conservador mais efetivo. A liberaqao 
cirurgica das articula 9 oes afetadas e frequentemente necessaria. 
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O pe torto congenito associado a artrogripose e muito rigido e 
quase sempre requer correqao cirurgica. A cirurgia dos joelhos, 
incluindo capsulotomia, osteotomia e alongamento de tendoes, 
e usada para corrigir deformidades. Na crianqa pequena, um 
quadril deslocado pode ser reduzido cirurgicamente pela abor- 
dagem medial. Os procedimentos operatorios multiplos sobre 
o quadril estao contraindicados, porque uma rigidez adicional 
pode ser produzida, com um consequente deficit da mobilidade. 
As crianqas afetadas, com frequencia, sao capazes de caminhar, 
se as luxaqoes e as contraturas forem reduzidas cirurgicamente. 
O prognostico a longo prazo para a independence fisica e voca¬ 
tional e reservado. Estes pacientes tem inteligencia normal, mas 
tem restriqoes fisicas tao graves que a capacidade de trabalho fica 
duramente comprometida. 

Bamshad M, Van Heest AE, Pleasure D: Arthrogryposis: A review 
and update. J Bone Joint Surg Am 2009;(Suppl 4):40-46 [PMID: 
19571066], 

2. Smdrome de Marfan 

A smdrome de Marfan e um disturbio do tecido conectivo ca- 
racterizado por dedos das maos e dos pes incomumente longos 
(aracnodactilia); hipermobilidade das articulaqoes; subluxaqao 
dos cristalinos oculares; outras anormalidades oculares, in¬ 
cluindo catarata, coloboma, megalocornea, estrabismo e nis- 
tagmo; um palato curvado alto; uma forte tendencia a escoliose; 
peito carinado; e aneurismas na aorta toracica devido a fraqueza 
da camada media dos vasos (ver Capitulo 35). As mucoproteinas 
sericas podem estar diminuidas, e a excreqao urinaria da hidro- 
xiprolina aumentada. A condiqao e facilmente confundida com a 
homocistinuria, porque a apresentaqao fenotipica e identica. As 
duas doenqas sao diferenciadas pela detecqao de homocisteina 
na urina dos pacientes com homocistinuria. 

O tratamento e habitualmente de suporte para os problemas 
associados, como os pes pianos. A escoliose pode envolver um 
tratamento mais vigoroso, com imobilizaqao ou fusao vertebral. 
O prognostico a longo prazo melhorou para os pacientes, porque 
tem sido ofertado um melhor tratamento para os seus aneuris¬ 
mas aorticos. 

ter Heide H et al.: Neonatal Marfan syndrome: Clinical report and 
review of the literature. Clin Dysmorphol 2005;14:81 [PMID: 
15770129], 

3. Smdrome de Klippel-Feil 

A smdrome de Klippel-Feil e caracterizada pela falha na 
segmentaqao de algumas ou de todas as vertebras cervicais. 
Podem estar presentes multiplas anomalias vertebrais conge- 
nitas, com hemivertebras e escoliose. O pescoqo e curto e ri¬ 
gido, a linha capilar posterior e baixa, e as orelhas tem baixa 
implantaqao. Os defeitos associados comuns incluem escoliose 
congenita, costela cervical, espinha bifida, torcicolo, pescoqo 
curto com prega cervical, escapula alta, anomalias renais e 
surdez. Se houver evidencia de funqao renal anormal, o ul- 
trassom renal estara indicado, bem como um teste da audiqao. 


As deformidades escolioticas, se progressivas, constituem uma 
indicaqao para artrodese vertebral. 

Tracy MR, Dormans JP, Kusumi K: Klippel-Feil syndrome: Clinical 
features and current understanding of etiology. Clin Orthop Relat 
Res 2004;424:183 [Review] [PMID: 15241163], 

4. Deformidade de Sprengel 

A deformidade de Sprengel e uma condiqao congenita na qual 
uma ou ambas as escapulas estao elevadas e pequenas. A crianqa 
nao consegue levantar o braqo completamente no lado afetado, 
e um torcicolo pode estar presente. A deformidade ocorre isola- 
damente, ou em associaqao com a smdrome de Klippel-Feil. Se 
a deformidade for funcionalmente limitante, a escapula pode ser 
abaixada cirurgicamente no torax. A excisao da porqao superior 
da escapula melhora o aspecto estetico, mas tem pouco efeito 
sobre a funqao. 

Mooney JF 3rd, White DR, Glazier S: Previously unreported structure 
in Sprengel deformity. J Pediatr Orthop 2009;29(l):26-28 [PMID: 
19098640], 

5. Osteogenese imperfeita 

A osteogenese imperfeita e uma doenqa genetica rara do tecido 
conectivo, caracterizada por fraturas multiplas e recorrentes. 
O tipo fetal grave (osteogenese imperfeita congenita) e carac- 
terizado por multiplas fraturas intrauterinas ou perinatais. As 
crianqas moderadamente afetadas tem numerosas fraturas e 
ficam com baixa estatura pelo resultado das deformidades e do 
retardo no crescimento osseo. A inteligencia nao e afetada. As 
diafises dos ossos longos estao reduzidas na espessura cortical, 
e os ossos wormianos estao presentes no cranio. Outras carac- 
teristicas incluem escleras azuis, pele fina, hiperfrouxidao liga- 
mentar, otosclerose com significativa perda de audiqao, e dentes 
hipoplasicos e deformados. No tipo tardio, as fraturas comeqam 
a ocorrer em momentos variaveis depois do periodo perinatal, 
resultando relativamente em menos fraturas e deformidades. As 
vezes, ha suspeita de os pacientes afetados terem sofrido abuso. 
A osteogenese imperfeita deve ser afastada em qualquer caso de 
trauma nao acidental. 

Os estudos de genetica molecular identificaram mais de 
150 mutaqoes dos genes COL1A1 e COL1A2 , que codificam o 
procolageno tipo I. Os pais sem essa mutaqao podem ser tran- 
quilizados de que a probabilidade de uma segunda crianqa afe¬ 
tada e minima. 

Foi demonstrado que os bifosfonados diminuem a incidencia 
das fraturas. O tratamento cirurgico envolve a correqao da defor¬ 
midade dos ossos longos. Hastes intramedulares multiplas tem 
sido usadas para prevenir deformidades por mi uniao das fratu¬ 
ras. Os pacientes ficam frequentemente confinados a cadeira de 
rodas durante a maioridade. 

Basel D, Steiner RD: Osteogenesis imperfecta: Recent findings shed 
new light on this once well-understood condition. Gene Med 
2009;11(6):375—385 [PMID: 195334842]. 
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6. Osteopetrose (osteite condensante 
generalizada, doenca do osso marmoreo, 
doenca de Albers-Schonberg) 

A osteopetrose e um disturbio raro da reabsorqao osteoclastica 
do osso, resultando em ossos anormalmente densos. Os espa- 
90 s medulares ficam reduzidos, resultando em anemia. Existent 
dois tipos: um tipo autossomico dominante mais leve e um tipo 
autossomico recessivo mais maligno. Os achados podem apare- 
cer em qualquer idade. Ao exame radiologico, os ossos mostram 
densidade aumentada, bandas transversals nas diafises, baquete- 
amento das extremidades e estriaqoes verticals nos ossos longos. 
O espessamento dos forames craniais esta presente, sendo possi- 
vel haver calcificaqao heterotopica de tecidos moles. 

A forma autossomica recessiva da osteopetrose pode ser tra- 
tada com sucesso por transplante de medula ossea alogenica. 

Tolar J, Teitelbaum SL, Orchard PJ: Osteopetrosis. N Engl J Med 
2004;351:2839 [Review] [PMID: 15625335], 

7. Acondroplasia (condrodistrofia dassica) 

A displasia esqueletica e suspeitada com base na estatura anor- 
mal, na desproporqao, no dismorfismo, ou na deformidade. A 
medida de altura e uma excelente ferramenta de triagem cllnica. 
A acondroplasia e a forma mais comum de nanismo com mem- 
bros curtos. Os braqos e as coxas sao proporcionalmente mais 
curtos que os antebraqos e as pernas. Os achados frequentemente 
incluem o encurvamento das extremidades, uma marcha com o 
gingado, a limitaqao do movimento das articulaqoes maiores, o 
relaxamento ligamentar, os dedos curtos e grossos com compri- 
mento quase igual, a protuberancia frontal, a hidrocefalia mode- 
rada, a ponte nasal deprimida e a lordose lombar. A inteligencia 
e a funqao sexual sao normais. O disturbio e transmitido como 
um trato autossomico dominante, mas 80% dos casos resultam 
de uma mutaqao aleatoria do gene do receptor do fator de cres- 
cimento 3 do fibroblasto ( FGFR3 ). As radiografias demonstram 
ossos curtos, tubulares e grossos, e placas epifisarias irregulares. 
As extremidades dos ossos sao espessas, com alargamento e ar- 
redondamento. A ossificaijao epifisaria pode ser retardada. Um 
disco herniado na maioridade pode levar a paraplegia aguda, 
porque o canal vertebral e estreitado. O hormonio do cres- 
cimento e dado para algumas crianqas com displasia ossea. O 
alongamento de membros e controverso, mas possivel. 

Carter EM, Davis JG, Raggio CL: Advances in understanding etiology 
of achondroplasia and review of management. Curr Opin Pediatr 
2007;19(1):32—37 [Review] [PMID: 17224659], 

8. Osteocondrodistrofia (doenca de Morquio) 

A doenca de Morquio e um disturbio autossomico recessivo do 
armazenamento de mucopolissacarideos. As anormalidades es- 
queleticas incluem encurtamento da coluna vertebral, cifose, es- 
coliose, extremidades encurtadas, peito carinado, joelho valgo e 
um odontoide hipoplasico e instabilidade atlantoaxial. A crian 9 a 
geralmente parece normal ao nascimento e come 9 a a desenvolver 


as deformidades entre 1 e 4 anos de idade, como resultado da de- 
posi 9 ao anormal de mucopolissacarides. 

As radiografias demonstram vertebras em forma de cunha, 
achatadas e irregulares, e epifises malformadas. As costelas sao 
largas e tem sido comparadas a remos de uma canoa. As extre¬ 
midades inferiores sao mais intensamente envolvidas do que as 
superiores. 

O principal aspecto do tratamento gira em torno da preven- 
9 &o da mielopatia cervical. O transplante de medula ossea tem 
sido bem-sucedido para aliviar alguns dos sintomas. 

Song D, Maher CO: Spinal disorders associated with skeletal dys¬ 
plasias and syndromes. Neurosurg Clin N Am 2007;18(3): 499 
524 [PMID: 17678751], 


DISTURBIOS DO CRESCIMENTO DO SISTEMA 
MUSCULOESQUELETICO 


ESCOLIOSE 

A escoliose e caracterizada pela curvatura lateral da coluna, 
associada a rotaqao das vertebras envolvidas. Ela e classificada 
pela sua localizaqao anatomica, na coluna toracica ou na coluna 
lombar, com um raro envolvimento da coluna cervical. A conve- 
xidade da curva e designada tanto a direita quanto a esquerda. 
Dessa forma, uma escoliose toracica direita denotaria uma curva 
toracica na qual a convexidade fica a direita, que e o tipo mais 
comum de curva idiopatica. A curvatura posterior da coluna (ci¬ 
fose) e normal na area toracica, embora uma curvatura excessiva 
seja patologica. Curvatura anterior da coluna, ou lordose, e nor¬ 
mal nos segmentos lombar e cervical. A escoliose idiopatica em 
geral comeqa aos 8 ou 10 anos e habitualmente progride durante 
o crescimento. Em casos raros, a escoliose infantil pode ser vista 
em crianqas com 2 anos de idade ou menos. 

A escoliose idiopatica e cerca de quatro ou cinco vezes mais 
comum em meninas. O disturbio e habitualmente assintoma- 
tico nos anos da adolescencia, mas uma curvatura grave pode 
progredir durante a maioridade, causando dor, ou, em casos 
extremos, perda de fun 9 &o pulmonar em anos subsequentes. O 
exame de triagem para escoliose e feito com o paciente inclinado 
para frente em 90 graus, com as maos juntas na linha media. Um 
achado anormal consiste na assimetria da altura das costelas ou 
dos musculos paravertebrais em um lado, indicando a rotaqao 
do tronco associada a curvatura lateral. 

As doenqas que podem estar associadas a escoliose incluem 
neurofibromatose, sindrome de Marfan, paralisia cerebral, dis- 
trofia muscular, poliomielite e mielodisplasia. 

Entre 5 e 7% dos casos de escoliose sao por anomalias ver- 
tebrais congenitas, como uma hemivertebra ou uma ponte 
vertebral unilateral. Essas curvas sao mais rigidas do que a 
curva idiopatica mais comum (ver discussao mais adiante) 
e frequentemente aumentam com o crescimento, em espe¬ 
cial durante a adolescencia. Oitenta por cento dos casos de 
escoliose sao idiopaticos. Os irmaos de uma crianqa afetada 
devem ser examinados, pois 30% dos membros da familia 
tambem sao afetados. 
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A escoliose infantil idiopatica, que ocorre em crianqas de 
2-4 anos de idade, e incomum nos EUA, mas mais comum na 
Gra-Bretanha. Se o angulo costovertebral de Mehta for menor 
que 20 graus, a curva provavelmente se resolvera de forma es- 
pontanea. Se o angulo for maior, a curva provavelmente pro- 
gredira. A escoliose ciatica pode resultar da pressao na medula 
espinal ou nas raizes por processos infecciosos ou herniaqao do 
nucleo pulposo. A causa subjacente deve ser buscada. A cur- 
vatura secundaria se resolvera quando o problema primario 
for tratado. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A escoliose em adolescentes nao causa dor significativa. Se 
um paciente tiver dor significativa, a causa subjacente devera 
ser buscada, porque a escoliose e habitualmente secundaria a 
algum outro disturbio, como infecqao ou tumor. A deformidade 
do gradil costal e a assimetria da cintura fleam evidentes com 
curvaturas de 30 graus ou mais. Uma curvatura menor pode ser 
detectada pelo teste de inclinaqao para frente, descrito na seqao 
anterior, que e feito para detectar anormalidades iniciais da ro- 
taqao que possam nao estar aparentes quando o paciente estiver 
ereto. 

B. Exames de imagem 

As radiografias mais valiosas sao aquelas obtidas de toda a co- 
luna, em pe, nos pianos anteroposterior e lateral. Habitualmente, 
uma curvatura primaria e evidente, com uma curvatura com- 
pensatoria que se desenvolve para equilibrar o corpo. As vezes, 
duas curvaturas primarias podem ser vistas, em geral nas regioes 
toracica direita e lombar esquerda. Qualquer curvatura toracica 
a esquerda deve ser suspeitada de ser secundaria a uma doenqa 
neurologica, determinando um exame neurologico mais meti- 
culoso. Se as curvaturas da coluna estiverem equilibradas (com- 
pensadas), a cabeqa estara centrada sobre o centra da pelve, e o 
paciente estara “em equilibrio”. Se o alinhamento vertebral for 
descompensado, a cabeqa sera deslocada para um lado, o que 
produz uma deformidade pouco apresentavel. A rotaqao da co¬ 
luna pode ser medida pelo escoliometro. Essa rotaqao esta asso- 
ciada a uma gibosidade costal marcada, conforme a curvatura 
lateral aumenta de intensidade. A deformidade do gradil costal 
causa problemas a longo prazo, quando os volumes pulmonares 
sao reduzidos. 

Tratamento 

O tratamento da escoliose depende da magnitude da curva, da 
maturidade esqueletica e do risco de progressao. As curvaturas 
com menos de 20 graus em geral nao requerem tratamento, a 
menos que mostrem progressao. A imobilizaqao e controversa, 
mas, com frequencia, usada para curvaturas de 20-40 graus em 
criampas esqueleticamente imaturas. O tratamento esta indicado 
para qualquer curvatura que demonstre progressao no exame 
radiologico seriado. As curvaturas acima de 40 graus sao resis- 
tentes ao tratamento com imobilizatpao. As curvaturas toracicas 


acima de 60 graus tem sido correlacionadas a uma funepao pul- 
monar ruim na vida adulta. As curvaturas de tal intensidade 
sao uma indicaqao para correcpao cirurgica e fusao vertebral 
posterior, para manter a correqao. As curvaturas de 40-60 graus 
podem tambem requerer fusao vertebral se forem progressivas, 
se causarem descompensaqao da coluna, ou se houver uma de¬ 
formidade inaceitavel. 

A fusao cirurgica envolve a decorticaqao do osso sobre as la- 
minas e processos espinhosos, com a adiqao de enxerto osseo. 
Hastes, ganchos ou parafusos pediculares mantem a correqao 
pos-operatoria, com restriqao da atividade por varios meses ate 
que a fusao ossea fique solida. O tratamento requer uma abor- 
dagem em equipe e e mais adequadamente efetuado em centres 
com instalaqoes completas de suporte. 

Prognostics 

As curvas pequenas e compensadas que nao progridem podem 
ser bem toleradas ao longo da vida, com uma deformidade menor. 
Aconselhar os pacientes em relaqao a transmissao genetica da es¬ 
coliose e a precauqao de que as costas das suas crianqas devem ser 
examinadas como parte dos exames fisicos de rotina. A deteeqao 
precoce permite o tratamento com simples imobilizador. A esco¬ 
liose grave pode requerer correqao por artrodese vertebral, em- 
bora tecnicas sem fusao ja estejam sendo desenvolvidas. 

Kim HJ, Blanco JS, Widman RF: Update on the management of idio¬ 
pathic scoliosis. Curr Opin Pediatr 2009;21 (1 ):55—64 [PMID: 
19242241], 

Lonstien JE: Scoliosis: Surgical versus nonsurgical treatment. Clin 
Orthop 2006 Feb;443:248-259 [PMID: 16462448], 

ESCORREGAMENTO DA EPIFISE CAPITAL FEMORAL 

O escorregamento da epifise capital femoral (EECF) e uma con- 
diqao causada pelo deslocamento da epifise femoral proximal 
em razao de uma ruptura da placa de crescimento. A cabeqa do 
femur esta deslocada medial e posteriormente em relaqao ao colo 
femoral. A condiqao ocorre na adolescencia e e mais comum em 
rapazes obesos. A causa e obscura, embora alguns especialistas 
tenham mostrado experimentalmente que a forqa do anel peri- 
condral que estabiliza a area epifisaria fica muito enfraquecida 
por alteraqoes hormonais durante a adolescencia, de forma que 
a sobrecarga pelo peso corporal excessivo possa produzir uma 
fratura patologica atraves da placa de crescimento. Os estudos 
hormonais nessas crianqas sao habitualmente normais, embora 
o EECF seja associado ao hipotireoidismo. 

Clinicamente, o EECF e classificado como estavel ou instavel. 
O EECF e classificado como estavel se a crianqa puder apoiar o 
peso na extremidade afetada. No EECF instavel, a crianqa e inca- 
paz de apoiar o peso. A inabilidade de apoiar o peso em um EECF 
se correlaciona com taxas crescentes de necrose avascular. 

A condiqao ocasionalmente ocorre de forma aguda, apos uma 
queda ou trauma direto no quadril. Mais comumente, os sintomas 
vagos ocorrem durante um periodo protraido em uma, de outro 
modo, crianqa saudavel, que se apresenta com dor e claudicaqao. A 
dor pode ser referida na coxa ou no lado medial do joelho. Deve-se 
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examinar a articulaqao do quadril em qualquer crianqa obesa que 
se queixe de dor no joelho. O achado compativel ao exame fisico e 
a limitaqao da rotaqao interna do quadril. O diagnostico pode ser 
claramente aparente apenas na incidencia radiografica lateral. 

O manejo inicial consiste na descarga de peso do paciente, 
com muletas, e encaminhamento imediato para um ortopedista. 
O tratamento se baseia nos mesmos principios que governam o 
tratamento de qualquer fratura do colo femoral, sendo a cabeqa 
do femur internamente fixada ao colo do femur, permitindo que 
a linha de fratura cure. 

O prognostico a longo prazo e reservado, porque a maior 
parte desses pacientes continua tendo sobrepeso e sobrecarrega 
as articulaqoes do quadril. Os estudos de acompanhamento tem 
mostrado uma incidencia alta de artrite degenerativa prematura 
nessa doenqa, mesmo naqueles que nao desenvolvem a necrose 
avascular. O desenvolvimento de necrose avascular quase ga- 
rante um prognostico ruim, porque o novo osso nao substitui 
prontamente o osso morto nesse estagio tardio do desenvolvi¬ 
mento esqueletico. Mais ou menos 30% dos pacientes apresen- 
tam um envolvimento bilateral, que pode ocorrer em ate 1 ou 
2 anos depois do episodio primario. 

Gholve PA, Cameron DB, Millis MB: Slipped capital femoral epiphysis 
update. Curr Opin Pediatr 2009;21(l):39-45 [PMID: 19242240], 


JOELHO VARO E JOELHO VALGO 

O joelho varo (arqueado) e normal desde a lactancia ate os 2 anos 
de idade. O alinhamento entao muda para joelho em valgo (joe- 
lhos se tocando) ate os 8 anos de idade, momento de o alinha¬ 
mento adulto ser atingido. Os criterios para encaminhamento 
ao ortopedista incluem um encurvamento persistente alem dos 
2 anos de idade, encurvamento que esteja aumentando em vez 
de diminuido, encurvamento apenas de uma perna e joelhos se 
tocando associados a uma baixa estatura. 

A imobilizaqao com ortese pode ser apropriada. Raramente 
uma osteotomia e necessaria para um problema grave como a 
doenqa de Blount (displasia epifisaria tibial proximal). 

Sass P, Hassan G: Lower extremity abnormalities in children. AmFam 
Physician 2003 Aug;68(3):461-468 [PMID:12924829], 


TOR (.AO TIBIAL 

Os “pes virados para dentro” em crianqas pequenas sao uma pre- 
ocupatpao parental comum. A torqao tibial e rotaqao da perna 
entre o joelho e o tornozelo. A rotaqao interna chega a aproxima- 
damente 20 graus ao nascimento, mas diminui para uma rotaqao 
neutra aos 16 meses de idade. A deformidade e as vezes acen- 
tuada por frouxidao dos ligamentos do joelho, permitindo uma 
rota^ao interna excessiva da perna em crianqas pequenas. Em 
crianqas que tenham uma rotaqao interna persistente da tibia 
alem dos 16-18 meses de idade, a condiqao e frequentemente de- 
vido ao ato de dormir com pes virados para dentro, podendo ser 
revertida com uma ortese de rotaqao externa usada a noite. 


ANTEVERSAO FEMORAL 

Os pes virados para dentro, alem dos 2 ou 3 anos de idade, ocorre 
habitualmente por anteversao femoral, que e caracterizada por 
mais rota^ao interna do quadril em comparaqao a rotaqao ex¬ 
terna. Este alinhamento femoral segue uma historia natural de 
diminuiqao progressiva para neutra durante o crescimento. Os 
estudos que comparam os resultados de tratamento com calqa- 
dos ou imobilizadores na historia natural tem mostrado que o 
ganho e pequeno com o tratamento ativo. Os exercicios de ro- 
ta^ao externa ativa, como patinaqao ou ciclismo, podem ser en- 
corajados. A osteotomia para correqao rotacional e raramente 
necessaria. As crianqas que nao tem rota^ao externa do quadril a 
extensao sao candidatas a consulta ortopedica. 

Lincoln TL, Suen PW: Common rotational variations in children. J 
Am Acad Orthop Surg 2003;11:312 [PMID: 14565753]. 

PROBLEMAS COMUNS DO PE 

Quando uma crianqa come^a a Hear em pe e caminhar, o arco 
longo do pe e achatado, com uma protuberancia medial sobre 
a borda interna do pe. Os antepes sao ligeiramente pronados ou 
rodados para dentro, com um leve valgo no alinhamento dos 
joelhos. Conforme a crianqa cresce e diminui a frouxidao articu¬ 
lar, o arco longo e mais bem suportado, e ocorrem relates mais 
normals nas extremidades inferiores. 

1. Pe piano 

O pe piano e uma condiqao normal em bebes. Se o tendao de 
Aquiles tiver comprimento normal, a dorsiflexao completa sera 
possivel com o calcanhar na posiqao neutra. Desde que o tendao 
de Aquiles tenha comprimento normal e um arco longitudinal 
seja notado quando a crianqa estiver sentada em uma posiqao 
sem carga, os pais podem ser tranquilizados de que um arco 
normal provavelmente se desenvolvera. Existe uma incidencia 
familiar de pes pianos posturais em criantpas que nao tenham 
nenhum arco aparente. Em qualquer crianqa com o tendao de 
Aquiles encurtado ou rigidez no pe, outras causas de pes pianos 
— como coalizao tarsal ou talus vertical — devem ser afastadas 
com um exame ortopedico completo e radiografias. 

Na crianqa com um pe piano postural comum, nenhum tra¬ 
tamento ativo e indicado, a menos que haja dor na panturrilha 
ou na perna. Em crianqas que tem dores na perna atribuiveis aos 
pes pianos, e util um calqado com suporte do arco, bem como um 
tenis de boa qualidade. Uma ortese que mantenha o calcanhar em 
neutro e suporte o arco pode aliviar o desconforto se mais suporte 
for necessario. Uma palmilha para o arco nao deve ser prescrita, 
a menos que a corretpao passiva do arco seja facilmente realizada; 
caso contrario, a pele sobre o lado medial do pe ficara irritada. 

2. Talipe calcaneovalgo 

O talipe calcaneovalgo e caracterizado pela dorsiflexao excessiva 
no tornozelo e pela eversao do pe. Esta frequentemente presente 
ao nascimento e e devido a posiqao intrauterina. O tratamento 
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consiste em exercicios passivos, alongando o pe em flexao plan¬ 
tar. Em casos raros, pode ser necessario usar gessados para aju- 
dar na manipulaqao e no posicionamento. A correqao completa 
e a regra. 

Gore AI, Spencer JP: The newborn foot. Am Fam Physician 2004; 
69:865 [Review] [PMID: 14989573], 

3. Pe cavo 

Esta deformidade consiste em um arco longitudinal do pe in- 
comumente alto. Pode ser hereditario ou associado a condiqoes 
neurologicas, como poliomielite, doenqa de Charcot-Marie- 
-Tooth, ataxia de Friedreich e diastematomielia. Existe habi- 
tualmente uma contratura associada do extensor do dedo do pe, 
produzindo uma deformidade em garra do dedo do pe, na qual 
as articulaqoes metatarsofalangicas estao hiperestendidas, e as 
articulaqoes interfalangicas, agudamente flexionadas. Qualquer 
crianqa que se apresenta com pes cavos deve ter um exame neu- 
rologico cuidadoso, como tambem radiografias e ressonancia 
magnetica (RMN) da coluna vertebral. 

A terapia conservadora e ineficaz. Nos casos sintomaticos, a 
cirurgia pode ser necessaria para alongar os tendoes extensores e 
flexores contraidos e para liberar a fascia plantar e outras estru- 
turas plantares retesadas. A deformidade associada em varo do 
calcanhar causa mais problemas do que o arco alto. 

Kean JR: Foot problems in the adolescent. Adolesc Med State Art Rev 
2007; 18( 1): 182—191, xi [PMID: 18605397], 

4. Joanetes (halux valgo) 

Os adolescentes podem se apresentar com um desvio lateral do 
dedo maior do pe, associado a uma proeminencia sobre a cabeqa 
do primeiro metatarsal. Essa deformidade e dolorosa somente 
com o uso de sapato e quase sempre pode ser aliviada ajustando 
os calqados, para que sejam suficientemente largos no antepe. A 
cirurgia deve ser evitada no adolescente, porque o crescimento 
adicional tende a causar recidiva da deformidade. 

Kean JR: Foot problems in the adolescent. Adolesc Med State Art Rev 
2007;18(1):182—191, xi [PMID: 18605397], 


PROBLEMAS DEGENERATIVOS 
(ARTRITE, BURSITE E TENOSSINOVITE) 

FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Condicoes cronicas. 

► Sindromes de uso excessivo. 

► Afastar, primeiro, condicoes mais serias. 

► 0 repouso da atividade que gera a dor e o tratamento. 


A artrite degenerativa pode se seguir aos problemas esqueleticos 
na infancia, como infecqao, EECF, necrose avascular, ou trauma, 
ou pode ocorrer em associaqao com hemofilia. O tratamento efe- 
tivo inicial desses disturbios pode prevenir artrite. As alteraqoes 
degenerativas nos tecidos moles em torno das articulaqoes podem 
ocorrer como resultado da slndrome do uso excessivo em atletas 
adolescentes. Um numero excessivo de arremessos, especialmente 
em bolas de efeito em curva, pode causar o desenvolvimento do 
cotovelo da “Liga Infantil”, que consiste em alteraqoes degenerati¬ 
vas em torno dos condilos umerais, e dor, inchaqo e limitaqao de 
movimentos (ver Capltulo 25). A limitaqao do numero de arre¬ 
messos lanqados e fundamental para a prevenqao. 

A bursite aguda e incomum na infancia, e outras causas 
devem ser afastadas antes de esse diagnostico ser aceito. 

A tenossinovite e mais comum na regiao dos joelhos e dos 
pes. As crianqas que danqam bale, particularmente fazendo a 
ponta do pe, podem ter dor em torno das bainhas dos tendoes 
flexores dos dedos do pe ou dos tornozelos. Repouso e o trata¬ 
mento efetivo. No nlvel do joelho, o ligamento patelar pode bear 
irritado, com edema associado no coxim de gordura infrapatelar. 
A sinovite nesta area e habitualmente causada por uso excessivo 
e e tratada com repouso e farmacos anti-inflamatorios nao este- 
roides. As injeqoes de corticosteroides sao contraindicadas. 



► Exame fisico dirigido (p. ex., inchaco, sensibilidade, defor¬ 
midade, instabilidade). 

► Exame radiografico. 

► Afastar uma fratura fisaria. 

► Movimento precoce para entorses e distensoes. 

► Reducao e imobilizacao para fraturas. 


TRAUMA DE PARTES MOLES (ENTORSES, 
DISTENSOES E CONTUSOES) 

Uma entorse e o estiramento de um ligamento; e uma distensao 
e um estiramento de um musculo ou tendao. As contusoes sao 
geralmente causadas por compressao tecidual, com dano a vasos 
sanguineos dentro do tecido e formaqao de hematoma. 

Uma entorse grave e aquela em que o ligamento flea comple- 
tamente rompido, resultando em instabilidade articular. Uma 
entorse leve ou moderada e aquela em que ha ruptura incom- 
pleta do ligamento, mas que resulta em dor e inchaqo local. 

As entorses leves ou moderadas sao tratadas com repouso da 
articulaqao afetada, com gelo e elevaqao, para prevenir sintomas 
prolongados. Por definiqao, a entorse leve ou moderada nao esta 
associada a instabilidade da articulaqao. 

Se ocorrer um trauma mais grave, resultando em rup¬ 
tura de um ligamento, a instabilidade da articulaqao pode ser 
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demonstrada pelo exame visual, ou por prova de estresse com 
documentaijao radiografica. Tal deformidade da articulaijao 
pode causar instabilidade persistente, resultante de aposiqao 
inexata das extremidades do ligamento durante a cicatrizaqao. 
Se a instabilidade for evidente, o reparo cirurgico do ligamento 
rompido pode ser indicado. Se um musculo for rompido em sua 
inserqao tendinea, ele devera ser reparado. 

O tratamento inicial de qualquer entorse consiste em gelo, com- 
pressao e elevaqao. A imobilizaqao breve, seguida por exerclcios pre- 
coces de amplitude de movimento da articulaijao afetada, protege 
contra a lesao adicional e alivia o edema e a dor. O ibuprofeno e 
outros anti-inflamatorios nao esteroides sao liteis para a dor. 

1. Entorses de tornozelo 

A historia indicara que a lesao foi por meio de uma inversao 
ou eversao forte. A lesao de inversao, mais comum, resulta em 
ruptura ou lesao dos ligamentos laterals, ao passo que uma 
lesao em eversao ferira os ligamentos mediais do tornozelo. 
Os ligamentos feridos podem ser identificados por meio da 
palpaqao cuidadosa para sensibilidade ao toque em torno do 
tornozelo. A articulaqao deve ser suportada ou imobilizada em 
um angulo reto, que e a posiqao funcional. O uso de uma tala 
de ar produz repouso articular, e a extremidade pode ser pro- 
tegida usando muletas. Uma reabilitaqao funcional que inclua 
controle do edema, amplitude de movimentos, fortalecimento 
e restauratpao de sensibilidade proprioceptiva pode prevenir a 
incapacidade a longo prazo. 

Ivins D: Acute ankle sprain: An update. Am Fam Physician 2006 Nov 
15;74(10): 1714-1720 [Review] [31 refs] [PMID: 17137000], 

2. Entorses de joelho 

As entorses dos ligamentos colaterais e cruzados sao incomuns 
em crianqas. Esses ligamentos sao tao fortes que e mais comum 
ferir as placas de crescimento, as estruturas mais fracas na regiao 
dos joelhos das crianqas. Na adolescencia, contudo, as fises co- 
meqaram a fechar, e a articulaqao do joelho e mais parecida com 
a de um adulto, de forma que a ruptura do ligamento cruzado 
anterior pode resultar de uma lesao rotacional. Se a lesao produ- 
zir avulsao da espinha tibial, a reduqao e a fixaqao anatomica sao 
frequentemente necessarias. 

O derrame no joelho depois de um trauma merece o enca- 
minhamento para um especialista em ortopedia. O diagnostico 
diferencial inclui ligamento rompido, menisco rompido e fratura 
osteocondral. O derrame nao traumatico deve ser avaliado na 
busca de condiqoes inflamatorias (p. ex., artrite reumatoide juve- 
nil) ou mau alinhamento patelar. 

Vaquero J, Vidal C, Cubillo A: Intra-articular traumatic disorders 
of the knee in children and adolescents. Clin Orthop Relat Res 
2005;432:97 [Review] [PMID: 15738809], 

3. Disturbios internos do joelho 

As lesoes meniscais sao incomuns em crianqas abaixo dos 
12 anos de idade. Os estalidos ou bloqueios do joelho podem 


ocorrer em crianqas jovens, como resultado de um menisco late¬ 
ral discoide, que e uma anomalia congenita rara. A medida que a 
crianqa atinge a adolescencia, o dano interno do joelho por uma 
torqao com carga pode resultar em bloqueio do joelho se ocor- 
rerem ruptura e deslocamento de um menisco. A osteocondrite 
dissecante tambem pode se apresentar com edema e sintomas 
mecanicos do joelho, na adolescencia. A sinovite pos-traumatica 
pode imitar uma lesao meniscal. Em qualquer lesao grave do 
joelho, a lesao epifisaria deve ser suspeitada; as incidencias de 
estresse irao as vezes demonstrar separaqao da epifise femoral 
distal em tais casos. A lesao epifisaria deve ser suspeitada sempre 
que houver sensibilidade dolorosa presente em ambos os lados 
da metafise femoral depois de uma lesao. 

Siow HM, Cameron DB, Ganley TJ: Acute knee injuries in skeletally 
immature athletes. Phys Med Rehabil Clin N Am 2008;19(2):319- 
345 [PMID: 18395651], 


4. Entorses lombares 

As entorses dos ligamentos e musculos das costas sao inco¬ 
muns em criam^as, mas podem ocorrer como resultado de 
um trauma violento por acidentes automobilisticos ou lesoes 
desportivas. A dor lombar em uma crianqa pode ser o unico 
sintoma de doenqa significativa e requerer investigaqao cllnica. 
Inflamaqao, infecqao, doenqa renal ou tumores podem causar 
dor lombar em crianqas, e a torqao nao deve ser aceita como 
um diagnostico de rotina. 

Curtis C, d’Hemecourt P: Diagnosis and management of back pain 
in adolescents. Adolesc Med State Art Rev 2007; 18( 1): 140— 
164 [PMID: 18605395], 

5. Contusoes 

A contusao de um musculo, com formaqao de hematoma, pro¬ 
duz a familiar lesao “da batida”. O tratamento de tais lesoes e pela 
aplicaqao de gelo, compressao e repouso. Os exercicios devem 
ser evitados por 5-7 dias. O calor local pode apressar a cicatriza- 
(jao, uma vez que a fase aguda de dor e edema tenha passado. 

6. Miosite ossificante 

A ossificaqao dentro do musculo ocorre quando houver trauma 
suficiente para causar um hematoma, que mais tarde cura da 
mesma forma que uma fratura. A lesao e, em geral, uma contusao 
e ocorre mais comumente no quadriceps da coxa ou no triceps 
do braqo. Quando uma lesao grave com hematoma e reconhe- 
cida, e importante imobilizar a extremidade e evitar atividades. 
Se um trauma adicional causar lesao recorrente, a ossificaqao 
pode alcanqar proporqoes espetaculares e se assemelhar a um 
osteossarcoma. 

A incapacidade e grande, com edema local, calor e dor 
extrema ao movimento mais leve da articulaqao adjacente. 
O membro deve ser repousado ate que a reaqao local tenha ce- 
dido (5-7 dias). Depois que o calor local e a dor tenham dimi- 
nuido, podem-se iniciar exercicios ativos leves. Os exercicios 
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de alongamento passivo nao sao indicados, pois podem esti- 
mular a reaqao de ossificacpao. Se a cirurgia for necessaria, nao 
deve ser tentada antes de 9 meses ate 1 ano depois da lesao, 
porque pode reiniciar o processo e levar a uma reaqao ainda 
mais grave. 

SUBLUXACOES E LUXACOES TRAUMATICAS 

A luxaqao de uma articulaqao esta sempre associada a um dano 
grave dos ligamentos e da capsula articular. Em contrapartida 
a reduqao da fratura, que pode ser seguramente adiada, as lu- 
xaqoes devem ser reduzidas de imediato. As luxaqoes podem 
habitualmente ser reduzidas por traqao firme e leve. Com 
frequencia, ocorre de nenhum anestesico ser necessario por 
varias horas depois da lesao, em razao da anestesia protetora 
produzida pela lesao. Depois da reduqao, a articulaqao deve ser 
imobilizada para o transporte do paciente. Um exame neuro¬ 
vascular completo deve ser executado e documentado antes e 
depois da reduqao. As radiografias devem ser obtidas apos a re- 
duqao para documentar a congruencia e para avaliar a presenqa 
de fraturas associadas. 

A articulaqao deslocada deve ser tratada por imobilizaqao, 
inicialmente, seguida por exercicios ativos graduados por toda 
a amplitude de movimento. A manipulaqao passiva vigorosa da 
articulaqao por um terapeuta pode ser prejudicial. 

1. Subluxacao da cabeca radial 
(pronacao dolorosa) 

Os bebes podem apresentar uma subluxaqao da cabeqa radial, 
como resultado de um erguimento ou puxao pela mao. A crianqa 
aparece com o cotovelo completamente pronado e doloroso. A 
queixa habitual e que o cotovelo da crianqa nao dobra. Os acha- 
dos radiograficos sao normals, mas ha sensibilidade dolorosa 
sobre a cabeqa radial. Quando o cotovelo e colocado em com- 
pleta supinaqao e movido lentamente de extensao completa ate 
flexao completa, um estalo pode ser palpado no nivel da cabeqa 
radial. O alivio de dor e notavel, ja que a crianqa, em geral, para 
de chorar imediatamente. O cotovelo pode ser imobilizado em 
uma tipoia, para conforto, por um dia. Ocasionalmente, os sinto- 
mas duram por varios dias, requerendo uma imobilizaqao mais 
prolongada. 

O cotovelo puxado pode ser uma pista de espancamento. Isso 
deve ser considerado durante o exame, especialmente se o pro- 
blema for recorrente. 

2. Luxacao recidivante de patela 

A luxaqao recidivante da patela e mais comum em individuos 
com as articulates frouxas, especialmente nas meninas adoles- 
centes. Se a patela se deslocar por completo, ela quase sempre ira 
lateralmente. A dor e intensa, e o paciente e trazido para o me¬ 
dico com o joelho ligeiramente flexionado e massa ossea lateral 
obvia na articulaqao do joelho, associada a uma area plana acima 
da regiao anterior do joelho. O exame radiologico confirma o 
diagnostico. A patela pode ser reduzida estendendo-se o joelho e 
colocando uma pressao leve na patela enquanto uma traqao leve 


e feita na perna. Na subluxaqao da patela, os sintomas podem ser 
mais sutis, e o paciente reclamara que o joelho “falseia” ou “sai 
do lugar.” 

No caso da primeira luxaqao, o tratamento inicial deve ser 
nao operatorio, consistindo em fisioterapia para fortalecer o 
quadriceps, os quadris e os estabilizadores internos. A cirurgia e 
reservada para individuos com lesoes osteocondrais reparaveis, 
corpos livres e luxacao recorrente apos a terapia nao operatoria 
apropriada. 

Stefancin JJ, Parker RD: First-time traumatic patellar dislocation: A 
systematic review. Clin Orthop 2007 Feb;455:93-101 [Review] 
[71 refs] [PMID: 17279039], 


FRATURAS 

1. Separacoes epifisarias 

Em crianqas, as separates e fraturas epifisarias sao mais comuns 
do que as lesoes ligamentares. Este achado se baseia no fato de 
que os ligamentos das articulates sao geralmente mais fortes 
do que as placas de crescimento associadas. Nos casos em que a 
luxaqao e suspeitada, uma radiografia deve ser feita para eliminar 
uma fratura epifisaria. As radiografias da extremidade oposta, 
especialmente nas lesoes em torno do cotovelo, podem ser va- 
liosas para comparaqao. A reduqao de uma epifise fraturada deve 
ser feita sob anestesia para alinhar a placa de crescimento com a 
menor quantidade de forqa. As fraturas atraves da placa de cres¬ 
cimento podem produzir pontes osseas que causarao a cessaqao 
prematura do crescimento ou deformidades angulares da extre¬ 
midade. As fraturas epifisarias em torno do ombro, do punho e 
dos dedos podem habitualmente ser tratadas com reduqao fe- 
chada, mas as fraturas das epifises ao redor do cotovelo reque- 
rem, com frequencia, reduqao aberta. Na extremidade inferior, 
a reduqao precisa da placa epifisaria e necessaria para prevenir 
uma deformidade, se uma superficie articular estiver envolvida. 
Se resultar em deformidades angulares, a osteotomia corretiva 
pode ser necessaria. 

Jadhav SR Swischuk LE: Commonly missed subtle skeletal injuries 
in children: A pictorial review. Emerg Radiol 2008;15(6): 391— 
398 [PMID: 18506493], 

2. Fraturas subperiostais 

As fraturas subperiostais consistem no “empenamento” da cor¬ 
tical devido a compressao do osso. Elas habitualmente ocorrem 
no radio ou na ulna distal. O alinhamento e satisfatorio, e a imo- 
bilizaqao simples por tres semanas e suficiente. 

3. Fraturas em galho verde 

As fraturas em galho verde envolvem uma franca ruptura da 
cortical em um lado do osso, mas nenhum piano de clivagem 
discernivel no lado oposto. Tais fraturas sao anguladas, mas 
nao deslocadas, porque as bordas do osso nao estao separadas. 
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A redu<;ao e alcan^ada pelo endireitamento do braqo no alinha- 
mento normal, sendo a reduqao mantida com um gessado mol- 
dado. Isso e necessario para obter radiografias das fraturas em 
galho verde apos 7-10 dias para certificar-se de que a reduqao se 
tenha mantido no gessado. Uma deformidade angular leve pode 
ser corrigida pela remodelaijao ossea. Quanto mais distante a 
fratura for da extremidade de crescimento do osso, mais tempo 
leva para remodelaqao. A fratura pode ser considerada curada 
quando nao houver nenhuma sensibilidade dolorosa e o calo 
osseo for visto na radiografia. 

4. Fratura da davkula 

As fraturas claviculares sao lesoes muito comuns em bebes e 
crianqas. O paciente pode ser imobilizado em uma tipoia para 
conforto. O calo de consolidaqao sera aparente quando a fratura 
tiver consolidado, mas este calombo pouco apresentavel geral- 
mente se resolvera durante um perlodo de meses ate um ano. 

5. Fraturas supracondilares do umero 

As fraturas supracondilares tendem a ocorrer em crianqas com 
3-6 anos e sao potencialmente perigosas, em razao da proximi- 
dade com a arteria braquial no braqo distal. Elas estao com fre- 
quencia associadas a uma quantidade significativa de trauma, de 
forma que o edema pode ser intenso. Mais frequentemente, essas 
fraturas sao tratadas por reduqao fechada e pinagem percutanea. 
As complicaqoes associadas as fraturas supracondilares incluem 
a contratura isquemica de Volkmann do antebraqo, devido ao 
comprometimento vascular, e cubito varo (angulo de carrega- 
mento diminuldo), secundario a uma reduqao ruim. A chamada 
deformidade do cotovelo em coronha de fuzil pode ser pouco 
apresentavel esteticamente, mas em geral nao interfere na funqao 
articular. 


Shrader MW: Pediatric supracondylar fractures and pediatric phy- 
seal elbow fractures. Orthop Clin North Am 2008;39(2): 163- 
171 [PMID: 18374807], 


6. Comentarios gerais sobre outras fraturas 
em criancas 

A reduqao das fraturas em crian 9 as e realizada por simples tra- 
(jao e manipulaqao; a reduqao aberta esta indicada se um ali- 
nhamento satisfatorio nao for obtido. A remodelaqao do calo de 
fratura habitualmente produz um aspecto quase normal do osso 
em uma questao de meses. Quanto mais jovem for a crianqa, 
maior remodelaqao sera possivel. As deformidades angulares re- 
modelam confiavelmente. O mau alinhamento rotatorio nao se 
remodela. 

O medico deve suspeitar de maus-tratos sempre que a idade 
de uma fratura nao combinar com a historia apresentada, 
ou quando a gravidade da lesao for maior do que aquela que 
o acidente alegado teria produzido. Em casos suspeitos de es- 
pancamento, em que nenhuma fratura esta presente na radio¬ 
grafia inicial, uma nova radiografia 10 dias mais tarde deve ser 
solicitada. O sangramento sob o periosteo estara calcificado em 


7-10 dias, e o aspecto radiografico e quase diagnostico do trauma 
fechado grave caracteristico de uma crian 9 a espancada. 


INFECCOES DOS OSSOS E ARTICULACOES 

FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Dor com o movimento da extremidade. 

► Edema de partes moles. 

► Elevacao na velocidade de sedimentacao (VSG) na proteina 
C reativa (PCR). 

► Drenagem cirurgica de abscesso, mais antibioticos. 

► Terapia antibiotica para a osteomielite inicial sem abs¬ 
cesso. 


OSTEOMIELITE 

A osteomielite e um processo infeccioso que habitualmente 
comeqa no osso esponjoso ou medular e entao se estende, en- 
volvendo o osso compacto ou cortical. As extremidades infe- 
riores sao as mais afetadas, e comumente existe uma historia 
de trauma. A osteomielite pode ocorrer como resultado de 
uma invasao direta de fora, por meio de uma ferida penetrante 
(prego), ou fratura exposta, mas a disseminaqao hematogenica 
da infecqao (p. ex., piodermia ou infec 9 ao do trato respiratorio 
superior) de outras areas infectadas e muito mais comum. O or- 
ganismo infectante mais comum e o Staphylococcus aureus, que 
tern uma tendencia a infectar as metafises dos ossos em cresci¬ 
mento. Anatomicamente, a circulaqao nos ossos longos e tal que 
o suprimento arterial para a metafise logo abaixo da placa de 
crescimento e perto das arterias terminals, que terminam abrup- 
tamente em sinusoides venosos, causando uma relativa estase. 
No bebe abaixo de 1 ano de idade, existe comunicaqao vascular 
direta com a epifise atraves da placa de crescimento, de forma 
que a disseminaqao direta pode ocorrer da metafise ate a epifise 
e, subsequentemente, para a articulaqao. Na crianqa mais velha, 
a placa de crescimento fornece uma barreira efetiva, a epifise ha¬ 
bitualmente nao e envolvida, e a infecqao se espalha de forma 
retrograda da metafise para a diafise e, por ruptura atraves do 
osso cortical, ao longo da diafise para baixo no periosteo. 

1. Osteomielite exogena 

Para evitar osteomielite por extensao direta, todas as feridas 
devem ser cuidadosamente examinadas e limpas. A osteomie¬ 
lite e uma ocorrencia comum das escaras de pressao em areas 
anestesicas, como nos pacientes com espinha bifida. A irrigaqao 
copiosa e necessaria, e qualquer pele, tecido subcutaneo, fascia 
e musculo desvitalizados deve ser excisado. Em feridas extensas 
ou contaminadas, a cobertura com antibioticos esta indicada. 
As laceraqoes contaminadas devem ser deixadas abertas, e o fe- 
chamento secundario e feito 3-5 dias mais tarde. Se na hora do 
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fechamento retardado houver tecido necrotico adicional, este 
deve ser excisado. Deixar a ferida aberta permite que a infecqao 
fique na superficie, em vez de se estender para dentro do osso. As 
feridas puntiformes estao especialmente sujeitas a osteomielite e 
devem ser cuidadosamente debridadas. 

Inicialmente, devem ser administrados antibioticos de largo 
espectro, mas a escolha final dos antibioticos e dirigida pelos 
resultados da cultura. Um reforqo do toxoide tetano pode ser 
indicado. A gangrena gasosa e mais adequadamente prevenida 
pelo desbridamento adequado. 

Depois que a osteomielite exogena tiver se estabelecido, o tra- 
tamento se torna mais complicado, requerendo extenso desbri¬ 
damento cirurgico e antibioticos intravenosos. 

2. Osteomielite hematogenica 

A osteomielite hematogenica e habitualmente causada por bacterias 
piogenicas; 85% dos casos se devem a estafilococos. Os estreptoco- 
cos sao uma causa menos comum de osteomielite. Os organismos 
Pseudomonas sao comuns nos casos de feridas por perfuraqao com 
pregos. As crian 9 as com anemia falciforme sao especialmente pro- 
pensas a osteomielite causada por Salmonella spp. 

Achados dinicos 

A. Sinais e sintomas 

Em bebes, as manifestaqoes da osteomielite podem ser sutis, apre- 
sentando-se como irritabilidade, diarreia, ou falha em se alimentar 
corretamente; a temperatura pode estar normal ou ligeiramente 
baixa; e o leucograma pode estar normal ou apenas ligeiramente 
elevado. Pode haver pseudoparalisia do membro envolvido. Em 
crianqas maiores, as manifestaqoes sao mais notaveis, com sensibi- 
lidade e dor local intensa, frequentemente febre alta, pulso rapido e 
elevaqao nos leucocitos, na VSG e na PCR. A osteomielite de uma 
extremidade inferior frequentemente ocorre em torno da articula- 
qao do joelho nas crianqas de 7-10 anos de idade. A sensibilidade 
dolorosa e mais intensa sobre a metafise do osso onde o processo 
tem sua origem. Para uma crianqa que se recusa a apoiar o membro, 
a osteomielite tem alto peso no diagnostico diferencial. 

B. Achados laboratoriais 

As hemoculturas sao, com frequencia, precocemente positivas. 
O teste mais significativo na lactancia e a aspiraqao de pus. E util 
puncionar o osso com agulha na area de infecqao suspeitada e 
aspirar qualquer liquido presente. Esse liquido deve ser tingido e 
cultivado. Ate o liquido do edema pode ser util para determinar 
o organismo causador. A elevaqao da VSG acima de 50 mm/h e 
tipica para osteomielite. A PCR se eleva mais cedo que a VSG. 

C. Exames de imagem 

O edema local nao especifico e o primeiro achado radiografico. 
Ele e seguido pela elevaqao do periosteo, com formaqao de novo 
osso na camada de transiqao do periosteo, que ocorre depois de 
3-6 dias. Conforme a infecqao fica cronica, as areas de osso cor¬ 
tical sao isoladas por pus, que se espalha pelo canal medular, 


causando rarefaqao e desmineralizaqao do osso. Tais pedaqos 
isolados de cortical fleam isquemicos e formam sequestros (frag- 
mentos osseos mortos). Estes achados radiograficos sao tardios, 
mas especificos. A osteomielite deve ser clinicamente diagnos- 
ticada antes que os achados radiograficos significativos estejam 
presentes. A cintigrafia ossea e sensivel, mas nao especifica, e 
deve ser interpretada no contexto clinico antes de os achados ra¬ 
diograficos ficarem positivos. A RMN pode demonstrar edema 
inicial ou abscesso subperiostal. 

Tratamento 

A. Medidas especificas 

Os antibioticos devem ser iniciados por via intravenosa assim 
que o diagnostico de osteomielite for feito. Os antibioticos orais 
sao iniciados quando a sensibilidade dolorosa, a febre, o leuco¬ 
grama e a PCR estiverem diminuindo, e a cultura for positiva. 
Agentes que cobrem S. aureus e Streptococcus pyogenes (p. ex., 
oxacilina, nafeilina, cefazolina e clindamicina) sao apropriados 
para a maioria dos casos. Para recomendaqoes especificas e para 
uma possivel infeeqao por Pseudomonas , ver Capitulo 40. 

As infecqoes cronicas sao tratadas por meses. Apos o des¬ 
bridamento cirurgico, as infecqoes do pe por Pseudomonas 
habitualmente respondem a 1-2 semanas de tratamento com 
antibioticos. 

B. Medidas gerais 

A imobilizaqao do membro minimiza a dor e diminui a disse- 
minaqao da infeeqao pelos canais linfaticos dos tecidos moles. 
A tala deve ser periodicamente removida para permitir o uso 
ativo das articulaqoes adjacentes e para prevenir rigidez e atrofia 
muscular. Na osteomielite cronica, a imobilizaqao pode ser ne- 
cessaria para evitar fraturas no osso debilitado. 

C. Medidas cirurgicas 

A aspiraqao da metafise para cultura e tingimento com Gram e 
a medida diagnostica mais util em qualquer caso de suspeita de 
osteomielite. Nas primeiras 24-72 h, pode ser possivel tratar a os¬ 
teomielite apenas com antibioticos. Se um conteudo francamente 
purulento for aspirado do osso, entretanto, a drenagem cirurgica 
estara indicada. Se a infeeqao nao tiver mostrado uma resposta 
drastica dentro de 24 h, a drenagem cirurgica tambem estara in¬ 
dicada. E importante que qualquer tecido mole desvitalizado seja 
removido e uma exposiqao adequada do osso seja obtida para per¬ 
mitir a drenagem livre. Quantidades excessivas de osso nao devem 
ser removidas ao drenar a osteomielite aguda, porque ele nao es¬ 
tara completamente substituido pelo processo curativo normal. O 
dano osseo e limitado na drenagem cirurgica, ao passo que a falha 
em evacuar o pus nos casos agudos pode levar a um dano difuso. 

Prognostico 

Quando a osteomielite e diagnosticada nos estagios dinicos 
iniciais e a terapia com antibioticos e iniciada, o prognostico e 
excelente. Se o processo tiver sido relevado por uma semana a 
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10 dias, quase sempre existira alguma perda permanente de es- 
trutura ossea, como tambem a possibilidade de anormalidades 
no crescimento. 

Hartwig NG: How to treat acute musculoskeletal infections in chil¬ 
dren. Adv Exp Med Biol 2006;582:191-200 [PMID: 16802629], 

ARTRITE PIOGENICA 

A fonte de artrite piogenica varia de acordo com a idade da 
crianqa. No bebe, a artrite piogenica frequentemente se desen- 
volve por extensao de uma osteomielite adjacente. Na crianqa 
mais velha, apresenta-se como uma infecqao isolada, em geral 
sem envolvimento osseo. Em adolescentes com artrite piogenica, 
uma doenqa sistemica subjacente ou um organismo (p. ex., go- 
nococo) que tenha uma afinidade por articulaqoes e habitual- 
mente a causa. 

O organismo infectante varia com a idade: Streptococcus do 
grupo B e S. aureus naqueles abaixo dos 4 meses; Haemophilus in¬ 
fluenzae e S. aureus entre 4 meses e 4 anos; e S. aureus e S. pyogenes 
em crianqas mais velhas e adolescentes. O H. influenzae e agora in- 
comum em razao da imunizaqao efetiva. A Kingella kingae e uma 
bacteria gram-negativa que ocasionalmente causa pioartrose. 

O derrame articular inicial rapidamente fica purulento. Um 
derrame da articulaqao pode acompanhar a osteomielite no osso 
adjacente. Um leucograma que exceda a 50.000/|j,L no llquido 
articular indica uma infecqao purulenta definida. Geralmente, 
a disseminaqao da infecqao e a partir do osso para a articulaqao, 
mas a artrite piogenica nao tratada pode tambem afetar o osso 
adjacente. A VSG com frequencia esta acima de 50 mm/h. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Em crianqas mais velhas, os sinais podem ser marcados com febre, 
mal-estar, vomitos e restriqao de movimentos. Em bebes, a para- 
lisia do membro devido a neurite inflamatoria pode ser evidente. 
A infecqao da articulaqao do quadril em bebes deve ser suspeitada 
se houver diminuiqao da abduqao do quadril em um bebe irrita- 
vel ou que esteja se alimentando mal. Uma historia de tratamento 
com cateter umbilical na unidade de neonatologia deve alertar o 
medico para a possibilidade de artrite piogenica do quadril. 

B. Exames de imagem 

A distensao inicial da capsula articular nao e especlfica e e dificil de 
medir por radiografia. No bebe com artrite piogenica nao reconhe- 
cida, a luxaqao da articulaqao pode se seguir dentro de alguns dias, 
como resultado da distensao da capsula por pus. As alteraqoes mais 
tardias incluem destruiqao do espaqo articular, reabsorqao da carti- 
lagem epifisaria e erosao do osso adjacente da metafise. A cintigrafia 
ossea mostra fluxo e captaqao aumentados na articulaqao. 

► Tratamento 

A aspiraqao da articulaqao e fundamental para o diagnostico. A 
artrite piogenica e mais adequadamente tratada por drenagem 


cirurgica seguida pela terapia com antibioticos apropriados. 
Os antibioticos podem ser selecionados com base na idade da 
crianqa, nos resultados do tingimento com Gram e na cultura do 
pus aspirado. A terapia emplrica razoavel em bebes inclui nafci- 
lina ou oxacilina mais uma cefalosporina de terceira geraqao. Um 
agente antiestafilococico isolado e habitualmente adequado para 
as crianqas acima dos 5 anos de idade. Para as infecqoes estafi- 
lococicas, 3 semanas de terapia sao recomendadas; para outros 
organismos, 2 semanas sao habitualmente suficientes. A terapia 
oral pode ser iniciada quando os sinais cllnicos melhorarem vi- 
sivelmente. Nao e necessario dar antibioticos intra-articulares, 
pois bons nlveis sao alcanqados no llquido sinovial com a admi- 
nistraqao parenteral. O S. aureus meticilina-resistente adquirido 
na comunidade e um organismo cada vez mais reconhecido, 
com prevalencia variavel em cada regiao. A consultoria de um 
especialista em doenqas infecciosas pode ser util nas areas onde 
esse organismo e fonte de preocupa^ao. 

Prognostico 

O prognostico para o paciente com artrite piogenica sera excelente 
se a articulacpao for drenada precocemente, antes que tenha ocorrido 
dano na cartilagem articular. Se a infeapao estiver presente por mais 
de 24 h, ocorrera a dissolucpao dos proteoglicanos na cartilagem ar¬ 
ticular, com subsequente artrose e fibrose da articula^ao. O dano a 
placa de crescimento pode tambem ocorrer, especialmente dentro 
da articula^ao do quadril, onde a placa epifisaria e intracapsular. 

Frank G, Mahoney HM, Eppes SC: Musculoskeletal infections in 

children. Pediatr Clin North Am 2005;52:1083 [Review] [PMID: 

16009258], 


ARTRITE TUBERCULOSA 

A artrite tuberculosa e, hoje, uma doenqa rara nos EUA. As crian¬ 
qas em circunstancias sociais pobres, contudo, como nas familias 
sem-teto, estao propensas a artrite tuberculosa. Geralmente, a 
infecqao pode ser afastada pelo teste cutaneo negativo. As arti- 
culaqoes mais comumente afetadas em crianqas sao os discos in- 
tervertebrais, resultando em gibosidade ou deformidade angular 
dorsal no local do envolvimento. 

O tratamento e feito pela drenagem local do abscesso, seguida 
por terapia antituberculosa. A imobilizaqao prolongada em um 
colete gessado ou um longo repouso no leito e necessario para 
promover a consolidaqao. A fusao vertebral pode ser necessaria 
para preservar a estabilidade da coluna vertebral. 

Maron R et al.: Two cases of Pott disease associated with bilateral psoas 
abscesses: Case report. Spine 2006;31(16):E561-E564 [PMID: 
16845344], 


DISCITE 

A discite e a espondilite infecciosa piogenica em crianqas; o tra¬ 
tamento de suporte e os antibioticos intravenosos provavelmente 
levarao a um alivio rapido dos sinais e sintomas, sem recidivas. 
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McCarthy JJ et al.: Musculoskeletal infections in children: Basic tre¬ 
atment principles and recent advancements. Instr Course Lect 
2005;54:515-528 [Review] [PMID: 15948476]. 


SINOVITE TRANSITORIA DO QUADRIL 

A causa mais comum de claudicarpao e dor no quadril de crian- 
qas nos EUA e a sinovite transitoria, uma rearpao inflamatoria 
aguda que frequentemente se segue a uma infecqao respiratoria 
superior e e, na maioria das vezes, autolimitada. Em casos du- 
bios, a aspiraqao do quadril produz somente um liquido ama- 
relado, afastando uma artrite piogenica. Em geral, a sinovite 
toxica do quadril nao esta associada a elevar^ao da VSG, leu- 
cocitose, ou temperatura acima de 38,3°C. Classicamente afeta 
criamjas de 3-10 anos e e mais comum em meninos do que em 
meninas. Ha limitarjao da mobilidade da articula<;ao do quadril, 
em especial a rota^ao interna, e as alteraqoes radiograficas nao 
sao especificas, com algum edema aparente nos tecidos moles 
em torno da articularpao. 

O tratamento consiste em repouso e medicamentos anti- 
-inflamatorios nao esteroides. Os anti-inflamatorios nao esteroi- 
des encurtam o curso da doenca, embora ate sem tratamento a 
doen 9 a habitualmente encerre o seu curso em dias. E importante 
manter o acompanhamento radiografico, porque a sinovite to¬ 
xica pode ser a precursora da necrose avascular da cabeqa femo¬ 
ral (descrita na proxima se^ao) em uma pequena porcentagem 
de pacientes. As radiografias podem ser obtidas em 6 semanas, 
ou antes, se houver claudicaqao ou dor persistente. 

Yagupsky P: Differentiation between septic arthritis and transient sy¬ 
novitis of the hip in children. J Bone Joint Surg Am 2005;87:459; 
author reply 459 (no abstract available) [PMID: 15687174], 


LESOES VASCULARES E NECROSE AVASCULAR 
(0STE0C0NDR0SES) 

FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Diagnostico feito pelos achados radiograficos caracten'sticos. 

► A resolucao radiografica ocorre depois da resolucao sinto- 
matica. 

► 0 tratamento para a maioria dos casos e sintomatico. 


A osteocondrose devido a lesoes vasculares pode afetar varios 
centres de crescimento. O Quadro 24-1 indica os locais comuns 
e as idades tipicas na apresentaqao. 

Ao contrario de outros tecidos corporais que sofrem infarto, 
o osso remove tecido necrotico e o substitui com osso vivo, em 
um processo chamado de substituiqao rastejante. Esta reposi- 
rpao do osso necrotico pode ser muito completa e tao perfeita 
que resulta em um osso completamente normal. A suficiencia da 


Quadro 24-1 Osteocondroses 


Centro de 
Ossificacao 

Eponimo 

Idade tipica 
(anos) 

Cabeca do femur 

Doenca de legg-Calve-Perthes 

4-8 

Navicular do tarso 

Doenca de Kohler 

6 

Cabeca do segundo 
metatarsal 

Doenca de Freiberg 

12-14 

Anel vertebral 

Doenca de Scheuermann 

13-16 

Capitelo 

Doenca de Panner 

9-11 

luberculo tibial 

Doenca de Osgood-Schlatter 

11-13 

Calcaneo 

Doenca de Sever 

8-9 


reposiqao depende da idade do paciente, da presenqa ou ausen- 
cia de infecqao associada, da congruencia da articula^ao envol- 
vida e de outros fatores fisiologicos e mecanicos. 

Devido ao seu crescimento rapido em relar^ao a seu supri- 
mento sanguineo, os centres de ossificar^ao secundaria nas epi- 
fises estao sujeitos a necrose avascular. Apesar dos varios nomes 
diferentes que se referem a necrose avascular das epifises, o 
processo e identico: necrose do osso seguida pela reposiqao (ver 
Quadro 24-1). 

Embora as caracteristicas patologicas e radiograficas da ne¬ 
crose avascular das epifises sejam bem conhecidas, geralmente 
nao ha concordancia sobre a causa. A necrose pode se seguir a 
causas conhecidas, como trauma ou infecqao, mas as lesoes idio- 
paticas costumam se desenvolver durante os periodos de cresci¬ 
mento rapido das epifises. 

NECROSE AVASCULAR DO FEMUR PROXIMAL 
(DOENCA DE LEGG-CALVE-PERTHES) 

O suprimento vascular do femur proximal e precario e, quando 
for interrompido, resulta em necrose. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A incidencia mais alta da doemja de Legg-Calve-Perthes fica 
entre os 4 e 8 anos de idade. A dor persistente e o sintoma mais 
comum, e o paciente pode se apresentar com claudica^ao ou li- 
mitaqao de movimentos. 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais, incluindo os exames do aspirado arti¬ 
cular, sao normals. 

C. Exames de imagem 

Os achados radiograficos se correlacionam com a progressao 
do processo e a extensao da necrose. O achado inicial e o der- 
rame na articula^ao, associado a um leve alargamento do espaijo 
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articular e edema periarticular. A densidade ossea diminuida em 
torno da articulaqao fica aparente depois de algumas semanas. 
O centra de ossificaqao necrotico parece mais denso do que as 
estruturas viaveis circundantes, e a cabeqa femoral sofre colapso 
ou e estreitada. 

Conforme ocorre a reposiqao do centro de ossificaqao ne¬ 
crotico, ocorre rarefaqao ossea em retalhos, produzindo areas 
alternadas de rarefaqao e densidade relativa, chamadas de “frag- 
mentaqao” da epifise. 

No quadril, o alargamento da cabeqa femoral pode ocorrer 
em associatjao com o achatamento, ou coxa plana. Se o infarto 
tiver se estendido atraves da placa de crescimento, uma lesao 
radiolucente sera evidente dentro da metafise. Se o centro de 
crescimento da cabeqa femoral tiver sido danificado, de forma 
que o crescimento normal sofra uma parada, o resultado sera o 
encurtamento do colo femoral. 

Finalmente, a reposiqao completa da epifise se desenvolve, 
com osso vivo substituindo o osso necrotico por substituiqao 
rastejante. O formato final da cabeqa depende da extensao da 
necrose e do colapso do osso enfraquecido. 

Diagnostics diferencial 

O diagnostico diferencial deve incluir a inflamaqao, a infecqao e 
a displasia. A sinovite transitoria do quadril pode ser distinguida 
da doenqa de Legg-Calve-Perthes pelas radiografias seriadas. 

► Tratamento 

O principio do tratamento e a proteqao da articulaqao. Se a arti- 
culatjao estiver profundamente acomodada dentro do acetabulo 
e o movimento articular normal for mantido, o resultado pode 
ser um quadril razoavelmente bom. A imobilizaqao tem mos- 
trado pouco beneficio. O tratamento cirurgico e controverso. 

Prognostico 

O prognostico para a reposiqao completa da cabeqa femoral necro- 
tica em uma crianqa e excelente, mas o resultado funcional depende 
da quantidade de deformidade que se desenvolveu. Na doenqa de 
Legg-Calve-Perthes, o prognostico depende da amplitude de envol- 
vimento do centro epifisario. Em geral, os pacientes com defeitos 
metafisarios, aqueles nos quais a doenqa se desenvolve tardiamente 
na infancia, e aqueles com um envolvimento mais completo da ca- 
beqa femoral tem um prognostico mais reservado. 

Frick SL: Evaluation of the child who has hip pain. Orthop Clin North 
Am 2006;37(2):133-140 |PMID: 16638444], 

Wiig O, Terjesen T, Svenningsen S: Prognostic factors and outcome of 
treatment on Perthes’ disease: A prospective study of 368 patients 
with five-year follow-up. J Bone Joint Surg Br 2008;90(10):1364- 
1371 [PMID: 19175504], 

OSTEOCONDRITE DISSECANTE 

Na osteocondrite dissecante, desenvolve-se uma area necrotica 
em forma de cunha de osso e cartilagem, adjacente a superficie 


articular. O fragmento osseo pode ser destacado do osso hospe- 
deiro e deslocado na articulaqao como um corpo livre. Se perma- 
necer inserido, o fragmento necrotico pode ser completamente 
reposto por substituiqao rastejante. 

O processo patologico e o mesmo descrito previamente para 
as lesoes de necrose avascular dos centros de ossificaqao. Por 
serem lesoes adjacentes a cartilagem articular, entretanto, pode 
ocorrer dano articular. 

Os locais mais comuns dessas lesoes sao o joelho (condilo 
femoral medial), a articulatjao do cotovelo (capitelo) e o talus 
(domo lateral superior). A dor articular e a queixa habitual de 
apresentaqao. Entretanto, edema local ou bloqueio pode estar 
presente, particularmente se um fragmento estiver solto na arti- 
culaqao. Os exames de laboratorio sao normals. 

O tratamento consiste na proteqao da area envolvida de 
dano mecanico adicional. Se um fragmento estiver solto dentro 
da articulaqao, como um corpo livre, devera ser removido. Para 
algumas lesoes marginais, pode ser util perfurar o fragmento 
necrotico para encorajar um crescimento vascular e reposiqao 
mais rapidos. Se grandes areas articulares de carga estiverem 
envolvidas, pode haver artrite secundaria degenerativa. Os 
adolescentes tem desfechos menos favoraveis com a terapia 
nao operatoria. 

Detterline AJ et al.: Evaluation and treatment of osteochondritis disse¬ 
cans lesions of the knee. J Knee Surg 2008;21(2):106-115 [PMID: 
18500061], 


DISTURBIOS NEUROLOGICOS QUE ENVOLVEM 
0 SISTEMA MUSCULOESQUELETICO 


ASPECTOS ORTOPEDICOS DA PARALISIA 
CEREBRAL 

A fisioterapia precoce para encorajar o atingimento dos padroes 
de desenvolvimento normals pode beneficiar os pacientes com 
paralisia cerebral. Os maiores ganhos dessa terapia sao obtidos 
durante os primeiros anos de vida, e a terapia nao devera ser 
continuada quando nenhuma melhoria for aparente. 

Imobilizadores e gessados tem beneficio questionavel, embora 
as talas noturnas possam ser uteis para prevenir deformidade 
em equinismo dos pes ou contraturas em aduqao dos quadris. 
A cirurgia ortopedica e util para tratar as contraturas articulares 
que interfiram na funqao. Em geral, as transferencias musculares 
sao imprevisiveis na paralisia cerebral, e a maioria dos procedi- 
mentos ortopedicos e dirigida para o alongamento de tendoes ou 
para estabilizaqao ossea por osteotomia ou artrodese. 

A flexao e a aduqao do quadril por hiperatividade dos aduto- 
res e flexores podem produzir uma luxaqao paralitica progressiva 
do quadril, que pode levar a dor e disfunqao. O tratamento dessa 
luxaqao e dificil e insatisfatorio. A principal medida preventiva 
e o imobilizador em abduqao, mas que frequentemente deve ser 
suplementado pela liberaqao dos adutores e flexores do quadril, 
para prevenir luxaqao. Nos casos graves, a osteotomia do femur 
tambem pode ser necessaria para corrigir as deformidades osseas 
de anteversao femoral e coxa valga que invariavelmente estao 




ORTOPEDIA TTSHTTTiFg^^ 


93 


presentes. Os pacientes com um padrao predominantemente 
atetotico sao candidates ruins para qualquer procedimento ci- 
rurgico ou uso de imobilizadores. 

O cirurgiao deve examinar os pacientes em varias ocasioes 
antes de qualquer procedimento operatorio ser efetuado, por- 
que e dificil prever o desfecho dos procedimentos cirurgicos na 
paralisia cerebral. Deve ser organizado antes da operaqao o se- 
guimento por um fisioterapeuta para maximizar os ganhos ante- 
cipados a longo prazo. 

Aiona MD, Sussman MD: Treatment of spastic diplegia in patients 
with cerebral palsy: Part II. J Pediatr Orthop B 2004;13:S13 [Re¬ 
view] [PMID: 15083127], 

Sussman MD, Aiona MD: Treatment of spastic diplegia in patients 
with cerebral palsy. J Pediatr Orthop B 2004;13:S1 [Review] 
[PMID: 15076595], 


ASPECTOS ORTOPEDICOS DA MIELODISPLASIA 

Os pacientes nascidos com espinha bifida cistica (aberta) devem 
ser examinados precocemente por um cirurgiao ortopedico. O 
nivel de envolvimento neurologico determina o desequilibrio 
muscular que estara presente e apto a produzir deformidades com 
o crescimento. O envolvimento e frequentemente assimetrico e 
tende a mudar durante os primeiros 12-18 meses de vida. O fecha- 
mento precoce do saco e a regra, embora exista alguma hesitaqao 
em prover tratamento a todos esses pacientes, em razao do prog¬ 
nostico extremamente ruim associado a hidrocefalia congenita, 
aos altos niveis de paralisia e as anomalias congenitas associadas. 
Uma alta porcentagem dessas crianqas tern hidrocefalia, que ja 
pode estar evidente ao nascimento, ou brevemente depois dele, 
requerendo derivaqao. Os problemas musculoesqueleticos asso- 
ciados podem incluir pe torto congenito, luxaqao congenita do 
quadril, alteraqoes tipo artrogripose das extremidades inferiores 
e escoliose congenita. As lesoes mais comuns ficam no nivel de 
L3-L4 e tendem a afetar a articulaqao do quadril, com luxaqao 
progressiva que ocorre durante o crescimento. As deformidades 
do pe podem ser em qualquer direqao, sendo complicadas pelo 
fato de a sensibilidade estar geralmente ausente. As deformidades 
vertebrais se desenvolvem em uma porcentagem alta dessas crian¬ 
qas, com uma escoliose presente em cerca de 40%. A deambulaqao 
pode requerer imobilizadores longos nas pernas. O acompanha- 
mento urologico cuidadoso deve ser obtido, para prevenir as com- 
plicaqoes da disfunqao vesical. 

Em crianqas que tern uma probabilidade razoavel de cami- 
nhar, o tratamento operatorio consiste em reduqao do quadril 
e alinhamento dos pes na posiqao de carga, como tambem es- 
tabilizaqao da escoliose. Nas crianqas que nao tern a funqao do 
quadriceps e o poder extensor ativo do joelho, a probabilidade 
de deambulaqao e muito diminuida. Em tais pacientes, a cirurgia 
agressiva na regiao do quadril pode resultar em rigidez das ar- 
ticulaqoes, prejudicando o ato de sentar. As operaqoes multiplas 
nos pes tambem sao contraindicadas nessas crianqas. 

O tratamento global da crianqa com espinha bifida deve ser 
coordenado em uma clinica multidisciplinar, onde os varios es- 
pecialistas medicos trabalham com terapeutas, assistentes sociais 
e professores para fornecer o melhor atendimento possivel. 


Mazur JM, Kyle S: Efficacy of bracing the lower limbs and ambula¬ 
tion training in children with myelomeningocele. Dev Med Child 
Neurol 2004;46:352 [Review] (no abstract available) [PMID: 
15132267], 


NEOPLASIAS DO SISTEMA 
MUSCULOESQUELETICO 


As doenqas neoplasicas do sistema musculoesqueletico cons¬ 
tituent um problema serio, em razao do prognostico ruim dos 
tumores malignos que se originam do osso ou dos outros tecidos 
derivados do mesoderma. Felizmente, poucas lesoes benignas 
sofrem transformaqao maligna. O diagnostico preciso depende 
da correlaqao dos achados chnicos, radiograficos e microscopi- 
cos. As queixas do joelho devem ser investigadas para a busca 
de um tumor, embora as causas habituais de dor de joelho sejam 
traumaticas, infecciosas ou de origem no desenvolvimento. 

Lewis VO: Limb salvage in the skeletally immature patient. Curr 
Oncol Rep 2005;7:285 [Review] [PMID: 15946588], 

Osteocondroma 

O osteocondroma e o tumor osseo mais comum em crianqas. 
Habitualmente se apresenta como uma massa indolor. Quando 
presente, a dor e causada por bursite ou tendinite devido a irri- 
taqao pelo tumor. A lesao pode ser unica ou multipla. Patologi- 
camente, a lesao e uma massa ossea recoberta com cartilagem. 
Essas massas tendem a crescer durante a infancia e a adolescen- 
cia, em proporqao ao crescimento da crianqa. 

Na radiografia, os tumores tendem a ficar na regiao metafi- 
saria dos ossos longos e podem ser pedunculados ou sesseis. A 
cortical do osso subjacente “flui” para dentro da base do tumor. 

Um osteocondroma deve ser excisado se interferir na funqao, 
se for traumatizado ou se for suficientemente grande para causar 
deformidade. O prognostico e excelente. A transformaqao ma¬ 
ligna e muito rara. 

Maurogenis AF, Papagelopoulos PJ, Soucaos PN: Skeletal osteochon¬ 
dromas revisited. Orthopedics 2008;31 (10). pii: orthosupersite. 
com/view.asp?rID=32071. [PMID: 19226005], 

Osteoma osteoide 

O osteoma osteoide classicamente produz dor noturna, que pode 
ser aliviada por anti-inflamatorios nao esteroides. Ao exame fisico, 
em geral existe sensibilidade dolorosa sobre a lesao. Um osteoma 
osteoide no femur superior pode causar dor referida no joelho. 

Na radiografia, a lesao e um nicho radiolucente cercado por 
densa osteoesclerose, que pode obscurecer o nicho. A cintigrafia 
ossea mostra uma intensa captaqao na lesao. 

A incisao cirurgica ou ablaqao por radiofrequencia do nicho 
e curativa e pode ser feita usando tomografia computadorizada e 
tecnica minimamente invasiva. O prognostico e excelente, sem 
casos conhecidos de transformaqao maligna, embora a lesao 
tenha uma tendencia a recidivar. 
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Encondroma 

O encondroma e habitualmente uma lesao silenciosa, a menos 
que produza uma fratura patologica. Na radiografia, e radiolu- 
cente, em geral em um osso longo. Uma calcificaqao salpicada 
pode estar presente. A lesao classica parece com riscos de unhas 
feitos na argila. O encondroma e tratado com curetagem cirur- 
gica e enxertia ossea. O prognostico e excelente. A transforma- 
qao maligna pode ocorrer, mas e muito rara na infancia. 

Condroblastoma 

No condroblastoma, a queixa de apresentaqao e a dor ao redor 
de uma articulaqao. Esta neoplasia pode produzir uma fratura 
patologica. Na radiografia, a lesao e radiolucente e em geral fica 
localizada na eplfise. A calcificaqao e incomum, com pouco ou 
nenhum osso reativo. A lesao e tratada por curetagem cirur- 
gica e enxertia ossea. O prognostico e excelente se a curetagem 
completa e executada. Nao existe transformaqao maligna co- 
nhecida. 

Garin IE, Wang EH: Chondroblastoma. J Orthop Surg 2008; 
16(l):84-87 [PMID: 18453666], 

Fibroma nao ossificante 

O fibroma nao ossificante tambem e chamado de defeito cortical 
benigno e e quase sempre um achado incidental na radiografia. 
Os locais mais frequentes sao o femur distal e a tibia proximal. 
O fibroma nao ossificante e uma lesao radiolucente, locabzada 
excentricamente no osso. Em geral, esta evidente uma borda fina 
esclerotica. Podem estar presentes lesoes multiplas. Nenhum tra- 
tamento e necessario, porque essas lesoes curam conforme se os- 
sificam com a maturaqao do osso. Raramente, resultam fraturas 
patologicas de lesoes grandes. 

Osteossarcoma 

No osteossarcoma, a queixa de apresentaqao e habitualmente a 
dor em um osso longo, embora a perda funcional, a massa do 
tumor ou a claudicaqao possa ser a queixa. A fratura patologica 
e comum. O tumor osseo maligno produz uma lesao expansiva, 
destrutiva e invasiva. Um triangulo pode estar adjacente ao 
tumor, produzido por periosteo elevado e subsequente ossifica- 
qao tumoral. A lesao pode conter calcificaqao e violar a cortical 
do osso. Os locais em geral afetados incluem o femur, a tibia, o 
umero e outros ossos longos. 

A excisao cirurgica (salvaqao do membro) ou a amputaqao 
e indicada com base na extensao do tumor. A quimioterapia 
adjuvante e habitualmente usada antes da excisao cirurgica. O 
prognostico esta melhorando, com 60-70% de taxas de sobrevida 
a longo prazo relatadas nas series modernas. A morte em geral 
ocorre como resultado de metastases no pulmao. 

Heare T, Hensley MA, Dell’Orfano S: Bone tumors: Osteosarcoma and 
Ewing’s sarcoma. Curr Opin Pediatr 2009;21(3):365-672 [PMID: 
19421061], 


Sarcoma de Ewing 

No sarcoma de Ewing, a queixa de apresentaqao e com frequen- 
cia dor e sensibilidade local. Febre e leucocitose podem tambem 
estar presentes, o que torna a osteomielite o principal diagnostico 
diferencial. A lesao pode ser multicentrica. O sarcoma de Ewing 
e radiolucente e destroi a cortical, frequentemente na regiao dia- 
fisaria. A forma^o ossea reativa pode ocorrer sobre a lesao, vista 
como camadas sucessivas chamadas de “casca de cebola”. 

O tratamento e feito com quimioterapia multiagentes, irra- 
diaqao e ressecqao cirurgica. O prognostico e ruim com os tumo- 
res grandes, as lesoes pelvicas e pouca resposta a quimioterapia. 



► Afastar um processo maligno. 

► Afastar uma fratura patologica. 

► Precaver-se de anormalidades endocrinas associadas. 

► 0 tratamento se baseia nos sintomas e na localizacao. 


DISPLASIA FIBROSA 

A substituiqao de tecido fibroso displasico do canal medular e 
acompanhada pela formaqao de osso metaplasico na displasia 
fibrosa. Tres formas da doenqa sao reconhecidas: monostotica, 
poliostotica e poliostotica com disturbios endocrinos (puber- 
dade precoce em meninas, hipertireoidismo e hiperadrenalismo 
[sindrome de Albright]). 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A lesao ou as lesoes podem ser assintomaticas. A dor, se presente, 
e provavelmente devida a fraturas patologicas. Nas meninas, os 
disturbios endocrinos podem estar presentes na variedade po¬ 
liostotica e associados a manchas tipo cafe com leite. 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais sao normals, a menos que disturbios 
endocrinos estejam presentes, quando a secreqao de hormo- 
nios gonadotroficos, da tireoide ou suprarrenais podem estar 
aumentados. 

C. Exames de imagem 

A lesao comeqa centralmente dentro do canal medular de um 
osso longo e se expande lentamente. Pode ocorrer uma fratura pa¬ 
tologica. Se predominar o osso metaplasico, o conteudo da lesao 
tera densidade ossea. A doenqa e frequentemente assimetrica, e 
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podem ocorrer disturbios do comprimento do membro como 
resultado da estimulaijao do crescimento da cartilagem epifisa- 
ria. Pode resultar em marcada deformidade ossea, e a deformi- 
dade em cajado de pastor do femur superior e uma caracteristica 
classica da doenqa. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial inclui outras lesoes fibrosas do osso, 
lesoes destrutivas, como cisto osseo unicameral, granuloma 
eosinofilico, cisto osseo aneurismatico, fibroma nao ossificante, 
encondroma e fibroma condromixoide. 

Tratamento 

Se a lesao for pequena e assintomatica, nenhum tratamento sera 
necessario. Se a lesao for grande e produzir ou ameaqar fratura 
patologica, a curetagem e a enxertia ossea serao indicadas. 

Prognostico 

A menos que as lesoes prejudiquem o crescimento epifisario, o 
prognostico para os pacientes com displasia fibrosa e bom. As 
lesoes tendem a aumentar durante o periodo de crescimento, 
mas ficam estaveis durante a vida adulta. A transformaqao ma¬ 
ligna e rara. 


CISTO OSSEO UNICAMERAL 

O cisto osseo unicameral ocorre na metafise de um osso longo, 
habitualmente no femur ou no umero. Ele comeqa dentro do 
canal medular adjacente a cartilagem epifisaria. Provavelmente 
resulta de alguma falha na ossifica^o encondral. O cisto e con- 
siderado ativo, desde que se limite ao lado metafisario da cartila¬ 
gem epifisaria e que exista algum risco de parada do crescimento 
com ou sem tratamento. 

Quando existir uma borda de osso normal entre o cisto e a 
cartilagem epifisaria, o cisto sera inativo. A lesao e habitualmente 
identificada quando ocorre uma fratura patologica, produzindo 
dor. Os achados de laboratorio sao normals. Na radiografia, o 
cisto e centralmente identificado dentro do canal medular, pro¬ 
duzindo expansao da cortical e afilamento sobre a por 9 ao mais 
larga do cisto. 

O tratamento consiste em curetagem e enxertia ossea. O cisto 
pode curar depois de uma fratura. 

Mik G et al.: Results of a minimally invasive technique for treat¬ 
ment of unicameral bone cysts. Clin Orthop Relat Res 2009; Aug 
4 [Epub ahead of print] [PMID: 19653053], 


CISTO OSSEO aneurismAtico 

O cisto osseo aneurismatico e similar ao cisto osseo unicameral, 
mas content sangue em vez de liquido claro. Em geral, ocorre em 


uma posiqao ligeiramente excentrica no osso longo, expandindo 
a cortical do osso, mas sem quebra-la. O envolvimento dos ossos 
chatos da pelve e menos comum. Nas radiografias, a lesao apa- 
rece um pouco maior que a largura da cartilagem epifisaria. Esta 
caracteristica o distingue do cisto osseo unicameral. 

O cisto osseo aneurismatico tem sido associado a anorma- 
lidades cromossomicas. A lesao pode parecer histologicamente 
agressiva, sendo importante diferencia-la do osteossarcoma ou 
do hemangioma. O tratamento e por curetagem e enxertia ossea. 
O prognostico e bom. 

HIPEROSTOSE CORTICAL INFANTIL 
(SINDROME DE CAFFEY) 

A hiperostose cortical infantil e uma doenqa benigna de causa 
desconhecida, que tem o seu inicio antes dos 6 meses de idade e e 
caracterizada por irritabilidade, febre e inchaqos nao supurativos, 
sensiveis e dolorosos. Os inchaqos podem envolver praticamente 
qualquer osso do corpo e sao difusos. Classicamente, os incha- 
90 s na mandibula e na clavicula ocorrem em 50% dos pacientes; 
ocorrem tambem incha 90 S na ulna, no umero e nas costelas. 
A doenqa e limitada as diafises dos ossos e nao envolve os tecidos 
subcutaneos ou as articulaqoes. £ autolimitada, mas pode per¬ 
sists por semanas ou meses. Estao em geral presentes a anemia, 
a leucocitose, a VSG aumentada e a elevaqao da concentra 9 ao 
da fosfatase alcalina serica. A hiperostose cortical e demonstra- 
vel pelo aspecto radiografico tipico e pode ser diagnosticada no 
exame fisico por um pediatra experiente. 

Felizmente, a doen 9 a parece estar diminuindo em frequencia. 
A indometacina pode ser util para o tratamento. O prognostico e 
bom, e a doenqa, em geral, termina sem deformidades. 

CISTO GANGLIONICO 

Um cisto ganglionico e uma pequena massa lisa e cistica, co- 
nectada por um pediculo a capsula articular, habitualmente no 
dorso do punho. Ele pode ocorrer tambem na bainha de tendao 
sobre as superficies flexoras dos dedos. Esses cistos podem ser 
excisados se interferirem na fun 9 ao ou causarem dor persis- 
tente. 


CISTO DE BAKER 

Um cisto de Baker e uma herniaqao da sinovia na articulaqao 
do joelho, na regiao poplitea. Em crianqas, o diagnostico pode 
ser feito pela aspiraqao de liquido mucinoso, mas o cisto quase 
sempre desaparece com o tempo. Os cistos de Baker podem ser 
indicatives de doenqa intra-articular no adulto, ao passo que nas 
crianqas eles ocorrem sem qualquer disturbio interno e rara- 
mente requerem excisao. 

Fritschy D et al.: The popliteal cyst. Knee Surg Sports Traumatol Ar- 
throsc 2006;14(7):623-628 [PMID: 16362357], 
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A medicina do esporte, como uma area distinta, tem se desen- 
volvido desde os anos 1980 em resposta a expansao de conheci- 
mento nas areas da fisiologia do exercicio, da biomecanica e da 
medicina musculoesqueletica. Cada vez mais as crian^as partici¬ 
pant de atividades recreativas e competitivas, e os provedores de 
cuidados de saude pediatrica estao encontrando atletas mais jo- 
vens em sua clinica, podendo ser a primeira fonte para avalia^ao 
e tratamento da lesao desportiva. fi essencial estar familiarizado 
com os problemas clinicos e ortopedicos comuns enfrentados 
pelas crian«;as atleticamente ativas. £ importante tambem saber 
quais lesoes necessitam de encaminhamento para um especia- 
lista em medicina do esporte. Os residentes em pediatria e os 
recent-formados historicamente tem expressado a sua preocupa- 
(jao em relatpao ao aprendizado de medicina do esporte. Em um 
estudo recente, 51% dos pediatras generalistas indicaram que 
poderiam ter usado um treinamento adicional em medicina do 
esporte. 


PRINCIPIOS BASICOS 


Padroes de lesao pediatrica 

Embora os atletas jovens tenham lesoes e problemas similares aos 
dos adultos, ha muitas lesoes que sao diferentes no atleta pedia- 
trico e no adolescente. Uma compreensao das diferen^as entre os 
padroes de lesao adultos e pediatricos e importante para manter 
uma suspeita apropriada em situates impares da pediatria. 

As placas de crescimento abertas, ou as Uses em seus varios 
estagios de desenvolvimento, sao fatores importantes para serem 
considerados ao se tratar atletas jovens. As Uses estao localizadas 
nas extremidades dos ossos longos e sao os centres de ossifica- 
9 ao primaria, onde o comprimento e adicionado ao esqueleto 
imaturo. A fise e uma ligat^ao fraca no complexo musculoes- 
queletico e tem um alto risco de fratura durante os periodos de 
crescimento rapido. Os tecidos moles circundantes, incluindo 
ligamentos e tendoes, sao relativamente mais fortes do que a fise. 
As epifises sao centres secundarios de ossificatpao e, assim como 
as cartilagens articulares adjacentes, sao vulneraveis ao trauma. 
As apofises sao centros secundarios de ossifica^ao que adicionam 


o contorno, mas nao o comprimento do osso. A apofise e o local 
de insertpao da unidade musculo-tendao e e vulneravel tanto 
para lesao aguda quanto cronica, por uso excessivo, durante as 
epocas de crescimento rapido. £ importante reconhecer as lesoes 
nos centros de crescimento em razao do risco de parada fisaria 
parcial ou completa. As complicanoes de lesao da placa de cresci¬ 
mento podem levar a discrepancia no comprimento de membros 
ou a deformidade angular. 

Treinamento de potencia 

A potencia e definida como o pico da for^a que pode ser gerada 
durante uma unica contra^ao maxima. O treinamento da poten¬ 
cia usa a resistencia progressiva para melhorar a capacidade do 
atleta de resistir ou exercer uma for<;a. Isso pode ser alcan^ado 
por uma variedade de tecnicas, incluindo peso corporal, peso 
livre ou resistencia com maquina. Os beneficios do treinamento 
da potencia incluem melhor desempenho, resistencia e for^a 
muscular. O treinamento da potencia pode ser iniciado em atle¬ 
tas pre-puberes e, se apropriadamente delineado, pode ser feito 
com risco minimo de lesao. O estadiamento de Tanner (ver Ca- 
pitulo 32) ajuda a definir a prontidao para progredir em direijao 
a programas mais vigorosos. O treino de resistencia e o levanta- 
mento de peso devem ficar restritos a atletas que alcan^aram ou 
passaram do estagio V de Tanner. Os individuos no estagio IV de 
Tanner ou menos podem participar de programa de treinamento 
de potencia, desde que este seja cuidadosamente projetado para 
atletas mais jovens. Esses programas incorporam resistencia sub- 
maxima com repeti^oes multiplas. Eles podem ser generalizados 
ou esporte-especificos. Deve-se tomar cuidado para prevenir le¬ 
soes durante o uso do equipamento de treinamento com pesos 
em casa. As crian^as e os adultos com incapacidades podem se 
beneficiar de programas modificados de treinamento com pesos 
para preencher as suas necessidades especificas. 

Faigenbaum AD et al: Youth resistance training: Updated position state¬ 
ment paper from the national strength and conditioning association. 

J Strength Cond Res 2009;23(Suppl):S60-S79 [PMID: 19620931], 
Demorest RA et al.: Pediatric residency education: Is sports medi¬ 
cine getting its fair share? Pediatrics 2005;115:28-33 [PMID: 
15629978], 
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HISTORIA E EXAME FISICO 
PRE-PARTICIPACAO 

O exame fisico de pre-participa 9 ao avalia e rastreia problemas 
cllnicos potenciais que poderiam ocorrer durante a participa¬ 
nt) esportiva. Os objetivos dessa avaliaijao incluem estabelecer 
a informaqao clinica da linha de base, detectar qualquer condi- 
qao clinica que possa limitar a participant) esportiva, avaliar o 
atleta para lesoes evitaveis, preencher os requisites legais ou das 
companhias de pianos de saude da maioria dos Estados, avaliar a 
maturidade do atleta e fazer recomenda^oes sobre equipamentos 
de proten°. O momento ideal do exame e de pelo menos 4-6 se- 
manas antes de come^ar os treinos. Isso da tempo para que o 
medico realize quaisquer interven^oes necessarias. 

Historia da pre-participacao 

A historia e a parte mais importante do encontro. Muitos ele- 
mentos fundamentals devem ser explorados com o atleta. Ha 
formularios padronizados de historia disponiveis na internet e 
em monografias. A Figura 25-1A e um exemplo das perguntas 
essenciais contidas em uma historia de pre-participa 9 ao. A his¬ 
toria inclui as seguintes areas: 

A. Historia cardiovascular 

O medico deve notar qualquer historia de sopros cardiacos, dor 
toracica em repouso ou com esfor 90 s, episodios subitos de sin- 
cope ou de fadiga, respira 9 ao curta ou enfermidades recentes 
com dor toracica. A historia de familia deve indagar sobre doen- 
qas cardiacas subjacentes, incluindo miocardiopatia hipertrofica, 
sindrome de QT prolongado, sindrome de Marfan, arritmias e 
morte subita em membros da familia. Tais perguntas podem aju- 
dar a identificar lesoes cardiacas potencialmente fatais. As causas 
mais comuns da morte subita de atletas jovens no campo sao a 
miocardiopatia hipertrofica e as lesoes cardiacas congenitas. 

B. Historia de hipertensao 

Qualquer historia de hipertensao requer investiga 9 ao. As di- 
retrizes atuais para o diagnostico de hipertensao sao a pressao 
sanguinea acima de 130/75 mmHg em uma crianqa abaixo dos 
10 anos de idade, ou pressao sanguinea acima de 140/85 mmHg 
em uma crian 9 a com 10 anos de idade ou mais. 

C. Historia de doencas cronicas 

Doen 9 as como doenqa reativa de vias respiratorias, asma in- 
duzida por exercicios, diabetes, doen 9 a renal, doen 9 a hepatica, 
infec 9 oes cronicas, disturbios neurologicos, ou doenqas hemato- 
logicas devem ser notadas. 

D. Limitacoes musculoesqueleticas e 
lesoes previas 

O medico deve inquirir sobre as articula 9 oes com amplitude 
de movimento limitada, fraqueza muscular e lesoes previas que 
possam afetar o desempenho futuro. A dor ou sensibilidade 


dolorosa cronica muito depois da atividade podem refletir sin- 
dromes de uso excessivo que devem ser avaliadas. 

E. Historia menstrual em meninas 

O medico deve dar uma aten 9 ao particular para a denominada 
triade atletica da mulher: amenorreia, transtornos alimentares e 
osteoporose. 

F. Questoes nutricionais 

O medico deve registrar os metodos que o atleta costuma usar 
para manter, ganhar ou perder peso. 

G. Historia medicamentosa 

Esta informa 9 ao fornecera dados sobre os medicamentos atuais, 
cujos efeitos colaterais possam sugerir modifica 9 oes da atividade. 
A documentaqao do uso de drogas pode criar a oportunidade 
de explorar com o paciente as desvantagens dos compostos que 
rea^am o desempenho, como esteroides anabolizantes, creatina, 
estimulantes e narcoticos. 

Armsey TD, Hosey RG: Medical aspects of sports: Epidemiology of 
injuries, pre-participation examination and drugs in sports. Clin 
Sports Med 2004;23:255 [PMID: 15183571], 

Burrows M et al.: The components of the female athlete triad do not 
identify all physically active females at risk. J Sports Sci 2007;25:12 
[PMID: 17786682], 

Gregory A], Fitch RW: Sports medicine: Performance-enhan¬ 
cing drugs. Pediatr Clin North Am 2007;54:797-806 [PMID: 
17723878], 

Exame fisico 

O exame fisico deve ser focado nas necessidades do atleta. Pode 
ser o unico momento que um atleta tern para contatar o pessoal 
medico, podendo ser usado para promover o bem-estar, junto 
com a triagem para a atividade fisica. A Figura 25-IB e um exem¬ 
plo de um formulario de exame fisico para pre-participaqao. O 
exame deve incluir os sinais vitais de rotina, incluindo as medidas 
da pressao sanguinea obtidas na extremidade superior. O exame 
cardiovascular deve incluir a palpaqao de pulsos, a ausculta 9 ao 
na busca de sopros na poshjao sentada e em peea avaliaqao dos 
efeitos do exercicio. O exame musculoesqueletico e usado para 
determinar a potencia muscular, a amplitude de movimentos, a 
flexibilidade e as lesoes previas. E incluido um guia rapido que 
pode ser usado para rastrear anormalidades nessa area (Quadro 
25-1). O restante do exame deve enfatizar as seguintes areas: 

A. Pele 

Ha lesoes contagiosas, como herpes ou impetigo? 

B. Visao 

Existent problemas visuais? Existe alguma evidencia de proble¬ 
mas retinianos? Ambos os olhos estao higidos? 
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HISTORIA DA PRE-PARTICIPAQAO 

Nome_ Cl_ Idade_Sexo (M ou F) 

Medico responsavel_ Esportes_ 

Alergias (medicamentos, latex, alimentos, abelhas, etc.) _ 

MedicamentOS (incluidos de prescrigao, de venda livre, suplementos e vitaminas)_ 


Responder as perguntas marcando sim (S) / nao (N) / nao sei (?) 


Saude Geral 




1. Voce ja teve alguma lesao ou doenga? 

2. Voce ja foi hospitalizado? 

3. Voce acha que e muito magro ou gordo? 

4. Voce ja usou algo para ganhar ou perder peso? 

5. Quaisquer problemas ao exercitar no calor: caibras, esgotamento ou intermagao? 

6. Ja teve geladura? 

7. Algum problema de visao? 

8. Voce usa oculos, lentes de contato ou protepao ocular? 

9. Algum aparelho nos dentes? 

10. Voce ja foi operado? 

11. Algum orgao que falta? 

12. Imunizapoes (tetano/hepatite B) estao atualizadas? 

13. Alguma preocupagao sobre participar de esportes? 








































Historias Cardfaca/Respiratoria 




1. Alguem da famflia morreu de repente, teve doenga cardlaca antes dos 50 anos de idade ou problemas de corapao? 

2. Voce tern alguma tontura, dor toracica, disparos do corapao ou falta de ar com exercfcios? 

3. Voce ja desmaiou? 

4. Voce tern algum sopro cardiaco, pressao sanguinea alta ou algum problema no corapao? 

5. Voce pode se exercitar como seus amigos? 

6. Alguma historia de asma, problemas respiratorios, tosse com exercfcios? 



















Historia Neurologies 




1. Qualquer historia de urn traumatismo craniano ou concussao: nocaute, tontura ou perda de memoria? 

2. Voce ja teve alguma convulsao ou ataque? 

3. Algum problema de nervos: agulhadas, queimores, dormencias? 

4. Algum problema com cefaleia? 













Historia Musculoesqueletica 




1. Voce tern alguma historia de entorses, distensoes ou fraturas? 

2. Alguma lesao no quadril, no joelho ou no tornozelo? 

3. Alguma lesao no ombro, no cotovelo, na mao, no punho ou nos dedos? 

4. Algum problema nas costas ou no pescogo? 

5. Ja usou tala, imobilizador ou muletas? 

6. Voce usa algum equipamento especial em competigao (imobilizador, ortese, acolchoamento, etc.) 



















Somente para o Sexo Feminino 




1. Algum problema com a menstruagao: colicas, irregularidades, etc. 

2. Quando foi o ultimo periodo menstrual? 








COMENTE SOBRE O QUE FOI RESPONDIDO SIM 


▲ Figura 25-1 A: historia da pre-participacao. 
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EXAME FISICO DE PRE-PARTICIPAQAO 

Nome _ 

Data de nascimento/idade _ 

Altura_ Peso_PA_ 

Pulso D_ E_Outro: _ 

Visao D 20/_ E 20/_(foi corrigida S ou N) 

EXAME GERAL (circular normal ou anormal e registrar os resultados no formulario) 
ASPECTO normal 


anormal 


COONG* 

normal 

anormal 

PULMOES 

normal 

anormal 

COONG E 

PULSOS 

normal 

anormal 

GU 

normal 

anormal 

PELE E 

LINFONODOS 

normal 

anormal 

NEURO 

normal 

anormal 

EXAME MUSCULOESQUELETICO (registrar ADM ou instabilidades, se anormal) 

PESCOgO normal 

anormal 

DORSO 

normal 

anormal 

OMBROS 

normal 

anormal 

COTOVELO E PUNHO 

normal 

anormal 

MAOS E DEDOS 

normal 

anormal 

QUADRIL 

normal 

anormal 

JOELHO 

normal 

anormal 

TORNOZELO E PE 

normal 

anormal 

Liberado para esportes: SIM ou NAO Se nao foi liberado para esporte, POR QUE? 

Avaliacao adicional/reabilitacao ou/liberacao secundaria: 

Assinatura do examinado: Data 


* N. de T. COONG — cabega, olhos, orelhas, nariz e garganta. 


▲ Figura 25-1 B: Exame de pre-participacao. 
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Quadro 25-1 Exame de triagem no esporte 


Avaliacao geral Paciente em frente do examinador; avaliar frente e 
atras, junto com a postuca. 

Olhar a compleicao fisica geral. 

Buscar assimetria no tamanho muscular, cicatrizes, 
ou posturas incomuns. 

Ver como o paciente se move quando instruido. 

Avaliacao do Avaliar a amplitude de movimento (ADM) fazendo 
pescoco com que o paciente curve a cabeca para adiante 

(queixo ate o torax), rode de urn lado a outro e 
indine-se lateralmente (orelha ate ombro). 


Avaliacao do 
ombro e da 
extremidade 
superior 


Avaliacao das 
costas 


Marcha e 
avaliacao da 
extremidade 
inferior 


Observar assimetria, falta de movimentos, ou dor 
com movimentos. 

Observar daviculas, posicao do ombro, posicao 
escapular, posicao do cotovelo e dedos. 

Triagem de ADM: 

Abduzir completamente bracos com as palmas na 
posicao de polichinelo. 

Rodar o ombro interna e externamente. 

Flexionar e estender o punho, pronar e supinar 
o punho, flexionar e estender os dedos. 

Fazer o seguinte teste muscular manual: 

Fazer o paciente encolher os ombros (teste do 
trapezio). 

Abduzir ate 90 graus (teste do deltoide). 

Flexionar o cotovelo (teste do biceps). 

Estender o cotovelo sobre a cabeca (teste do 
triceps). 

Testar a flexao e extensao do punho. 

Fazer o paciente apertar os dedos do examinador. 

Inspecao geral na busca de escoliose ou cifose. 
Triagem de ADM: 

Indinar-se para a frente, tocando os dedos do 
pe, com os joelhos retos (flexao vertebral e 
amplitude de isquiotibiais). 

Rotacao, inclinacao lateral e extensao da coluna. 

Observacao geral durante a marcha. 

Fazer o paciente caminhar normalmente uma 
curta distancia (olhar a simetria, o padrao de 
marcha dos dedos do pe e do calcanhar, olhar 
todas as articulacoes envolvidas na marcha e os 
comprimentos das pernas, qualquer evidencia de 
derrames articulares ou dor). 


Fazer o paciente caminhar uma curta distancia 
na ponta dos pes e nos calcanhares e verificar 
a marcha feita com urn pe na frente do outro 
(equilibrio da marcha). 


a Se quaisquer anormalidades forem encontradas, uma avaliacao mais fo- 
cada sera necessaria. 


C. Abdome 

Ha qualquer evidencia de hepatoesplenomegalia? 


D. Sistema geniturinario 

Ha anormalidades testiculares ou hernias presentes? 


E. Sistema neurologico 

Ha problemas com a coordenaqao, a marcha ou o processamento 
mental? 


F. Maturidade sexual 

Qual e o estagio de Tanner do indivlduo? 


Recomendacoes para participacao 

Depois de completar a avaliacao clinica, o profissional pode fazer 
as recomendacoes sobre a libera^ao do esporte. As opcoes in- 
cluem participacao irrestrita, participacao limitada, ou nenhuma 
participacao. O Quadro 25-2 e um composto de recomendacoes 
para participacao no esporte organizadas por um sistema corpo¬ 
ral. As recomendacoes para participacao em esportes por condi- 
Coes clinicas especificas podem ser encontradas no website e no 
Journal of the American Academy of Pediatrics (AAP). 


Anderson BR, Vetter VL: Return to play? Practical considerations 
for young athletes with cardiovascular disease. Br J Sports Med 
2009;43:690 [PMID: 19734504]. 

Ansved T: Muscular dystrophies: Influence of physical conditio¬ 
ning on the disease evolution. Curr Opin Clin Nutr Metab Care 
2003;6:435 [PMID: 12806128]. 

Committee on Sports Medicine and Fitness, American Academy of 
Pediatrics: Medical conditions affecting sports participation. Pe¬ 
diatrics 2001;107:1205 [PMID: 11331710]. 

Firoozi S et al.: Risk of competitive sport in young athletes with heart 
disease. Heart 2003;89:710 [PMID: 12807837]. 

Glover DW, Glover DW, Maron BJ: Evolution in the process of 
screening United States high school student-athletes for cardio¬ 
vascular disease. Am J Cardiol 2007;100:1709-1712 [PMID 
18036373]. 

Howard GM et al.: Epilepsy and sports participation. Curr Sports 
Med Rep 2004;3:15 [PMID: 14728909]. 

Maron BJ et al.: Recommendations and considerations related to 
preparticipation screening for cardiovascular abnormalities in 
competitive athletes: 2007 update: A scientific statement from 
the American Heart Association Council on Nutrition, Physical 
Activity, and Metabolism. Circulation 2007; 115:1643-1655 [PMID 
17353433]. 

Murphy NA, Carbone PS; Council on Children with Disabilities: 
Clinical report: Promoting the participation of children with 
disabilities in sports, recreation and physical activity. Pediatri 
2008;121:1057-1061 [PMID 18450913]. 

Platt LS: Medical and orthopaedic conditions in Special Olympics 
athletes. J Athl Train 2001;36:74 [PMID: 16404438]. 

Tucker A, Grady M: Role of the adolescent preparticipation phy¬ 
sical examination. Phys Med Rehabil Clin N Am 2008; 19:217- 
234 [PMID: 18395645]. 

Winell J, Burke SW: Sports participation of children with Down syn¬ 
drome. Orthop Clin North Am 2003;34:439 [PMID: 12975593]. 

Preparticipation Physical Evaluation Monograph fourth edition will 
be available in the spring 2010. 

Ansved T: Muscular dystrophies: Influence of physical condition¬ 
ing on the disease evolution. Curr Opin Clin Nutr Metab Care 
2003;6:435 [PMID:12806128]. 

Braith RW: Exercise for those with chronic heart failure. Phys Sports- 
med 2002;31:29. 
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Quadro 25-2 Recomendacoes e consideracoes para a participacao em esportes 


Disturbios 

Consideracoes e recomendacoes 

References 

Cardiacos 

Tratamento de anticoagulacao 

Necessario evitar todos os esportes de contato. 

Estenose aortica 

Individualizar o tratamento com base na doenca e no gradiente sistolico 

Leve < 20 mmHg, todos os esportes, se assintomatico. 

Moderada: esportes limitados. 

Grave: nenhum esporte competitive. 


Arritmias 

Consultar o cardiologista, ja que a sindrome de WPW e de QT longo podem ter 
consequencias serias. 


Insuficiencia cardiaca 

Rastrear para isquemia o paciente com FEVE < 30%. llsar os criterios de estratificacao de 
risco da AHA para definir a capacidade de exerdcios. 

Braith, 2002 

Implantes cardiacos 

Nao saltar, nadar, ou praticar esportes de contato. 

Miocardiopatia hipertrofica 

E a principal causa mais comum de morte cardiaca em atletas jovens. Os atletas nao 
devem participar de esportes, exceto possivelmente nas formas de baixa intensidade 
(p. ex., golfe, boliche). Consultar o cardiologista. 

Maron, 2002a 

Sindrome de Marfan 

A dilatacao da raiz aortica esta associada ao prolapso de valva mitral e regurgitacao. 
Participar de esportes com demandas fisicas minimas. 

Salim et al., 2001 

Prolapso de valva mitral 

Condicao bastante comum. 

Nenhuma restricao, a menos que exista uma historia de sincope, historia familiar 
positiva de morte subita, arritmias com exerdcios ou regurgitacao moderada. 


Sincope 

Episodios inexplicaveis de sincope durante exerdcios devem ser avaliados por ECG, 
ecocardiografia, Holter e teste de inclinacao antes do retorno a quaisquer atividades. 

Firoozi, 2002 

Endocrinos 

Diabetes melito tipo 1 Sem restricoes a atividades, entretanto: Birrer et al., 2003; 

Exercicio de tempo curto = nenhuma alteracao na insulina. Draznm, 2000 

Exercicio vigoroso = reducao de 25% na insulina, com 15-30 g de carboidratos antes e 
a cada 30 minutos durante o exercicio. 

Exercicio extremado = pode requerer uma reducao de ate 80% na insulina, com 
carboidratos extras. 

Em geral, monitorar atentamente a glicose sanguinea. 

Olhos 

Descolamento de retina Nao praticar esportes vigorosos, nao importando o risco de contato. 

Moeller, 1996 

Urn olho 

Considerar evitar esportes de contato, embora — se o paciente participar — o uso de 
protecao ocular sera obrigatorio. 

Vinger, 2000 

Geniturinarios 

Urn testiculo 

Necessidade do uso de protetor nos esportes de colisao e contato. 


Rim unico 

Aconselhamento para nao participar em esportes de colisao e contato. Terrell, 1997 

Hematologicos 

Hemofilia Evitar esportes de contato e colisao. 

Doenca falciforme 

Nenhuma restricao, se o disturbio estiver bem controlado. 

Os atletas devem evitar a desidratacao e se adimatar a altitude. 

Existe, contudo, uma associacao conhecida entre o exercicio e a morte subita. 


Doenca infecciosa 

Consideracoes gerais 

Febres: nao deve participar de atividades com febres moderadas; o exercicio afeta o 
equilibrio de liquidos, a funcao do sistema imune e a regulacao da temperatura. 

0 exercicio intenso pode piorar ou prolongar algumas enfermidades virais. 

Howe, 2003; 

Primos, 1996 


( continua) 
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Quadro 25-2 Recomendacoes e consideracoes para a participacao em esportes ( continuacao ) 


Disturbios 

Consideracoes e recomendacoes 

Referencias 

Enterovirus 

Os virus Coxsackie causam sintomas respiratorios e Gl, porem — mais importante — 
podem causar miocardite. 

Qualquer urn com sintomas sistemicos, tipo febre ou mialgias, deve evitar exerdcios vigorosos. 

Primos, 1996 

Herpes simples, impetigo, 

0 contato direto e necessario para transmissao; usar as diretrizes de bom senso. 

Moeller, 1996 

tinha corporal 

Para a participacao em esportes de contato, nao deve haver a permissao ate que as lesoes 
tenham criado crostas ou estejam cicatrizadas. 


Mononudeose infecciosa 

A ruptura esplenica e a consideracao mais importante. 

0 risco de ruptura do baco e mais alto durante a segunda e a terceira semanas da enfermidade. 
Nenhuma participacao esportiva em urn minimo de 21 dias. 

A ultrassonografia esplenica deve ser considerada na tomada de decisao. 

0 retorno muito precoce aos esportes pode causar reativacao do VEB e recaida. 

A primeira semana de retorno a atividade deve ser sem contato. 

Aumentos graduais na intensidade se a tolerancia a fadiga melhorar. 

Retorno a atividade completa se: nenhuma dor abdominal, baco normal e resultados de 
laboratorio normais. 

MacKnight, 2002 

Sinusite 

Consideracoes similares ao resfriado (ver a seguir), exceto o mergulho, que deve ser 
restrito ate que os sintomas se resolvam. 


Streptococcus A 

Restringir atividades ate que esteja afebril e usando antibioticos > 24 h. 

O'Kane, 2002 

Infeccoes respiratorias superiores 

"Exame medico do pescoco", com sintomas (febres, mialgias, artralgias, etc.) acima do 

Primos, 1996 

(induindo o resfriado comum) 

pescoco, a participacao pode ser permitida. Entretanto, se os sintomas migrarem abaixo 
daquele nivel, a atividade devera ser limitada. 


Neurologicos 

Epilepsia 

A maioria dos esportes e segura para aqueles com bom controle das convulsoes; os 
esportes de contato sao permitidos com a protecao adequada. 

Definitivamente usar urn capacete. 

A boa forma fisica pode reduzir o numero de convulsoes. 

A natacao e os esportes aquaticos devem ser supervisionados. 

Esportes como alpinismo, voo livre e mergulho com equipamento nao sao recomendados. 

Howard, 2004 

Disco herniado (com 

Evitar esportes de contato e colisao. 

Tarnopolsky, 2002; 

compressao medular) 


Ansved, 2003 

Doenca muscular ou miopatia 

Exercitar-se dentro dos limites flsicos. 

A atividade de intensidade baixa a moderada e apropriada nos pacientes com disturbios 
progressivos lentos. 

Os pacientes com disturbios que estejam rapidamente progredindo devem evitar atividade 
muscular de alta resistencia e excentrica. 

Modificacao dos exerdcios com enfermidade intercorrente. 


Estenose vertebral 

Evitar esportes de contato e colisao. 


Ortopedicos 

Escoliose 

Nenhuma restricao, a menos que grave. 


Espondilolistese 

Grau 2 e acima devem evitar esportes de alto risco. 


Espondilolise 

Fratura de estresse das partes interarticulares. 

Nenhuma restricao, se indolor. 


Respiratorios 

Asma 

Sem restricoes na atividade. 

Usar o bom senso sobre quando usar medicamentos. 

Disabella et al., 1998 

Pneumotorax 

Pode ocorrer em esportes, especialmente em homens. 

Risco aumentado para recidiva; deve-se considerar nao participar de esportes vigorosos e 
de contato. 


Tuberculose 

Nao permitida a participacao, em razao da exposicao a outros atletas. 



(■ continuo) 
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Quadro 25-2 Recomendacoes e consideracoes para a participacao em esportes ( continuacao) 


Disturbios 

Consideracoes e recomendacoes 

References 

Outros 

Paralisia cerebral 

Participacao completa, com modificacoes. 


Incapacidades do desenvolvimento 

Os atletas com incapacidades do desenvolvimento frequentemente tern problemas 
medicos associados, incluindo diabetes, obesidade e hipocinesia. 

Platt, 2001 

Slndrome de Down 

10-20% tern instabilidade atlantoaxial. 

Todos os atletas precisam ser liberados com uma radiografia lateral, incluindo flexao e 
extensao. 

Se anormal, nenhum esporte de contato deve ser permitido. 

A avaliacao de disturbios cardiacos congenitos subjacentes deve ser considerada nesta 
populacao. 

Platt, 2001; 

Winell, 2003 

lesao de medula espinal ou 
espinha bifida 

Participacao completa. 

Considerar a modificacao de equipamentos para acomodar a atividade, ou modificacao 
da atividade para acomodar a incapacidade. 

Considerar como a modificacao afeta o desempenho. 

Estar ciente da disfuncao termorregulatoria, dos medicamentos e das areas de pressao. 



AHA, American Heart Association; VEB, virus Epstein-Barr; ECG, eletrocardiograma; Gl, gastrintestinal; FEVE, fracao de ejecao ventricular esguerda; WPW, 
smdrome de Wolff-Parkinson-White. 


Birrer RB, Sedaghat V: Exercise and diabetes mellitus: Optimizing 
performance in patients who have type 1 diabetes. Phys Sports- 
med 2003;30:29. 

Disabella V, Sherman C: Your guide to exercising with asthma. Phys 
Sportsmed 1998;26:85. 

Draznin MB: Type 1 diabetes and sports participation: Strategies for 
training and competing safely. Phys Sportsmed 2000;28:49. 

Firoozi S et al.: Risk of competitive sport in young athletes with heart 
disease. Heart 2003;89:710 [PMID: 12807837]. 

Howard GM et al.: Epilepsy and sports participation. Curr Sports 
Med Rep 2004;3:15. 

Howe WB: Preventing infectious disease in sports. Phys Sportsmed 
2003;31:23. 

MacKnight JM: Infectious mononucleosis: Ensuring safe return to 
sport. Phys Sportsmed 2002;31:27. 

Maron B J: Hypertrophic cardiomyopathy: Practical steps for preventing 
sudden death. Phys Sportsmed 2002a;30:19 [PMID: 11984027]. 

Maron BJ: The young competitive athlete with cardiovascular abnor¬ 
malities: Causes of sudden death, detection by pre-participation 
screening, and standards for disqualification. Card Electrophysiol 
Rev 2002b;6:100. 

Moeller JL: Contraindications to athletic participation: Spinal, syste¬ 
mic, dermatologic, paired-organ, and other issues. Phys Sports¬ 
med 1996;24:56. 

O’Kane JW: Upper respiratory infection. Phys Sportsmed 2002;30:39. 

Platt LS: Medical and orthopaedic conditions in Special Olympics 
athletes. J Athl Train 2001;36:74 [PMID; 16404438]. 

Primos WA: Sports and exercise during acute illness: Recommending 
the right course for patients. Phys Sportsmed 199624:44. 

Salim MA, Alpert BS: Sports and Marfan syndrome. Phys Sportsmed 
2001;29:80. 

Tarnopolsky MS: Metabolic myopathies and physical activity: 
When fatigue is more than simple exertion. Phys Sportsmed 
2002;30:37. 


Terrell T et al.: Blunt trauma reveals a single kidney: A disqualifica¬ 
tion dilemma. Phys Sportsmed 1997;25:75. 

Vinger PF: A practical guide for sports eye protection. Phys Sports¬ 
med 2000;28:49. 

Winell J, Burke SW: Sports participation of children with Down syn¬ 
drome. Orthop Clin North Am 2003;34:439 [PMID; 12975593]. 


REABILITACAO DAS LESOES NOS ESPORTES 

A participacao nos esportes beneficia as crianqas nao apenas 
pela atividade fisica, mas tambem pela aquisiqao de habilidades 
motoras e sociais. Qualquer participaqao em esportes, contudo, 
acarreta um risco inerente de lesao. As lesoes sao classificadas 
como agudas ou cronicas. As lesoes cronicas ocorrem com o pas- 
sar do tempo, como resultado do microtrauma de uso excessivo 
e repetitivo e por reparo inadequado do tecido ferido. A lesao 
por uso excessivo responde por ate 50% de todas as lesoes na 
medicina do esporte pediatrica. Os fatores de risco para o uso 
excessivo incluem participaqao durante todo o ano, participaqao 
em mais de um esporte ao mesmo tempo e erros de treinamento, 
como aumento muito rapido do volume de exercicios. 

As lesoes agudas ou o macrotrauma sao eventos de um dado 
momento que podem causar alteraqoes na biomecanica e na 
fisiologia. A resposta a uma lesao aguda ocorre em duas fases 
previsiveis. A primeira semana e caracterizada por uma resposta 
inflamatoria aguda. Nesse momento, a vasoconstriqao inicial e 
seguida pela vasodilataqao. Os mediadores quimicos da infla- 
maqao sao liberados, resultando nos achados fisicos classicos 
de edema local, calor, dor e perda de funqao. Esta fase e essen- 
cial para a cicatrizaqao da lesao. A fase proliferativa ocorre ao 
longo das proximas 2-4 semanas e envolve o reparo e a limpeza. 
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Os fibroblastos infiltram e depositam o novo colageno. Por fim, a 
fase de maturatpao permite o reparo e a regeneratpao dos tecidos 
danificados. 

O manejo das lesoes agudas no esporte e direcionado para 
criar as condi^oes mais favoraveis para cicatrizatpao e restaurar a 
fumjao. As metas dos cuidados imediatos incluem a minimizaijao 
dos efeitos da lesao, reduzindo a dor e o edema, a orientatpao ao 
atleta sobre a natureza da lesao e como cuidar dela, mantendo a 
saude do restante do corpo. O tratamento para uma lesao aguda 
e capturado no acronimo PRICE: 

• Proteger a lesao de dano adicional (enfaixamento, talas, imo- 

bilizadores) 

• Repouso da area 

• Gelo (Ice em ingles) 

• Compressao da lesao 

• Eleva^ao imediata 

Os anti-inflamatorios nao esteroides (AINEs) podem redu- 
zir a resposta inflamatoria e o desconforto. Esses medicamentos 
podem ser usados logo apos a lesao. O uso terapeutico de moda- 
lidades fisicas, incluindo frio inicialmente e depois calor, hidro- 
terapia, massagem, estimula^ao eletrica, iontoforese e ultrassom, 
pode realgar a recuperat^ao na fase aguda. 

A fase de recupera^ao pode ser longa e requerer a participa¬ 
te do atleta. O tratamento inicial e focado na amplitude de mo- 
vimentos e na flexibilidade articular. Os exercicios de amplitude 
de movimento devem seguir uma progressao logica, iniciando 
com movimentos passivos; depois, ativo-assistidos e, finalmente, 
ativos. A amplitude de movimento ativa e iniciada quando a am¬ 
plitude articular normal tiver sido restabelecida. Os exercicios de 
flexibilidade sao esporte-especificos e direcionados para reduzir 
a tensao da musculatura. O treinamento de potencia pode come- 
^ar precocemente nessa fase de reabilitaijao. Inicialmente, apenas 
exercicios isometricos sao encorajados. Conforme a recuperaijao 
progride e a flexibilidade aumenta, os exercicios isotonicos e iso- 
cineticos podem ser adicionados ao programa. Estes devem ser 
feitos pelo menos tres vezes por semana. 

Quando o atleta se aproxima da potencia proxima do normal 
e esta sem dor, a fase de manuten^ao final pode ser introduzida. 
Durante essa fase, o atleta continua a construir potencia e a tra- 
balhar a resistencia. A biomecanica da atividade especifica do es¬ 
porte precisa ser analisada, e o retreinamento e incorporado no 
programa de exercicios. O condicionamento cardiovascular gene- 
ralizado deve continuar durante todo o periodo de reabilitaijao. 


PROBLEMAS E LESOES COMUNS NA 
MEDICINA DO ESPORTE 


DOENCAS INFECCIOSAS 

As doentpas infecciosas sao comuns tanto nos atletas recreativos 
quanto competitivos. Estas enfermidades causam um efeito na 
fumjao fisiologica basica e no desempenho esportivo. Os medi¬ 
cos, os pais e os treinadores podem adotar o guia de “bom senso”, 
listado no Quadro 25-3. 

Os atletas tern um risco alto para infec^ao do Staphylococcus 
aureus meticilina-resistente (SARM) adquirido na comunidade. 


Quadro 25-3 Diretrizes para a participacao em esportes: 
doencas infecciosas 

Atletas com temperaturas > 37,8°C nao devem participar de atividades 
esportivas. 

Os atletas que tiveram mononudeose infecciosa recente podem retornar 
ao treinamento sem contato em tres semanas, desde que nao haja 
nenhum aumento esplenico. Eles podem retornar aos esportes de 
contato depois de quatro semanas, com um exame abdominal normal. 

Os atletas com uma faringite estreptococica podem retornar a atividade 
quando o tratamento tiver sido iniciado e nao houver mais febre. Se 
estiver presente um herpes do gladiador ou lesao com impetigo, nenhum 
esporte de contato e permitido ate que as lesoes se tenham resolvido. 

Os atletas com herpes-zoster tern as mesmas restricoes. Nao ha nenhuma 
restricao para os atletas com verrugas comuns. Os atletas com molusco 
contagioso podem competir se as areas afetadas forem cobertas. 

Os atletas com furunculos nao podem praticar esportes de contato ou 
natacao ate que as lesoes tenham curado. 

Os atletas com inteccao por HIV podem competir em todos os tipos de 
esportes. Precaucoes universal devem ser usadas com todos os atletas 
que apresentem lesoes. 


HIV, virus da imunodeficiencia humana. 

Os relatos recentes de epidemias em equipes fizeram com que 
muitas organiza^oes esportivas adotassem protocolos especifi- 
cos para lidar com o problema. A transmissao e primariamente 
por contato cutaneo, e as manifesta^oes clinicas sao mais comu- 
mente as infec<;6es de pele e os abscessos de tecidos moles. A 
identificaijao precoce do SARM por incisao e drenagem, segui- 
das pelo tratamento antibiotico apropriado, e importante para 
prevenir a significativa morbidade e mortalidade possiveis. 

Benjamin HJ, Nikore V, Takagishi J: Practical management: Com¬ 
munity-associated methicillin-resistant Staphylococcus aureus 
(CA-MRSA): The latest sports epidemic. Clin J Sport Med 2007; 
17:393-397 [PMID: 17873553], 


LESOES DA CABECA E DO PESCOCO 

As lesoes da cabe(;a e do pescoijo ocorrem mais comumente nos 
esportes de contato e individuals. Os esportes com a incidencia 
mais alta de trauma craniano sao o futebol americano, o ciclismo, 
o beisebol, a equita^ao e o golfe. O tratamento ideal dessas lesoes 
ainda nao foi estabelecido, e multiplas diretrizes foram desen- 
volvidas. Como regra geral, o tratamento das lesoes em criancpas 
pequenas deve ser tao conservador quanto possivel em razao do 
SNC em desenvolvimento. 

1. Concussao 

A concussao e um processo complexo que ocorre quando um 
golpe direto no corpo ou na cabecpa faz a translaijao de formas 
para o encefalo. Existent alteratpoes complexas na funepao fisio¬ 
logica, levando aos sintomas comuns atribuidos a esse tipo de 
lesao. A perda de consciencia, a amnesia pos-traumatica e os 
problemas de equilibrio sao sintomas comuns. A concussao deve 
ser suspeitada em qualquer atleta com queixas somaticas, cogni- 
tivas ou comportamentais. 
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Quadro 25-4 Concussao: lista de conferencia de sintomas 

Cefaleia 

Tonturas 

Problemas de equili'brio 

Nauseas 

Vomitos 

Sensibilidade a luz 
Sensibilidade ao ruido 
Zumbidos nas orelhas 
Fadiga ou sonolencia excessiva 
Anormalidades do sono 
Problemas de memoria 
Dificuldades de concentracao 
Irrltabilidade 

Transtornos comportamentais 


Mesmo na presenga de sintomas neurologicos, as concussoes 
habitualmente nao estao associadas a alteragoes estruturais no 
tecido encefalico detectaveis por exames comuns de imagens. Os 
sintomas associados as concussoes em geral seguem um padrao 
previsivel, e a maioria se resolve em 7-10 dias. Os atletas mais jo- 
vens e as meninas tendem a ter um intervalo de recuperagao mais 
longo. O manejo agudo da concussao inclui repouso fisico e cogni¬ 
tive. A maioria das concussoes se resolve rapidamente. Antes de os 
atletas terem permissao para retornar a pratica, os sintomas devem 
ter sido resolvidos tanto em repouso quanto durante os exercicios. 

O retorno ao jogo e uma progressao de seis passos: (1) ava- 
liar em repouso; se assintomatico, progredir para (2) exercicio 
aerobio leve, seguido por (3) exercicio especifico do esporte, co- 
megando entao com (4) treinamento sem contato, seguido por 
(5) treinamento com contato e, finalmente, (6) liberagao para 
o jogo. Se quaisquer sintomas estiverem presentes, o atleta nao 
deve avangar para o proximo passo. 

A prova pre-temporada pode fornecer uma linha de base 
para ajudar os medicos a avaliarem uma condigao concussiva 
aguda. Entre as ferramentas de avaliagao para lesoes comuns dos 
esportes de contato comumente usadas, existem: Standardized 
Assessment Concussion (SAC), o Balance Error Scoring System 
(BESS), o teste computadorizado e a lista de sintomas (Quadro 
25-4). A testagem neuropsicologica e preconizada para atletas 
com sintomas persistentes. Os achados recentes relacionados a 
concussoes multiplas em atletas indicam que um episodio de 
concussao coloca um atleta em um risco mais alto para uma 
concussao repetida. Eles indicam tambem que as criangas com 
concussoes repetidas podem ter lesoes mais graves, com tempos 
de recuperagao protraidos. Em geral, deve ser usado em criangas 
o retorno conservador as diretrizes de jogos. 

McCrory P et al.: Consensus statement on concussion in sports — The 
3rd international conference on concussion in sports held in Zu¬ 
rich, November 2008. PM R 2009;1:406-420 [PMID: 19627927], 

2. Si'ndrome do segundo impacto 

A sindrome do segundo impacto e uma complicagao rara, mas 
potencialmente mortal, das lesoes cranianas. Os atletas que ja 


tiveram uma lesao encefalica previa que nao se curou e tiveram 
uma segunda lesao estao em risco para uma perda da autorregu- 
lagao vascular e edema cerebral maligno subsequente. 

3. Instabilidade atlantoaxial 

A instabilidade atlantoaxial e comum nas criangas com sindrome 
de Down, em razao da hipotonia e da frouxidao ligamentar, in- 
cluindo especialmente o ligamento anular de Cl. As radiografias 
cervicais em flexao, extensao e posigao neutra avaliam o intervalo 
atlantodental (LAD). O LAD e normalmente menor que 2,5 mm, 
mas ate 4,5 mm sao aceitaveis nessa populagao. As criangas com 
um IAD maior que 4,5 mm devem ter restrigao nas atividades de 
contato e colisao. 

Dimberg EL: Management of common neurologic conditions in 
sports. Clin Sports Med 2005;24:637 [PMID: 16004923], 

Kirkwood MW, Yeates KO, Wilson PE: Pediatric sport-related concus¬ 
sion: A review of the clinical management of an oft-neglected popu¬ 
lation. Pediatrics 2006 Apr;117(4):1359-1371[PMID: 16585334], 
Patel DR: The pediatric athlete with disabilities. Pediatr Clin North 
Am 2002;49:803 [PMID: 12296534], 

Winell J: Sports participation of children with Down syndrome. Or- 
thop Clin North Am 2003;34:439 [PMID: 12974493], 

4. Dor em queimacao e agulhada 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Os sintomas aparecem no mesmo lado que uma lesao no 
pescoco e no ombro. 

► Dor em queimacao ou dormencia no ombro e no braco. 

► A fraqueza pode estar presente. 


As dores em queimagao e agulhadas sao lesoes comuns nos es¬ 
portes de contato, especialmente no futebol americano. Estas ra- 
diculopatias cervicais ou plexopatias braquiais ocorrem quando 
a cabega estiver lateralmente inclinada e o ombro abaixado. Os 
sintomas incluem imediata dor em queimagao e parestesias no 
brago, geralmente durante apenas alguns minutos. A fraqueza nos 
musculos do tronco superior — supraspinal, deltoide e biceps — 
tambem tende a se resolver rapidamente, mas pode persistir por 
semanas. A parte mais importante da investigagao e uma avaliagao 
neurologica completa para diferenciar essa lesao de uma lesao mais 
seria da coluna cervical. A caracteristica distintiva fundamental da 
agulhada e a sua natureza unilateral. Se os sintomas persistirem, 
entao uma avaliagao diagnostica deve incluir um exame neurolo- 
gico cuidadoso e, possivelmente, radiografias da coluna cervical, 
ressonancia magnetica nunclear (RMN) e eletromiografia. 

O tratamento consiste no afastamento do jogo e observagao. 
O atleta pode retornar ao jogo uma vez que os sintomas tenham 
se resolvido, quando a amplitude de movimento do pescogo e 
do ombro estiver indolor, os reflexos e a potencia estiverem nor- 
mais e o teste de Spurling for negativo. As estrategias preventivas 
incluem o uso constante de equipamento de protegao, tecnicas 
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adequadas de bloqueio e interceptacpao no esporte e manutenqao 
da for^a muscular do pescocpo e do ombro. 

Standaert CJ, Herring SA: Expert opinion and controversies in mus¬ 
culoskeletal and sports medicine: stingers. Arch Phys Med Reha- 
bil 2009; 90:402-406 [PMID: 19254603], 

LESOES VERTEBRAIS 

Conforme as crianqas se tornaram mais competitivas nos espor- 
tes, lesoes vertebrais se tornaram mais comuns. Os esportes com 
uma incidencia bastante alta de lesoes na coluna incluem golfe, 
ginastica, futebol, danqa, luta livre ollmpica e halterofilismo. A 
dor nas costas por mais de duas semanas indica um posslvel pro- 
blema estrutural que deve ser investigado. 

A lesao aguda na coluna frequentemente resulta de uma lesao 
por carga axial. Os pacientes se apresentam com sensibilidade 
dolorosa focal na espinha toracica ou toracolombar. A avalia^ao 
inclui a radiografia simples, que pode demonstrar leve acunha- 
mento de vertebra toracica. Quando a sensibilidade dolorosa ver¬ 
tebral for significativa ou quaisquer anormalidades neurologicas 
estiverem presentes, as radiografias sao frequentemente seguidas 
pela tomografia computadorizada (TC) ou RMN. O tratamento 
das fraturas de compressao menores inclui o controle da dor, a 
imobiliza^ao, o repouso de esportes de alto risco e a fisioterapia. 
Com a reabilitaqao apropriada, habitualmente os atletas podem 
retornar a atividade de contato dentro de oito semanas. 

1. Espondilolise 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Lesao das partes interarticulares. 

► Em geral presente como dor nas costas com extensao. 


A espondilolise e uma lesao das partes interarticulares. Os defeitos 
dessas partes estao presentes em 4-6% da popula^ao. A incidencia 
de defeitos das partes em atletas como ginastas, danqarinos, mer- 
gulhadores e lutadores esta aumentando significativamente. A so- 
brecarga repetitiva resulta em fraturas de estresse. A espondilolise 
ocorre no nivel de L5 em 85% dos casos. O atleta se apresenta com 
dor lombar, que e agravada pela extensao, como o arqueamento 
das costas na ginastica. Pode haver uma sensibilidade dolorosa 
palpavel sobre as vertebras lombares inferiores, com dor no teste 
de hiperextensao isolada da perna. Os isquiotibiais retesados cons¬ 
tituent outro achado fisico comum. A avalia^ao inclui radiografias 
em anteroposterior (AP) e laterals da coluna lombar. Embora as 
incidences radiograficas obliquas da coluna lombar sejam uteis 
para procurar o chamado sinal do cachorrinho, ha uma tendencia 
contra, porque sao inadequadamente sensiveis. A TC com emis- 
sao de foton unico, a TC e a RMN podem ser uteis para determi- 
nar a presenqa de uma lesao espondilolitica ativa. 

O tratamento inclui evitar a hiperextensao e as ativida- 
des esportivas de alto impacto; alongamento dos isquiotibiais; 


exercicios de estabiliza^ao da musculatura interna e das costas; 
e, possivelmente, imobiliza^ao lombossacra. Os atletas podem 
fazer um treinamento cruzado com atividade de baixo impacto 
e fisioterapia com base em esfor^os neutros ou de flexao. O re- 
torno ao jogo e frequentemente retardado em seis semanas ou 
mais, com base nos sinais clinicos de consolidaqao. A cirurgia 
fica reservada para os casos refratarios. 

2. Espondilolistese 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Lesao bilateral das partes interarticulares, escorregamento 
de vertebra. 

► Habitualmente se apresenta como uma dor lombar em 
extensao. 

► Hiperlordose, possivel degrau. 


Quando ocorre uma lesao bilateral das partes, o escorregamento 
de uma vertebra sobre a outra causa uma espondilolistese. Estas 
lesoes sao graduadas de 1 a 4 com base na porcentagem de escor¬ 
regamento: grau 1 (0-25%), grau 2 (25-49%), grau 3 (50-74%) e 
grau 4 (75-100%). Os pacientes se apresentam com hiperlordose, 
cifose, dor a hiperextensao e, nos casos graves, um degrau palpa¬ 
vel. O diagnostico se baseia nas radiografias laterals em pe. 

O tratamento e frequentemente com base nos sintomas. Os 
atletas assintomaticos, com menos de 30% de escorregamento, em 
geral nao tem nenhuma restriqao e sao acompanhados de forma 
rotineira. O escorregamento de 50% ou mais requer interven^oes 
como alongamento dos flexores do quadril e dos isquiotibiais, tra- 
balho na estabilidade intrinseca, acompanhados de imobiliza^ao 
ou cirurgia. Se a cirurgia for necessaria, o atleta deve entender que 
ele nao pode retornar as atividades por pelo menos um ano, po- 
dendo nao ser capaz de retornar as atividades esportivas previas. 

3. Herniacao discal 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Dor lombar que piora com flexao. 

► A radiculopatia pode estar presente. 

► Teste de Lasegue positivo. 

A dor lombar discogenica responde por uma porcentagem pe- 
quena das lesoes lombares em crianqas. Essas lesoes sao quase 
desconhecidas na pre-adolescencia. A dor lombar pode se origi- 
nar de protrusao discal, herniaijao discal, ou degenera^ao discal. 
A maioria das lesoes ocorre nas vertebras de L4-L5 e L5-S1. Os 
sintomas incluem a dor nas costas e, as vezes, dor associada na 
perna. A dor pode aumentar com atividades como inclinar-se, 
sentar e tossir. A dor frequentemente se irradia para a perna 
em um padrao radicular. A avaliaqao inclui os exames fisico e 
neurologico, incluindo o teste de Lasegue, o teste sensitivo e a 
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verificaqao dos reflexos. Se os sintomas persistirem, a avalia- 
qao habitualmente comeqa com radiografias e uma RMN, mas 
podem incluir uma eletromiografia. 

O tratamento e conservador, ja que a maioria das herniaqoes 
discais, mesmo que grandes, melhora espontaneamente. O atleta 
pode descansar as costas por um periodo curto e entao comeqa 
um programa estruturado de exercicios de extensao e isometri- 
cos, seguidos por exercicios de flexao. Se os sintomas persistirem, 
pode ser indicado um periodo curto com esteroides. A cirurgia 
somente e recomendada se o comprometimento neurologico 
persistir. 

Curtis C, d’Hemecourt P: Diagnosis and management of back pain in 
adolescents. Adolesc Med State Art Rev 2007;18:140-164 [PMID: 
18605395], 

Eddy D et al.: A review of spine injuries and return to play. Clin J 
Sport Med 2005;15:453 [PMID: 16278551], 

LESOES DO OMBRO 

A lesao do ombro e habitualmente o resultado de um trauma 
agudo ou do uso excessivo cronico. As lesoes agudas ao redor 
do ombro incluem as contusoes, as fraturas, as entorses (ou se¬ 
parates) e as luxates. A idade do paciente afeta o padrao de 
lesao, ja que os pacientes mais jovens tern mais probabilidade de 
apresentar fraturas, em vez de entorses. 

1. Fratura da davi'cula 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Lesao por queda sobre o ombro ou mao estendida. 

► Dor intensa no ombro. 

► Deformidade sobre a clavicula. 


As fraturas claviculares ocorrem por uma queda ou por trauma di- 
reto no ombro. O edema e sensibilidade dolorosa focais estao pre- 
sentes sobre a clavicula. O diagnostico e feito com as radiografias 
da clavicula; as fraturas sao mais comuns no terqo medio do osso. 

O tratamento inicial e focado no controle da dor e a proteqao 
com uma tipoia e enfaixamento. A amplitude de movimento precoce 
e permitida, com base no nivel da dor. A reabilitaijao progressiva e 
importante. Os atletas nao podem retornar aos esportes de contato 
por 8-10 semanas. As indicates cirurgicas para as fraturas clavicu¬ 
lares agudas incluem as fraturas expostas ou o comprometimento 
neurovascular. A nao uniao da fratura e incomum em pacientes jo¬ 
vens, mas os adolescentes mais velhos com fraturas recorrentes, ou 
nao uniao, ocasionalmente requerem a fixaqao cirurgica. 

2. Separacao acromioclavicular 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Lesao com queda sobre o ombro. 


► Dor intensa no ombro. 

► Deformidade sobre a articulacao acromioclavicular. 

Uma queda sobre o ombro e a causa mais comum da separaqao 
acromioclavicular. Ocorre a ruptura da capsula articular acromio¬ 
clavicular e possivelmente dos ligamentos coracoclaviculares. A 
lesao e classificada pela extensao das lesoes a esses ligamentos. Os 
atletas se apresentam com edema de tecidos moles e sensibilidade 
dolorosa focal sobre a articulaqao acromioclavicular. As lesoes 
mais graves estao associadas a deformidade. Os pacientes tem um 
teste positivo do braqo cruzado, onde a dor esta localizada na arti- 
culaqao acromioclavicular. As radiografias sao uteis para avabar o 
grau de lesao e a presenqa de uma fratura coexistente. 

O tratamento e sintomatico, com repouso e imobilizaqao em 
uma tipoia, seguida pela reabilitaqao progressiva. O retorno a 
atividade pode ser realizado em 1-6 semanas, dependendo da 
gravidade da lesao. A completa amplitude de movimento e a po- 
tencia muscular devem ser alcanqadas. 

3. Fratura do umero 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Lesao com queda significativa sobre o membra estendido. 

► Dor intensa no umero proximal. 

► Edema e/ou deformidade no umero proximal. 


As fraturas do umero ocorrem por um golpe significativo ou por 
uma queda sobre o ombro. A dor e o edema estao localizados na 
regiao umeral proximal. As fraturas podem incluir as fises ou 
podem ser extrafisarias. Alguma quantidade de deslocamento e 
angulaqao pode ser tolerada nessa localizaqao, em razao do grande 
potencial de remodelaqao do atleta jovem. E necessaria uma ava- 
liaqao cuidadosa do plexo braquial e do nervo radial para afas- 
tar uma lesao nervosa associada. O tratamento consiste em uma 
tipoia por 4-6 semanas, seguido por reabilitaqao progressiva. 

4. Instabilidade anterior traumatica aguda do 
ombro (luxacao/subluxacao anterior do ombro) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Lesao com um braco abduzido e externamente rodado. 

► Dor intensa no ombro. 

► Ombro com formato quadrado ao exame. 

► Amplitude de movimento reduzida no ombro. 


A instabilidade anterior traumatica aguda do ombro ocorre 
quando uma forqa significativa e aplicada ao ombro abduzido 
e externamente rodado. Mais frequentemente, a cabeqa umeral 
e deslocada em uma direqao anterior e inferior. O paciente tem 
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dor intensa e um bloqueio mecanico ao movimento. Os pacien- 
tes requerem a reduqao fechada imediata. As radiografias sao 
uteis para confirmar a posiqao da cabeqa umeral, bem como para 
avaliar uma fratura concomitante. A RMN pode ser necessaria 
para a visualizaqao precisa de fraturas e de lesao cartilaginosa. 

Ainda nao foi estabelecido o tratamento ideal para a luxaqao 
glenoumeral em atletas jovens. Inicialmente, o ombro e imobili- 
zado para conforto. Os exercicios de amplitude de movimento e 
a reabilitaqao progressiva sao iniciados. Devido ao do alto risco 
de recidiva, as opqoes de tratamento devem ser individualizadas, 
sendo considerados os manejos nao operatorio e cirurgico. 

5. Lesao do manguito rotador 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A lesao pode ser aguda ou cronica. 

► A dor e descrita como difusa ou anterior e lateral. 

► As atividades acima da cabeca exacerbam a dor. 


As lesoes do ombro sao frequentemente uma consequencia do 
sobreuso repetitivo e da falha tecidual. As lesoes do manguito 
rotador sao comuns nos esportes que requerem movimentos 
repetitivos por sobre a cabeqa. Os desequilibrios musculares e 
a lesao podem causar uma posiqao anormal da cabeqa umeral, 
que pode causar compressao do tendao supraspinal sob o arco 
acromial. Pacientes com instabilidade nao traumatica do ombro 
por frouxidao ligamentar e capsular (tambem conhecida como 
instabilidade multidirecional) sao propensos a lesao do man¬ 
guito rotador por uso excessivo. Esses atletas se apresentam com 
dor cronica anterior e lateral no ombro, que e aumentada com as 
atividades por sobre a cabeqa. A investigaqao diagnostica inclui 
as radiografias simples e uma incidencia em perfil escapular para 
buscar alguma variaqao anatomica. A reabilitaqao desta lesao se 
baseia na reduqao da inflamaqao, na melhora da flexibilidade e 
na estabilizaqao interna e fortalecimento dos musculos estabi- 
lizadores escapulares e do manguito rotador. Uma avaliaqao da 
biomecanica pode ajudar os atletas no processo de recuperaqao, 
construindo habilidades especificas do esporte e eliminando pa- 
droes de substituiqao. 


6. Ombro da liga infantil 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Participacao em um esporte de arremesso. 

► Dor com arremesso. 

► Dor no aspecto lateral do umero. 

► Edema ao redor do ombro. 

► Alargamento da fise umeral proximal nas radiografias. 


A epifisite umeral proximal, ou “ombro da Liga Infantil”, e uma 
lesao de uso excessivo que ocorre em crianqas entre 11 e 14 anos 
que praticam esportes com esforqos sobre a cabeqa, como o bei- 
sebol. O paciente se apresenta com dor relacionada a atividade 
no aspecto lateral do umero proximal. O exame frequentemente 
mostra sensibilidade dolorosa sobre o umero proximal. A ausen- 
cia de achados ao exame no consultorio nao impede esse diag¬ 
nostico. A caracteristica fundamental e a dor com arremesso. 
As radiografias mostram alargamento, esclerose e irregularidade 
da fise umeral proximal. As incidences de comparaqao sao fre¬ 
quentemente uteis ao considerar esse diagnostico. 

O tratamento consiste em repouso do arremesso ou de outra 
atividade agravante. A fisioterapia e iniciada durante o periodo 
de repouso. O retorno ao jogo somente pode ser realizado depois 
que um periodo de repouso tenha diminuido a dor significati- 
vamente e o atleta tiver passado por um programa progressive 
de arremesso. A cura pode levar varios meses. Os sinais de cura 
radiografica podem ser retardados em relaqao ao progresso cli- 
nico, e radiografias normals nao sao necessariamente obrigato- 
rias para que o atleta retorne ao jogo. 

Brophy RH, Marx RG: The treatment of traumatic anterior insta¬ 
bility of the shoulder: nonoperative and surgical treatment. Ar¬ 
throscopy 2009;25:298-304 [PMID: 19245994], 

Sciascia A et al.: The pediatric overhead athlete: What is the problem? 
Clin J Sports Med 2006;16:6 [PMID: 17119360], 


LESOES DO C0T0VEL0 E 00 ANTEBRACO 

As lesoes no antebraqo sao bastante comuns, tanto por etiolo- 
gias cronicas quanto agudas (p. ex., o uso cronico excessivo no 
“cotovelo da Liga Infantil” e a frequente fratura da infancia, ti- 
pica das quedas sobre o braqo estendido). Ao avaliar o cotovelo, 
considerar a divisao do exame em areas anatomicas especificas, 
conforme discutido a seguir. 

1. Epicondilite medial 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Participacao em um esporte de arremesso. 

► Dor sobre o epicondilo medial, especialmente com arre¬ 
messo. 

► Edema sobre o cotovelo medial. 


A epicondilite medial, frequentemente chamada de “cotovelo 
da Liga Infantil”, engloba um grupo de anormalidades que se 
desenvolvem em lanqadores jovens de beisebol, secundarias as 
forqas biomecanicas geradas em torno do cotovelo durante o 
arremesso. Essas forqas podem resultar em cisalhamento, infla¬ 
maqao, traqao e desenvolvimento osseo anormal. Os sintomas 
incluem primariamente inchaqo, dor, dificuldades de desempe- 
nho e fraqueza. A dor esta localizada no epicondilo medial, que 
pode estar sensivel a palpaqao. A flexao do punho e a pronaqao 
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Quadro 25-5 Diretrizes para os limites de arremesso no 
beisebol em jovens 


Idade (anos) 

Arremessos por jogo a 

8-10 

52 ± 15 

11-12 

68 + 18 

13-14 

76 + 16 

15-16 

91 + 16 

16-17 

106 ± 16 


a Com base em dois jogos por semana. 


aumentam os sintomas. A investigagao inclui as radiografias de 
cotovelo, com incidencias de comparaqao do lado contralateral, 
buscando o alargamento da apofise. Raramente a RMN e usada 
para confirmar o diagnostico. 

O tratamento da lesao aguda inclui repouso do lanqamento. 
Nao e incomum que um jogador fique com restriqoes para arre- 
messar por ate seis semanas. A competiqao pode ser retomada, 
uma vez que o jogador esteja assintomatico e que tenha progre- 
dido em um programa gradual de treinamento de arremesso, 
apropriado a idade. O fundamental no tratamento dessa lesao 
e a prevenqao. As crianqas devem estar corretamente condicio- 
nadas e treinadas, com a biomecanica correta de arremesso. 
Foram desenvolvidas diretrizes para limites de arremesso 
no beisebol de jovens. A “Liga Infantil” limita as crianqas de 
10-12 anos de idade a seis turnos por semana, e as crianqas 
de 13-15 anos de idade, a nove turnos por semana. As dire¬ 
trizes para limitar os arremessos por jogo estao delineadas no 
Quadro 25-5. 

2. Doenca de Panner 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Participacao em um esporte de arremesso. 

► Dor sobre o cotovelo lateral. 

► Edema sobre o cotovelo medial. 


3. Osteocondrite dissecante 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Participacao em um esporte de arremesso. 

► Dor sobre o cotovelo lateral, especialmente com arremesso. 

► Sensibilidade dolorosa sobre a articulacao radiocapitelar. 

► Contratura em flexao do cotovelo. 


A dor lateral no cotovelo em um atleta de arremesso ligeiramente 
mais velho, habitualmente de 13-15 anos, pode ser secundaria 
a osteocondrite dissecante, que e um diagnostico mais preocu- 
pante que a doenqa de Panner. As forqas compressivas em valgo 
podem levar a necrose avascular do capitelo, que pode — em 
ultima instancia — resultar na formaqao de corpos livres na ar- 
ticulaqao. O atleta se apresenta com dor lateral, inchaqo, falta de 
extensao completa e, ocasionalmente, bloqueio articular. As ra¬ 
diografias e a RMN podem delinear mais completamente a lesao. 
O prognostico para lesoes de alto grau e reservado. O tratamento 
se baseia na classificaqao e pode ser conservador ou cirurgico. 
A crianqa deve ser vista por um especialista em ortopedia com 
experiencia em lesoes da extremidade superior. 

4. Epicondilite lateral 

A epicondilite lateral e comum em atletas esqueleticamente ma- 
duros que participam de esportes de raquete, particularmente o 
tenis. Ocorre devido ao uso excessivo do musculo extensor no 
antebraqo, causando dor no cotovelo lateral. A dor aumenta com 
a extensao do punho. O tratamento inicial e direcionado para o 
controle da inflamaqao. O alongamento e o fortalecimento dos 
musculos do antebraqo sao as intervenqoes primarias durante as 
fases subsequentes. A mecanica da raquetada pode precisar ser 
alterada, e um imobilizador de antebraqo e usado para diminuir 
as forqas nos musculos extensores. 

5. Dor posterior no cotovelo 

A dor posterior no cotovelo e incomum. As etiologias incluem 
luxaqoes, fraturas, avulsoes do triceps, apofisite do olecranio e 
bursite olecraniana. 


A doenqa de Panner refere-se as variaqoes na ossificaqao normal 
do capitelo. Esta condiqao ocorre em crianqas de 5-12 anos que 
praticam esportes que envolvem arremesso por sobre a cabeqa. 
A crianqa pode ter uma dor incomoda no cotovelo lateral, que 
piora com o arremesso. Habitualmente estao presentes edema 
e reduqao na extensao do cotovelo. As radiografias mostram 
um capitelo anormal, com fragmentaqao e areas de esclerose. O 
tratamento e conservador, usando repouso, gelo e imobilizaqao. 
A crianqa pode retornar ao jogo depois que as radiografias se 
normalizem. A historia natural dessa condiqao e de resoluqao 
completa dos sintomas e, em ultima instancia, ossificaqao nor¬ 
mal do capitelo. 


Benjamin HJ et al.: Little League elbow. Clin Sports Med 
2005;15:1 [PMID: 15654190], 

Gerbino PG: Elbow disorders in throwing athletes. Orthop Clin 
North Am 2003;34:417 [PMID: 12974491], 

Hang DW et al.: A clinical and roentgenographic study of Little 
League elbow. Am J Sports Med 2004;32:79 [PMID: 14754727], 


LESOES DA MAO E DO PUNHO 

Todas as lesoes da mao e do punho tem o potencial para incapaci- 
dade grave em longo prazo e merecem uma avaliaqao completa. 
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1. Lesao da falange distal 

A lesao da ponta do dedo requer imobilizaqao por 3-6 semanas 
ou ate que o paciente nao tenha dor. Se houver um deslocamento 
significativo, um fio de Kirschner pode ser usado para reduqao. 
A lesao de leito ungueal frequentemente requer imobilizaqao e 
drenagem do hematoma subungueal. 

2. Lesao interfalangica distal 

O dedo em martelo ou avulsao do tendao extensor ocorre nos 
esportes com manipulaqao de bola. O mecanismo de lesao e uma 
forqa aplicada a um dedo estendido. Os atletas se apresentam 
com uma contratura em flexao na articulaqao interfalangica dis¬ 
tal (AID) e incapacidade de estender ativamente a falange dis¬ 
tal. O tratamento conservador e a imobilizaqao em extensao por 
seis semanas para fraturas, e por oito semanas, para a ruptura do 
tendao. A cirurgia pode ser necessaria. 

O dedo da camiseta ou a avulsao do tendao flexor ocorre nos 
esportes de contato. O mecanismo de lesao e uma forqa aplicada 
a um dedo flexionado. Os atletas se apresentam com sensibili- 
dade dolorosa, inchaqo e incapacidade para flexionar a AID. O 
tratamento e frequentemente cirurgico. 

3. Lesao do polegar 

O polegar do couteiro e uma lesao do ligamento colateral ulnar 
por uma abduqao forqada da articulaqao metacarpofalangica. £ 
uma lesao comum do esqui. Se uma radiografia mostrar um frag- 
mento avulsionado, com um deslocamento menor que 2 mm, 
pode ser usado um gessado no polegar. Se nao houver nenhum 
fragmento e menos que 35 graus de abertura do espaqo articular 
lateral, esta indicada uma luva gessada por seis semanas. A cirur¬ 
gia e necessaria para as lesoes mais graves. 

4. Fraturas 

A fratura do boxeador e uma fratura do colo do quinto digito. 
Estas fraturas podem ser tratadas com imobilizaqao gessada ou 
reduqao fechada e imobilizaqao por tres semanas. Uma fratura 
deslocada requer reduqao aberta e ftxaqao interna. 

5. Lesao do punho 

A maioria dos punhos inchados sem evidencia de instabilidade pode 
ser imobilizada por varias semanas. As fraturas radiais e ulnares, 
que sao bastante comuns em crianqas, devem ser afastadas. As fra¬ 
turas do escafoide sao causadas por uma forqa aplicada a um punho 
hiperestendido. Se houver evidencia de sensibilidade dolorosa e 
edema na tabaqueira anatomica, o punho deve ser imobilizado por 
10 dias e entao reavaliado, mesmo que as radiografias estejam nor- 
mais. Uma fratura nao deslocada requer pelo menos seis semanas 
de imobilizaqao em uma luva gessada que inclua o polegar. A nao 
uniao pode ocorrer particularmente nas fraturas do polo proximal 
do escafoide, relacionada ao suprimento sanguineo ruim desse osso 
do carpo. O deslocamento requer manejo operatorio. 

Anz AW et al.: Pediatric scaphoid fractures. J Am Acad Orthop Surg 
2009 17:77-87 [PMID: 19202121], 


Carson S et al.: Pediatric upper extremity injuries. Pediatr Clin North 
Am 2006 53:41-67 [PMID: 16487784], 

Cornwall R, Ricchetti ET: Pediatric phalanx fractures: Unique chal¬ 
lenges and pitfalls. Clin Orthop Relat Res 2006 Apr 445:146- 
156 [PMID: 16505727], 


LESOES DO QUADRIL 

Esta area e rica em ligamentos, inserqoes musculares e nervos, 
porque a pelve e o quadril se articulam com ambas as extremida- 
des inferiores e a coluna. As lesoes em crianqas jovens sao raras, 
mas podem ocorrer entorses, distensoes e fraturas por avulsao. 
Alem disso, os atletas podem ser suscetiveis a uma lesao por uso 
excessivo envolvendo o quadril. 

1. Fraturas de avulsao do quadril 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Fraturas em areas apofisarias. 

► Dor com carga. 

► Dor focal sobre o local da lesao. 


As fraturas de avulsao ao redor do quadril em adolescentes ocor- 
rem nas regioes apofisarias, como o tuberculo isquiatico, a es- 
pinha iliaca anterossuperior, a espinha iliaca anteroinferior e a 
crista iliaca. O mecanismo de lesao e uma contraqao muscular 
forte e desequilibrada, que causa avulsao da inserqao muscular 
e tendinea. O atleta se apresenta com uma historia de um inci- 
dente traumatico agudo; frequentemente, um “estalo” e sentido, 
e o atleta se torna imediatamente incapaz de apoiar o peso. A 
amplitude de movimento do quadril fica limitada pela dor, e uma 
sensibilidade dolorosa focal esta presente sobre a apofise. 

O tratamento e conservador. O manejo cirurgico e raramente 
necessario, mesmo nas fraturas deslocadas. O atleta pode progre- 
dir para a carga conforme a tolerancia. A fase de reabilitaqao esta 
focada na recuperaqao do movimento, no treinamento da flexibili- 
dade e no fortalecimento pelvico interno. O retorno progressive as 
atividades, com frequencia, pode ser realizado em 4-6 semanas se 
foram alcanqadas a amplitude de movimentos completa, a poten- 
cia completa e as habilidades especificas do esporte. 


2. Escorregamento da epifise capital femoral 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Dor no quadril, no joelho ou em ambos. 

► Perda da rotacao interna do quadril. 

► As radiografias na posicao de Lowenstein mostram alarga- 
mento da fise e escorregamento epifisario. 
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O escorregamento da epifise capital femoral ocorre em criancpas 
de 1116 anos. A fise fica enfraquecida durante os momentos de 
crescimento rapido e e suscetlvel a falha por cisalhamento. Os 
pacientes reclamam de dor na virilha, na coxa, ou no joelho e, 
frequentemente, claudicam. O exame mostra amplitude de mo- 
vimento dolorosa do quadril, rotaqao interna limitada e rotaqao 
externa obrigatoria quando o quadril e flexionado. As radiogra- 
fias incluem as incidencias AP e de Lowenstein, que demonstram 
alargamento da fise e escorregamento epifisario. 

O tratamento consiste na descarga imediata e encaminha- 
mento urgente para um especialista em ortopedia para reduqao 
aberta e fixaqao interna. A reabilitaqao e um componente do 
tratamento pos-cirurgico. O retorno a atividade e progressive, 
durante meses. (Ver tambem Capitulo 24.) 

3. Rupturas labrais acetabulares 

As rupturas labrais acetabulares causam dor anterior no qua¬ 
dril. A lesao frequentemente ocorre por uma torqao do quadril, 
onde o anel fibrocartilaginoso em torno do acetabulo e rompido. 
Os atletas se apresentam com dor anterior profunda no quadril 
ou na virilha, que piora com a atividade e e resistente ao trata¬ 
mento. Os achados radiograficos podem ser normals. Uma ar- 
trorressonancia magnetica e usada para demonstrar a ruptura. O 
tratamento comeqa de forma conservadora e requer repouso. A 
artroscopia e reservada para casos recalcitrantes. 

4. Distensao dos adutores 

Uma distensao dos adutores ou um puxao na virilha e geral- 
mente causado por abduqao forqada ao correr, cair, torcer, ou 
agarrar um oponente. Os esportes que requerem rapidas mudan- 
<pas direcionais tem maior risco para esses tipos de lesoes. A dor 
associada e no musculo adutor. Existe frequentemente dor com 
a aduqao ou flexao do quadril, com sensibilidade dolorosa sobre 
o tuberculo dos adutores. O tratamento inclui repouso, gelo e 
proteepao e fortalecimento do musculo apos a cicatrizaqao. Nos 
casos graves, a perna pode ser imobilizada em um gessado ate 
que o musculo cicatrize. 

5. Distensao de isquiotibiais 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► 0 mecanismo e a extensao forcada do joelho. 

► Dor com sensacao de ruptura ou estalo na perna posterior. 

► Dor com extensao contra resistencia do joelho. 


A distensao dos isquiotibiais e uma lesao comum em atletas. O 
mecanismo de lesao e a extensao forqada do joelho, ou altera^oes 
direcionais. Tipicamente, o atleta com um puxao nos isquiotibiais 
para de repente o jogo e segura a parte de tras do joelho. Ha tres 
graus de lesao. O exame revela dor a palpaqao do musculo. A dor 
tambem ocorre com a flexao do joelho contra resistencia. O trata¬ 
mento inicial e focado em minimizar o edema, a equimose e a dor. 


A coxa deve receber gelo, sendo aplicada uma compressao. Em 
lesoes moderadas e graves, as muletas podem ser necessarias por 
um curto periodo. O atleta pode caminhar assim que puder tolerar 
a atividade. E particularmente importante alongar o isquiotibial 
porque, como e um musculo de duas articulates, e mais susce- 
tivel a lesao que os outros tipos de musculos. O fortalecimento 
excentrico e um componente importante da reabilitaqao. 

6. Contusao do quadriceps 

A contusao do quadriceps e causada por uma lesao direta no mus¬ 
culo, causando contusao, inchaqo e dor. A quantidade de dano esta 
diretamente relacionada a quantidade de forqa. As regioes anterior 
e lateral da coxa sao as mais comumente lesionadas, frequente¬ 
mente em esportes de contato, como futebol e lacrosse. 

O tratamento inclui repouso, gelo e prote^ao nas primeiras 24 h. 
O joelho deve ser mantido em uma posiqao completamente flexio- 
nada. Dois a tres dias depois da lesao, os exercicios de amplitude 
de movimento podem ser iniciados, tanto em flexao quanto em 
extensao. Uma vez que 120 graus de movimento tenham sido esta- 
belecidos e o movimento nao causar dor, o atleta pode retornar as 
atividades competitivas. Se o musculo permanecer firme ao exame 
depois de duas semanas, entao devem ser obtidas radiografias da 
coxa para eliminar uma miosite ossificante, que e uma deposiqao 
anormal de calcio no musculo que pode ser induzida por alonga- 
mento agressivo do musculo muito precocemente no curso clinico. 

7. Luxacao do quadril 


FUNDAMENTOS DO DIAGN0STIC0 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Habitualmente produz luxacao posterior. 

► A perna esta flexionada, aduzida e externamente rodada. 

► A dor no quadril e intensa. 

► E uma emergencia no local e deve ser tratada rapidamente. 


A articulaqao do quadril pode ser deslocada por lesoes com 
grande energia. A maioria das luxa^oes do quadril ocorre na 
direqao posterior. Os atletas com essa lesao classicamente se 
apresentam com flexao, aduqao e rotaqao interna do quadril. 
As luxaqoes no quadril de atletas esqueleticamente maduros 
sao quase sempre associadas a fraturas do acetabulo do colo do 
femur. O pre-adolescente competidor, esqueleticamente imaturo, 
pode ter uma luxacao isolada. As radiografias do quadril e a TC 
podem ser necessarias para avaliar completamente a lesao. 

Esta lesao e uma emergencia. O atleta deve ser imediata- 
mente transportado para a instituiqao mais proxima que tenha 
um ortopedista disponivel. Sangramento intenso, necrose avas¬ 
cular e lesao nervosa podem resultar em retardo na recolocaqao. 
Uma vez que a reduqao tenha sido estabelecida, em um caso nao 
complicado, a carga protegida com muletas por seis semanas e 
recomendada, seguida por outras seis semanas de exercicios de 
amplitude de movimentos e fortalecimento. Um atleta pode re¬ 
tornar gradualmente a competiqao depois de tres meses, quando 
a potencia e o movimento estiverem normais. 
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8. Apofisite pelvica 

A apofisite pelvica ocorre em atletas adolescentes de competi- 
qao que tipicamente estejam competindo e com bastante fre- 
quencia durante todo o ano em seu esporte. As localizaqoes 
comuns incluem a tuberosidade isquiatica e a crista iliaca. O 
atleta se apresenta com dor sobre a apofise e dor aos movimen- 
tos do quadril contra resistencia, especifica na inserqao muscu¬ 
lar. As radiografias podem mostrar uma irregularidade sobre 
a apofise, ou estarem normals. O tratamento consiste em re- 
pouso relativo, reabilitaqao progressiva focada na flexibilidade 
e estabilizaqao pelvica. 

9. Sindrome da banda iliotibial 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Lesao de uso excessivo por corridas. 

► Dor sobre a regiao lateral do joelho ou do quadril. 

► Teste de Ober positivo. 


A sindrome da banda iliotibial e a bursite trocanterica associada 
podem causar dor quando o quadril for flexionado, como resul- 
tado da flexibilidade reduzida dos tendoes da banda iliotibial e 
do gluteo medio. A bolsa e uma estrutura que aperfeiqoa o mo- 
vimento, reduzindo a fric 9 ao. Quando uma bolsa fica inflamada, 
o movimento e doloroso e pode ser limitado. A sindrome da 
banda iliotibial e mais adequadamente avaliada em uma posi- 
9 ao deitada de lado, e a dor e reproduzida quando o quadril e 
ativamente flexionado a partir de uma posiqao completamente 
estendida (teste de Ober). 

O tratamento inicial inclui alterar a atividade causadora 
e entao comeqar um programa de alongamento direcionado a 
banda iliotibial e aos abdutores do quadril. A estabilizaqao pel¬ 
vica e interna tambem e importante. O ultrassom pode ser be- 
nefico, e as injeqoes de corticosteroide podem ser usadas se o 
tratamento conservador tiver falhado. 

10. Fraturas do colo do femur 

As fraturas do colo femoral (fraturas de estresse) sao o resultado 
de um microtrauma repetitivo. Elas ocorrem comumente em 
atletas corredores, que tenham aumentado a sua milhagem. Os 
atletas com esse tipo de lesao se apresentam com dor persistente 
na virilha e dor com a rotaqao interna e externa. A amplitude 
de movimento pode estar limitada a flexao e rotaqao interna do 
quadril. Se as radiografias simples forem negativas, uma RMN 
ou uma cintigrafia ossea estao indicadas. 

O tratamento se baseia no tipo de fratura. Uma fratura trans- 
versa geralmente requer fixaqao interna para prevenir deslo- 
camento femoral e reduzir o risco de necrose avascular. Uma 
fratura de compressao tern menos probabilidade de se deslocar. 
O tratamento e conservador e envolve repouso do quadril ate a 
consolidaqao. O condicionamento cardiovascular pode ser man- 
tido facilmente por exercicios e atividades sem impacto. 


Cooper DE: Severe quadriceps muscle contusions in athletes. Am J 
Sports Med 2004;32:820 [PMID: 15090402], 

Kocher MS, Tucker R: Pediatric athlete hip disorders. Clin Sports 
Med 2006;25:241-253 [PMID: 16638489], 

Waite BL, Krabak BJ: Examination and treatment of pediatric injuries 
of the hip and pelvis. Phys Med Rehabil Clin N Am 2008;19:305- 
318 [PMID: 18395650], 

LESOES DO JOELHO 

As lesoes do joelho constituent um dos problemas mais comuns re- 
lacionados aos esportes. O joelho e estabilizado por uma variedade 
de ligamentos, pelos tendoes e pelos meniscos. As lesoes do joelho 
podem ser divididas em dois grupos: aquelas resultantes de causas 
agudas ou cronicas. As lesoes agudas ocorrem durante um incidente 
traumatico bem definido. O mecanismo de lesao e uma caracte- 
ristica anamnestica importante, embora muitos pacientes jovens 
tenham dificuldade em descrever os detalhes do evento incitante. 
O rapido aparecimento do edema depois de um evento traumatico 
indica a presenqa de uma hemartrose e provavelmente um disturbio 
interno, como uma fratura, uma ruptura do ligamento cruzado an¬ 
terior (LCA), uma ruptura meniscal, ou uma luxaqao da patela. 

1. Dor na regiao anterior do joelho 

A queixa mais comum no joelho e a dor na sua regiao anterior. 
Essa queixa pode ter etiologias multiplas, mas deve sempre in- 
cluir a patologia do quadril como uma possivel fonte. A disfunqao 
patelofemoral e uma causa comum de dor anterior do joelho. O 
diagnostico diferencial e extenso e requer um exame completo. 

A. Sindrome de uso excessivo patelofemoral 

A smdrome patelofemoral ocorre em corredores e praticantes de 
esportes que envolvam estresse repetitivo na extremidade infe¬ 
rior. O atleta se apresenta com dor anterior no joelho relacionada 
a atividade. Classicamente, a dor esta localizada sobre a super- 
ficie medial e abaixo da superficie patelar. Em atletas jovens, e 
ocasionalmente associada a edema e crepitaqao da articulaqao 
do joelho. O angulo Q frequentemente esta aumentado. O an- 
gulo Q e medido a partir de uma linha da espinha iliaca anteros- 
superior ate o centra da patela e entao atraves do tuberculo tibial. 
O angulo de intersecqao e o angulo Q. O angulo Q normal e de 
14 graus para homens e de 17 graus para mulheres. Os angulos Q 
acima de 20 graus tendem a causar alinhamento lateral da patela, 
mudando a biomecanica do joelho. 

O tratamento deve ser direcionado a identificaqao da causa. 
Frequentemente, os atletas estao exagerando no treinamento e 
precisam modificar as atividades atuais. O treinamento cruzado 
pode ajudar. O alongamento e o fortalecimento dos isquiotibiais e 
do quadriceps sao recomendados. Ha controversias sobre o uso de 
imobilizadores para reforqo proprioceptivo durante a competiqao. 

B. Tendinite patelar ("joelho do saltador") 

Esta lesao por uso excessivo e causada por carregamento repe¬ 
titivo do quadriceps durante as atividades de corrida ou saltos. 
Este diagnostico e comum em atletas que praticam basquetebol 
e voleibol. A sensibilidade dolorosa esta localizada diretamente 
sobre o tendao patelar. 
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C. Doenca de Osgood-Schlatter 
(apofisite do tuberculo tibial) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Dor anterior no joelho de adolescentes relacionada a ati- 
vidade. 

► Edema e dor sobre o tuberculo tibial. 

► Fragmentacao progressiva da apofise do tuberculo. 


Esta condiqao e causada pela traqao recorrente na unidade mus- 
culo-tendao, que ocorre nos esportes que envolvem saltar e correr. 
A fragmentaqao e as microfraturas do tuberculo tibial ocorrem 
durante esse momento de rapido crescimento. A condi<;ao ocorre 
nos anos da pre-adolescencia e adolescencia, sendo mais comum 
em meninos de 12-15 anos e em meninas de 11-13 anos. A dor 
esta localizada no tuberculo tibial e e agravada por atividades que 
usam um movimento muscular excentrico do quadriceps. A dor 
pode se tornar tao intensa que a atividade de rotina deve ser re- 
duzida. As radiografias tipicamente demonstram a fragmentaqao 
ou a ossificaqao irregular do tuberculo tibial. 

Tipicamente a condiqao se resolve de forma espontanea. 
Nesse interim, o controle da dor com AINEs esta indicado. O 
alongamento dos isquiotibiais e a aplicayao de gelo depois dos 
treinamentos sao uteis. 

D. Doenca de Sinding-Larsen-Johansson 
(apofisite do polo inferior da patela) 

Esta condiqao envolve um processo similar ao da doenqa de 
Osgood-Schlatter, mas ocorre em atletas mais jovens, entre as 
idades de 9 e 12 anos. A traqao do tendao patelar resulta em frag- 
mentaqao da patela inferior, que e frequentemente obvia em uma 
radiografia lateral do joelho. 

Tratamento 

Como em muitas lesoes, o controle da dor e da inflamaqao e essen¬ 
tial. Isso comeqa com o repouso relativo da atividade causadora e 
aplicaqao de gelo. Os problemas de alinhamento e a mecanica atra- 
ves do joelho anterior podem ser melhorados com um programa 
de reabilitayao efetiva, incluindo flexibilidade e fortalecimento. 
O fortalecimento do quadriceps, da pelve e intrinseco sao com- 
ponentes importantes desse programa. As orteses, teoricamente, 
podem ter algum impacto na mecanica atraves da articulaqao do 
joelho se corrigirem uma pronaqao ou supinaqao excessiva. 

O uso de imobilizadores no joelho e controverso, e os bene- 
ficios importantes incluem o reforqo proprioceptivo e o alinha¬ 
mento patelar. O retorno as atividades e frequentemente com 
base nos sintomas. 

2. Dor na regiao posterior do joelho 

A dor posterior no joelho habitualmente resulta de uma lesao do 
complexo gastrocnemio-soleo, causada por uso excessivo. Outras 
causas incluem cisto de Baker, fratura tibial de estresse ou tendinite 


dos isquiotibiais. O tratamento inclui repouso, gelo e exercicios de 
fortalecimento depois que os sintomas tiverem melhorado. 

3. Lesoes meniscais 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Dor medial ou lateral no joelho. 

► Derrame e sensibilidade dolorosa na linha articular. 

► Sensacao de bloqueio ou falseio do joelho. 

► Teste de McMurray positivo. 


O menisco do joelho amortece as forqas nesta articulaqao, au- 
menta o suprimento de nutrientes para a cartilagem e estabiliza 
o joelho. A maioria das lesoes e relacionada a mudanqas dire- 
cionais em uma extremidade de carga. As lesoes do menisco 
medial tem uma historia de rotaqao tibial em uma posiqao de 
carga. Essa lesao frequentemente ocorre nos esportes com bola. 
As lesoes do menisco lateral ocorrem com uma rotaqao tibial 
com o joelho flexionado, como nos exercicios de agachamento 
ou certas manobras de luta. Estas lesoes sao incomuns em crian- 
qas abaixo dos 10 anos de idade. 

Achados clmicos 

O atleta com uma lesao dessas tem uma historia de dor, inchayo, 
estalo, ou bloqueio do joelho, relatando uma sensaqao de falseio 
do joelho. O exame fisico frequentemente re vela edema, sensibi¬ 
lidade dolorosa na linha articular e um teste positivo de hiper- 
flexao-rotaqao de McMurray. O exame diagnostico de escolha 
e a RMN do joelho, embora as radiografias comuns do joelho 
devam ser incluidas. 

Tratamento 

O tratamento pode ser sintomatico para as lesoes menores e isoladas 
do menisco e que nao envolvam um bloqueio mecanico. A perda 
persistente do movimento e outros sinais de dano meniscal sugerem 
um pinyamento meniscal e requerem um encaminhamento mais 
urgente para o manejo cirurgico. A cirurgia tambem esta indicada 
no caso de falha do tratamento conservador dentro de 4-6 semanas 
da lesao. Se a cirurgia for necessaria, a carga pode nao ser permitida, 
dependendo da quantidade de dano meniscal e do tipo de reparo 
necessario. Tipicamente, os exercicios de amplitude de movimentos 
e de fortalecimento podem ser retomados rapidamente, e o retorno 
ao jogo pode ser alcanqado dentro de 4-6 semanas. 

4. Lesoes do ligamento colateral medial e lateral 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Dor na porcao medial ou lateral do joelho. 

► Sensibilidade dolorosa ao longo do ligamento. 

► Teste positivo de estresse em valgo com 0 e 30 graus. 
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Os ligamentos colaterais medial e lateral estao posicionados em 
cada lado do joelho e agem na sua estabilizaqao durante os es- 
tresses de varo e valgo. As lesoes mediais ocorrem com um golpe 
no aspecto lateral do joelho, como visto em uma intercepta<;ao 
no futebol, ou com um estresse rotacional sem contato. 

Achados ch'nicos 

O atleta pode sentir um estalo ou perder a sensaqao ao longo 
do aspecto medial do joelho. 0 exame revela derrame e sensi- 
bilidade dolorosa medialmente. Um teste de estresse em valgo 
efetuado em 20-30 graus de flexao reproduz a dor. 

As lesoes do ligamento colateral medial sao graduadas em 
uma escala de 1-3. As lesoes grau 1 representam uma lesao de 
estiramento. A lesao grau 2 envolve uma ruptura parcial do li¬ 
gamento. A lesao grau 3 e uma ruptura completa do ligamento. 
As radiografias sao uteis, em especial no atleta esqueleticamente 
imaturo, na busca de uma lesao ossea femoral distal ou tibial 
proximal. A RMN e solicitada se houver suspeita de lesao grau 
3 ou disturbio intra-articular concomitante. 

► Tratamento 

O tratamento e quase sempre conservador. As lesoes iniciais 
devem receber compressas de gelo e elevaqao. Um imobilizador 
de prote^ao e usado, e o movimento completo do joelho no imo¬ 
bilizador pode ser permitido dentro de alguns dias. A carga e 
permitida, e um programa de fortalecimento pode ser iniciado. 
O atleta deve usar o imobilizador ate que a dor e a amplitude de 
movimento tenham melhorado. O uso de um imobilizador fun- 
cional e frequentemente necessario quando um jogador retorna 
a competiqao. A imobilizaqao e temporaria ate que o ligamento 
cicatrize completamente e o atleta nao tenha nenhuma sensa^ao 
subjetiva de instabilidade. 

5. Lesoes do ligamento cruzado anterior 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Dor e derrame no joelho. 

► Dor ao longo da linha articular anterior. 

► Teste de Lachman positivo. 


O LCA consiste em tres bandas que previnem a subluxaqao an¬ 
terior da tibia. Ocorre por movimentos de desaceleraqao, torqao 
e mudan^a de direqao. O mecanismo de lesao envolve uma forqa 
aplicada ao joelho durante a hiperextensao, com excessivo estresse 
em valgo e rotaqao externa ftmjada do femur sobre uma tibia fixa. 

Achados clinicos 

O atleta frequentemente relata ter ouvido ou sentido um estalo, 
seguido por edema que ocorre em poucas horas apos a lesao. A 
avaliaqao comeqa com um exame do joelho higido. O teste de 
Lachman fornece a informaijao mais precisa sobre a estabilidade 


do joelho em rela^ao ao LCA. Todas as outras estruturas do 
joelho devem ser examinadas para afastar a presenqa de lesoes 
concomitantes. As imagens incluem as radiografias simples e a 
RMN. Em atletas esqueleticamente imaturos, uma avulsao de 
espinha tibial e frequentemente vista nas radiografias, em vez de 
uma ruptura intrassubstancial do LCA. 

► Tratamento 

O tratamento inicial esta focado no controle do edema e da dor. 
A fisioterapia estruturada pode ser instituida precocemente para 
ajudar a recuperar a amplitude de movimentos e a potencia 
muscular. O tratamento conservador inclui imobilizaqao, for¬ 
talecimento e restriqao das atividades fisicas. Os imobilizado- 
res de joelho reforqam a propriocepijao e controlam a extensao 
terminal. O manejo conservador pode ser complicado pela ins¬ 
tabilidade continuada e dano na cartilagem meniscal. Os avan- 
90 s recentes no tratamento cirurgico do atleta esqueleticamente 
imaturo tem sido uteis para lidar com o manejo complicado dos 
atletas jovens com rupturas de LCA. 

O reparo cirurgico esta tipicamente indicado para os atletas 
jovens que praticam esportes de contato e tambem e necessa¬ 
rio para a instabilidade persistente. A cirurgia pode ser feita de 
2-6 semanas apos a lesao se o edema e os movimentos no joelho 
tiverem melhorado. A reabilitaqao do joelho comeija logo de- 
pois da cirurgia. Uma maquina de movimento passivo continuo 
e usada pos-operatoriamente. A carga parcial e permitida com 
um imobilizador, regulado para extensao completa, conforme o 
quadriceps se fortalece. Depois de duas semanas, a carga parcial 
e a deambulaqao sao iniciadas. As metas do programa subse- 
quente incluem a continuaijao do trabalho muscular em relaqao 
a potencia, reeducac^ao, resistencia, agilidade e coordena^ao. O 
retorno aos esportes que requerem contato e pivotagem pode ser 
feito a partir dos seis meses depois da cirurgia. 

6. Lesoes do ligamento cruzado posterior 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Dor e edema do joelho. 

► Dor aumentada com a flexao do joelho. 

► Teste positivo da gaveta posterior. 


O ligamento cruzado posterior (LCP) vai do condilo femoral 
medial ate o plato tibial posterior e tem duas partes. Sua funqao 
principal e prevenir a subluxaqao tibial posterior. A lesao do LCP 
e incomum; ocorre quando o individuo cai sobre o joelho fle- 
xionado, com o tornozelo em flexao plantar ou com hiperflexao 
for<;ada do joelho. Os esportes mais comuns em que ocorrem as 
lesoes do LCP sao o futebol e o hoquei. 

Achados clinicos 

O atleta se apresenta com edema e dor no joelho, posterior e lateral- 
mente. O exame comeija com o joelho higido e prossegue ate o lado 
lesionado. A prova confirmatoria inclui o teste da gaveta posterior, 
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executado com o paciente deitado em decubito dorsal, o joelho fle- 
xionado em 90 graus eope estabilizado. A graduaqao se baseia na 
quantidade de translaqao. O grau 1 (leve) e de ate 5 mm, o grau 
2 (moderado) e de 5-10 mm, e o grau 3 (grave) e de mais de 10 mm. 
As imagens diagnosticas incluem as radiografias simples e a RMN. 

Tratamento 

O tratamento pode ser determinado assim que a lesao exata for 
isolada. Existe controversia sobre a escolha do tratamento cirur- 
gico versus nao cirurgico. O manejo nao cirurgico esta ganhando 
popularidade, ja que os desfechos tendem a ser similares para 
ambos os grupos. Os imobilizadores e um programa de reabili- 
taqao progressive tem sido usados com sucesso nos atletas com 
lesoes de graus 1 e 2. Os atletas com lesoes grau 3 e instabilidade 
cronica podem requerer cirurgia. 

Guigliano DN et al.: ACL tears in female athletes. Phys Med Rehabil 
Clin N Am 2007; 18:3 [PMID: 17678760], 

Kyist J: Rehabilitation following anterior cruciate ligament injury: 
Current recommendations for sports participation. Sports Med 
2004;34:269 [PMID: 15049718], 

Schachter AK, Rokito AS: ACL injuries in the skeletally immature 
patient. Orthopedics 2007;30:365-370 [PMID: 17539208], 

LESOES DO PE E DO T0RN0ZEL0 

As lesoes na perna, no tornozelo e no pe sao bastante comuns nas 
crianqas atletas. Os tipos de lesoes apresentadas dependem do grupo 
etario. As crianqas jovens tendem a apresentar lesoes diafisarias, em 
contraste com crianqas mais velhas, em crescimento rapido, que 
tendem a apresentar lesoes epifisarias e apofisarias. Os adolescentes 
esqueleticamente maduros estao propensos a lesao ligamentar com 
o padrao do adulto. Embora as fraturas do tornozelo sejam posslveis 
com mecanismos de inversao e eversao, a lesao aguda mais comum 
que envolve o tornozelo e a entorse de tornozelo. 

1. Entorse de tornozelo 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► 0 mecanismo e habitualmente de inversao e flexao plantar. 

► Edema e dor no tornozelo sobre o ligamento. 

► Equimose sobre o tornozelo. 


Quando um ligamento e sobrecarregado, ocorre a ruptura. Estas 
lesoes sao graduadas em uma escala de 1-3. A lesao grau 1 e um 
estiramento sem instabilidade; o grau 2 e uma ruptura parcial, 
com alguma instabilidade; e o grau 3 e uma ruptura total do li¬ 
gamento, com instabilidade articular. O tornozelo tem tres liga- 
mentos laterals (talofibular anterior, calcaneofibular e talofibular 
posterior) e um ligamento medial, o deltoide. A inversao do pe 
geralmente lesa o ligamento talofibular anterior, ao passo que a 
eversao ocasiona lesao no ligamento deltoide. As entorses laterals 
do tornozelo sao muito mais comuns que as entorses mediais do 
tornozelo, porque o ligamento deltoide e mecanicamente mais 
forte que os ligamentos laterals. 


Achados clmicos 

O exame fisico frequentemente revela edema, equimose e dor. O 
teste diagnostico deve ser feito quando houver suspeita de lesao 
ossea. As radiografias sao especialmente importantes ao avaliar 
atletas esqueleticamente imaturos, que sao mais propensos a 
lesao da placa de crescimento. 

Os criterios de Ottawa para o adulto nao sao aplicaveis a pa- 
cientes abaixo dos 18 anos de idade. Sensibilidade dolorosa sobre 
os maleolos, sensibilidade dolorosa alem das inserqoes ligamen- 
tares e edema excessivo sao razoes para se obter radiografias. 

Diagnostico diferencial 

Outras lesoes a serem consideradas incluem as lesoes no quinto 
metatarsal, que podem ocorrer com um mecanismo de inversao. 
Nesta lesao, o atleta se apresenta com edema e sensibilidade do¬ 
lorosa localizada sobre a base do quinto metatarsal. As fraturas 
na base do quinto metatarsal podem ser divididas em avulsao, 
fraturas de Jones e fraturas diafisarias. A ruptura de sindesmose 
tibiofibular ocorre com a dorsiflexao e rotaqao externa. As radio¬ 
grafias sao necessarias, e o teste do aperto e positivo. As fraturas 
dos maleolos, da fibula, do domo talar ou do calcaneo podem 
tambem imitar a entorse de tornozelo. 

Tratamento 

O tratamento apropriado das lesoes ligamentares do tornozelo 
e imperativo para assegurar a recuperaqao completa e deve co- 
meqar logo depois da lesao. A fase 1 dos cuidados envolve o 
enfaixamento compressivo imediato e aplicaqao de gelo, para 
controlar o edema e a inflamaqao. A carga protegida e permitida 
no inlcio da fase de reabilitaqao. A fase 2 comeqa quando o atleta 
puder deambular sem dor. Durante este momento, a amplitude 
de movimento do tornozelo e enfatizada, junto com contraqoes 
isometricas dos dorsiflexores do tornozelo. Uma vez que 90% 
da potencia muscular tenham retornado, os exercicios isotoni- 
cos ativos (exercicios excentricos e concentricos) e isocineticos 
podem ser adicionados. A fase 3 e delineada para aumentar a 
potencia, melhorar a propriocepqao e adicionar atividades “de 
explosao”. Os “exercicios com os dedos do pe” e a “placa incli- 
nada” sao metodos excelentes para melhorar a propriocepqao 
do tornozelo. Este programa pode ser efetivo para fazer com que 
os atletas retornem as atividades dentro de algumas semanas, 
embora ate seis semanas possam ser necessarias para retornar a 
atividade completa. O atleta deve usar um imobilizador protetor 
por 3-4 meses e continuar a usar gelo depois dos exercicios. 


2. Doenca de Sever 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Dor no calcanhar relacionada a atividade em pre-adolescentes. 

► Dor localizada na apofise calcaneana e na insercao do Aquiles. 

► Teste positivo do aperto calcaneano. 
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A doenqa de Sever, ou apofisite calcaneana, ocorre em atletas 
de 9-12 anos que estejam envolvidos em atividades de alto im- 
pacto, como ginastica e futebol. A dor ocorre sobre o calcanhar 
e no ponto de inserqao musculo-tendao sobre o centra de cres- 
cimento do calcaneo. O atleta se apresenta com dor no calca¬ 
nhar relacionada a atividade, e o exame revela uma sensibilidade 
dolorosa focal sobre a apofise. A sensibilidade dolorosa criada 
pela pressao no calcanhar lateral e medial constitui um “teste de 
aperto calcaneano” positivo. O tratamento consiste em repouso 
relativo, alongamento do tendao calcaneano, massagem com 
gelo, AINEs para controle de dor e progressao para as atividades 
conforme a tolerancia, com base no nivel da dor. 

3. Fasciite plantar 

A fasciite plantar e um problema comum que se manifesta com 
dor no calcanhar do atleta adolescente ou mais velho. Tipica- 
mente ocorre em corredores de mais de 50 km/semana e em atle¬ 
tas que tenham tendoes de Aquiles retesados ou usam calqados 
mal ajustados. Tambem e comum nas pessoas com pes cavos e 
naqueles com sobrepeso. A dor e pior ao levantar-se de manha e 
ao caminhar os primeiros passos. Um esporao osseo e frequen- 
temente encontrado ao exame. O tratamento envolve massagem 
local, alongamento do complexo gastrocnemio-soleo, AINEs, 
suporte para o arco e injeqoes locais de esteroide. Os corredores 
podem precisar diminuir a sua quilometragem semanal ate que 
essas medidas eliminem a dor. 

Bahr R: Prevention of ankle sprains in adolescent athletes. Clin J 
Sports Med 2007;17:4 [PMID: 17620800], 

Pontell D, Hallivis R, Dollard MD: Sports injuries in the pediatric 
and adolescent foot and ankle: Common overuse and acute pre¬ 
sentations. Clin Podiatr Med Surg 2006;23:209-231 [PMID: 
16598916], 

Verhagen E et al.: The effects of a proprioceptive balance board trai¬ 
ning program for the prevention of ankle sprains: A proprio¬ 
ceptive controlled trial. Am J Sports Med 2004;32:1385 [PMID: 
15310562], 


PREVENCAO 


Como em todas as atividades, a maioria das lesoes relacionadas aos 
esportes podem ser prevenidas pelo uso de equipamento protetor, 
bom senso e treinamento adequado. O equipamento protetor deve 
ser corretamente ajustado e mantido por um individuo com trei¬ 
namento e instruqao. Os capacetes devem ser usados no futebol 
americano, beisebol, hoquei, ciclismo, esqui, patinaqao, skate ou 
qualquer esporte com risco de trauma craniano. A proteqao ocular 
deve ser usada nos esportes que tenham uma incidencia alta de 
lesoes nos olhos. O acolchoamento protetor adequado deve ser 
identificado e usado, incluindo coxins toracicos para o receptor no 
beisebol; caneleiras no futebol; acolchoamento no ombro, braqo, 
torax e perna no hoquei; e protetores de punho e cotovelo na 
patinaqao. Alguns conceitos de bom senso devem ser abordados 
pelos treinadores, pais e medicos para assegurar a seguranqa das 
crianqas que participant de esportes. Estes incluem a inspeqao dos 
campos ou quadras para potenciais perigos, a adaptaqao de regras 
para o nivel de desenvolvimento dos participantes e dos oponentes 
igualmente comparaveis. 

O uso da historia de pre-participaqao e exame fisico, anterior- 
mente descrito, pode identificar problemas potenciais e permitir 
a prevenqao e a intervenqao precoces. As tecnicas adequadas de 
treinamento reduzem as lesoes ao encorajar a flexibilidade, pro¬ 
mover a resistencia e ensinar a biomecanica correta. A educaqao 
do esporte reforqa os conceitos da boa forma fisica e um estilo de 
vida saudavel junto com o treinamento especifico do esporte. A 
identificaqao precoce de uma lesao permite ao atleta modificar as 
tecnicas e evitar micro- e macrotraumatismos. Uma vez que uma 
lesao tenha ocorrido, precisa ser corretamente identificada, e as 
medidas apropriadas sao usadas para minimizar a inflamaqao. A 
reabilitaqao da lesao comeqa assim que ela tiver sido identificada. 
O cuidado inicial e apropriado oferece ao atleta uma chance ideal 
para a total recuperaqao e o completo retorno a pratica. 

Emery CA: Injury prevention and future research. Med Sport Sci 
2005;49:170-191 [PMID: 16247266], 
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A medicina fisica e de reabilita^ao e a disciplina de multiespecia- 
lidade envolvida no diagnostico e na terapia de individuos com 
incapacidades congenitas e adquiridas. As metas da medicina 
fisica e de reabilitaijao incluem maximizar as capacidades fun- 
cionais e melhorar a qualidade de vida. As incapacidades sao 
descritas com o uso da Classificaqao Internacional de Funcio- 
nalidade, Incapacidade e Saude (CIF), da OMS. Tres aspectos 
sao avaliados em todo paciente: (1) o impacto da incapacidade 
na estrutura e funqao corporais, (2) o impacto da incapacidade 
na atividade e na participaqao em sociedade, e (3) os fatores am- 
bientais que tern impacto sobre a funqao do paciente. Essas tres 
areas formam a base para a discussao de uma condiqao incapa¬ 
citate e sua terapia. 

LESAO ENCEFALICA PEDIATRICA 
Consideracoes gerais 

Ha uma estimativa de 400.000 consultas no departamento de 
emergencia por lesoes encefalicas por ano em crianqas, desde 
o nascimento ate os 14 anos de idade, com 3.000 mortes e 
29.000 hospitalizaqoes. As crianqas com lesoes encefalicas podem 
ter deficits e incapacidades a longo prazo, os quais devem ser 
identificados e tratados. A lesao encefalica e dividida em lesao 
primaria e secundaria. 

A lesao primaria e a lesao imediata, causando dano focal ou di- 
fuso. O dano focal inclui fratura do cranio, equimose ou contusao 
parenquimatosa, hemorragia extraparenquimatosa ou intraparen- 
quimatosa, coagulos sanguineos, ruptura de vasos sanguineos ou 
lesao penetrante. O dano difuso inclui a lesao e o edema axonal 
difusos. As consequencias da lesao primaria, seja focal ou difusa, 
incluem ruptura celular com liberaqao de aminoacidos excitato- 
rios, peptideos opioides e citocinas inflamatorias. 

A lesao secundaria e a perda da funqao celular que acompa- 
nha a lesao primaria, resultando na perda da regulaqao cerebro¬ 
vascular, na homeostasia celular alterada ou na morte celular e 
desregulaqao funcional. Uma lesao primaria pode iniciar os pro¬ 
cesses da morte celular programada secundaria (apoptose), que 
exacerba ainda mais a lesao primaria. A lesao secundaria pode se 


desenvolver em horas ou dias depois da lesao inicial. Ela parece 
ser precipitada pela pressao intracraniana elevada, pelo edema 
cerebral e pela liberaqao de mediadores neuroquimicos. 

Classificacao ch'nica e escores de gravidade 
para a lesao encefalica 

A lesao traumatica do encefalo e habitualmente classificada como 
aberta ou fechada. As lesoes abertas sao o resultado da penetraqao 
craniana por um projetil ou objeto pontiagudo, ou deformaqao do 
cranio com a exposiqao dos tecidos intracranianos subjacentes. As 
lesoes fechadas sao o resultado do trauma nao penetrante na cabeqa, 
que causa movimentaqao das estruturas intracranianas (por acelera- 
9 &o ou desaceleraqao intracraniana e forqas rotacionais) e compres- 
sao do tecido encefalico. As contusoes encefalicas sao classificadas 
como ocorrendo por golpe (ocorrendo no local de lesao) ou con- 
tragolpe (ocorrendo no lado oposto a lesao encefalica). A avaliaqao 
da gravidade da lesao e os eventuais desfechos sao importantes no 
manejo clinico. A seguir, sao apresentadas varias escalas comuns. 

A. Escala de Coma de Glasgow 

A Escala de Coma de Glasgow (ECG) e o sistema mais usado para 
avaliar a profundidade e a duraqao da perda de consciencia no 
contexto agudo. O escore e derivado de tres areas de avaliaijao: a 
responsividade motora (escore maximo 6), o desempenho verbal 
(escore maximo 5) e a abertura ocular aos estimulos (escore ma¬ 
ximo 6). A escala foi modificada para o uso em bebes e crianqas 
abaixo dos 5 anos de idade, considerando a sua falta de respon¬ 
sividade e compreensao verbal (ver Quadro 11-5). Os escores 
cumulativos na ECG definem a lesao como leve (13-15), mode- 
rada (9-12) e grave (< 8). O conceito de amnesia pos-traumatica 
e usado para medir a gravidade da lesao e e um adjunto a ECG, 
denominado ECG-E (estendida). A amnesia pos-traumatica e 
definida como o periodo de tempo depois de uma lesao, durante 
o qual uma nova memoria nao pode ser incorporada, e a pessoa 
parece confusa ou desorientada. A amnesia pode ser retrograda, 
anterograda, ou ambas. Um fator complicador no uso de qual- 
quer uma dessas ferramentas e a utilizaijao da anestesia, das pa- 
ralisantes e da intubaqao no contexto de cuidados agudos. 
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B. Ni'veis de funcao cognitiva do "Rancho Los Amigos" 

Os Niveis de Funcao Cognitiva do Rancho Los Amigos (EKLA 
ou “Rancho”) sao usados para medir a gravidade global do de¬ 
ficit cognitivo e podem ser usados de forma seriada durante a 
recupera^o, como uma medida aproximada da melhora. A es- 
cala tem 10 niveis de funcionamento, variando desde “nenhuma 
resposta” ate “com proposito, apropriada”. 

C. Escala de coma/semicoma 

A escala de coma/semicoma (CNC) e uma medida de profun- 
didade do coma depois de uma lesao grave do encefalo. £ uma 
medida sensivel da alteraijao clinica nas respostas sensoriais, per- 
ceptivas e primitivas. A avaliaqao seriada da condi<;ao de coma 
com o CNC fornece um meio de acompanhar a recupera^ao e 
avaliar o potencial para participaqao ativa na terapia. 

Sequelas comuns da lesao encefalica 

Dependendo da gravidade da lesao do encefalo, pode haver de¬ 
ficits na cogniqao e no comportamento, como tambem deficien- 
cias fisicas. As lesoes tambem podem produzir altera^oes na 
funcao sensorial e motora, estabilidade emocional, comporta¬ 
mento social, velocidade do processamento mental, memoria, 
fala e linguagem. As consequencias das lesoes leves do encefalo 
podem ser dificeis de discernir. Lesoes intraparenquimatosas 
pequenas, facilmente identificadas por TC ou RM, podem nao 
causar sinais ou sintomas obvios. A seguir, sao apresentados os 
problemas comuns associados a lesao encefalica. 

A. Convulsoes 

As convulsoes que ocorrem nas primeiras 24 h depois da lesao 
sao chamadas de convulsoes imediatas. Aquelas que ocorrem 
durante a primeira semana sao as convulsoes atrasadas, e aquelas 
que come^am mais de uma semana depois da lesao sao chama¬ 
das de convulsoes tardias. A profilaxia da convulsao com medi- 
camentos e recomendada na primeira semana depois da lesao do 
encefalo nas crian^as em alto risco para convulsoes e em crian- 
9 as muito jovens, que tem um risco mais alto para convulsoes 
precoces do que as crian 9 as maiores e os adultos. A profilaxia 
das convulsoes tambem e recomendada por uma semana de¬ 
pois de qualquer trauma encefalico penetrante. A profilaxia das 
convulsoes provavelmente nao e efetiva para a preven 9 ao das 
convulsoes de initio tardio. As convulsoes de desenvolvimento 
tardio podem requerer tratamento a longo prazo. 

B. Deficits da funcao motora 

Os deficits da fun 9 ao motora depois da lesao do encefalo incluem 
os disturbios dos movimentos, a espasticidade, a paralisia e a fra- 
queza. Tais deficits podem resultar em prejuizo na deambula 9 ao, 
coordena 9 ao, habilidade prejudicada do uso das extremidades 
superiores e problemas na fala. A fisioterapia e o meio primario 
de tratar esses problemas. 

C. Deficits sensoriais ou perceptivos 

Os deficits sensoriais depois de uma lesao encefalica trauma¬ 
tica sao o resultado das lesoes dos nervos cranianos ou dano 


parenquimatoso do encefalo. O sensorio anormal pode resultar 
em problemas na deglutiqao, mecanismos autoprotetores reduzi- 
dos, negligencia, disfun 9 ao do processamento visual e dor. 

D. Instabilidade autonomica paroxistica 
associada a distonia 

As lesoes encefalicas graves podem estar associadas a disfunqao 
autonomica do talamo e do hipotalamo, que causa uma conste- 
la 9 ao de sintomas conhecidos como instabilidade autonomica 
paroxistica associada a distonia (IAPD). Os sintomas da IAPD 
incluem taquicardia, taquipneia, sudorese, hipertermia, agita- 
9 ao e alteraqoes na postura. Os medicamentos comuns usados 
para tratar a IAPD incluem agonistas da dopamina (p. ex., bro- 
mocriptina), (3-bloqueadores (p. ex., propranolol) e a-agonistas 
(p. ex., clonidina). 

E. Deficits cognitivos e comportamentais 

Apos a lesao encefalica, os deficits cognitivos e comportamentais 
podem ser obvios de imediato ou se desenvolver gradualmente. 
Eles incluem altera 9 ao do estado de vigilia/alerta, aten 9 ao dimi- 
nuida, fun 9 ao executiva prejudicada e problemas com a memo¬ 
ria e a concentraqao. Labilidade emocional, depressao, agitaqao, 
impulsividade e agressao podem emergir. Muitos desses com- 
portamentos melhoram espontaneamente, mas alguns requerem 
intervempao farmacologica ou comportamental. 

F. Disfuncao do eixo hipotalamo-hipofise-suprarrenal 

A disfunqao do eixo hipotalamo-hipofise-suprarrenal e comum 
apos a lesao encefalica. A sindrome da secreqao inapropriada 
de hormonio antidiuretico (SIADH) e o diabetes insipido por 
uma lesao de hipofise posterior podem resultar em significativo 
desequilibrio de eletrolitos e na osmolaridade. A amenorreia que 
tipicamente se resolve de forma espontanea e comum em meni- 
nas. A lesao proxima ao initio da puberdade pode complicar o 
desenvolvimento normal, e o sistema endocrino deve ser cuida- 
dosamente monitorado. 

G. Lesoes dos nervos cranianos 

Os componentes sensoriais e motores dos nervos cranianos sao 
frequentemente prejudicados, resultando em uma ampla varie- 
dade de deficits nao mediados centralmente. Visao, audi 9 ao, 
gustaqao, olfato e deglut^ao sao as fum^oes mais comumente 
afetadas. O nervo vestibulococlear (VII nervo craniano) e o mais 
afetado, seguido pelo nervo oculomotor (III nervo craniano). A 
hiposmia ou a anosmia (I nervo craniano) podem ocorrer se as 
forqas de cisalhamento na placa cribiforme romperem os nervos 
olfatorios aferentes. A lesao nos III, IV e VI nervos cranianos 
pode afetar a visao, causando diplopia e outros deficits. A lesao 
do nervo optico (II nervo craniano) e relativamente rara. Se 
ocorrer uma lesao do nervo optico, ela, em geral, manifesta-se 
clinicamente dentro de um mes do evento traumatico. 

Consideracoes sobre o desenvolvimento 

Muito do que conhecemos sobre a lesao traumatica do encefalo 
se baseia na experiencia com adultos. Os efeitos confundidores 
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da idade e das etiologias especificas da populaqao pediatrica 
(p. ex., maus-tratos) tornam muito complexo o cuidado do pa- 
ciente pediatrico com lesao craniana. 

A suposiqao de que as crianqas mais jovens evoluirao melhor 
que as crianqas mais velhas ou adultos, depois de uma lesao no 
encefalo, e um mito. O fato de que, em uma crianqa, uma quan- 
tidade significativa de desenvolvimento e reorganizaqao sinap- 
tica ainda esta para ocorrer nao garante uma melhor chance de 
recuperaqao funcional. A perturbaqao dos processos de desen¬ 
volvimento, especialmente em bebes muito pequenos ou neona- 
tos, pode ser catastrofica, ja que esses processos frequentemente 
podem nao ser retomados, uma vez perturbados. 

O mecanismo de lesao desempenha um papel importante em 
determinar a gravidade da lesao no encefalo em crianqas muito jo¬ 
vens. Os mecanismos associados a lesao nao acidental, como a sin- 
drome do bebe sacudido, frequentemente resultant em uma lesao 
difusa global. A musculatura fraca do pesco^o, a relaqao entre a 
cabeqa grande e a massa corporal, a imaturidade da barreira hema- 
tencefalica e a alta quantidade de liquido intracraniano em relaqao a 
massa encefalica constituem fatores para o dano generalizado. 

Durante a puberdade, grandes alteraqoes hormonais tem 
um impacto no desfecho da taplesao no encefalo. Os problemas 
comportamentais podem ser pronunciados em adolescentes com 
lesao no encefalo. A puberdade precoce e o desenvolvimento 
precoce da atividade sexual podem ocorrer em pre-adolescentes, 
devendo ser cuidadosamente monitorados. 

Uma consideraqao cuidadosa deve ser dada ao progresso do 
desenvolvimento na crianqa e adolescente com lesao no encefalo. 
Podem ser antecipados retardos relacionados a anormalidades de 
cogniqao e comportamento depois de lesoes moderadas e graves 
do encefalo. £ fundamental identificar as incapacidades de de¬ 
senvolvimento tao logo quanto possivel, de forma que a terapia 
apropriada possa ser iniciada, para maximizar as capacidades re¬ 
siduals da crianqa. Os programas educacionais devem incluir um 
programa educacional individualizado (PEI) para apoiar a crianqa 
com necessidades significativas de assistencia especial pedagogica 
durante os seus anos escolares. Os programas tambem devem 
incluir um Plano 504 (chamado assim pela Seqao 504 da Lei de 
Reabilitaqao e da Lei dos Americanos com Incapacidades). O 
piano 504 identifica as acomodaqoes necessarias em escolas re- 
gulares para os alunos com incapacidades menores, de forma que 
eles possam ser educados em um contexto com seus pares.* 

Tratamento 

A meta primaria da reabilitaqao apos uma lesao encefabca na infan- 
cia e maximizar a independence funcional. O cuidado reabilitaqao 
pode ser dividido em tres fases: agudo, subagudo e de longo prazo. 
As fases aguda e subaguda tipicamente ocorrem no contexto hospi- 
talar, e a fase a longo prazo ocorre no contexto ambulatorial. 

A. Cuidados agudos 

A terapia na fase aguda consiste principalmente em medidas 
clinicas, cirurgicas e farmacologicas para reduzir o edema do 

*N. de R.T. No Brasil, o Ministerio da Educa^ao vem desenvolvendo a 
politica de educa^ao inclusiva, com ares de prioriza<;ao, amplia^ao do 
acesso e atendimento educacional especializado. 


encefalo, tratar a pressao intracraniana aumentada e normalizar 
os valores laboratoriais sericos. A nutriqao e essencial no pro- 
cesso curativo, e a nutriqao parenteral ou as alimentaqoes ente- 
rais suplementares sao empregadas. A pesquisa atual sugere que 
a transiqao para nutriqao enteral (p. ex., alimentaqao com sonda 
nasogastrica), assim que possivel depois da lesao do encefalo, 
esta associada a desfechos melhores. A colocaqao de um tubo de 
gastrostomia para alimentaqao enteral suplementar e frequen¬ 
temente executada em pacientes com lesoes graves do encefalo, 
quando se espera que a recuperaqao seja demorada e a funqao de 
deglutiqao for inadequada para a alimentaqao oral segura. 

B. Cuidados subagudos 

A terapia na fase subaguda e caracterizada pela participaqao 
precoce e intensiva de terapias de reabilitat^ao para promover a 
recuperaqao funcional. O tratamento deve ser planejado depois 
da consultoria com a fisioterapia, a terapia ocupacional, os espe- 
cialistas de linguagem e fala e os neuropsicologos. Os membros 
da enfermagem sao uma interface primaria com o paciente e, 
frequentemente, servem como educadores para os cuidados que 
serao realizados pela familia. A maioria das crianqas e adolescen¬ 
tes com lesoes no encefalo podem ter alta domiciliar e continuar 
com o tratamento ambulatorial. 

C. Cuidados em longo prazo 

O acompanhamento em longo prazo comeqa logo depois da alta. 
Os problemas clinicos devem ser completa e regularmente revisa- 
dos, para assegurar que as necessidades estejam sendo satisfeitas. 
A avaliaqao multidisciplinar anual e importante, especialmente 
quando a crian 9 a se aproxima da idade escolar. A avaliaqao neu- 
ropsicologica pode ser necessaria para definir deficits cognitivos 
e comportamentais e planejar estrategias para lidar com eles no 
ambiente educacional. As terapias devem ser flexiveis, forne- 
cendo estrategias para maximizar a independencia e facilitar o 
envolvimento da crianqa nos variados ambientes. 

A medicaqao e frequentemente necessaria para problemas 
cognitivos e comportamentais. O deficit da atenqao, a irritabili 
dade e a fadiga associados a lesao do encefalo podem ser passiveis 
de tratamento com estimulantes como metilfenidato e moda- 
finila. Agentes dopaminergicos, como amantadina, levodopa 
e bromocriptina, podem ser uteis para melhorar a cogniqao, a 
velocidade de processamento e a agitaqao. Os antidepressivos, 
como os inibidores seletivos da recaptaqao da serotonina, podem 
ser uteis para tratar a depressao e a labilidade do humor. Os an- 
ticonvulsivantes podem ser uteis como estabilizadores do humor 
e para tratar a agitaqao e a agressividade. A carbamazepina e o 
acido valproico sao agentes tipicos para esse proposito. 

A atenqao e a estimulaqao tambem podem ser abordadas com 
sucesso utilizando tecnicas comportamentais para reforqar os 
comportamentos desejados, como tambem para identificar situa- 
qoes ambientais que aperfeiqoem aqueles comportamentos. Os 
ganhos obtidos na area comportamental frequentemente tem um 
impacto positivo nas terapias dirigidas aos problemas fisicos. 

Prognostico e desfechos clinicos 

Apos uma lesao no encefalo, a baixa reatividade pupilar, o pH 
sanguineo baixo, a ausencia de reflexos tendineos profundos e a 
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ECG baixa se correlacionam diretamente com um desfecho des- 
favoravel. Um numero aumentado de lesoes intracranianas e um 
aumento na profundidade e na duraqao do coma tambem estao 
associados a uma recuperaqao funcional inadequada. As crianqas 
abaixo de 1 ano de idade tendem a apresentar piores desfechos. 

A avaliaqao de desfechos funcionais e importante para julgar 
a eficacia da terapia de reabilitaqao. As medidas globais multido- 
minio (p. ex., FIM/WeeFIM, FRESNO) sao usadas para fornecer 
uma “fotografia instantanea” funcional de algumas funqoes sele- 
cionadas — funqao motora e mobilidade, autocuidado, cogniqao, 
socializaqao e comunicaqao. As ferramentas sensiveis e especifi- 
cas, dominio-especificas e para mensuraqao dos desfechos sao 
importantes para acompanhamento clinico da recuperaqao fun¬ 
cional, que pode ocorrer em pequenos incrementos. 

O desfecho associado a lesao encefalica leve e, com frequen- 
cia, bastante favoravel. A maioria dos pacientes recupera a fun- 
qao normal dentro de pouco tempo. Uma porcentagem pequena 
desenvolve problemas persistentes, como cefaleia cronica, baixa 
capacidade de concentraqao, memoria alterada e anormalidades 
vestibulares. E importante diferenciar entre as etiologias muscu- 
loesqueleticas e do SNC. 

Em crianqas, a recuperaqao pode nao ser completamente 
alcanqada por muitos meses ou anos depois da lesao inicial. O 
impacto da lesao nos processos de desenvolvimento e suas con- 
sequencias futuras sao dificeis de predizer. O acompanhamento 
em longo prazo e necessario, particularmente quando a crianqa 
se aproxima da idade escolar. 
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LESAO DA MEDULA ESPINAL 
Consideracoes gerais 

Os estudos epidemiologicos das lesoes da medula espinal (LM) 
sugerem que havera mais ou menos 10.000 novas lesoes por ano e 
que 20% serao em indivlduos abaixo dos 20 anos de idade. Os aci- 
dentes com velculos automotores sao a causa principal de LM em 
todas as idades. As quedas sao causas comuns em crianqas peque- 
nas. A LM sem anormalidades radiologicas pode estar presente 
em 20-40% de crianqas jovens. As crianqas desde o nascimento 
ate os 2 anos tendem a apresentar lesoes em nlvel mais alto da 


coluna cervical, em razao das caracteristicas anatomicas da coluna 
neste grupo etario. As facetas articulares tendem a ser mais rasas 
e orientadas horizontalmente, e a coluna ossea e mais flexivel que 
a medula espinal. Alem disso, a cabeqa e desproporcionalmente 
grande e os musculos do pescoqo sao fracos. 

A LM e categorizada por meio da classificaqao da American 
Spinal Injury Association (ASIA). Essa classificaqao avalia a fun- 
qao motora e sensorial, define o nivel neurologico da lesao e ava¬ 
lia a abrangencia do deficit. O exame da ASIA em 72 h e usado 
para prever a recuperaqao. Uma lesao completa, identificada no 
exame da ASIA em 72 h, prediz um potencial de recuperaqao 
muito pequeno. A classificaqao da ASIA e a seguinte: 

1. ASIA classe A — LME completa, sem funqao motora ou sen¬ 
sorial nos segmentos sacrais inferiores. 

2. ASIA classe B — lesao incompleta, com funqao sensorial preser- 
vada, mas ausencia de funqao motora nos segmentos sacrais. 

3. ASIA classe C — lesao incompleta em que a forqa de mais de 
50% dos musculos-chave abaixo do nivel de lesao tem grau 
menor que 3/5 no teste muscular manual. 

4. ASIA classe D — lesao incompleta em que a forqa de mais de 
50% dos musculos-chave abaixo do nivel de lesao tem grau 
maior que 3/5 no teste muscular manual. 

5. ASIA classe E — lesao na qual a funqao sensorial e a motora 
estao totalmente preservadas. 

Achados clmicos 

A. Padroes clmicos da lesao de medula espinal 

1. Sindrome Brown-Sequard — A medula e hemisseccionada, 
causando paralisia motora, perda da propriocepqao e da sensi- 
bilidade a vibraqao no lado ipsilateral e perda da sensibilidade a 
dor e a temperatura no lado contralateral. 

2. Sindrome do cordao central — A lesao localiza-se na parte 
central da medula e resulta em fraqueza maior nos braqos do 
que nas pernas. 

3. Sindrome da medular anterior — A ruptura da arteria ver¬ 
tebral anterior causa deficits motores e perda da sensibilidade a 
dor e termica. 

4. Sindrome do cone medular — A lesao ou tumor do cone 
causam deficiencia motora minima, mas significativas anormali¬ 
dades da sensibilidade, intestinais e vesicais. 

5. Sindrome da cauda equina — A lesao das raizes nervosas 
produz fraqueza bilateral flacida nas pernas, anormalidades da 
sensibilidade no perineo e disfunqao do neuronio motor inferior 
intestinal e vesical. 

B. Exames de imagem 

O diagnostico e a descriqao anatomica da LM sao feitos princi- 
palmente por tecnicas de imagens. Os exames iniciais devem in- 
cluir radiografias de toda a coluna (incluindo a coluna cervical) 
e exames especiais para as estruturas osseas. As imagens de RM 
sao necessarias para avaliar os tecidos moles. A TC, incluindo 
reconstruqoes tridimensionais, pode ser usada para definir adi- 
cionalmente os elementos lesionados. 
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Tratamento 

A. Manejo inicial 

Os dois preceitos primarios do tratamento da LM sao a identi- 
ficacpao precoce da lesao e a estabilizaqao imediata da coluna. A 
abordagem usada para estabilizar a coluna e determinada pelo 
tipo de lesao, pela localizarpao da lesao e pela condirjao subja- 
cente da medula espinal. A estabilizarjao da coluna pode prevenir 
algum dano adicional a medula espinal. Os dispositivos de trarjao 
externa, como o halo de trarjao e as orteses, sao frequentemente 
usados. Algumas lesoes requerem estabilizaqao interna. O bene- 
flcio da administra^ao de corticosteroides na LM pediatrica nao 
foi estabelecido, mas o tratamento e habitualmente iniciado com 
base nos dados de adultos do National Acute Spinal Cord Injury 
Study. A dose inicial e de 30 mg/kg durante 15 minutos, seguida 
por 5,4 mg/kg nas proximas 23 h, se iniciado dentro de 3 h da 
lesao. Se iniciados dentro de 3-8 h da lesao, os corticosteroides 
devem ser mantidos por 48 h. 

B. Expectativas funcionais quanto a lesao 
da medula espinal 

As lesoes associadas a LM tem um impacto previsivel nas fun^oes 
motora e sensorial. fi util entender esses conceitos ao discutir as 
expectativas funcionais com os pacientes e os pais (Quadro 26-1). 


C. Problemas chnicos especiais associados 
a lesao de medula espinal 

1. Hiper-reflexia ou disreflexia autonomica — Esta con- 
di^ao ocorre em lesoes vertebrais acima do nivel de T6. Os es- 
timulos nocivos no paciente lesionado causam vasoconstri^ao 
simpatica abaixo do nivel da lesao. A vasoconstriqao produz 
hipertensao e, em seguida, uma bradicardia compensatoria, 
mediada pelo nervo vago. Os sintomas incluem hipertensao, 
bradicardia, cefaleias e diaforese. Essa resposta pode ser in- 
tensa o suficiente para ser potencialmente fatal. O tratamento 
requer a identifica^ao e o alivio do estimulo nocivo subjacente. 
Disturbios intestinais, vesicais e cutaneos sao os estimulos 
nocivos mais comuns que causam essa sindrome. O paciente 
deve ser colocado em uma posi^ao vertical e um medicamento 
anti-hipertensivo usado, se as medidas conservadoras falha- 
rem. A nifedipina (oral ou sublingual) tem sido usada no trata¬ 
mento dessa condi^ao. 

2. Hipercalcemia — A hipercalcemia frequentemente ocorre 
em adolescentes dentro dos primeiros dois meses apos a para¬ 
plegia ou tetraplegia. O nivel de calcio serico sobe significati- 
vamente em resposta a imobilizarjao. Os pacientes queixam-se 
de dor abdominal e mal-estar. Podem ocorrer disturbios com- 
portamentais. O tratamento inicial e focado na hidratarjao e na 
diurese forrjada, usando liquidos e furosemida, para aumentar 


Quadro 26-1 Expectativas funcionais relacionadas a lesao da medula espinal 


Nivel de lesao e funcao muscular principal 

Habilidades funcionais 

C1-C4 (nenhuma funcao na extremidade superior) 

Dependente para todas as tarefas, pode usar computador ativado por voz, bastao bucal; pode dirigir 
cadeira de rodas eletrica com os dispositivos de tecnologia ativados pela boca (sopro), queixo ou 
cabeca 

C5 (funcao do biceps) 

Pode colaborar nas AVDs, pode utilizar cadeira de rodas eletrica com joystick, utilizar a cadeira de 
rodas manual com adaptacoes para serem tocadas por distances curtas 

C6 (extensao do punho) 

Mais habilidades para as AVDs; pode empurrar cadeira de rodas manual em lugar fechado, fazer a 
transferences de nivel; funcao manual reforcada com o equipamento adaptado 

C7 (extensao do cotovelo) 

Independente para as AVDs; funcao manual reforcada com equipamentos adaptados; pode empurrar 
cadeira de rodas manual em recinto fechado e ao ar livre 

C8 (flexores dos dedos) 

T1 (abducao do dedo minimo) 

Independente para AVDs; habilidades independentes na cadeira de rodas manual; habilidades 
aumentadas de transferencia 

I2-T12 (extensores toracicos, abdominais e 
vertebrais) 3 

Independente para AVDs; habilidades independentes na cadeira de rodas manual; transferencia 
melhorada; fica em pe com orteses e andadores imobilizadores 

LI e L2 (fiexores do quadril) 

Fica em pe e caminha com orteses e andadores longos para membros inferiores, OJIP (KAFO) 
e CIPR (ou RGO); marcha pendular; a cadeira de rodas manual e a forma principal de 
mobilidade 

L3 (extensao do joelho) 

Deambulacao em casa e na comunidade limitada; aparelhos ortopedicos longos ou curtos 
nas pernas 

L4 (dorsiflexao do tornozelo) 

Deambulacao e na comunidade com aparelhos ortopedicos curtos, OTP 

L5 (extensores longos dos dedos do pe) 

SI (flexores plantares do tornozelo) 

Deambulacao na comunidade; pode ser mais lento que os seus pares e com alguns problemas de 
resistencia 


a Nivel definido pelo dermatomo sensorial. 

AVDs, atividades da vida diaria; OTP, ortese do tornozelo-pe,- OJTP, aparelhos ortopedicos denominados de acordo com as articulacoes apoiadas (ortese do 
joelho-tornozelo-pe ou KAFO — knee-antle-foot-orthosis); CTPR, ortese com bloqueio reciprocado (ou RGO — reciprocal gait orthosis) 
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a excreqao urinaria de calcio. Nos casos graves, especialmente 
em crianqas maiores, a calcitonina e o etidronato podem ser 
necessarios. 

3. Disturbios da termorregulacao — Estes problemas sao 
mais comuns e mais graves nas lesoes de nivel mais alto e habi- 
tualmente resultam em um estado poiquilotermico. A capaci- 
dade de vasoconstriqao e vasodilataqao abaixo do nivel da lesao 
fica prejudicada. A pessoa com uma LM acima de T6 e par- 
ticularmente suscetivel a temperatura ambiental e esta em risco 
de hipotermia e hipertermia. 

4. Trombose venosa profunda — A trombose e uma complica- 
qao comum da LM, especialmente em crianqas pos-pubescentes. 
A trombose venosa profunda deve ser suspeitada em crianqas 
com edema unilateral de extremidade, cordoes palpaveis nos 
musculos da panturrilha, febre, eritema, ou dor no membro in¬ 
ferior. O diagnostico e confirmado por ultrassom com Doppler, 
e a avaliaqao completa pode requerer TC espiral ou cintigrafia de 
ventilaqao perfusao se uma embolia pulmonar for suspeitada. As 
medidas preventivas incluem meia-calqa elastica e dispositivos 
de compressao. A anticoagulaqao profilatica pode ser necessa- 
ria, usando medicamentos como a varfarina (100-150 U/kg por 
via intravenosa uma vez) e varfarinas de baixo peso molecular 
(0,5 mg/kg subcutaneamente a cada 12 h). 

5. Ossificacao heterotopica — Esta complicate ocorre nas 
lesoes traumaticas da medula espinal e do encefalo. Os depositos 
ectopicos de calcio habitualmente aparecem ao redor das arti- 
culaqoes nos primeiros seis meses depois da lesao. Eles podem 
causar edema, diminuiqao da amplitude de movimentos, dor aos 
movimentos, massas palpaveis firmes, febre, velocidade de sedi- 
mentaqao elevada e anormalidades na cintigrafia ossea de fase 
tripla. A terapia com etidronato deve ser iniciada no momenta 
do diagnostico. A remoqao cirurgica dos depositos ectopicos e 
controversa e, habitualmente, executada apenas nos casos de ex¬ 
trema perda de movimentos, escaras de pressao ou dor intensa. 

Bilston LE, Brown J: Pediatric spinal injury type and severity are 
age and mechanism dependent. Spine 2007;32:2339 [PMID: 
17906576], 

Bracken MB: Steroids for acute spinal cord injury. Cochrane Database 
Sys Rev 2002;(3):CD001046 (PMID: 12137616], 

Hickey KJ et al.: Prevalence and etiology of autonomic dysreflexia 
in children with spinal cord injuries. J Spinal Cord Med 2004; 
27(Suppl 1):S54 (PMID: 15503704], 

Liao CC et al.: Spinal cord injury without radiological abnormali¬ 
ties in preschool-aged children: correlation of magnetic reso¬ 
nance imaging findings and neurologic outcome. J Neurosurg 
2005;103(Suppl 1):17 [PMID: 16122000], 

LESOES DO PLEXO BRAQUIAL 
Consideracoes gerais 

O plexo braquial e a complexa conexao nervosa entre a medula 
espinal e os musculos da extremidade superior e da area escapu- 
lar. As raizes nervosas que formam o plexo derivam dos nervos a 
partir do quinto nervo cervical ate os primeiros nervos toracicos. 
Essas raizes nervosas formam troncos, que adicionalmente se 


dividem em divisoes e entao em cordoes. O tronco superior (C5 e 
C6) e o mais comumente ferido, resultando em um complexo de 
sintomas chamado de paralisia de Erb. A lesao do tronco inferior 
(C7-T1) produz a paralisa de Klumpke. £ bastante comum que 
todo o plexo braquial esteja envolvido. As lesoes leves do plexo 
braquial podem produzir somente um estiramento nervoso ou 
neuropraxia. A lesao grave pode causar a avulsao nervosa com¬ 
pleta da conexao com a medula espinal. 

Achados ch'nicos 

A paralisia de Erb e caracterizada pela fraqueza do ombro na 
rotaqao interna e aduqao do braqo. O cotovelo esta estendido, e 
o punho, flexionado. Existe boa preservaqao de funqao manual. 
A paralisia de Klumpke e caracterizada por boa funqao no ombro, 
mas funqao diminuida ou ausente na mao. A lesao do plexo bra¬ 
quial pode tambem causar a slndrome de Horner (miose, ptose e 
anidrose facial unilateral) devido a ruptura dos nervos simpati- 
cos cervicais. Lesoes osseas e nervosas associadas sao comuns na 
lesao do plexo braquial. O exame fisico deve incluir a inspeqao 
do umero e da clavicula na busca de fraturas. Pode haver lesoes 
dos nervos frenico e facial. 

O diagnostico de uma lesao do plexo braquial deve basear-se 
na historia e no exame clinico. O teste diagnostico ajuda a con- 
firmar, a localizar e a classificar a lesao. A eletromiografia e util 
3-4 semanas depois da lesao. Este exame e usado nao apenas para 
diagnostico mas tambem para registrar a recuperaqao. A RM, a 
mielografia e a TC podem ajudar a localizar a lesao e a determi- 
nar a sua extensao. 

Tratamento e prognostico 

A cirurgia primaria dos nervos do plexo e indicada para as 
crianqas que nao tenham nenhuma recuperaqao espontanea da 
funqao do biceps em 6-9 meses. Os procedimentos secundarios 
para maximizar a funqao incluem transferencias musculares e 
intervenqoes ortopedicas. A fisioterapia e o tratamento princi¬ 
pal para a lesao do plexo braquial e inclui alongamentos, uso de 
imobilizadores e treinamento funcional. 

O metodo atualmente aceito de prever a recuperaqao se 
baseia na recuperaqao espontanea do biceps. As crianqas cuja 
funqao antigravitacional retorna dentro de dois meses da lesao 
provavelmente terao recuperaqao quase completa da funqao. Se 
a funqao antigravitacional for retardada ate os seis meses depois 
da lesao, a recuperaqao provavelmente sera limitada. Se a funqao 
antigravitacional estiver ausente em 6-9 meses depois da lesao, 
nao havera nenhuma recuperaqao da funqao, e as opqoes cirur- 
gicas para transplantar musculos e melhorar a funqao motora 
deverao ser consideradas. 

Grossman JA: Early operative intervention for selected cases of 
brachial plexus birth injury. Arch Neurol 2006;63:1031 [PMID: 
16831977], 

O’Brien DF et al.: Management of birth brachial plexus palsy. Childs 
NervSyst 2006;22:103 [PMID: 16320018], 

Strombeck C et al.: Long-term follow-up of children with obstetric 
brachial plexus palsy I: Functional aspects. Devel Med Child Neu¬ 
rol 2007;49:198 [PMID: 17355476]. 
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PROBLEMAS COMUNS NA REABILITACAO 
1. Bexiga neurogenica 

A fun^ao da bexiga e armazenar e expelir a urina. Os musculos 
da bexiga incluem o detrusor e os esfincteres uretrais. Durante 
o primeiro ano de vida, o funcionamento da bexiga e reflexo, 
com esvaziamento espontaneo. Depois do primeiro ano, o con- 
trole comeqa a se desenvolver, e a maioria das crian^as alcanqam 
a continencia por volta dos 5 anos de idade. As crianqas com 
algum dano no sistema nervoso central ou periferico podem de¬ 
senvolver bexiga neurogenica. A bexiga neurogenica e habitual- 
mente classificada como a seguir: 

1. A bexiga neurogenica nao inibida ocorre depois das lesoes 
de neuronio motor superior ao nivel do encefalo ou da me- 
dula espinal, resultando em falha na inibiqao das contraqoes 
do detrusor. Isto resulta em um padrao de esvaziamento por 
hiper-reflexia. 

2. A bexiga neurogenica reflexa resulta de dano aos nervos 
sensoriais e motores acima do nivel de S3 e S4. A bexiga 
se esvazia reflexamente, mas a coordena^o pode nao estar 
presente, podendo ocorrer dissinergia (contraqao da mus- 
culatura da bexiga contra um esfincter fechado). A pressao 
intravesical aumentada e o refluxo vesicouretral podem ser 
consequencias da dissinergia. 

3. A bexiga neurogenica autondmica e uma bexiga flacida e 
esta associada a um dano no neuronio motor inferior. Os 
volumes vesicais estao habitualmente aumentados, podendo 
ocorrer a incontinentia por excesso de volume. 

4. A bexiga neurogenica paralitica motora resulta da lesao nos 
nervos motores das raizes de S2-S4. A sensibilidade fica in- 
tacta, mas existe disfunqao motora. A crian 9 a sente vontade 
de urinar, mas tern dificuldade em realizar contra^oes volun- 
tarias da bexiga. 

5. A bexiga neurogenica paralitica sensorial resulta quando as 
raizes sensoriais sao rompidas. Os pacientes afetados nao 
tern a sensaqao da bexiga cheia, mas podem ser capazes de 
iniciar o esvaziamento. 

O diagnostico de bexiga neurogenica requer historia e exame 
fisico completos. O tipo de dano neurologico deve ser identifi- 
cado, ja que ajudara a prever os problemas da micqao que pode- 
rao ocorrer. Os tratos superiores devem ser avaliados por varias 
tecnicas, incluindo ultrassom, pielografia intravenosa e renogra- 
fia por isotopo. Os exames do trato inferior incluem EQU, resi- 
duo pos-miccional, urodinamica, cistografia e cistoscopia. 

Tratamento 

O tratamento e direcionado ao tipo de disfunqao da bexiga. Os 
metodos mais simples sao aqueles que empregam as estrategias 
comportamentais. O esvaziamento com horarios marcados pode 
ser efetivo para as crian^as com bexigas nao inibidas. Nesta tecnica, 
as crian^as sao lembradas verbalmente ou usam algum dispositivo 
(relogio com um cronometro) para urinar a cada 2-3 h antes de 
a capacidade da bexiga ser alcan 9 ada. As manobras de Crede e 
Valsalva sao usadas nos pacientes com uma bexiga autonomica, 


para ajudar a drenar uma bexiga flacida. Existe um risco de pres¬ 
sao intravesical aumentada durante estas manobras, o que pode 
provocar refluxo vesicoureteral. Essas manobras nunca devem ser 
usadas em um paciente com uma bexiga neurogenica reflexa. 

Os medicamentos sao frequentemente empregados para tra- 
tar a bexiga neurogenica. Os anticolinergicos sao comumente 
usados para reduzir as contra 9 oes do detrusor, diminuir a sen- 
sa 9 ao de urgencia e aumentar a capacidade da bexiga. Os me¬ 
dicamentos incluem oxibutinina, tolterodina e hiosciamina. Os 
efeitos colaterais desses medicamentos incluem sonolencia, nau¬ 
seas e constipa 9 ao. As familias frequentemente consideram esses 
efeitos inaceitaveis e, com frequencia, abandonam o tratamento. 

Os metodos externos tambem sao usados para melhorar a 
continencia e a funqao. Absorventes e fraldas, sondas vesicais 
externas e internas e sondagem vesical intermitente sao alguns 
metodos tipicos. Os procedimentos cirurgicos para proteger os 
tratos superiores do refluxo urinario sao frequentemente usados. 
Uma crianqa pequena com uma bexiga de alta pressao esta em 
risco particular para refluxo e pode precisar de medicamentos, 
sondagem vesical intermitente ou vesicostomia para prevenir 
lesao renal hidrostatica e infec 9 ao. Uma crianqa maior pode re- 
querer ampliaqao da bexiga ou um conduto intestinal da bexiga 
ate a superficie da pele para aliviar a distensao da bexiga (proce- 
dimento de Mitrofanoff). Se um esfincter uretral incompetente 
causar extravazamento de urina, poderao ser usados inje 9 oes, 
suspensores, ou implantes para aumentar a barreira uretral. 
Recentemente, tem sido usada a estimula 9 ao eletrica das raizes 
sacrais para iniciar a mic 9 ao. O treinamento de biofeedback tam¬ 
bem e usado para melhorar a mic 9 ao. 

2. Intestino neurogenico 

O controle da funqao intestinal depende de um sistema nervoso 
autonomo (simpatico e parassimpatico) e somatico intacto. A in- 
terrupqao de quaisquer destas vias pode resultar em retenqao el ou 
incontinentia. As metas de tratamento para os pacientes com intes¬ 
tino neurogenico incluem estabelecer um habito intestinal previsi- 
vel e confiavel, prevenir a incontinentia e prevenir as complica 9 oes. 
Ha dois tipos de disfunqao intestinal neurogenica: disfunqao mo¬ 
tora superior e motora inferior. O intestino com lesao tipo do neu¬ 
ronio superior resulta de lesao acima do cone medular. Os pacientes 
afetados habitualmente tem contraqoes intestinais reflexas de alta 
amplitude, ausencia de sensibilidade e nenhum controle voluntario 
do esfincter. Os pacientes com o intestino com lesao tipo neuronio 
motor inferior nao tem nenhum controle de esfincter e nenhum 
reflexo anocutaneo. Este quadro e descrito como um intestino fla- 
cido. Em geral, estabelecer um programa intestinal e mais facil nos 
pacientes com lesoes do neuronio motor superior. 

Tratamento 

A dieta e importante em qualquer tipo de intestino neurogenico. 
As fibras e os liquidos sao elementos fundamentals. A consis- 
tencia fecal deve tender para menos consistente, embora alguns 
pacientes tentem manter-se constipados para prevenir acidentes. 
Um programa intestinal previsivel e com horarios regulares e 
essential. Devem-se organizar os horarios de modo a que os mo- 
vimentos intestinais ocorram no momento de refe^oes, ja que o 
reflexo gastrocolico pode desencadear a evacuaqao. 
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Os medicamentos laxativos e emolientes (amolecedores de 
fezes) sao habitualmente incluldos em um programa intestinal 
abrangente. Os emolientes como o docusato retem a agua das 
fezes. O oleo mineral e um emoliente aceitavel nos pacientes 
sem risco de aspirat^ao pulmonar. Os agentes formadores de 
bolo, como o Metamucil®, aumentam o conteudo de fibras e da 
agua nas fezes e reduzem o tempo de transito. Os estimulantes 
como o extrato de sena ou o bisacodil aumentam a peristalse. Os 
agentes osmoticos como o polietilenoglicol mantem as fezes com 
consistencia reduzida, retendo a agua. Os supositorios e enemas 
sao frequentemente usados quando outros metodos nao tiverem 
sido bem-sucedidos. Os programas de manejo intestinal do neu- 
ronio motor superior podem incluir a estimulaqao digital retal. 
As opqoes cirurgicas mais recentes incluem os estimulantes dos 
nervos sacrais e as tecnicas para propiciar o esvaziamento do 
colo. O botao de cecostomia ou o enema de continencia antero- 
grado sao empregados quando os outros metodos conservadores 
nao tiverem sido capazes de alcanqar as metas desejadas. 

3. Espasticidade 

A espasticidade e um aumento de velocidade dependente do tonus 
muscular e uma perda da funqao muscular isolada. O tonus e a 
resistencia sentida em um musculo conforme e movido no espaqo, 
e a espasticidade ocorre quando ha dano do SNC por trauma ou 
lesao. E incluida na sindrome do neuronio motor superior (refle- 
xos hiperativos e exagerados, tonus aumentado, clonus, sinal de 
Babinski positivo). A espasticidade e avaliada usando a escala 
de Ashworth, com 0 indicando nao aumento no tonus muscular e 
4 indicando a rigidez completa da extremidade. 

► Tratamento 

O tratamento se baseia no estabelecimento de metas e e influen- 
ciado pela condiqao funcional do paciente. A espasticidade tem 
efeitos positivos e negativos na qualidade de vida. Os aspectos 
positivos incluem a habilidade de usar a espasticidade para as 
tarefas funcionais, ja que ha manutemjao da fonja muscular. Ne- 
gativamente, a espasticidade pode interferir no posicionamento 
e na higiene, podendo afetar a funqao e causar dor. 

As opqoes para terapia variam desde conservadoras ate agres- 
sivas. A abordagem piramidal comeqa com uma base de pre- 
venqao dos estimulos nociceptores e fisioterapia agressiva. As 
crianqas devem ser corretamente posicionadas e ter um equi- 
pamento apropriado para apoiar essa estrategia. A fisioterapia e 
projetada para reduzir os efeitos a longo prazo da espasticidade 
por exercicios de alongamento e amplitude de movimentos. O 
calor e o frio sao uteis para melhorar o tonus, mas seus efeitos 
nao sao de longa duraqao. O uso de gesso nas extremidades su- 
periores e inferiores pode diminuir o tonus e aumentar a ampli¬ 
tude de movimentos. A terapia de restriqao pode ser usada para 
tentar melhorar a funqao da extremidade superior. 

O proximo passo na piramide e o uso de medicamentos, prin- 
cipalmente o baclofeno, o diazepam, o dantrolen e a tizanidina. 
O baclofeno (um agonista direto do GABA b ) e um medicamento 
de primeira linha, que produz efeitos no nivel da medula espinal. 
Os efeitos colaterais sao principalmente a sonolencia e a fra- 
queza. O limiar de convulsao pode ser reduzido pelo baclofeno. 


O baclofeno pode ser administrado diretamente ao SNC por uma 
bomba intratecal. Ele tem sido usado com sucesso nas criamjas com 
lesao do encefalo, paralisia cerebral e LM. O diazepam e um mo- 
dulador alosterico dos receptores GABA a pos-sinapticos tanto no 
encefalo quanto na medula espinal. Pode causar sonolencia e depen¬ 
dence. O dantroleno diminui a liberaqao de calcio no musculo. Os 
efeitos colaterais incluem fraqueza e, raramente, hepatotoxicidade. 
A tizanidina e um agente mais novo e funciona pre-sinapticamente 
nos receptores 0 C 2 -adrenergicos. Pode causar boca seca e sedaqao, e 
os testes da funqao hepatica podem ficar elevados. 

O alivio da espasticidade focal pode ser alcanqado usando 
tecnicas de quimiodesnervat^ao. As toxinas botulinicas A e B 
podem ser injetadas em musculos selecionados para melhorar 
a amplitude de movimentos, melhorando a funqao e a higiene, 
como tambem reduzindo a dor e a deformidade. Mais recente- 
mente, as toxinas botulinicas tem sido usadas para tratar saliva- 
(jao excessiva, hiperidrose e dor cronica. Essas toxinas bloqueiam 
a liberaijao de acetilcolina na junqao neuromuscular. Os efeitos 
sao temporaries, durando 3-6 meses, e as repetidas injeqoes sao 
frequentemente necessarias. As injeqoes de fenol constituem 
outra opqao para o tratamento da espasticidade local e sao tecni- 
camente mais dificeis. O fenol desnatura as proteinas das fibras 
mielinizadas e amielinicas e produz neurolise ou miolise, depen- 
dendo do local da injeqao. Os efeitos podem durar mais tempo 
que aqueles das toxinas botulinicas. As injeqoes tem um risco de 
disestesia sensorial se nervos mistos forem atingidos. 

As opqoes cirurgicas incluem procedimentos ortopedicos 
direcionados para melhorar a funqao e a deambulaqao e para 
aliviar as deformidades produzidas com o passar do tempo pela 
espasticidade. As contraturas sao comuns no tendao de Aqui- 
les, nos isquiotibiais e nos adutores. As contraturas da extremi¬ 
dade superior ocorrem no cotovelo, no punho e nos flexores dos 
dedos. A escoliose e bastante comum, e o uso de coletes ou a ci- 
rurgia podem ser necessarios. A analise da marcha pode ser util 
ao avaliar a crian 9 a com espasticidade funcional como um guia 
para o uso de orteses, terapia e cirurgia. As tecnicas neurocirur- 
gicas como a rizotomia dorsal seletiva sao usadas em um grupo 
de crianqas muito selecionado para alterar permanentemente os 
padroes de espasticidade e para melhorar a deambulaqao. 
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ARTRITE IDIOPATICA JUVEN1L 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Artrite envolvendo dor, edema, calor, sensibilidade dolo¬ 
rosa, rigidez matinal e amplitude de movimentos dimi- 
nuida de uma ou mais articulacoes, durando pelo menos 
6-12 semanas. 

► Pode ter manifestacoes sistemicas associadas, incluindo 
febre, erupcao cutanea, uveite, serosite, anemia e fadiga. 


A artrite idiopatica juvenil (AIJ) e caracterizada pela artrite cro- 
nica em uma ou mais articulates por pelo menos 6-12 semanas. 
Existem quatro subtipos principals de AIJ: oligoarticular, poliar- 
ticular, sistemica e associada a entesite. A causa exata da AIJ nao 
e conhecida, mas existe evidencia significativa de que seja um 
processo autoimune, com fatores de suscetibilidade geneticos. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

O tipo mais comum de AIJ e a forma oligoarticular, que inclui 
50% dos pacientes, caracterizada pela artrite de quatro articula¬ 
tes ou menos. Este tipo de AIJ frequentemente afeta as articu¬ 
lates medias a grandes. As criampas podem desenvolver uma 
discrepancia no comprimento dos membros inferiores, em que 
o membro afetado cresce mais devido a mais fluxo sanguineo e 
fatores de crescimento, porque a artrite e, com frequencia, as- 
simetrica. A sinovite e habitualmente leve e pode ser indolor. 
As caracteristicas sistemicas sao incomuns, com exce^ao da in- 
flama^ao no olho. Ate 30% das crian^as com esse tipo de AIJ 
desenvolvem uveite insidiosa e assintomatica, que pode causar 
cegueira se nao for tratada. A atividade da doenqa ocular nao se 
correlaciona com a da artrite. Por isso, a triagem oftalmologica 
de rotina pelo exame com lampada de fenda deve ser feito em in- 
tervalos de tres meses se o teste do anticorpo antinuclear (AAN) 


for positivo, e em intervalos de seis meses se o teste de AAN for 
negativo, por pelo menos quatro anos depois do inicio da artrite, 
ja que e o periodo de maior risco. 

A doenqa poliarticular e definida como a artrite que envolve 
cinco ou mais articulates. Esse tipo de AIJ afeta 35% dos pa¬ 
cientes. Tanto as articulates grandes como as pequenas sao 
envolvidas, tipicamente em um padrao simetrico. As caracte¬ 
risticas sistemicas nao sao proeminentes, embora febre baixa, 
fadiga, nodulos reumatoides e anemia possam estar presentes. 
Este grupo e adicionalmente dividido em doenqa com fator reu- 
matoide positivo e com fator reumatoide negativo. A primeira se 
assemelha a artrite reumatoide do adulto, com uma artrite mais 
cronica e destrutiva. 

A forma sistemica, tambem conhecida como a doen^a de 
Still, e a forma menos comum, incluindo 10-15% dos pacientes 
com AIJ. A artrite pode envolver qualquer numero de articula¬ 
tes e afetar tanto as articulates grandes quanto as pequenas, 
mas pode estar ausente no inicio da doernpa. Uma das caracte¬ 
risticas classicas e a febre alta, com frequencia de ate 39-40°C, 
tipicamente ocorrendo uma a duas vezes/dia. Entre picos febris, 
a temperatura habitualmente retorna ao normal ou subnormal. 
Noventa por cento dos pacientes apresentam uma erupqao cuta¬ 
nea macular evanescente rosa-salmao caracteristica, que e mais 
proeminente nas areas de pressao e quando a febre esta presente. 
Outras caracteristicas sistemicas que podem estar presentes, mas 
nao sao especificas da AIJ, incluem hepatoesplenomegalia, linfa- 
denopatia, leucocitose e serosite. 

A artrite associada a entesite e mais comum no sexo mascu- 
lino, acima dos 10 anos de idade, e esta tipicamente associada a 
artrite de grandes articulates da extremidade inferior. A marca 
registrada dessa forma de artrite e a inflama^ao das inscribes 
tendineas (entesopatia), como o tuberculo tibial ou do calcanhar. 
A dor lombar e a sacroileite tambem sao comumente vistas nessa 
forma de artrite. 

B. Achados laboratoriais 

Nao existe um teste diagnostico especifico para AIJ. Uma veloci- 
dade de sedimenta^ao globular (VSG) normal nao exclui o diag¬ 
nostico de AIJ. Entretanto, os pacientes com AIJ sistemica tem 
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Quadro 27-1 Analise do liquido articular 


Disturbio 

Celulas/pL 

Glicose 3 

Trauma 

Mais eritrocitos que 
leucocitos; habitualmente 
< 2.000 leucocitos 

Normal 

Artrite reativa 

3.000-10.000 leucocitos, 
principalmente mononudeares 

Normal 

Artrite idiopatica 
juvenil e 
outras artrites 
inflamatorias 

5.000-60.000 leucocitos, 
principalmente neutrofilos 

Habitualmente 
normal ou 
ligeiramente baixa 

Artrite septica 

> 60.000 leucocitos, 

> 90% neutrofilos 

Baixa a normal 


a Valor normal > 75% do valor da glicose serica. 


marcadores inflamatarios significativamente elevados, incluindo 
VSG, proteina C reativa (PCR), leucograma e plaquetas. O fator 
reumatoide e positivo em aproximadamente 10-15% dos pacientes 
e, em geral, quando ocorre o aparecimento da doenga poliarticular, 
depois dos 8 anos de idade. Um exame mais recente, do anticorpo 
antipeptideo citrulinado dclico (CCP), pode ser detectavel antes 
do fator reumatoide e tem uma especificidade muito alta para a 
artrite reumatoide. Os AANs estao associados a um risco aumen- 
tado de iridociclite nos pacientes com doenga oligoarticular. Um 
teste positivo de AAN tambem e bastante comum nos pacientes 
com a forma da doenga com fator reumatoide positivo de inicio 
tardio. O porte do antigeno HLA-B27 esta associado a um risco 
aumentado de desenvolver artrite associada a entesite. 

O Quadro 27-1 lista as caracteristicas gerais do liquido articu¬ 
lar em varias condigoes. A indicagao principal para a aspiragao e 
analise do liquido articular sinovial e de afastar uma infecgao. A 
coloragao de Gram ou a cultura positiva e o unico teste definitivo 
para infecgao. Uma contagem de leucocitos acima de 2.000/pL 
sugere inflamagao; pode ser devido a infecgao, a doengas reu- 
matologicas, a leucemia ou a artrite reativa. Uma concentragao 
de glicose muito baixa (< 40 mg/dL) ou uma contagem de leu¬ 
cocitos polimorfonucleares muito alta (> 60.000/p) e altamente 
sugestiva de artrite bacteriana. 

C. Diagnostico por imagem 

Nos estagios iniciais da doenga, podem ser vistos somente o edema 
de tecidos moles e a osteoporose periarticulares. A ressonancia 
magnetica nuclear (RMN) das articulagoes envolvidas pode mos- 
trar um dano articular precoce e, se feita com gadolinio, pode con- 
firmar a presenga de sinovite. Mais tarde, no curso da doenga, 
particularmente nos pacientes na doenga com fator reumatoide 
positivo, as radiografias simples podem demonstrar o adelga- 
mento do espago articular devido ao afilamento da cartilagem e as 
alteragoes erosivas no osso, em razao da inflamagao cronica. 

Diagnostico diferencial 

O Quadro 27-2 lista as causas pediatricas mais comuns de dor 
nos membros. A AIJ e um diagnostico de exclusao; por isso, e 


Quadro 27-2 Diagnostico diferencial de dor nos membros 
em criancas 

Ortopedicas 

Fratura de estresse 
Condromalacia patelar 
Doenca de Osgood-Schlatter 
Deslizamento da epifise capital femoral 
Doenca de tegg-Calve-Perthes 
Sindrome de hipermobilidade 
Artrite reativa 

Purpura de Henoch-Schonlein 
Sinovite toxica do guadril 
Sinovite transitoria pos-infeccao viral 
Febre reumatica 
Artrite pos-estreptococica 
Infeccoes 
Bacterianas 
Artrite de lyme 
Osteomielite 
Artrite septica 
Discite 
Virais 
Parvovirus 
Virus Epstein-Barr 
Artrite da hepatite B 
Reumatologicas 
Artrite idiopatica juvenil 
lupus eritematoso sistemico 
Dermatomiosite 
Neoplasicas 
leucemia 
linfoma 
Neuroblastoma 
Osteoma osteoide 

Tumores osseos (benignos ou malignos) 

Sindromes dolorosas 
Dores do crescimento 
Fibromialgia 

Sindrome da dor regional complexa 


importante afastar outras causas dos sinais e sintomas clinicos 
antes de estabelecer esse diagnostico. O diagnostico diferencial 
e frequentemente bastante amplo, incluindo condigoes ortope¬ 
dicas, doengas infecciosas e neoplasias. Algumas caracteristicas 
fundamentals podem ajudar a distinguir essas entidades diferen- 
tes, incluindo o momenta da dor e sinais e sintomas associados. 
Nas condigoes inflamatarias, os pacientes frequentemente tem 
sintomas aumentados pela manha, com rigidez associada. Em 
contraste, os pacientes com uma anormalidade ortopedica tipi 
camente tem sintomas aumentados mais tarde, durante o dia, e 
com a atividade. As dores do crescimento, uma causa comum de 
dor dos membros inferiores na infancia, sao caracterizadas por 
dores mal-localizadas a noite, que frequentemente despertam 
a crianga do sono; nenhum sinal objetivo de inflamagao; e ne- 
nhum sintoma diurno. Os pacientes com dores do crescimento 
frequentemente pedem para ser massageados, o que nao e tipico 
daqueles com artrite. 

E particularmente importante estabelecer o diagnostico no 
caso de artrite monoarticular. A artrite bacteriana e habitualmente 











doencas reumAticas 


aguda e monoarticular, com exceqao da artrite associada a go- 
norreia, que pode ser associada a um padrao migratorio. Febre, 
leucocitose e VSG aumentada com um processo agudo em uma 
unica articulaqao requerem exame e cultura do liquido sinovial 
para identificar o patogeno. A dor no quadril ou na extremidade 
inferior e um sintoma frequente de cancer na infancia, especial- 
mente leucemia, neuroblastoma e rabdomiossarcoma. A infil- 
traqao do osso por um tumor e um derrame articular podem ser 
vistos. As radiografias do local afetado e o exame do esfregaqo 
sanguineo para celulas incomuns e trombocitopenia sao neces- 
sarios. Um valor elevado de lactato desidrogenase tambem deve 
levantar a suspeita de um processo neoplasico subjacente. Em 
casos duvidosos, o exame de medula ossea esta indicado. 

Nos casos de artrite reativa, uma enfermidade precedente e 
identificada em aproximadamente metade dos casos. Os pacien- 
tes, com frequencia, tern inicio agudo da artrite, podendo ocorrer 
um padrao migratorio. A duraqao dos sintomas e uma distinqao 
muito importante entre as artrites reativas e a AIJ. Os sintomas as- 
sociados a artrite reativa tipicamente se resolvem dentro de 4-6 se- 
manas. Ao contrario, para preencher os criterios de artrite cronica, 
os sintomas devem estar presentes por pelo menos 6-12 semanas. 

A artrite da febre reumatica e migratoria, transitoria e rara 
em crianqas abaixo dos 5 anos de idade. Nos casos suspeitados, 
a evidencia de cardite reumatica deve ser buscada com base no 
exame e nos achados eletrocardiograficos. A evidencia de infec- 
qao estreptococica recente e essencial para o diagnostico. O pa¬ 
drao febril na febre reumatica e baixo e persistente, comparado 
com os picos de febre que caracterizam a forma sistemica da AIJ. 
A artrite de Lyme se assemelha a AIJ oligoarticular, mas a pri- 
meira ocorre como episodios delimitados e recorrentes de artrite, 
durando 2-6 semanas. Para pacientes com suspeita de doenqa 
de Lyme, deve ser feito o teste para anticorpos contra Borrelia 
burgdorferi, com confirmaqao pelo teste de Western blot. 

Tratamento 

Os objetivos da terapia incluem restaurar a funqao, aliviar a dor, 
manter o movimento articular e prevenir danos a cartilagem e 
ao osso. 

A. Medicamentos anti-inflamatorios nao esteroides 

A terapia de primeira linha inclui os farmacos anti-inflamatorios 
nao esteroides (AINEs). Uma grande variedade de agentes esta dis- 
ponivel, mas somente alguns estao aprovados para o uso em crian- 
qas, incluindo naproxeno (10 mg/kg por dose duas vezes ao dia), 
ibuprofeno (10 mg/kg por dose tres ou quatro vezes ao dia) e melo- 
xicam (0,125 mg/kg uma vezao dia). Os AINEs sao geralmente bem 
tolerados em crianqas, desde que sejam tornados com alimentos. 
O tempo medio para a melhora sintomatica e de um mes, mas em 
alguns pacientes uma resposta nao e vista ate 8-12 semanas. 

B. Agentes modificadores da doenca e agentes 
biologicos 

Para os pacientes com AIJ que nao respondem aos AINEs, o meto- 
trexato semanal e o medicamento de escolha para segunda linha. 
A resposta sintomatica habitualmente comeqa em 3-4 semanas. 


As baixas doses usadas (5-10 mg/m 2 /semana ou 1 mg/kg/semana 
como dose unica) sao geralmente bem toleradas. Os efeitos colate- 
rais potenciais incluem nauseas, vomitos, afilamento dos cabelos, 
estomatite, supressao da medula ossea e hepatotoxicidade. Um 
hemograma completo e os testes de funqao hepatica devem ser 
obtidos a cada 2-3 meses. Ha varios outros agentes modificadores 
da doenqa disponiveis para o uso em pacientes com doenqa per- 
sistentemente ativa ou naqueles que nao toleram o metotrexato. A 
leflunomida e um medicamento antipirimidina que demonstrou 
ser tao efetiva quanto o metotrexato. Os efeitos colaterais podem 
incluir diarreia e alopecia. Os medicamentos que inibem o fator 
de necrose tumoral — uma citocina que sabidamente desempenha 
um papel importante na patogenia da AIJ — incluem etanercepte, 
infliximabe e adalimumabe. Esses farmacos sao geralmente bas- 
tante efetivos para controlar a doenqa e prevenir o dano na car¬ 
tilagem e no osso, e tem sido associados a resoluqao de alteraqoes 
radiologicas. Entretanto, seus efeitos potenciais em longo prazo 
ainda sao desconhecidos, seu custo e alto e requerem a adminis- 
traqao parenteral. Os agentes biologicos mais novos, incluindo 
anakinra, rituximabe e abatacepte, tem demonstrado alguma efi- 
cacia em estudos preliminares em pacientes que nao responderam 
a outros tratamentos. 

C. Corticosteroides 

Os esteroides sao reservados as crianqas com envolvimento 
grave, primariamente os pacientes com doenqa sistemica. As 
injeqoes articulares locais com esteroides podem ser uteis nos 
pacientes que tenham artrite em uma ou em algumas articula- 
qoes. O hexacetonido de triancinolona e um esteroide de longa 
duraqao que pode ser usado para injeqoes e e frequentemente 
associado a pelo menos varios meses de controle da doenqa. 

0. Uvei'te 

A iridociclite deve ser monitorada atentamente por um oftal- 
mologista. Tipicamente, o tratamento e iniciado com colirio de 
corticosteroide e agentes dilatantes para prevenir a fibrose entre 
a iris e o cristalino. Em pacientes que nao respondem aos tra¬ 
tamentos topicos, o metotrexato, a ciclosporina e o infliximabe 
podem ser usados. 

E. Reabilitacao 

As terapias fisica e ocupacional sao importantes para focar na 
amplitude de movimentos, alongamento e exercicios de forqa. 
Esses exercicios, bem como as outras modalidades, como calor, 
hidroterapia e ultrassom, podem ajudar no controle da dor, 
manter e restaurar a funqao e prevenir a deformidade e a in- 
capacidade. As crianqas jovens com doenqa oligoarticular, que 
afeta assimetricamente as articulaqoes das extremidade inferio- 
res, podem desenvolver uma discrepancia de comprimento dos 
membros inferiores que pode requerer tratamento com uma pal- 
milha de elevaqao no lado nao afetado. 

Prognostico 

O curso e o prognostico para a AIJ sao variaveis, dependendo do 
subtipo da doenqa. Em geral, o prognostico e bom; 75-80% dos 
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pacientes tem remissao sem incapacidade grave. Em crian^as 
com doen 9 a oligoarticular extensa e poliarticular, mais articu¬ 
lates ficam envolvidas; esses pacientes podem ter uma doencpa 
mais persistente e grave. Os pacientes que tenham positividade 
do fator reumatoide estao em risco mais alto para artrite cronica 
e erosiva, que pode continuar na vida adulta. As caracteristicas 
sistemicas associadas a artrite sistemica tendem a desaparecer 
dentro de meses a anos. O prognostico na doen 9 a sistemica e 
pior nos pacientes com doempa sistemica persistente depois de 
seis meses, trombocitose e artrite mais extensa. 
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Doenca multissistemica inflamatoria das articulacoes, re- 
vestimentos serosos, pele, rins, sangue e sistema nervoso 
central. 

► Os autoanticorpos como AAN, anti-DNA de cadeia dupla 
e anticorpos anti-Smith estao presentes e relacionados a 
patogenia da doenca. 


Patogenia 

O lupus eritematoso sistemico (LES) e o prototipo das doen 9 as 
dos complexos imunes; sua patogenia e relacionada a forma 9 ao 
de complexos antlgeno-anticorpo que existem na circula 9 ao e 
se depositam nos tecidos envolvidos. O espectro dos sintomas 
e devido aos autoanticorpos especificos dos tecidos, como tam- 
bem o dano aos tecidos provocado por linfocitos, neutrofilos e 
complemento, evocados pela deposh^ao dos complexos imunes. 
Os linfocitos T autorreativos que tenham escapado a dele 9 ao clo¬ 
nal e a produ 9 ao de autoanticorpos por linfocitos B desregulados 
podem iniciar a doen 9 a. 

► Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

O inicio do LES pediatrico e mais comum em meninas, entre as 
idades de 9 e 15 anos. Os sinais e sintomas dependem dos or- 
gaos afetados pela deposhpao de complexos imunes. O American 
College of Rheumatology estabeleceu criterios para ajudar no 


diagnostico de LES. Quatro dos 11 criterios seguintes sao neces- 
sarios para estabelecer o diagnostico: 

1. Erup 9 ao cutanea malar — erup 9 ao cutanea fotossensivel, em 
forma de asa de borboleta, nas bochechas e na ponte nasal 

2. Erup 9 ao discoide — erup 9 ao anular e escamosa no escalpo, 
na face e nas extremidades, que pode levar a fibrose 

3. Fotossensibilidade — erup 9 ao aumentada ou outros sinto¬ 
mas da doen 9 a em resposta a expos^ao a luz solar 

4. Ulceras nas membranas mucosas — ulceras indolores no pa- 
lato duro ou no septo nasal (ou em ambos) 

5. Artrite — artrite nao erosiva das grandes e pequenas arti- 
cula 9 oes, tipicamente em uma distribu^ao simetrica 

6. Serosite — pericardite ou pleurite (ou ambas), frequente- 
mente associada a dor toracica e dificuldade respiratoria 

7. Anormalidades renais — proteinuria (> 0,5 g/dia) ou cilin- 
dros celulares (ou ambos) 

8. Anormalidades neurologicas — convulsoes ou psicose (ou 
ambas) 

9. Anormalidades hematologicas — leucopenia (< 4.000/mm 3 ), 
anemia com teste de Coombs positivo e/ou trombocitopenia 
(< 100.000/mm 3 ) 

10. AAN positivo — visto em quase 100% dos pacientes com LES 

11. Autoanticorpos — anticorpo anti-DNA de cadeia dupla, an- 
ticorpo anti-Smith, anticorpos anticardiolipina, anticoagu- 
lante lupico ou teste sanguineo falso-positivo para sifilis 

Os outros sinais e sintomas comuns incluem febre, fadiga, 
perda de peso, anorexia, fenomeno de Raynaud, miosite, vascu- 
lite, coreia, neuropatias, depressao e altera 9 oes cognitivas. 

B. Achados laboratoriais 

As anormalidades no hemograma sao comuns, incluindo leuco¬ 
penia, anemia e trombocitopenia. Aproximadamente 15% dos 
pacientes tem positividade no teste de Coombs, mas muitos pa¬ 
cientes desenvolvem anemia devido a outras causas, incluindo 
doen 9 a cronica e perda sanguinea. Os pacientes com envolvi- 
mento renal significativo podem ter disturbios de eletrolitos, 
altera 9 ao dos testes de fun 9 ao renal e hipoalbuminemia. A VSG 
esta frequentemente elevada durante a doen 9 a ativa. Em con- 
traste, muitos pacientes com LES ativo tem uma PCR normal. 
Quando a PCR estiver elevada, e importante investigar possiveis 
causas infecciosas, particularmente as infec 9 oes bacterianas. E 
fundamental monitorar o EQU em pacientes com LES na busca 
de proteinuria e hematuria, ja que a doen 9 a renal pode ser cli- 
nicamente silenciosa. Nas doen 9 as com complexos imunes, o 
complemento e consumido; por isso, os niveis de C3 e C4 estao 
deprimidos com a doen 9 a ativa. 

O teste de AAN e positivo em quase 100% dos pacientes, 
habitualmente com titulos de 1:320 ou acima. Em pacientes 
com suspeita de LES, e importante obter um perfil completo do 
AAN— incluindo anticorpos dirigidos contra DNA de cadeia 
dupla, de Smith, proteina ribonucleica, anticorpos especificos A 
e B de Sjogren — para melhor caracterizar os marcadores soro- 
logicos da doempa. E importante rastrear todos os pacientes com 
LES para anticorpos anticardiolipina e anticoagulante lupico, 
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porque aproximadamente 50-60% dos pacientes com LES pe- 
diatrico tem anticorpos antifosfolipidicos e estao em risco au- 
mentado de trombose. 

Diagnostico diferencial 

Como o LES apresenta um espectro de doenqa muito amplo, o 
diagnostico diferencial tambem e bastante amplo, incluindo AIJ 
sistemica, doenqa mista do tecido conectivo (DMTC), febre reu- 
matica, vasculite, neoplasias e infecqoes bacterianas e virais. Um 
teste de AAN negativo essencialmente exclui o diagnostico de 
LES. Os anticorpos anti-DNA de cadeia dupla e de Smith sao 
muito especificos para o LES. Os criterios diagnosticos ja cita- 
dos, que sao muito uteis em estabelecer o diagnostico de LES, 
tem uma especificidade e sensibilidade de 96%. 

A DMTC — uma sindrome de sobreposiqao com caracteris- 
ticas de varias doenqas do colageno vascular — divide muitas 
caracteristicas com o LES. O complexo de sintomas e variado 
e frequentemente inclui artrite, febre, perda de elasticidade da 
pele, fenomeno de Raynaud, fraqueza muscular e erupqao cuta¬ 
nea. O teste de AAN e tipicamente positivo em titulos muito 
altos. O perfil de AAN e negativo, com exceqao dos anticorpos 
dirigidos contra a proteina ribonucleica. 

Tratamento 

O tratamento do LES deve ser individualizado e dirigido ao sis- 
tema organico envolvido, de forma que a toxicidade possa ser 
minimizada. A prednisona e o suporte principal de tratamento e 
tem reduzido significativamente a mortalidade no LES. Pacien¬ 
tes com doenqa grave e potencialmente fatal ou com potencial 
para causar lesao de orgaos-alvo sao tipicamente tratados com 
um pulso intravenoso de metilprednisolona de 30 mg/kg por 
dose (maximo de 1.000 mg), diariamente por tres dias, e, em 
seguidas passados para 2 mg/kg/dia de prednisona. A dosagem 
deve ser ajustada usando os parametros clinicos e de laboratorio 
de atividade da doenqa, devendo-se usar a quantidade minima 
de corticosteroide necessaria para controlar a doenqa. As mani- 
festatpoes cutaneas, a artrite e a fadiga podem ser tratadas com 
antimalaricos como a hidroxicloroquina, 5-7 mg/kg/dia oral- 
mente. A dor pleuritica ou a artrite podem ser frequentemente 
administradas com os AINEs. 

Se o controle da doenqa for inadequado com a prednisona 
ou se a dosagem necessaria produzir efeitos colaterais intolera- 
veis, deve ser adicionado um agente poupador de esteroides, 
como micofenolato mofetil, azatioprina, ou ciclofosfamida. 
Mais recentemente, o rituximabe, um anticorpo monoclonal 
dirigido contra o CD20, tem sido usado para a doenqa ativa 
persistente, particularmente nos pacientes com manifesta^oes 
hematologicas. Os pacientes com evidencia de anticorpos an¬ 
tifosfolipidicos devem ser tratados com um comprimido de 
acido acetilsalicilico infantil todo dia para ajudar a prevenir a 
trombose. Os eventos tromboticos devido a esses anticorpos 
coagulantes requerem anticoagulaqao a longo prazo. 

As toxicidades dos regimes devem ser cuidadosamente 
consideradas. Falha no crescimento, osteoporose, sindrome de 
Cushing, supressao suprarrenal e necrose asseptica sao efeitos 
colaterais graves do uso cronico da prednisona. Quando doses 


altas de corticosteroides forem usadas (> 2 mg/kg/dia), existira 
um risco alto de infecqao. A ciclofosfamida pode causar displasia 
epitelial da bexiga, cistite hemorragica e esterilidade. A azatio¬ 
prina foi associada a lesao hepatica e supressao da medula ossea. 
O tratamento imunossupressor deve ser suspenso se o leuco- 
grama total cair abaixo de 3.000/|lL, ou a contagem neutrofilica 
ficar abaixo de 1.000/pL. O dano retiniano pela hidroxicloro¬ 
quina nao foi observado com as dosagens recomendadas. 

Prognostico 

O prognostico no LES se relaciona a presenqa de envolvimento 
renal ou complicates infecciosas do tratamento. Todavia, a taxa 
de sobrevida melhorou de 51% aos 5 anos, em 1954, para 90% 
hoje. A doenqa tem um ciclo natural de exacerbates e melho- 
ras do quadro clinico; pode apresentar exacerbaqao em qualquer 
momenta, e a remissao espontanea raramente ocorre. 

Gottlieb BS, Ilowite NT: Systemic lupus erythematosus in children 
and adolescents. Pediatr Rev 2006;27:323 [PMID: 16950937], 
Ravelli A et al.: Outcome in juvenile onset systemic lupus erythema¬ 
tosus. Curr Opin Rheumat 2005;17:568 [PMID: 16093835], 

Tucker LB:Making the diagnosis of systemic lupus erythematosus in 
children and adolescents. Lupus 2007;16:546 [PMID: 17711886], 

DERMATOMIOSITE 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Erupcoes cutaneas patognomonicas. 

► Fraqueza dos musculos proximais e, ocasionalmente, dos 
grupos farlngeos e larlngeos. 

► Patogenia relacionada a vasculite. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

O sintoma predominante e a fraqueza muscular proximal, afe- 
tando particularmente os musculos pelvicos e a cintura escapular. 
Sensibilidade dolorosa, rigidez e edema podem ser encontrados. 
O envolvimento faringeo, manifestado como a mudanqa da voz 
e dificuldade na deglutiqao, esta associado a um risco aumentado 
de aspira^ao. A vasculite intestinal pode ser associada a ulcera- 
qao e perfura^ao das areas envolvidas. As contraturas de flexao e 
a atrofia muscular podem produzir deformidades residuais sig- 
nificativas. A calcinose pode se seguir a inflama^ao no musculo 
e na pele. 

Varias erupqoes cutaneas caracteristicas sao vistas na der- 
matomiosite. Os pacientes frequentemente apresentam uma 
erupqao heliotropica com um tom purpureo avermelhado nas 
palpebras superiores, junto com uma erupqao malar que pode 
estar acompanhada de edema das palpebras e da face. As papulas 
de Gottron sao placas brilhantes, eritematosas e escamosas nas 
superficies extensoras das articulatpoes dos dedos, nos cotovelos 
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e nos joelhos. As anormalidades da prega ungueal, incluindo di- 
lataijao, trombose e saliencia dos vasos capilares periungueais, 
podem identificar os pacientes com um pior prognostico. 

B. Achados laboratoriais/exames de imagem/ 
testes diagnostics especiais 

A determinaqao dos niveis das enzimas musculares, incluindo as- 
partato aminotransferase, alanina aminotransferase, lactato de- 
sidrogenase, creatinofosfocinase e aldolase, e util para confirmar 
o diagnostico, avaliando a atividade da doentpa e monitorando 
a resposta ao tratamento. Mesmo em face de uma inflamacpao 
muscular extensa, a VSG e a PCR estao frequentemente nor¬ 
mals. A RMN do musculo quadriceps pode ser usada nos casos 
equivocos para confirmar a presenqa de miosite inflamataria. A 
eletromiografia e util para distinguir causas miopaticas das neu- 
ropaticas de fraqueza muscular. A biopsia muscular esta indicada 
nos casos de miosite sem a erupqao cutanea patognomonica. 

► Tratamento 

O tratamento e direcionado a supressao da resposta inflamatoria 
e a preventpao da perda da fun^ao muscular e da amplitude de 
movimento articular. Agudamente, e muito importante avaliar a 
adequa<;ao do esfortpo ventilatorio e da deglutiijao e afastar uma 
vasculite intestinal. Os corticosteroides sao a terapia inicial de 
escolha. O tratamento e habitualmente iniciado com prednisona, 
2 mg/kg/dia, e mantido ate que os sinais e sintomas da doenqa 
ativa sejam controlados; a dosagem e entao gradualmente 
diminuida. Nos casos graves, esta indicada pulsoterapia intra- 
venosa de metilprednisolona por tres dias. A terapia e guiada 
pelos achados no exame fisico e pelos valores das enzimas mus¬ 
culares. A terapia com esteroides e geralmente mantida na dose 
mais baixa possivel por pelo menos dois anos para minimizar o 
risco de exacerbates e calcinose. Se os pacientes continuarem a 
ter doen 9 a ativa, devem ser iniciados os agentes adicionais pou- 
padores de esteroides, como o metotrexato, a ciclosporina e, em 
casos graves, a ciclofosfamida. 

A hidroxicloroquina e a imunoglobulina intravenosa sao par- 
ticularmente uteis em tratar as manifestatpoes cutaneas. Como as 
eruptes sao fotossensiveis, a prote^ao solar e muito importante. 
A terapia fisica e ocupacional deve ser iniciada precocemente no 
curso da doemja. Inicialmente, os exercicios passivos de amplitude 
de movimento sao feitos para prevenir a perda de movimentos. 
Mais tarde, uma vez que as enzimas musculares tenham se norma- 
lizado, um programa progressive de alongamentos e exercicios de 
for^a e introduzido para restaurar a fort^a e a fun^ao normals. 

Prognostico 

A maioria dos pacientes tem um curso monociclico; 10-20% dos 
pacientes tem sintomas mais cronicos ou recorrentes. Os fatores 
que influenciam o desfecho incluem a rapidez do inicio dos sin¬ 
tomas, a extensao da fraqueza, a presentpa de vasculite cutanea 
ou gastrintestinal, o momenta do diagnostico e do inicio da te¬ 
rapia e a resposta ao tratamento. A dermatomiosite em criantpas 
nao esta associada a um risco aumentado de cancer, como em 
adultos. 


Feldman BM et al.: Juvenile dermatomyositis and other idiopathic 
inflammatory myopathies of childhood. Lancet 2008;371:2201 
[PMID: 18586175]. 

McCann LJ et al.; Juvenile Dermatomyositis Research Group: The 
Juvenile Dermatomyositis National Registry and Repository 
(UK and Ireland)—clinical characteristics of children recruited 
within the first 5 yr. Rheumatology (Oxford) 2006;45:1255 [PMID: 
16567354], 

Stringer E, Feldman BM: Advances in the treatment of juvenile 
dermatomyositis. Curr Opin Rheumatol 2006;18:503 [PMID: 
16896290], 


FENOMENO DE RAYNAUD 

O fenomeno de Raynaud e um disturbio vasospastico intermi- 
tente das extremidades. Ate 10% da populacpao adulta tem esse 
disturbio, e o inicio na infancia nao e incomum. A classica apre- 
sentaijao trifasica inclui palidez induzida pelo frio, seguida de 
cianose e depois de hiperemia, mas as formas incompletas sao 
frequentes. Nos adultos acima de 35 anos que tenham positivi- 
dade do AAN, o fenomeno de Raynaud pode ser um prenun¬ 
cio de doemja reumatica. Esta progressao e raramente vista na 
infancia. A avaliaqao deve incluir uma histaria detalhada com 
revisao dos sistemas relevantes a doenqa reumatica e pesquisa de 
anormalidades nos capilares das pregas ungueais. Na ausencia 
de achados positivos, o fenomeno de Raynaud e provavelmente 
idiopatico. 

O tratamento envolve a orientaijao de manter as extremida¬ 
des e o corpo aquecidos, bem como sobre o papel do estresse, 
que pode ser um precipitante. Em pacientes muito sintomaticos, 
o tratamento com bloqueadores dos canais de calcio, como a ni- 
fedipina, pode ser efetivo. 

Nigrovic PA et al.: Raynaud’s phenomenon in children: A retros¬ 
pective review of 123 patients. Pediatrics 2003; 111:715 [PMID: 
12671102], 

Pavlov-Dolijanovie S et al.: The prognostic value of nailfold capillary 
changes for the development of connective tissue disease in chil¬ 
dren and adolescents with primary Raynaud phenomenon: A 
follow-up study of 250 patients. Pediatr Dermatol 2006;23:437 
[PMID: 17014637], 

Pope JE: The diagnosis and treatment of Raynaud’s phenomenon: A 
practical approach. Drugs 2007;67:57 [PMID: 17352512], 


SINDROMES D0L0R0SAS NAO INFLAMATORIAS 
1. Smdrome da dor regional complexa 

A smdrome da dor regional complexa, previamente conhecida 
como distrofia simpatico-reflexa, e uma condi^ao dolorosa que 
e frequentemente confundida com artrite. A prevalencia e o re- 
conhecimento da condi^ao parecem estar aumentando. A dor 
intensa na extremidade, levando quase a perda completa de 
fun^ao, e a caracteristica da condi^ao. A evidencia de disfumjao 
autonomica e demonstrada por palidez ou cianose, diferemjas 
de temperatura (com a extremidade afetada estando mais fria 
do que as areas circundantes) e edema generalizado. Ao exame, 
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e evidente uma marcada hiperestesia cutanea, mesmo ao toque 
mais leve. Os resultados dos exames de laboratorio sao normals, 
sem qualquer evidencia de inflamaijao sistemica. Os achados 
radiograficos sao normals, com exceqao do desenvolvimento 
tardio de osteoporose. A cintigrafia ossea pode ser util para de- 
monstrar fluxo sanguineo aumentado ou diminuldo na extremi- 
dade dolorosa. 

A causa desta condi^ao permanece obscura. O tratamento 
inclui fisioterapia focada na restaura^ao da funqao, manuten- 
9 ao de amplitude de movimentos e allvio de dor. Os AINEs 
podem ser liteis para o controle da dor e, nos pacientes com 
doen 9 a mais cronica, a gabapentina e frequentemente efetiva. A 
doen 9 a persistente pode responder a bloqueios de nervos locais. 
O aconselhamento e util para identificar potenciais estressores 
psicossociais e ajudar com o manejo da dor. O prognostico em 
longo prazo e bom se a recupera 9 ao for rapida; os episodios re- 
correntes implicam um prognostico menos favoravel. 

Tan EC et al.: Complex regional pain syndrome type I in children. 

Acta Paediatr 2008;97:848 [PMID: 18410465], 

Wilder RT:Management of pediatric patients with complex regional 
pain syndrome. Clin J Pain 2006;22:443 [PMID: 16772799]. 

2. Fibromialgia 

A fibromialgia e uma sindrome de dor cronica, caracterizada por 
dor musculoesqueletica difusa, fadiga, disturbios do sono e cefa- 
leias cronicas. As altera 9 oes meteorologicas, a fadiga e o estresse 
exacerbam os sintomas. Os pacientes tem achados normals ao 
exame, com exceqao dos pontos-gatilho caracteristicos na inser- 
qao dos musculos, especialmente ao longo do pescoqo, da coluna 
vertebral e da pelve. 

O tratamento concentra-se em fisioterapia, medicamentos 
analgesicos nao narcoticos, melhorar o padrao de sono e aconse¬ 
lhamento. A amitriptilina ou a trazodona em dose baixa podem 
ajudar com o sono e produzir uma reduqao notavel na dor. A 
fisioterapia deve enfatizar um abordagem gradual de reabilitaqao 
para alongamentos e exercicios, e promover um exercicio aero- 
bio regular. Recentemente, a pregabalina se tornou o primeiro 
medicamento a ser aprovado pelo FDA para o tratamento de fi¬ 
bromialgia. O uso do farmaco esta associado a diminuiqao da dor 
em adultos com fibromialgia, e estudos futuros estao planejados 


para testar a seguranqa e a eficacia de seu uso em crianqas com 
a doenqa. O prognostico para as crianqas com fibromialgia nao 
e claro, e estrategias em longo prazo podem ser necessarias para 
permitir que elas lidem com a cond^ao. 

Buskila D: Pediatric fibromyalgia. Rheum Dis Clin North Am 
2009;35:253 [PMID: 19647140], 

Crofford LJ et al.: Pregabalin for the treatment of fibromyalgia syn¬ 
drome: Results of a randomized, double-blind, placebo-control¬ 
led trial. Arthritis Rheum 2005:52:1264 [PMID: 15818684], 

Degotardi PJ et al.: Development and evaluation of a cognitive- 
behavioral intervention for juvenile fibromyalgia. J Pediatr 
Psychol 2006:31:714 [PMID: 16120766], 


3. Sindrome de hipermobilidade 

A frouxidao ligamentar, que previamente era considerada como 
ocorrendo somente na sindrome de Ehlers-Danlos ou na sin- 
drome de Down, e agora reconhecida como uma causa comum 
de dor articular. Os pacientes com hipermobilidade se apresen- 
tam com dor articular episodica e, ocasionalmente, com edema 
que dura alguns dias depois de aumento na atividade fisica. De- 
pendendo da atividade, quase qualquer articulaqao pode ser afe- 
tada. Cinco criterios foram estabelecidos: (1) oposiqao passiva 
do polegar a superficie flexora do antebra 90 , (2) hiperextensao 
passiva dos dedos de forma que eles fiquem paralelos a superficie 
extensora do antebra 90 , (3) hiperextensao do cotovelo, (4) hipe¬ 
rextensao do joelho e (5) palmas no assoalho com os joelhos es- 
tendidos. Os resultados dos exames de laboratorio sao normais. A 
dor associada a sindrome e produzida pelo alinhamento articular 
inadequado, causado pela frouxidao durante o exercicio. O trata¬ 
mento consiste em um programa gradual de condicionamento, 
projetado para fornecer apoio muscular para as articulaqoes e 
compensar a frouxidao ligamentar, e para treinar os pacientes em 
como proteger as suas articulaqoes da hiperextensao. 

Adib N et al.: Joint hypermobility syndrome in childhood. A not 
so benign multisystem disorder? Rheumatology (Oxford) 2005; 
44:744 [PMID: 15728418]. 

Tofts LJ et al.: The differential diagnosis of children with joint hyper¬ 
mobility: A review of the literature. Pediatr Rheumatol On-line J 
2009;7:1 [PMID: 19123951], 





Disturbios hematologicos 




Daniel R. Ambruso, MD 
Tam Hays, MD 

Neil A. Goldenberg, MD, PhD 


VALORES HEMATOLOGICOS DE REFERENCE 


As faixas de variaqao normals para os valores do sangue periferico 
variam significativamente com a idade. Os neonatos hlgidos apre- 
sentam uma policitemia relativa, com um hematocrito de 45-65%. 
A contagem de reticulocitos no nascimento se encontra relativa- 
mente elevada, entre 2-8%. Durante os primeiros dias de vida, a 
produqao de eritrocitos diminui, e os valores da hemoglobina e 
do hematocrito caem ate o seu nadir, em cerca de seis a oito se- 
manas. Durante este periodo, conhecido como anemia fisiologica 
da infancia, bebes normais passam a apresentar valores de hemo¬ 
globina tao baixos quanto 10 g/dL e hematacritos de 30%. Em se- 
guida, os valores normais da hemoglobina e do hematocrito se 
elevam gradualmente ate que os niveis adultos sejam alcanqados 
apos a puberdade. Os bebes prematures podem alcanqar o nadir 
da hemoglobina, de 7-8 g/dL, em 8-10 semanas. 

Os recem-nascidos possuem hemacias maiores do que crian- 
qas e adultos, com um volume corpuscular medio (VCM) supe¬ 
rior a 94 fL no momenta do nascimento. Em seguida, o VCM 
cai para um valor minimo de 70-84 fL, em torno dos 6 meses de 
idade. Apos este periodo, o VCM normal se eleva gradualmente 
ate alcanqar os niveis adultos apos a puberdade. 

O numero normal de leucocitos e maior nos periodos apos o 
nascimento e no initio da infancia do que mais tarde no curso 
da vida. Os neutrofilos predominam na contagem diferencial de 
leucocitos no momenta do nascimento e nas crianqas maiores. 
Os linfocitos predominam (ate 80%) entre as idades de um mes 
a seis anos. Os valores normais para a contagem de plaquetas sao 
de 150.000-400.000/p.L e variam pouco com a idade. 


INSUFICIENCIA DA MEDULA OSSEA 


A insuficiencia da medula ossea em produzir niveis adequados 
de eritrocitos circulantes pode ser congenita ou adquirida e cau- 
sar pancitopenia (anemia aplastica) ou envolver apenas uma li- 
nhagem celular (citopenia isolada). As anemias constitucional 
e aplastica adquirida serao discutidas nesta seqao, e as citope- 
nias isoladas mais comuns, nas seqoes seguintes. A insuficien¬ 
cia de medula ossea causada por neoplasia ou outras doenqas 


infiltrativas sera discutida no Capitulo 29. E importante lembrar 
que muitos farmacos e toxinas podem afetar a medula e levar a 
citopenias isoladas ou multiplas. 

Ha suspeita de insuficiencia de medula ossea em crianqas 
com pancitopenia e em crianqas com citopenias isoladas que nao 
apresentam evidencias de destruiqao de hemacias, leucocitos ou 
plaquetas no sangue periferico. A macrocitose frequentemente 
acompanha a insuficiencia da medula ossea. Muitos dos distur¬ 
bios constitucionais da medula ossea estao associados a diversas 
anomalias congenitas. 

ANEMIA APLASTICA CONSTITUCIONAL 
(ANEMIA DE FANCONI) 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Pancitopenia progressiva. 

► Macrocitose. 

► Anomalias congenitas multiplas. 

► Aumento de quebras cromossomicas nos linfocitos do san¬ 
gue periferico. 


Consideracoes gerais 

A anemia de Fanconi e uma smdrome caracterizada por defeitos 
no reparo de DNA, causado por uma variedade de mutaqoes ge- 
neticas. A heranqa e autossomica recessiva, sendo que a doenqa 
ocorre em todos os grupos etnicos. As manifestaqoes hematolo- 
gicas geralmente se iniciam com trombocitopenia ou neutrope¬ 
nia e, em seguida, atingem o estagio de pancitopenia, ao curso de 
meses ou anos. Normalmente, o diagnostico e estabelecido entre 
os 2 e 10 anos de idade. 

Achados ch'nicos 
Sinais e sintomas 

Os sintomas sao determinados principalmente pelo grau de anor- 
malidade hematologica. A trombocitopenia pode causar purpura, 
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petequias e hemorragia; a neutropenia pode levar a infecqoes seve- 
ras ou recorrentes e a anemia podera levar a fraqueza, a fadiga e a 
palidez. As anomalias congenitas estao presentes em pelos menos 
50% dos pacientes. As mais comuns incluem pigmentaqao anor- 
mal da pele (hiperpigmentaqao generalizada, manchas “cafe com 
kite” ou hipopigmentadas), estatura pequena com caracteristicas 
delicadas e malformaqoes esqueleticas (hipoplasia, anomalias ou 
ausencia do polegar ou do radio). As anomalias mais sutis sao a 
hipoplasia da eminencia tenar ou a observaqao de um pulso radial 
fraco ou ausente. As anomalias renais associadas incluem a apla¬ 
sia, o rim em ferradura e a duplicaqao do sistema coletor. Outras 
anomalias sao microcefalia, microftalmia, estrabismos, anomalias 
da orelha e hipogenitalismo. 

B. Achados laboratoriais 

A trombocitopenia ou a leucopenia costumam aparecer pri- 
meiramente, seguidas ao longo dos meses e anos, pela anemia 
e pela progressao da anemia aplastica grave. A macrocitose 
esta virtualmente sempre presente, costuma estar associada a 
anisocitose e a uma elevatpao nos niveis de hemoglobina fetal 
e representa uma pista diagnostica importante. A medula ossea 
apresenta hipoplasia ou aplasia. O diagnostico e confirmado pela 
demonstratpao de um numero aumentado de quebras e rearran- 
jos cromossomicos nos linfocitos do sangue periferico. O uso de 
diepoxibutano para estimular essas quebras e rearranjos fornece 
um ensaio sensivel que e praticamente sempre positivo em crian- 
<pas com anemia de Fanconi, mesmo antes do aparecimento de 
anormalidades hematologicas. 

Os genes ou marcadores moleculares especificos (Fanc-A, B, 
C e outros) encontrados nas diferentes populates etnicas sao 
identificados nos laboratories de pesquisa e nao se encontram 
disponiveis como testes clinicos rotineiros. 

Diagnostico diferencial 

Considerando que os pacientes com anemia de Fanconi se apre- 
sentam frequentemente com trombocitopenia, o disturbio de¬ 
vera ser diferenciado da purpura trombocitopenica idiopatica 
(PTI) e de outras causas mais comuns de diminuiqao de plaque- 
tas. Ao contrario dos pacientes com PTI, aqueles com anemia 
de Fanconi costumam exibir uma queda gradual na contagem 
de plaquetas. Contagens inferiores a 20.000/pL sao, em geral, 
acompanhadas por neutropenia ou anemia, associadas a carac¬ 
teristicas fenotipicas. A anemia de Fanconi tambem pode se ma- 
nifestar inicialmente por pancitopenia e devera ser diferenciada 
da anemia aplastica adquirida e de outros disturbios, como a 
leucemia aguda. O exame da medula ossea e a analise dos cro- 
mossomos dos linfocitos do sangue periferico (quebras cromos- 
somicas), em geral, diferenciarao tais disturbios. 

Complicacoes 

As mais importantes complicaqoes da anemia de Fanconi sao 
aquelas relacionadas a trombocitopenia e a neutropenia. As dis- 
funqoes endocrinas podem incluir deficiencia no hormonio do 
crescimento, hipotireoidismo ou comprometimento no metabo- 
lismo da glicose. Alem disso, individuos com anemia de Fanconi 


apresentam um risco significativamente aumentado de desen- 
volver neoplasias, em especial leucemia nao linfocitica aguda, 
neoplasias de cabeqa e pescoqo, neoplasias genitais e sindromes 
mielodisplasicas. O obito geralmente e resultado de hemorragia 
trombocitopenica, infeeqao generalizada ou neoplasia. 

Tratamento 

O tratamento de suporte cuidadoso e fundamental no manejo. 
Os pacientes com neutropenia e febre necessitam de avaliaqao 
imediata e da administraqao parenteral de antibioticos de amplo 
espectro. As transfusoes sao importantes, mas deverao ser utiliza- 
das com criterio, especialmente no controle da trombocitopenia, 
que, com frequencia, se torna refrataria a transfusoes de plaquetas 
como consequencia da aloimunizaqao. As transfusoes a partir de 
membros da familia devem ser desencorajadas, devido ao efeito 
negativo sobre o prognostico apos o transplante de medula ossea. 
Pelo menos 50% dos pacientes com anemia de Fanconi respon¬ 
dent, embora de forma incompleta, a oximetolona, e muitos re- 
comendam a terapia com androgenios antes que as transfusoes 
se tornem necessarias. Entretanto, a oximetolona esta associada 
a hepatotoxicidade, a adenomas hepaticos e a masculinizaqao e e 
particularmente problematica para pacientes do sexo feminino. 

Um transplante bem-sucedido de medula ossea cura a anemia 
aplastica e e uma importante opqao de tratamento para crianqas 
com anemia de Fanconi, que possuam um doador irmao HLA 
(Human Leukocyte Antigen [antigeno leucocitario humano ]) iden- 
tico. Antes do transplante, o provavel doador devera ser testado 
para anemia de Fanconi pelo teste de quebra cromossomica. 

Prognostico 

Muitos pacientes progridem para hemorragia, infeeqao ou neo¬ 
plasia na adolescencia ou no inicio da vida adulta. O prognostico 
de longo prazo apos um transplante de medula ossea bem-suce- 
dido e incerto, particularmente em relacpao ao risco do desenvol- 
vimento subsequente de neoplasias. 

Alter BP: Cancer in Fanconi anemia, 1927-2001. Cancer 2003; 
97:425 [PMID: 12518367], 

Dufour C: Stem cell transplantation from HLA-matched related donor 
for Fanconi’s anaemia: A retrospective review of the multicentric 
Italian experience on behalf of AIEOP-GITMO. Br J Flaematol 
2001:112:796 [PMID: 11260086], 

Green A: Fanconi anemia. Hematol Oncol Clin North Am 2009;23(2): 
193 [PMID: 19327579]. 

ANEMIA APLASTICA ADQUIRIDA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Fraqueza e palidez. 

► Petequias, purpura e hemorragia. 

► Infeccoes frequentes ou graves. 

► Pancitopenia com medula ossea hipocelular. 
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Consideracoes gerais 

A anemia aplastica adquirida e caracterizada por pancitope- 
nia periferica com uma medula ossea hipocelular. Aproxima- 
damente 50% dos casos ocorridos na infancia sao idiopaticos. 
Outros casos sao secundarios a reaqoes idiossincraticas a far- 
macos, como fenilbutazona, sulfonamidas, medicamentos an- 
ti-inflamatorios nao esteroides (AINEs) e anticonvulsivos. As 
causas toxicas incluem a exposiqao ao benzeno, a inseticidas e a 
metais pesados. As causas infecciosas incluem hepatite viral (ge- 
ralmente nao A, nao B e nao C), mononucleose infecciosa e virus 
da imunodeficiencia humana (HIV). Nas crianqas imunocom- 
prometidas, a anemia aplastica tem sido associada ao parvovirus 
humano B19. Na maioria dos casos, suspeita-se da ocorrencia de 
mecanismos imunes de supressao da medula. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A fraqueza, a fadiga e a palidez resultam da anemia; as petequias, 
a purpura e a hemorragia sao devidas a trombocitopenia; e a 
febre, causada por infecqoes generalizadas ou localizadas, esta 
associada a neutropenia. Hepatoesplenomegalia e linfadenopatia 
significativa sao pouco usuais. 

B. Achados laboratoriais 

A anemia e geralmente normocitica, com uma baixa contagem 
de reticulocitos. A contagem de leucocitos e baixa, acompa- 
nhada por uma neutropenia marcante. A contagem de plaquetas 
e tipicamente inferior a 50.000/p.L e, com frequencia, esta abaixo 
de 20.000/pL. A aspiraqao de medula ossea e a biopsia acusam 
hipocelularidade, normalmente significativa. 

Diagnostico diferencial 

O exame de medula ossea costuma excluir a pancitopenia cau¬ 
sada pela destruiqao periferica das celulas sanguineas ou por pro¬ 
cesses infiltrativos, como leucemia aguda, doenqas de deposito e 
mielofibrose. Muitas destas outras condiqoes estao associadas 
a hepatoesplenomegalia. As condiqoes pre-leucemicas tambem 
podem ocorrer juntamente com a pancitopenia e a medula ossea 
hipocelular. A analise citogenetica da medula e de grande ajuda, 
pois uma anormalidade clonal podera prever o desenvolvimento 
posterior de uma leucemia. Considerando que as anomalias con- 
genitas podem nao ser detectadas em algumas crianqas com ane¬ 
mia de Fanconi, os linfocitos do sangue periferico dos pacientes 
com anemia aplastica recem-diagnosticada deverao ser analisa- 
dos em relaqao as quebras e rearranjos cromossomicos. 

Complicacoes 

A anemia aplastica adquirida e tipicamente complicada por in- 
fecqoes e hemorragias, causas que levam a morte. Outras compli- 
caqoes sao aquelas associadas ao tratamento. 

► Tratamento 

O tratamento de suporte abrangente e de fundamental impor- 
tancia no controle da anemia aplastica adquirida. Estados febris 


pedem avaliaqao imediata e, em geral, administraqao parenteral 
de antibioticos. A transfusao de hemacias alivia os sintomas da 
anemia. As transfusoes de plaquetas poderao salvar vidas, porem 
devem ser usadas com cautela, porque muitos pacientes poderao 
eventualmente desenvolver aloanticorpos antiplaquetas e se tor- 
narao refratarios a transfusoes. 

O transplante de medula ossea e geralmente considerado o 
tratamento de escolha para a anemia aplastica grave, quando ha 
disponibilidade de um doador irmao HLA-compativel. Como a 
probabilidade de sucesso com o transplante e adversamente in- 
fluenciada por multiplas transfusoes, a tipagem do HLA dos mem- 
bros da familia devera ser feita assim que o diagnostico de anemia 
aplastica for estabelecido. Um numero crescente de pacientes que 
nao possuem irmaos HLA-compativeis e capaz de encontrar doa- 
dores compativeis nos bancos de sangue de cordao umbilical ou 
no Programa Nacional de Doadores de Medula.* 

Uma alternativa para o transplante de medula ossea de um 
doador irmao HLA-compativel e a imunomodulaqao, geral¬ 
mente com globulina antitimocito e ciclosporina ou tracolimus. 
A resposta e muito boa. A maior parte dos pacientes apresenta 
melhora hematologica e se torna independente das transfusoes. 

Prognostico 

As crianqas receptoras de um transplante precoce de medula 
ossea, a partir de um irmao HLA-identico, apresentam uma taxa 
de sobrevivencia de longo prazo superior a 80%. Nesta situaqao, 
poderao ser observadas remissoes completas em 65-80% dos pa¬ 
cientes que receberam tratamento imunossupressor. Entretanto, 
ambas as terapias estao associadas a um risco aumentado de sin- 
dromes mielodisplasicas, leucemia aguda e outras neoplasias em 
sobreviventes cronicos. 

Chan K: Unrelated cord blood transplantation in children with idio¬ 
pathic severe aplastic anemia. Bone Marrow Transplant 2008; 
42(9):589 [PMID: 18695669], 

Guinan EC: Acquired aplastic anemia in childhood. Hematol Oncol 
Clin N Am 2009;23:171 [PMID: 19327578] 


ANEMIA 


ABORDAGEM DA CRIANCA COM ANEMIA 

A anemia e um achado relativamente comum e identificar a sua 
causa e importante. Muito embora a anemia na infancia possua 
diversas causas, o diagnostico correto pode ser estabelecido, em 
geral, com um custo laboratorial relativamente pequeno. Com fre¬ 
quencia, a causa e identificada a partir de uma anamnese cuida- 
dosa. A possibilidade de causas nutricionais devera ser avaliada 
por meio de perguntas sobre dieta, crescimento e desenvolvimento 
e sintomas de doenqas cronicas, ma absorqao ou perda sanguinea. 
A doenqa hemolitica podera estar associada a uma historia de 
ictericia (incluindo ictericia neonatal) ou a uma historia familiar 
de anemia, ictericia, comprometimento da vesicula biliar, esple- 
nomegalia ou esplenectomia. A origem etnica da crianqa podera 


* N. de R.T. National Marrow Donor Program (EUA). 
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sugerir a possibilidade de determinadas hemoglobinopatias ou de 
deficiencias em enzimas das hemacias, como a glicose-6-fosfato 
desidrogenase (G6PD). A revisao dos sistemas podera revelar pis- 
tas para uma doenija sistemica anteriormente nao considerada, 
associada a anemia. A idade do paciente e importante porque algu- 
mas causas de anemia estao relacionadas com a idade. Por exem- 
plo, pacientes com anemia por deficiencia de ferro e disturbios da 
|3-hemoglobina sao mais comumente identificados entre os 6 e os 
36 meses de idade do que em outros periodos da vida. 

O exame fisico tambem podera revelar pistas para a causa da 
anemia. Um crescimento insuficiente podera sugerir doen 9 a cro- 
nica ou hipotireoidismo. As anemias congenitas podem estar as- 
sociadas a anemia aplastica constitucional (anemia de Fanconi) ou 
a anemia hipoplasica congenita (anemia de Diamond-Blackfan). 
Outros disturbios poderao ser diagnosticados a partir de achados 
de petequias ou purpura (leucemia, anemia aplastica, sindrome 
hemolitico-uremica), ictericia (hemolise ou comprometimento 
hepatico), linfadenopatia generalizada (leucemia, artrite reuma- 
toide juvenil, infecqao por HIV), esplenomegalia (leucemia, sin- 
dromes de hemoglobinopatia falciforme, esferocitose hereditaria, 
comprometimento hepatico, hiperesplenismo) ou evidencias de 
infecqoes cronicas ou recorrentes. 

A avaliaqao laboratorial inicial da crianqa anemica consiste 
em um hemograma completo, com contagem diferencial e de 
plaquetas, analise de esfrega<;o do sangue periferico e contagem 
de reticulocitos. O algoritmo representado na Figura 28 1 utiliza 


informa 9 oes laboratoriais limitadas, reunidas as informaqoes da 
anamnese e do exame fisico, para alcanqar um diagnostico espe- 
cifico ou para apontar investiga 9 oes laboratoriais adicionais em 
uma categoria diagnostica limitada (p. ex., anemia microcitica, 
insuficiencia de medula ossea, aplasia pura da serie vermelha ou 
doen 9 a hemolitica). Este esquema diagnostico depende princi- 
palmente do VCM para determinar se a anemia e microcitica, 
normocitica ou macrocitica, de acordo com as curvas percen- 
tuais de Dallman e Siimes (Figura 28-2). 

Embora a incidencia da deficiencia de ferro nos EUA tenha 
diminuido significativamente com a melhora da nutriqao infantil, 
ela ainda permanece como causa importante da anemia microci¬ 
tica, especialmente entre os 6 e os 24 meses de idade. E apropriada 
a realizaqao de um teste terapeutico com ferro nestas crianqas, 
desde que a historia alimentar seja compativel com a deficiencia 
de ferro e que o exame fisico ou o hemograma nao sugiram uma 
causa alternativa para a anemia. Se este nao for o caso, ou se o teste 
terapeutico com ferro nao corrigir a anemia e a microcitose, sera 
necessaria uma avaliaqao laboratorial adicional. 

Outro elemento chave da Figura 28-1 e o uso simultaneo da 
contagem de reticulocitos e do esfrega 90 de sangue periferico 
para determinar se a anemia normocitica ou macrocitica e de- 
vida a hemolise. Uma doenqa tipicamente hemolitica esta asso¬ 
ciada a uma contagem elevada de reticulocitos, porem algumas 
crianqas com hemolise cronica podem ser inicialmente diag- 
nosticadas durante um periodo de aplasia induzida por virus, 



▲ Figura 28-1 Investigacao de anemia. 
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▲ Figura 28-2 Hemoglobins e volume eritrocitario na infancia. (Reproduzida, com permissao, a partir de Dallman PR., Siimes MA: 
Percentile curves for hemoglobin and red cell volume in infancy and childhood./ Pediotr 1979;94:26.) 


quando a contagem de reticulocitos nao esta elevada. Por isso, 
a analise do esfregaqo de sangue periferico, feita para evidenciar 
hemolise (p. ex., esferocitos, fragmentaqao de hemacias, formas 
falciformes), e importante na avaliaqao de crianqas com anemias 
normociticas e contagem baixa de reticulocitos. Quando a hemo¬ 
lise for sugerida, o diagnostico correto podera ser estabelecido 
com base em anomalias especificas de morfologia das hemacias 
ou em indicios obtidos na anamnese ou no exame fisico. A he¬ 
molise autoimune e normalmente excluida por meio do teste de 
antiglobulina direto. Uma revisao das contagens sanguineas e 
dos esfregaqos de sangue periferico da mae e do pai podera suge- 
rir disturbios geneticos, como esferocitose hereditaria. Crianqas 
com anemias normociticas ou macrociticas, com contagem de 
reticulocitos relativamente baixa e sem evidencia de hemolise 
no esfregaqo sanguineo, normalmente apresentam anemias cau- 
sadas por eritropoiese inadequada da medula ossea. A presenqa 
de neutropenia ou trombocitopenia em tais crianqas sugere a 
possibilidade de anemia aplastica, neoplasia ou deficiencia Se¬ 
vern de folato ou vitamina B 12 e geralmente leva a necessidade de 
examinar a medula ossea. 

A aplasia pura da serie vermelha pode ser congenita (anemia 
de Diamond-Blackfan), adquirida e transitoria (eritroblastopenia 
transitoria da infancia), devida a uma manifestaqao de uma doenqa 
sistemica, como insuficiencia renal ou hipotireoidismo, ou devida 
a mi nutriqao ou deficiencias leves de folato ou vitamina B 12 . 

Hermiston ML: A practical approach to the evaluation of the anemic 
child. Pediatr Clin North Am 2002;49:877 [PMID: 12430617]. 


APLASIA PURA DA SERIE VERMELHA 

Bebes e crianqas com anemia normocitica ou macrocitica, baixa 
contagem de reticulocitos e quantidade normal ou elevada de 
neutrofilos e plaquetas deverao ser considerados suspeitos por- 
tadores de aplasia pura da serie vermelha. O exame do esfregaqo 
do sangue periferico, nestes casos, e importante, porque sinais 
de doenqa hemolitica sugerem hemolise cronica complicada por 
uma crise aplastica, devida a infecqao por parvovirus. A com- 
preensao deste fenomeno e importante porque a doenqa hemo¬ 
litica cronica podera nao ser diagnosticada ate que a anemia 
seja exacerbada por um episodio de aplasia da serie vermelha e 
uma rapida queda subsequente do nivel de hemoglobina. Nestes 
casos, o comprometimento cardiovascular e a insuficiencia car- 
diaca congestiva poderao se desenvolver rapidamente. 

1. Anemia hipoplasica congenita 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Idade: recem-nascido ate 1 ano. 

► Anemia macrocitica com reticulopenia. 

► Medula ossea com hipoplasia eritroide. 

► Estatura pequena ou anomalias congenitas em um terco 
dos pacientes. 
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Consideracoes gerais 

A anemia de Diamond-Blackfan e relativamente rara e normal- 
mente se apresenta no recem-nascido ou no inicio da infancia. 
O diagnostico precoce e importante porque o tratamento com 
corticosteroides leva a uma eritropoiese aumentada em cerca de 
dois terqos dos pacientes, evitando, portanto, as dificuldades e 
complicaqoes de uma terapia de transfusao cronica. A causa e 
desconhecida, e ocorrem ambas as formas de heranqa autosso- 
mica — dominante e recessiva. 

Achados dmicos 

A. Sinais e sintomas 

Os sinais e sintomas sao, em geral, semelhantes aqueles da ane¬ 
mia cronica, como a palidez; algumas vezes, sao seguidos por 
insuficiencia cardiaca congestiva. A ictericia, a esplenomegalia 
ou outras evidencias de hemolise normalmente estao ausentes. A 
diminuiqao da estatura ou outras anomalias congenitas se apre- 
sentam em um terqo dos pacientes. Uma grande variedade de 
anomalias tem sido descrita; as mais comuns sao as que afetam a 
cabeqa, a face e os polegares. 

B. Achados laboratoriais 

A anemia de Diamond-Blackfan e caracterizada por anemia 
macrocitica grave e reticulocitopenia significativa. A contagem 
de neutrofilos em geral esta normal ou levemente diminuida, 
e a contagem de plaquetas, normal, elevada ou diminuida. A 
medula ossea costuma apresentar uma diminuiqao importante 
nos seus precursores eritroides, que tambem podem, por outro 
lado, se apresentar normals. Em crianqas maiores, os niveis de 
hemoglobina fetal normalmente estao elevados e ha evidencias 
de eritropoiese fetal persistente, como a presenqa do antigeno i 
nos eritrocitos. Alem disso, o nivel da adenosina desaminase se 
encontra elevado nos eritrocitos. 

Diagnostico diferencial 

O principal diagnostico diferencial e a eritroblastopenia transi¬ 
toria da infancia. As crianqas com anemia de Diamond-Blackfan 
costumam apresenta-la em uma idade mais precoce, normal¬ 
mente acompanhada de macrocitose, evidencias de eritropoiese 
fetal e um nivel elevado de adenosina desaminase nos eritrocitos. 
Alem disso, a baixa estatura e as anomalias congenitas nao estao 
associadas a eritroblastopenia transitoria. Por fim, a erotroblas- 
topenia transitoria da infancia normalmente se resolve em seis a 
oito semanas apos o diagnostico, e a anemia de Diamond-Blackfan 
prolonga-se ao longo da vida. Outros disturbios associados a di- 
minuiqao da produqao de eritrocitos, como a insuficiencia renal, 
o hipotireoidismo e a anemia da doenqa cronica, precisam ser 
considerados no diagnosticos diferencial. 

Tratamento 

A administraqao oral de corticosteroides deve ser iniciada logo 
que o diagnostico da anemia de Diamond-Black seja estabe- 
lecido. Dois terqos dos pacientes responderao a prednisona, 


2 mg/kg/dia, e muitos dos que respondem tolerarao, em seguida, 
uma reduqao gradual significativa da dose. Os pacientes que nao 
respondem a prednisona precisarao de terapia de transfusao 
cronica, o que inevitavelmente levara a hemossiderose induzida 
pela transfusao e a necessidade de quelaqao com deforoxamina 
parenteral. O transplante de medula ossea representa uma tera¬ 
pia alternativa, que devera ser considerada para pacientes de- 
pendentes de transfusao que possuam irmaos HLA-compativeis. 
Os fatores de crescimento hematopoieticos tem sido utilizados 
em alguns casos com sucesso limitado. As remissoes esponta- 
neas ocorrem de forma imprevisivel em ate 20% dos pacientes. 

Prognostico 

O prognostico dos pacientes que respondem aos corticosteroides 
costuma ser promissor, particularmente em caso de manutenqao 
da remissao com baixas doses de prednisona em dias alternados. 
Os pacientes que dependem de transfusoes apresentam riscos 
de complicaqoes da hemossiderose, incluindo obito por insufi¬ 
ciencia cardiaca congestiva, arritmias cardiacas ou insuficiencia 
hepatica. Este risco permanece significativo, particularmente du¬ 
rante a adolescencia, quando, em geral, se torna dificil assegurar 
a adaptaqao as infusoes subcutaneas noturnas de deferoxamina. 

Berndt A: Successful transplantation of CD34+ selected peripheral 
blood stem cells from an unrelated donor in an adult patient with 
Diamond-Blackfan anemia and secondary hemochromatosis. 
Bone Marrow Transplant 2005;35:99 [PMID: 15516941], 

Lipton J: Diamond-Blackfan anemia: Diagnosis, treatment and mo¬ 
lecular pathogenesis. Hematol Oncol Clin North Am 2009; 23(2); 
261 [PMID: 19327583], 

Vlachos A: Diagnosing and treating Diamond-Blackfan anemia: Re¬ 
sults of international clinical concensus conference. Br J Haema¬ 
tol 2009;145(3):428 [PMID: 18671700], 

2. Eritroblastopenia transitoria da infancia 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Idade: 6 meses a 4 anos. 

► Anemia normocitica com reticulocitopenia. 

► Ausencia de hepatoesplenomegalia ou linfadenopatia. 

► Precursores eritroides inicialmente ausentes da medula 
ossea. 


Consideracoes gerais 

A eritroblastopenia transitoria da infancia e uma causa rela¬ 
tivamente comum de anemia adquirida no inicio da infancia. 
Suspeita-se do disturbio quando uma anemia normocitica e des- 
coberta durante avaliaqao de palidez ou quando se avalia o he- 
mograma por outra razao. Como a anemia e devida a produqao 
diminuida de eritrocitos e, portanto, se desenvolve lentamente, o 
sistema cardiovascular tem tempo para compensar. Dessa forma, 
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crianqas com niveis de hemoglobina tao baixos quanto 4-5 g/dL 
poderao parecer saudaveis. O disturbio e considerado autoimune 
na maioria dos casos, pois foi demonstrado que a IgG de alguns 
pacientes suprime a eritropoiese in vitro. 

Achados ch'nicos 

A palidez e o sinal mais comum, e a hepatoesplenomegalia e 
a linfadenopatia estao ausentes. A anemia e normocitica e o 
esfregaqo de sangue periferico nao apresenta evidencias de he- 
molise. A contagem de plaquetas se encontra normal ou ele- 
vada, e a contagem de eritrocitos esta normal ou, em alguns 
casos, diminuida. No inlcio do processo, nao se identificam re¬ 
ticulocitos. O teste de Coombs e negativo, e nao ha evidencias 
de insuficiencia renal cronica, hipotireoidismo ou de outros 
disturbios sistemicos. O exame da medula ossea mostra, ini- 
cialmente, uma hipoplasia eritroide grave; em seguida, a hiper- 
plasia eritroide se desenvolve juntamente com a reticulocitose, 
e ha resoluqao da anemia. 

Diagnostico diferencial 

A eritroblastopenia transitoria da infancia deve ser diferen- 
ciada da anemia de Diamond-Blackfan, particularmente em 
bebes com menos de 1 ano de idade. Ao contrario da anemia 
de Diamond-Blackfan, a eritroblastopenia transitoria nao esta 
associada a macrocitose, a baixa estatura ou a anomalias con- 
genitas, ou a evidencias de eritropoiese fetal anterior a fase de 
recuperaqao. Tambem em contraste com o que ocorre na anemia 
de Diamond-Blackfan, a eritroblastopenia transitoria apresenta 
niveis normais de adenosina desaminase nos eritrocitos. A eri¬ 
troblastopenia transitoria da infancia devera ser diferenciada 
dos disturbios cronicos associados a produqao reduzida de eri¬ 
trocitos, como a insuficiencia renal, o hipotireoidismo e outros 
estados cronicos de infecqao ou inflamaqao. Como acontece com 
outras citopenias isoladas, a possibilidade de neoplasia (p. ex., 
leucemia) devera sempre ser considerada, particularmente se 
estiverem presentes febre, dor ossea, hepatoesplenomegalia ou 
linfadenopatia. Nestes casos, o exame da medula ossea normal- 
mente estabelece o diagnostico. Algumas vezes, poderao ocor- 
rer duvidas no caso de a anemia da eritroblastopenia transitoria 
ser identificada pela primeira vez durante o comeqo da fase de 
recuperaqao, quando a contagem de reticulocitos se encontra 
elevada. Nestes casos, o disturbio podera ser confundido com a 
anemia por perda sanguinea aguda ou com doenqa hemolitica. 
Diferentemente dos disturbios hemoliticos, a eritroblastopenia 
transitoria da infancia nao esta associada a ictericia ou a destrui- 
qao periferica dos eritrocitos. 

Tratamento e prognostic*) 

Por definiqao, este e um disturbio transitorio. Algumas crianqas 
precisarao de transfusoes de eritrocitos em casos de comprome- 
timento cardiovascular. A resoluqao da anemia e precedida por 
um aumento na contagem de reticulocitos, o que costuma ocor- 
rer em quatro a oito semanas apos o estabelecimento do diag¬ 
nostico. A eritroblastopenia transitoria da infancia nao e tratada 
com corticosteroides devido a sua curta duraqao. 


ANEMIAS NUTRICIONAIS 
1. Anemia por deficiencia de ferro 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Palidez e fadiga. 

► Dieta pobre em ferro (6 a 24 meses de idade). 

► Perda sanguinea cronica (idade superior a 2 anos). 

► Anemia hipocromica microcitica. 


Consideracoes gerais 

Ha muito considerada pela pediatria como sendo a causa mais 
comum da anemia, a deficiencia de ferro tem reduzido substan- 
cialmente a sua incidencia devido a melhora da nutriqao e ao 
aumento da disponibilidade de formulas infantis e cereais en- 
riquecidos em ferro. Portanto, a avaliaqao atual da anemia na 
infancia devera levar em consideraqao uma probabilidade relati- 
vamente grande para a ocorrencia de outras causas. 

Os bebes normais nascem com reservas de ferro suficien- 
tes para os primeiros quatro a cinco meses de vida. Apos esse 
periodo, e necessario absorver uma quantidade suficiente de 
ferro para preencher as necessidades do crescimento rapido. Por 
essa razao, a deficiencia nutricional em ferro e mais comum entre 
os 6 e os 24 meses de idade. O aparecimento de uma deficiencia 
em idade inferior a 6 meses podera ocorrer em casos de reduqao 
das reservas de ferro na ocasiao do nascimento, por prematuri- 
dade, baixo peso, anemia neonatal ou perda sanguinea perinatal, 
ou se houver perda de ferro subsequente por hemorragia. Crian- 
qas com mais de 24 meses que se apresentem deficientes em ferro 
deverao ser avaliadas para perda sanguinea. A deficiencia em 
ferro, alem de causar anemia, apresenta efeitos adversos sobre 
os multiplos sistemas organicos. Dessa forma, a importancia 
de identificar e tratar a deficiencia em ferro se estende alem da 
resoluqao de quaisquer sintomas atribuidos diretamente a uma 
concentraqao diminuida de hemoglobina. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os sinais e sintomas variam com a gravidade da deficiencia. A 
deficiencia leve em ferro normalmente e assintomatica. Os bebes 
com deficiencia grave em ferro costumam apresentar palidez, 
fadiga, irritabilidade e retardo do desenvolvimento motor. As 
crianqas que apresentam deficiencia em ferro, em parte devida 
a ingestao de leite de vaca nao fortificado, podem ser obesas e 
apresentar tonus muscular fraco. E comum encontrar um histo- 
rico de distorqao do apetite (pica). 

B. Achados laboratoriais 

A gravidade da anemia depende do grau da deficiencia em ferro, e o 
nivel de hemoglobina podera estar, em casos graves, entre 3-4 g/dL. 
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Os eritrocitos sao microciticos e hipocromicos, e apresentam bai- 
xas taxas de VCM e hemoglobina corpuscular media. A faixa de 
distribuiqao dos eritrocitos (RCDW) encontra-se tipicamente ele- 
vada mesmo em casos de deficiencia leve em ferro. A contagem de 
reticulocitos e, em geral, normal ou levemente elevada, porem o 
indice de reticulocitos ou a sua contagem absoluta se apresentam 
diminuidos. Em relaqao ao ferro, observam-se reduqao da ferritina 
serica e baixos niveis sericos de ferro, capacidade ferropexice total 
elevada e reduqao da saturaqao de transferrina. Estas anormalidades 
laboratoriais geralmente se apresentam concomitantes a deficiencia 
de ferro moderada a grave, porem os leves poderao estar associados 
a resultados laboratoriais variaveis. O esfregaqo de sangue periferico 
evidencia eritrocitos microciticos hipocromicos com anisocitose e 
ocasionais eritrocitos-alvo, em forma de gota, elipticos e fragmenta- 
dos. Os leucocitos estao normais, e, em geral, a contagem de plaque - 
tas se mostra aumentada e com morfologia normal. 

O exame de medula ossea nao contribui para o diagnostico da 
deficiencia em ferro em bebes e crianqas pequenas, pois pouco 
ou nenhum ferro e armazenado nestas idades sob a forma de 
hemossiderina na medula. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial e o de anemia microcitica hipocromica. 
A possibilidade da ocorrencia de talassemias (a- e |3-talassemias 
e disturbios da hemoglobina E) deve ser considerada, especial- 
mente em bebes de descendencia africana, mediterranea ou asia- 
tica. Em contraste aos bebes com deficiencia em ferro, aqueles 
com talassemia geralmente apresentam um numero elevado de 
eritrocitos (o indice de VCM dividido pelo numero de eritro¬ 
citos e normalmente inferior a 13) e sao menos propensos, nos 
casos leves, a apresentar uma faixa de distribu^ao de eritrocitos 
elevada. As talassemias estao associadas a niveis sericos normais 
ou aumentados de ferro e ferritina, e a capacidade ferropexice 
normal. A eletroforese da hemoglobina na P-talassemia menor 
apresenta tipicamente uma elevaqao nos niveis de hemoglobina 
A 2 , porem uma deficiencia concomitante em ferro podera de- 
volver a porcentagem de homoglobina A 2 a faixa normal. A ele¬ 
troforese da hemoglobina tambem ira identificar crian^as com 
hemoglobina E, uma causa comum de microcitose no Sudeste 
Asiatico. Em contraste, o perfil eletroforetico da hemoglobina na 
a-talassemia e normal. O envenenamento por chumbo tambem 
tem sido associado a anemia microcitica, porem anemias que 
apresentam niveis de chumbo inferiores a 40 mg/dL costumam 
ser devidas a uma concomitante deficiencia em ferro. 

A anemia proveniente de inflamaqao ou infecqao cronica e 
normocitica, porem em estagios tardios podera ser microcitica. 
Normalmente se suspeita desta anemia devido a presenqa de 
um disturbio sistemico cronico. O nivel serico de ferro e baixo, 
porem a capacidade de ligaqao ao ferro e normal, e o nivel serico 
de ferritina tambem se encontra normal ou elevado. As infec- 
qoes relativamente brandas, em especial em bebes, poderao cau- 
sar anemia transitoria. Como resultado, recomenda-se cautela 
quando o diagnostico de deficiencia leve em ferro for estabele- 
cido em bebes e em crian 9 as pequenas que tenham apresentado 
infecqoes virais ou bacterianas recentes. Idealmente, nao devem 
ser feitos testes para anemia durante um periodo de tres a quatro 
semanas apos estas infecqoes. 


Tratamento 

A dose oral recomendada de ferro elementar e de 6 mg/kg/dia, 
divididos em tres administraqoes. Os casos leves poderao ser tra- 
tados com 2 mg/kg/dia, administrados em dose unica antes do 
cafe da manha. A administra^ao parenteral de ferro raramente 
e necessaria. O tratamento com ferro leva a uma contagem ele¬ 
vada de reticulocitos em tres a cinco dias, atingindo seu ma- 
ximo em 5-7 dias. Em seguida, o nivel de hemoglobina comeqa 
a aumentar. A taxa de aumento da hemoglobina e inversamente 
proporcional ao seu nivel observado na ocasiao do diagnostico. 
Nos casos moderados a graves, uma contagem de reticulocitos 
elevada, uma semana apos o inicio da terapia, confirma o diag¬ 
nostico e documenta a adapta^o e a resposta a terapia. Quando 
a deficiencia em ferro e a unica causa da anemia, o tratamento 
adequado normalmente leva a sua resoluqao em quatro a seis 
semanas. Em geral, o tratamento e mantido por alguns meses 
adicionais para que se restabeleqam as reservas de ferro. 

Collard KJ: Iron homeostasis in the neonate. Pediatrics 2009; 

123(4):1208 [PMID: 19336381], 

Jain S: Evaluation of microcytic anemia. Clin Pediatr 2009; 

48(1):7 [PMID: 18832550], 

2. Anemias megaloblasticas 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Palidez e fadiga. 

► Deficiencia nutricional ou ma absorcao intestinal. 

► Anemia macrocitica. 

► Alteracoes megaloblasticas da medula ossea. 


Consideracoes gerais 

A anemia megaloblastica e uma anemia macrocitica causada por 
deficiencia de cobalamina (vitamina B 12 ), acido folico ou ambos. 
A deficiencia de cobalamina decorrente de insuficiencia alimen- 
tar podera ocorrer em bebes que sao amamentados por maes es- 
tritamente vegetarianas ou que apresentem anemia perniciosa. A 
mi absorqao intestinal e geralmente a causa da deficiencia de co¬ 
balamina em crianqas e ocorre na doen 9 a de Crohn, pancreatite 
cronica, crescimento excessivo da flora bacteriana do intestino 
delgado, infec 9 ao pela tenia do peixe (Diphyllobothrium latum) 
ou apos a sec 9 ao cirurgica do ileo terminal. As deficiencias devi¬ 
das aos erros inatos do metabolismo (deficiencia de transcoba- 
lamina II e aciduria metilmalonica) tambem tem sido descritas. 
A ma absor 9 ao de cobalamina causada pela deficiencia de fator 
intrinseco (anemia perniciosa) e rara em criam^as. 

A deficiencia de acido folico pode ser causada por ingestao 
alimentar inadequada, ma absorqao, necessidades aumentadas de 
folato ou por alguma combina 9 ao destes tres fatores. A deficien¬ 
cia de folato causada apenas por restriqao alimentar e rara, porem 
ocorre em bebes gravemente malnutridos e tem sido demonstrada 






8 


DISTURBIOS HEMATOLOGICOS 


vmi 

em bebes alimentados com kite de cabra nao suplementado com 
acido folico. O acido folico e absorvido no jejuno, e as deficiencias 
sao encontradas nas sindromes de ma absorqao, como a doencpa 
celiaca. Os medicamentos anticonvulsivantes (p. ex., fenitoina 
e fenobarbital) e os farmacos citotoxicos (p. ex., o metotrexato) 
tambem tem sido associados a deficiencia do folato, causada pela 
interferencia na absonjao ou no metabolismo de folato. Por fim, e 
mais provavel que a deficiencia de acido folico se desenvolva em 
bebes e criamjas em fases de maior carencia. Isso ocorre em bebes 
e criampas pequenas devido ao crescimento rapido e tambem em 
crian^as com anemia hemolitica cronica. Os bebes prematuros 
sao particularmente suscetiveis ao desenvolvimento da deficien¬ 
cia, devido as baixas reservas corporais de folato. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os bebes com anemia megaloblastica poderao apresentar pa- 
lidez e ictericia leve como resultado da eritropoiese deficiente. 
Classicamente, a lingua apresenta-se lisa e com Colorado ver- 
melho-viva. Os bebes com deficiencia de cobalamina podem ser 
irritaveis e se alimentarem pouco. Crianqas maiores, portadoras 
desta deficiencia, poderao se queixar de parestesias, fraqueza ou 
de um caminhar instavel e poderao apresentar sensa^ao vibrato- 
ria e propriocep^ao reduzidas no exame neurologico. 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais da anemia megaloblastica incluem 
VCM e hemoglobina corpuscular media elevados. O esfrega^o 
de sangue periferico mostra numerosos macro-ovalocitos com 
anisocitose e poiquilocitose. Os neutrofilos sao grandes e apre- 
sentam nucleos hiper-segmentados. As contagens de leucocitos 
e plaquetas encontram-se normals nas deficiencias leves, porem 
poderao estar reduzidas nos casos mais graves. O exame da 
medula ossea evidencia, tipicamente, hiperplasia eritroide com 
grandes precursores mieloides e eritroides. A maturaijao nuclear 
e retardada, quando comparada a matura^ao citoplasmatica, e a 
eritropoiese e ineficiente. A concentraifao serica de bilirrubina 
indireta podera estar levemente elevada. 

As crian^as com deficiencia de cobalamina apresentam um 
baixo nivel serico de vitamina B 12 , porem esta caracteristica tam¬ 
bem pode ser encontrada em cerca de 30% dos pacientes com 
deficiencia de acido folico. A dosagem de folato no eritrocito re- 
presenta um melhor reflexo de suas reservas do que o nivel serico 
de acido folico. A avaliaijao dos niveis sericos de seus interme¬ 
diaries metabolicos (acido metilmalonico e homocisteina) podera 
ajudar a estabelecer o diagnostico correto. Os niveis elevados de 
acido metilmalonico sao compativeis com a deficiencia de coba¬ 
lamina, ao passo que os niveis elevados de homocisteina ocorrem 
tanto na deficiencia de cobalamina quanto na de folato. 

Diagnostico diferencial 

A maior parte das anemias macrociticas da infancia nao sao me- 
galoblasticas. Outras causas responsaveis por um VCM elevado 
incluem tratamento com farmacos (p. ex., anticonvulsivantes, ana- 
logos de nucleosideos anti-HIV), sindrome de Down, contagem 


elevada de reticulocitos (anemias hemoliticas), sindromes de 
insuficiencia da medula ossea (anemia de Fanconi, anemia 
de Diamond-Blackfan), doenqa hepatica e hipotireoidismo. 

► Tratamento 

O tratamento da deficiencia de cobalamina, causada pela ingestao 
alimentar inadequada, e prontamente realizado com suplementa- 
qao oral. Entretanto, a maioria dos casos e devida a ma absonjao 
intestinal e ira necessitar de tratamento parenteral. Nos casos seve- 
ros, a terapia parenteral podera induzir a uma hipopotassemia po- 
tencialmente fatal, necessitando, portanto, de suplementa^ao com 
potassio. A deficiencia de acido folico e tratada eficientemente 
com a administra^ao oral de acido folico na maioria dos casos. 
As crian^as que apresentam risco de desenvolver deficiencias de 
acido folico, como os bebes prematuros e aqueles com hemolise 
cronica, frequentemente recebem acido folico profilatico. 

ANEMIA DOS DISTURBIOS CRONICOS 

A anemia e uma manifestaepao comum de muitas doen^as cro- 
nicas em crianqas. Em alguns casos, as causas podem ser mis- 
tas. Por exemplo, criancpas com disturbios cronicos envolvendo 
ma absorqao intestinal ou perda sanguinea poderao apresentar 
anemia de inflamaijao cronica em combina^ao com deficiencias 
nutricionais de ferro, folato ou cobalamina. Em outras situates, 
a anemia e devida a disfunqao de um unico orgao (p. ex., insu¬ 
ficiencia renal, hipotireoidismo) e a correijao da anormalidade 
primaria resolve a anemia. 

1. Anemia da inflamacao cronica 

A anemia esta frequentemente associada a infecijoes cronicas ou 
a doempas inflamatorias. Em geral, a anemia apresenta gravidade 
leve a moderada, com um nivel de hemoglobina de 8-12 g/dL. A 
gravidade da anemia corresponde a gravidade do disturbio basico, 
podendo ocorrer microcitose; a hipocromia nao e observada. A 
contagem de reticulocitos e baixa. Acredita-se que a anemia seja 
causada pelas citocinas inflamatorias que inibem a eritropoiese, 
desviando o ferro para o interior das celulas reticuloendoteliais e 
comprometendo a sua liberaijao por elas. Os niveis de eritropoietina 
permanecem relativamente baixos apesar da gravidade da anemia. 
A concentraijao serica de ferro esta reduzida; porem, ao contrario do 
que ocorre no caso da deficiencia em ferro, a anemia da inflamacao 
cronica nao esta associada a capacidade elevada de ligacao ao ferro 
e sim a um nivel serico elevado de ferritina. O tratamento consiste 
na correqao do disturbio basico, que, em geral, quando controlado, 
levara a uma melhora no nivel da hemoglobina. 

Hagar W: Diseases of iron metabolism. Pediatr Clin North Am 
2002;49:893 [PMID: 12430618], 

2. Anemia da insuficiencia renal cronica 

A anemia normocitica grave ocorre na maior parte das for¬ 
mas de doenqa renal que tenham progredido para insuficiencia 
renal. Embora a producao de leucocitos e plaquetas permaneija 
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normal, a medula ossea apresenta uma hipoplasia significativa 
da serie eritroide, e a contagem de reticulocitos se encontra redu- 
zida. Seu principal mecanismo e a deficiencia de eritropoietina, 
um hormonio produzido no rim, porem outros fatores pode- 
rao contribuir para a anemia. Em caso de uremia significativa, 
um componente de hemolise tambem podera estar presente. A 
eritropoietina humana recombinante (epoetina a) corrige a ane¬ 
mia, eliminando a necessidade de transfusoes. 

3. Anemia do hipotireoidismo 

Alguns pacientes com hipotireoidismo desenvolvem anemia sig¬ 
nificativa. Em geral, a anemia e detectada antes do diagnostico 
do disturbio basico. Deve-se suspeitar de hipotireoidismo em 
uma crianqa anemica que apresente diminuiqao da velocidade 
de crescimento. A anemia e normalmente normocitica ou ma- 
crocitica, porem nao e megaloblastica, portanto nao decorre de 
deficiencias de cobalamina ou folato. A terapia de reposiqao com 
hormonio da tireoide costuma ser eficaz na correqao da anemia. 

ANEMIAS HEMOUTICAS CONGENITAS: 

DEFEITOS DA MEMBRANA DO ERITROCITO 

As anemias hemoliticas congenitas sao divididas em tres categorias, 
de acordo com os fenomenos observados: defeitos na membrana 
do eritrocito, hemoglobinopatias e disturbios no metabolismo do 
eritrocito. A esferocitose hereditaria e a eliptocitose sao os disturbios 
mais comumente observados na membrana do eritrocito. O diag¬ 
nostico e sugerido pelo esfregaqo do sangue periferico, que mostra 
a morfologia caracteristica do eritrocito (p. ex., esferocitos, eliptoci- 
tos). Estes disturbios geralmente resultam de heranqa autossomica 
dominante, e o diagnostico pode ser sugerido por uma historia fa¬ 
miliar. A hemolise e causada pelo efeito deleterio da anormalidade 
da membrana na conformaqao do eritrocito. Uma conformaqao 
celular comprometida leva ao sequestra de eritrocitos de formato 
anormal pelo baqo. Muitos pacientes apresentam esplenomegalia, e 
a esplenectomia alivia a hemolise. 

1. Esferocitose hereditaria 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Anemia e icterlcia. 

► Esplenomegalia. 

► Historia familiar positiva de anemia, ictericia ou calculo biliar. 

► Esferocitose com reticulocitos aumentados. 

► Fragilidade osmotica aumentada. 

► Teste da antiglobulina direta (TAD) negativo. 


Consideracoes gerais 

A esferocitose hereditaria e uma anemia hemolitica relativamente 
comum e ocorre em todos os grupos etnicos, porem e mais comum 
em individuos originarios da Europa setentrional, nos quais a 


incidencia e de cerca de 15.000. O disturbio e bastante heterogeneo, 
apresentando varios graus de anemia, ictericia e esplenomegalia. 
Em alguns individuos, o disturbio e leve e nao ocorre anemia, pois a 
hiperplasia eritroide compensa totalmente a hemolise. Os casos se- 
veros se tornam dependentes de transfusao, antes que seja feita a es¬ 
plenectomia. A principal caracteristica da esferocitose hereditaria e 
a presenqa de microsferocitos no sangue periferico. A doenqa resulta 
de heranqa autossomica dominante em 75% dos casos; acredita-se 
que os casos restantes resultem de heranqa autossomica recessiva ou 
sejam causados por mutaqoes novas. 

A esferocitose hereditaria geralmente resulta de uma deficien¬ 
cia parcial de espectrina, uma importante proteina estrutural do 
esqueleto da membrana do eritrocito. A deficiencia de espec¬ 
trina enfraquece a ligaqao da membrana celular com o esque¬ 
leto da membrana basal e faz com que o eritrocito perca area de 
superficie na membrana. Esse processo da origem a esferocitos 
de formaqao deficiente e que apresentam reduqao do seu ciclo 
vital, pois sao sequestrados pela microcirculaqao do baqo e fago- 
citados pelos macrofagos esplenicos. A extrema heterogeneidade 
da esferocitose hereditaria esta diretamente relacionada com os 
graus variaveis de deficiencia da espectrina. Em geral, crianqas 
que herdam a esferocitose de forma autossomica dominante 
apresentam menor deficiencia de espectrina e hemolise leve ou 
moderada. Ao contrario, aquelas com as formas nao dominantes 
da esferocitose tendem a apresentar maior deficiencia de espec¬ 
trina e anemia mais grave. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A hemolise causa uma hiperbilirrubinemia neonatal significa¬ 
tiva em 50% das crianqas afetadas. Em seguida, a esplenomegalia 
aparece na maioria dos casos e normalmente surge em torno dos 
5 anos de idade. A ictericia esta presente algumas vezes e, em 
alguns pacientes, podera ser observada apenas durante a infec- 
qao. Os pacientes com anemia cronica significativa poderao se 
queixar de palidez, fadiga ou mal-estar. As exacerbaqoes inter- 
mitentes da anemia sao causadas pela hemolise aumentada ou 
por crises aplasticas e podem estar associadas a fraqueza grave, 
fadiga, febre, dor abdominal ou mesmo a insuficiencia cardiaca. 

B. Achados laboratoriais 

Muitos pacientes apresentam hemolise cronica leve com niveis 
de hemoglobina entre 9 e 12 g/dL. Em alguns casos, a hemolise 
e totalmente compensada, e o nivel de hemoglobina se encon¬ 
tra na faixa normal. Raros casos de doenqa grave necessitam de 
transfusoes frequentes. A anemia e normalmente normocitica e 
hipercromica, e muitos pacientes apresentam uma concentraqao 
de hemoglobina corpuscular media elevada. O esfregaqo de san¬ 
gue periferico mostra numerosos microsferocitos e policromasia. 
A contagem de reticulocitos e elevada, normalmente maior do 
que deveria ser esperado em acordo com o grau de anemia. A 
contagem de leucocitos e plaquetas em geral apresenta-se normal. 
A fragilidade osmotica esta aumentada, particularmente apos in- 
cubaqao a 37°C por 24 h. A bilirrubina serica geralmente mostra 
uma elevaqao na sua fraqao nao conjugada. O TAD e negativo. 




8 


DISTURBIOS HEMATOLOGICOS 




Diagnostico diferencial 

Os esferocitos aparecem com frequencia em pessoas com hemo- 
lise imune. Assim, no recem-nascido, a esferocitose hereditaria 
devera ser diferenciada da doenqa hemolitica causada por in- 
compatibilidades com os tipos ABO ou outros tipos sanguineos. 
Pacientes maiores com anemia hemolitica autoimune normal- 
mente apresentam ictericia e esplenomegalia, bem como esfe¬ 
rocitos no esfregaqo do sangue periferico. O TAD se apresenta 
positivo na maioria dos casos de hemolise imune e negativo na 
esferocitose hereditaria. Ocasionalmente, o diagnostico pode ser 
confundido em pacientes com esplenomegalia advinda de ou- 
tras causas, especialmente quando o hiperesplenismo aumenta a 
destruiqao do eritrocito e quando alguns esferocitos sao eviden- 
ciados no esfregaqo sanguineo. Em tais casos, a verdadeira causa 
da esplenomegalia podera ser sugerida por sinais ou sintomas de 
hipertensao portal ou por evidencias laboratoriais de insuficien- 
cia hepatica cronica. Ao contrario das crianqas com esferocitose 
hereditaria, aquelas com hiperesplenismo apresentam, tipica- 
mente, certo grau de trombocitopenia ou neutropenia. 

Complicacoes 

A ictericia grave podera ocorrer no periodo neonatal e, se nao for 
controlada por fototerapia, podera ocasionalmente necessitar de 
transfusoes. A esplenectomia esta associada a um risco aumen- 
tado de contrair infecqoes bacterianas graves, particularmente 
pelo pneumococo. Os calculos biliares ocorrem em 60-70% dos 
adultos que nao foram submetidos a esplenectomia, e podem se 
formar precocemente, desde os 5-10 anos de idade. 

► Tratamento 

O tratamento de apoio inclui a administraqao de acido folico 
para prevenir o desenvolvimento de hipoplasia do eritrocito cau¬ 
sada pela deficiencia de folato. As exacerbaqoes agudas da ane¬ 
mia devidas as taxas elevadas de hemolise ou as crises aplasticas 
e causadas por infecqao com o parvovirus humano, poderao ser 
graves o suficiente para necessitarem de transfusoes de eritroci- 
tos. A esplenectomia e, muitas vezes, realizada e sempre acarreta 
melhora significativa. O procedimento aumenta a sobrevivencia 
dos eritrocitos esferociticos e leva a correqao completa da anemia, 
na maioria dos casos. Os pacientes com doenqas mais graves po¬ 
derao apresentar certo grau de hemolise apos a esplenectomia. 
Exceto em casos anormalmente graves, o procedimento podera 
ser adiado ate que a crianqa tenha pelo menos 5 anos de idade, 
devido a um maior risco de ocorrencia da sepse apos a esplenecto¬ 
mia, quando e feita antes desta idade. Todos os pacientes que irao 
ser submetidos a esplenectomia efetiva deverao ser imunizados 
com as vacinas pneumococica, do Haemophilus influenzae tipo b 
e meningococica antes da realizaqao do procedimento, e alguns 
medicos recomendam, apos a cirurgia, a profilaxia com penici- 
lina. Pacientes que sofreram esplenectomia e que apresentem febre 
deverao ser imediatamente avaliados para pesquisa de infecqoes 
graves. A necessidade de esplenectomia em casos leves e contro- 
versa. A reabzaqao da esplenectomia na fase intermediaria da in- 
fancia impede o posterior desenvolvimento de colelitiase e elimina 
a necessidade de serem feitas restriqoes a atividade, recomendadas 
para crianqas com esplenomegalia. Entretanto, estes beneficios de¬ 
verao ser avaliados em relaqao aos riscos do procedimento cirur- 
gico e do risco subsequente de sepse apos a esplenectomia. 


Prognostico 

A esplenectomia elimina os sinais e sintomas em todos os casos, 
exceto os mais graves, e reduz o risco de colelitiase. A morfologia 
anormal do eritrocito e a fragilidade osmotica elevada persistem 
sem consequencias clinicas. 

Perrota S: Hereditary spherocytosis. Lancet 2008;372:1411 [PMID: 

18949465], 

2. Eliptocitose hereditaria 

A eliptocitose hereditaria e um disturbio heterogeneo cuja gra- 
vidade oscila entre um estado assintomatico, com um eritrocito 
de morfologia quase normal, e uma anemia hemolitica grave. A 
maior parte das pessoas afetadas apresenta numerosos eliptocitos 
no esfregaqo do sangue periferico, porem apresentam hemolise 
leve ou ausencia de hemolise. Aquelas com hemolise apresentam 
uma contagem elevada de reticulocitos e poderao apresentar icte¬ 
ricia e esplenomegalia. Estes disturbios sao causados por mutaqoes 
nas proteinas do esqueleto da membrana do eritrocito, e a maioria 
resulta de heranqa autossomica dominante. Como a maior parte 
dos pacientes e assintomatica, nenhum tratamento e indicado. Os 
pacientes com graus significativos de anemia hemolitica poderao 
se beneficiar da suplementaqao com folato e da esplenectomia. 

Alguns bebes com eliptocitose hereditaria se apresentam, no 
periodo neonatal, com hemolise e hiperbilirrubinemia significa- 
tivas. Este disturbio tem sido chamado de poiquilocitose infantil 
transitoria, pois os bebes apresentam uma morfologia bizarra de 
seus eritrocitos, com eliptocitos, eritrocitos com fragmentaqao 
e brotamento ( budding ) e pequenas celulas disformes que desa- 
fiam qualquer tentativa de descriqao. O VCM e baixo, e a anemia 
podera ser suficientemente grave a ponto de serem necessarias 
transfusoes de eritrocitos. Tipicamente, um dos pais apresenta 
eliptocitose hereditaria, em geral leve ou assintomatica. A he¬ 
molise do bebe normalmente diminui durante o primeiro ano 
de vida, e, em seguida, a morfologia do eritrocito se torna mais 
tipica de eliptocitose hereditaria. 

ANEMIAS HEMOUTICAS CONGENITAS: 
HEMOGLOBINOPATIAS 

As hemoglobinopatias sao um grupo extremamente heterogeneo 
de disturbios congenitos que ocorrem em grupos etnicos distin- 
tos. A frequencia relativamente alta destas variantes geneticas esta 
relacionada com a imunidade a malaria, caracteristica de indivi- 
duos heterozigotos. As hemoglobinopatias geralmente sao clas- 
sificadas em dois grupos principals. O primeiro — as talassemias 
— advem de deficiencias quantitativas na produqao de cadeias da 
globina. Estes defeitos quantitativos na sintese de globina levam a 
anemias microciticas e hipocromicas. O segundo grupo de hemo¬ 
globinopatias consiste naquelas causadas por anomalias estrutu- 
rais das cadeias de globina. As mais importantes destas, presentes 
nas hemoglobinas S, C e E, resultam de mutaqoes pontuais e de 
substituiqoes de um unico aminoacido na (3-globina. Muitos bebes 
com hemoglobinopatias, porem nao todos, sao identificados por 
triagem neonatal de rotina (teste do pezinho). 

A Figura 28-3 mostra as alteraqoes normals do desenvolvi¬ 
mento que ocorrem nas cadeias de globina durante a gestaqao e 
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▲ Figura 28-3 Alteracoes nas cadeias polipeptidicas da hemoglobina durante o desenvolvimento humano. (Reproduzida, com 
permissao, a partir de Miller DR, Baehner RL: Blood Diseases of Infancy and Childhood, 6th ed. Mosby, 1989.) 


o primeiro ano de vida. No momento do nascimento, a hemo¬ 
globina predominante e a hemoglobina fetal (hemoglobina F), 
composta de duas cadeias a e duas cadeias y. Em seguida, a pro- 
dugao de y-globina diminui e a produyao de (3-globina aumenta, 
de modo que a hemoglobina adulta (duas cadeias a e duas 
cadeias (3) predomina apos o periodo de dois a quatro meses. 
Como as cadeias de a-globina estao presentes em ambas as he- 
moglobinas, fetal e adulta, os disturbios da sintese de a-globina 
(a-talassemia) se manifestam clinicamente no recem-nascido 
e tambem em perlodos posteriores da vida. Em contraste, os 
pacientes com disturbios da fi-globina, como a |3-talassemia e 
a anemia falciforme, geralmente sao assintomaticos durante os 
tres a quatro primeiros meses de vida e apresentam sintomas 
clinicos apos a diminuiqao substancial da produyao de cadeias y 
e, portanto, dos niveis de hemoglobina fetal. 

1. a-talassemia 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Descendencia africana, mediterranea, chinesa, do sul da 
Asia ou do Oriente Medio. 

► Anemia microcitica hipocromica de gravidade variavel. 

► Hemoglobina de Bart detectada por triagem neonatal. 


Consideracoes gerais 

A maior parte das sindromes de a-talassemia resulta de delegoes 
de um ou mais genes da a-globina no cromossomo 16. As celu- 
las diploides normals possuem quatro genes de a-globina; por¬ 
tanto, a gravidade variavel das sindromes de a-talassemia esta 
relacionada com o numero de delegoes no gene (Quadro 28-1). 
A gravidade das sindromes de a-talassemia varia entre os grupos 
etnicos afetados, dependendo das anomalias geneticas prevalentes 
na populagao. Em pessoas de ascendencia africana, a a-talassemia 
e geralmente causada pela deleqao de apenas um dos dois genes da 


a-globina em cada cromossomo. Dessa forma, na populagao afri¬ 
cana, os individuos heterozigotos sao portadores silenciosos, e os 
indivlduos homozigotos apresentam o trago a-talassemico. Nos 
asiaticos, as delegoes de um ou de ambos os genes da a-globina 
sao comuns no mesmo cromossomo; individuos heterozigotos sao 
portadores silenciosos ou apresentam trago a-talassemico, e os 
individuos homozigotos ou heterozigotos compostos apresentam 
trago a-talassemico, a doenga da hemoglobina H ou hidropsia 
fetal. Portanto, a presenga de a-talassemia em uma crianga de ori- 
gem asiatica podera ter implicates importantes que justifiquem 
o aconselhamento genetico, ao passo que este nao seria o caso em 
familias de descendencia africana. 

Achados clinicos 

Os achados clinicos dependem do numero de genes de a-globina 
deletados. O Quadro 28-1 resume as sindromes a-talassemicas. 
Os individuos que possuem tres genes da a-globina (deleqao de 
um gene) sao assintomaticos e nao apresentam anormalidades 


Quadro 28-1 As a-talassemias 


Genotipos 

comuns 3 

Numero de 
genes a 

Caracteristicas 

clinicas 

Eletroforese da 
hemoglobina b 

Nascimento 

> 6 meses 

aa/aa 

4 

Normal 

N 

N 

-a/aa 

3 

Portador 

silencioso 

0-3% Hb 
de Bart 

N 

-/aa ou 
-a/-a 

2 

Traco 

a-talassemico 

2-10% Hb 
de Bart 

N 

-/-a 

1 

Doenca da 

Hb H 

15-30% Hb 
de Bart 

Hb H 
presente 

-/- 0 Hidropsia fetal 

> 75% Hb 
de Bart 

— 


3 a indica a presence do gene da a-globina, - indica a delecao do gene da a-globina. 
b N, resultados normais; Hb, hemoglobina; Hb de Bart, y 4 ; Hb H, p 4 . 
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hematologicas. Os niveis de hemoglobina e o VCM sao normais. 
A eletroforese da hemoglobina evidencia, no periodo neonatal, 
uma concentra^ao de zero a 3% da hemoglobina de Bart, que e 
uma variante da hemoglobina composta de quatro cadeias de 
y-globina. A eletroforese da hemoglobina e normal apos os pri- 
meiros meses de vida. Portanto, apenas se suspeita desta condi- 
9 ao no contexto de estudos familiares ou quando uma pequena 
quantidade de hemoglobina de Bart e encontrada pela triagem 
neonatal para hemoglobinopatias. 

Os individuos que possuem dois genes da a-globina (dele- 
9 ao de dois genes) sao tipicamente assintomaticos. O VCM em 
geral e inferior a 100 fL no momento do nascimento. Estudos 
hematologicos em bebes maiores e em crian 9 as acusam um 
nivel de hemoglobina normal ou levemente diminuido, acompa- 
nhado de um VCM baixo e um esfrega 90 sanguineo levemente 
hipocromico com algumas celulas em alvo. A eletroforese da 
hemoglobina mostra, tipicamente, no periodo neonatal, uma 
concentraqao de dois a 10% da hemoglobina de Bart, porem se 
apresenta normal em crianqas maiores e em adultos. 

Os individuos que apresentam um gene da a-globina (de- 
leqao de tres genes) apresentam uma anemia hemolitica mi- 
crocitica leve a moderadamente grave (nivel de hemoglobina 
de 7-10 g/dL), que podera ser acompanhada por hepatoesple- 
nomegalia e alguns tipos de anomalias osseas, causadas pela 
expansao do espaqo medular. A contagem de reticulocitos e 
elevada, e os eritrocitos apresentam hipocromia marcante 
e microcitose com poiquilocitose, significativa e com algum 
pontilhado basofilo. A eletroforese da hemoglobina mostra, no 
periodo neonatal, uma concentraqao de 15-30% da hemoglo¬ 
bina de Bart. Mais tarde ao longo da vida, a hemoglobina H 
(composta de quatro cadeias P-globina) esta presente. A incu- 
baqao dos eritrocitos com azul de cresil brilhante (prepara 9 ao 
de hemoglobina H) evidencia corpos de inclusao formados por 
hemoglobina H desnaturada. 

A deleqao de todos os genes que codificam as quatro cadeias 
a-globina leva a uma anemia intrauterina grave e a asfixia, resul- 
tando em hidropsia fetal e obito fetal, ou em morte neonatal logo 
apos o parto. Observam-se uma palidez extrema e uma hepato- 
esplenomegalia maci 9 a. A eletroforese da hemoglobina mostra 
uma predominance da hemoglobina de Bart com total ausencia 
de hemoglobina normal fetal ou adulta. 

Diagnostico diferencial 

O traqo a-talassemico (deleqao de dois genes) devera ser diferen- 
ciado de outras anemias microciticas leves, incluindo a deficiencia 
em ferro e a p-talassemia menor (ver proxima se 9 ao). Em con- 
traste com as crianqas que apresentam deficiencia em ferro, as 
crianqas com traqo a-talassemico apresentam niveis normais ou 
aumentados de ferritina e ferro serico. Ao contrario das crianqas 
com p-talassemia menor, as portadoras de traqo a-talassemico 
apresentam eletrofase de hemoglobina apos a idade de 4 a 6 meses. 
Por fim, a historia de um baixo VCM (96 fL) ao nascimento ou a 
presenqa de hemoglobina de Bart no teste de triagem neonatal 
para hemoglobinopatias sugerem a-talassemia. 

As crianqas com doenqa da hemoglobina H poderao apresen- 
tar ictericia e esplenomegalia, e este disturbio devera ser diferen- 
ciado de outras anemias hemoliticas. A chave para o diagnostico 
e o VCM reduzido e a hipocromia significativa no esfregaqo 


sanguineo. Com exceqao da p-talassemia, a maior parte dos 
outros disturbios hemoliticos significativos apresenta um VCM 
normal ou elevado, e os eritrocitos nao se apresentam hipocro- 
micos. Bebes com hidropsia fetal devida a a-talassemia grave 
deverao ser diferenciados daqueles com hidropsia advinda de 
outras causas de anemia, como a aloimunizaqao. 

Complicacoes 

A principal complicaqao do traqo a-talassemico e a administraqao 
desnecessaria de ferro, acreditando-se que uma anemia microci- 
tica leve seja devida a deficiencia em ferro. As pessoas com doern^a 
da hemoglobina H apresentam exacerbaqoes intermitentes da 
anemia em resposta ao estresse oxidativo ou as infecqoes, que em 
geral irao requerer transfusoes sanguineas. A esplenomegalia po¬ 
dera exacerbar a anemia e levar a necessidade de uma esplenecto- 
mia. Mulheres gravidas que apresentem fetos com a-talassemia 
hidropica estao sujeitas a um aumento de complicaqoes durante a 
gravidez, particularmente a toxemia e a hemorragia pos-parto. 

Tratamento 

As pessoas com traqo a-talassemico nao necessitam de trata¬ 
mento. Aquelas com doen 9 a da hemoglobina H deverao rece- 
ber suplemento de acido folico e evitar as mesmas medicaqoes 
oxidantes que causam hemolise em pessoas com deficiencia da 
G6DP, pois a exposiqao a essas medicaqoes podera exacerbar a 
anemia. A anemia tambem podera se elevar durante periodos 
de infecqao e, nesse caso, poderao ser necessarias transfusoes. O 
hiperesplenismo podera se desenvolver mais tarde na infancia 
e levar a necessidade de esplenectomia cirurgica. O aconselha- 
mento genetico e o diagnostico pre-natal poderao ser oferecidos 
as familias em risco com fetos hidropicos. 

Cunningham M: Update of thalassemia: Clinical care and complica¬ 
tions. Pediatr Clin North Am 2008; 55:447 [PMID: 18381095], 

2. p-talassemia 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


p-talassemia menor: 

► Teste de triagem neonatal normal. 

► Ascendencia africana, mediterranea, asiatica ou do Oriente 
Medio. 

► Anemia hipocromica microcitica leve. 

► Ausencia de resposta ao tratamento com ferro. 

► Niveis elevados de hemoglobina A 2 . 
p-talassemia maior: 

► Triagem neonatal mostrando apenas hemoglobina F. 

► Ascendencia mediterranea, asiatica ou do Oriente Medio. 

► Anemia hipocromica microcitica grave com hepatoespleno- 
megalia marcante. 
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Consideracoes gerais 

Diferentemente dos quatro genes que codificam a a-globina, ape- 
nas dois genes da P-globina estao presentes nas celulas diploides, 
um em cada cromossomo 11. Alguns genes responsaveis pela 
P-talassemia nao produzem cadeias de p-globina e, portanto, 
sao chamados de P°-talassemia. Outros genes que codificam 
a P-globina a produzem em quantidades reduzidas e sao cha¬ 
mados de p + -talassemia. Individuos afetados pela P-talassemia 
podem ser heterozigotos ou homozigotos. Os individuos he- 
terozigotos para a maioria dos genes da P-talassemia apresen- 
tam P-talassemia menor. Individuos homozigotos apresentam 
P-talassemia maior (anemia de Cooley), uma anemia grave 
dependente de transfusao ou uma condiqao conhecida como 
talassemia intermedia, que e mais grave do que a talassemia 
menor, porem nao de transfusao-dependente. A P-talassemia 
maior e a causa mundial mais comum de anemia dependente de 
transfusao na infancia. Alem disso, os genes da p-talassemia in- 
teragem com os genes que codificam as variantes estruturais da 
P-globina, como a hemoglobina Sea hemoglobina E, na induqao 
de serias doenqas em individuos heterozigotos compostos. Estes 
disturbios serao discutidos a seguir em seqoes que irao tratar a 
doenqa falciforme e os disturbios da hemoglobina E. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

Os individuos com p-talassemia menor geralmente sao assin- 
tomaticos e apresentam um exame fisico normal. Aqueles com 
P-talassemia maior sao normais ao nascer, porem desenvolvem 
uma anemia significativa durante o primeiro ano de vida. Se o 
disturbio nao for identificado e tratado com transfusoes sangui- 
neas, estas crianqas irao crescer muito pouco e desenvolverao 
hepatoesplenomegalia maciqa e alargamento do espaqo medular 
com adelgamento do cortex osseo. As alteraqoes do esqueleto 
levam a deformidades facials caracteristicas (testa e maxilar 
proeminentes) e predispoem a crianqa a fraturas patologicas. 

B. Achados laboratoriais 

Crianqas com p-talassemia menor apresentam resultados de 
triagem neonatal normais, porem, em seguida, ocorre a redu- 
qao do VCM, acompanhada ou nao de anemia leve. O esfregaqo 
de sangue periferico mostra tipicamente hipocromia, celulas em 
alvo e, algumas vezes, pontilhado basofilo. A eletroforese da he¬ 
moglobina, realizada apos o periodo de 6 a 12 meses de idade, 
costuma ser diagnostica, caso sejam observados niveis elevados 
de hemoglobina A 2 , hemoglobina F ou ambas. Em geral, costu- 
ma-se suspeitar da p-talassemia maior quando a hemoglobina 
A esta ausente na triagem neonatal. Estes bebes sao hematolo- 
gicamente normais ao nascer, porem desenvolvem anemia grave 
apos os primeiros meses de vida. O esfrega<;o de sangue perife¬ 
rico evidencia tipicamente uma anemia microcitica hipocromica 
grave com anisocitose e poiquilocitose marcantes. As celulas em 
alvo estao presentes, e os eritrocitos nucleados costumam exce- 
der o numero de leucocitos circulantes. O nivel de hemoglobina 
costuma cair para 5-6 g/dL ou menos, e a contagem de reticulo- 
citos se eleva, porem o indice de reticulocitos se encontra normal 


ou reduzido. A contagem de plaquetas e leucocitos podera estar 
elevada, da mesma forma que o nivel serico de bilirrubina. A 
medula ossea apresenta hiperplasia eritroide significativa, 
porem esta observaqao raramente e necessaria para o estabele- 
cimento do diagnostico. A eletroforese da hemoglobina mostra 
apenas hemoglobina fetal e hemoglobina A 2 em crianqas com 
P°-talassemia homozigotica. 

Os individuos que apresentam genes da P + -talassemia pro¬ 
duzem alguma hemoglobina A, porem apresentam um aumento 
significativo na hemoglobina fetal e nos niveis de hemoglobina 
A 2 . O diagnostico de p-talassemia homozigotica tambem podera 
ser sugerido pela descoberta da p-talassemia menor em ambos 
os pais. 

Diagnostico diferencial 

A P-talassemia menor devera ser diferenciada das outras cau- 
sas de anemia hipocromica microcitica leve, principalmente da 
deficiencia em ferro e da a-talassemia. Em contraste com os pa- 
cientes que apresentam anemia por deficiencia em ferro, aqueles 
com P-talassemia menor apresentam tipicamente um numero 
elevado de eritrocitos, e o indice do VCM dividido pela con¬ 
tagem de eritrocitos e inferior a 13. Em geral, a ocorrencia de 
um nivel elevado de hemoglobina A 2 pode ser diagnostica; en- 
tretanto, o nivel de A 2 e reduzido pela existencia concomitante 
da deficiencia em ferro. Portanto, em crianqas que apresentem 
deficiencia em ferro, a eletroforese da hemoglobina com quan- 
tificaijao da hemoglobina A 2 e algumas vezes postergada ate que 
seja feito um tratamento com ferro. 

A P-talassemia maior raramente e confundida com outros 
disturbios. A eletroforese da hemoglobina e os estudos familiares 
a distinguem prontamente da p-talassemia hemoglobina E, que 
representa outro tipo importante de talassemia dependente de 
transfusao. 

Complicacoes 

A principal complicaijao da P-talassemia menor e o tratamento 
desnecessario com ferro, em uma tentativa futil de se corrigir a 
anemia microcitica. Crianqas com p-talassemia maior inadequa- 
damente transfundidas apresentam um crescimento insuficiente 
e infecqoes recorrentes, podendo apresentar hepatoesplenome¬ 
galia, adelgaqamento do cortex osseo e fraturas patologicas. Sem 
tratamento, a maior parte das crianqas morre durante a primeira 
decada de vida. As principals complicacoes da p-talassemia 
maior em crianqas transfundidas sao a hemossiderose, a esple- 
nomegalia e o hiperesplenismo. A hemossiderose relacionada 
com a transfusao requer terapia de quelaqao com deferoxamina, 
administrada por via parenteral, ou deferasirox (Exjade), admi- 
nistrado oralmente, para prevenir comprometimento cardiaco, 
hepatico e endocrino. A nao adesao a terapia de quelaqao pelos 
adolescentes e adultos jovens podera leva-los a morte por insufi- 
ciencia cardiaca congestiva, arritmias cardiacas ou insuficiencia 
hepatica. Mesmo com transfusoes adequadas, muitos pacientes 
desenvolvem esplenomegalia e certo grau de hiperesplenismo. 
Esses casos poderao requerer esplenectomia cirurgica devido as 
crescentes necessidades de transfusao, porem o procedimento 
aumenta o risco de trombose e septicemia mad^a. 
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► Tratamento 

A (3-talassemia menor nao necessita de tratamento especifico, 
porem o diagnostico da condiqao podera gerar importantes impli¬ 
cates geneticas para a famflia. Para os pacientes com (3-talassemia 
maior, estao disponiveis dois tratamentos: transfusao cronica 
com quelaqao de ferro e transplante de celulas-tronco. Os pro- 
gramas de transfusao de sangue normalmente tern como obje- 
tivo manter um nivel basal de hemoglobina entre 9 e 10 g/dL. 
Esta estrategia eleva o vigor e a qualidade de vida, melhora o 
crescimento e reduz as complicates gerais. Entretanto, a manu- 
tenqao de boa saude normalmente requer a quelaqao com ferro. 
Os pacientes submetidos a esplenectomia para reduzir as neces- 
sidades de transfusao e, portanto, a carga de ferro deverao rece- 
ber vacina pneumococica antes do procedimento e penicilina 
profilatica e tratamento urgente de todos os estados febris apos 
a esplenectomia. 

O transplante de medula ossea ou de sangue de cordao um¬ 
bilical e uma importante opqao terapeutica para crianqas com 
(3-talassemia maior que possuem um irmao doador HLA-iden- 
tico. A probabilidade de cura hematologica e superior a 90%, 
quando a transfusao e realizada antes do desenvolvimento de 
hepatomegalia ou de fibrose portal. 

Cunningham M: Update on thalassemia: Clinical care and complica¬ 
tions. Pediatr Clin North Am 2008;55:447 (PMID: 18381095], 
Rund D: Medical progress: p-Thalassemia. N Engl J Med 2005; 
353:1135 [PMID: 16162884], 

3. Doenca falciforme 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Testes de triagem neonatal com hemoglobinas FS, FSC ou 
FSA. 

► Ascendencia africana, mediterranea, indiana, do Caribe ou 
do Oriente Medio. 

► Anemia, contagem elevada de reticulocitos, icterlcia. 

► Episodios recorrentes de dor abdominal ou musculoesque- 
letica. 

► Eletroforese da hemoglobina, evidenciando as hemoglobinas S 
e F, hemoglobinas S e C ou hemoglobinas S, A e F, com S > A. 

► Esplenomegalia no inicio da infancia com desaparecimento 
tardio. 

► Alto risco de sepse bacteriana. 


Consideracoes gerais 

Uma alta prevalencia de hemoglobina falciforme e encontrada 
em indivlduos originarios da Africa central. Ela tambem ocorre 
em outros grupos etnicos, na Italia, Grecia, Turquia, Arabia Sau- 
dita e India. A anemia falciforme e causada pela homozigose de 
um gene falciforme e representa a forma mais comum de doenqa 


falciforme. Outros disturbios falciformes clinicamente impor¬ 
tantes sao condiqoes de heterozigose composta, nas quais o gene 
falciforme interage com os genes que codificam as hemoglobinas 
c. Dpunjab, 0 A rab> C Ha rlem °u p-talassemia. 

De modo geral, a doenqa falciforme ocorre em cerca de um 
a cada 400 bebes afro-americanos. Oito por cento dos afro-ame- 
ricanos sao portadores heterozigotos do gene falciforme e sao 
denominados portadores de traqo falciforme. 

As manifestaqoes cllnicas proteicas das hemoglobinopatias 
falciformes sao variaveis e podem ser associadas direta ou indi- 
retamente a propensao de a hemoglobina S desoxigenada se po- 
limerizar. A polimerizaqao da hemoglobina falciforme distorce a 
morfologia do eritrocito, reduzindo a sua deformabilidade, causa 
uma reduqao significativa no seu ciclo de vida, aumenta a viscosi- 
dade sangulnea e predispoe a episodios de vaso-oclusao. 

A triagem neonatal para hemoglobinopatias falciformes 
atualmente e rotineiro na maior parte dos EUA.* A identificaqao 
de bebes afetados no periodo do nascimento, quando combi- 
nada a programas de acompanhamento de educa^ao dos pais, 
reduz de forma importante a morbidade e a mortalidade no ini¬ 
cio da infancia. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

As manifesta^oes cllnicas estao relacionados com a anemia he- 
molitica e a vaso-oclusao, que causa isquemia tissular e disfun^ao 
organica. O exame fisico e normal ao nascimento, e os sintomas 
sao raros antes dos 3-4 meses de idade, pois os altos niveis de 
hemoglobina fetal inibem as deformaqoes do eritrocito. Pro¬ 
ximo a 1 ano de idade, pode-se observar uma anemia hemolitica 
moderadamente grave. Esta causa palidez, fadiga e icterlcia, e 
predispoe ao desenvolvimento de calculos biliares durante a in¬ 
fancia e adolescencia. A congestao intensa do baqo com celulas 
falciformes podera causar esplenomegalia no inicio da infancia, 
inclusive antes dos 3 meses de idade. Este fato representa um 
alto risco de infecqao maci^a por bacterias encapsuladas, par- 
ticularmente o pneumococo. Cerca de 30% dos pacientes expe- 
rimentam um ou mais episodios de sequestra esplenico agudo, 
caracterizado pelo subito aumento do baqo com uma quantidade 
significativa de eritrocitos, exacerba^ao aguda de anemia e, em 
casos graves, choque e morte. A exacerbac^ao aguda da anemia 
tambem ocorre nas crises aplasticas, geralmente causada por in- 
fecqao pelo parvovirus humano e outros virus. 

Episodios recorrentes de vaso-oclusao e de isquemia tissu¬ 
lar levam a problemas agudos e cronicos. A dactilite, ou a sin- 
drome da mao-pe, e o sintoma inicial mais comum da doenqa e 
ocorre em 50% das crianqas antes dos 3 anos de idade. Episodios 
recorrentes de dor abdominal e musculoesqueletica podem ser 
observados ao longo da vida. AVCs sao observados em cerca de 8% 
das crianqas e tendem a ser recorrentes. A chamada sindrome do 
torax agudo, caracterizada por febre, dor toracica pleuritica e in- 
filtrado pulmonar agudo com hipoxemia, e causada por infecqao 


*N. de R.T. No Brasil, a triagem para doenca falciforme foi incluida no 
teste do pezinho em 2005 (HTTP://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/ 
c7-0206-m.pdf). 
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Quadro 28-2 Manifestacoes clinicas comuns na doenca 
falciforme 



Agudas 

Cronicas 

Criancas 

Sepse bacteriana ou 
meningite 3 

Sequestra esplenico 3 

Crise aplastica 

Eventos vaso-odusivos 

Dactilite 

Infarto osseo 

Slndrome do torax agudo 3 
Isquemia 3 

Priapismo 

Asplenia funcional 

Retardo do crescimento e 
desenvolvimento 

Necrose avascular do 
quadril 

Hlpostenuria 

Colelitiase 

Adultos 

Sepse bacteriana 3 

Crise aplastica 

Eventos vaso-odusivos 

Infarto osseo 

Sindrome do torax agudo 3 
Acidente vascular cerebral 
(AVC) 3 

Priapismo 

Sindrome aguda de 
falencia multipla dos 
orgaos 3 

illceras na perna 

Retinopatia proliferativa 
Necrose avascular do 
quadril 

Colecistite 

Falencia cronica dos orgaos 3 
Figado 

Pulmao 

Rim 

Fertilidade reduzida 


a Associado(a) a significativa taxa de mortalidade. 


pulmonar, infarto ou embolia gordurosa a partir da medula 
ossea isquemica. Todos os tecidos sao suscetlveis ao compro- 
metimento por vaso-oclusao, e a disfungao multipla de orgaos 
e comum na idade adulta. O Quadro 28-2 lista as manifestagoes 
comuns da doenga falciforme em criangas e em adultos. 

B. Achados laboratoriais 

Criangas com anemia falciforme (doenga falciforme homozigo- 
tica) geralmente apresentam um nivel basal de hemoglobina de 
7-10 g/dL. Este valor pode cair para nlveis potencialmente fatais 
durante crises de sequestragao ou aplasia. A contagem basal de 
reticulocitos e marcadamente aumentada. A aremia e geralmente 
normocltica ou macrocltica, e o esfregago de sangue periferico 
tipicamente mostra as celulas falciformes caracterlsticas, assim 
como inumeras celulas em alvo. Pacientes com (3-talassemia falci¬ 
forme geralmente tambem apresentam um VCM baixo e hipocro- 
mia. Pacientes com (3 + -talassemia falciforme tendem a apresentar 
mera hemolise e anemia. Pessoas com doenga falciforme da hemo¬ 
globina apresentam um menor numero de formas falciformes e 
maior numero de celulas em alvo, e o nivel de hemoglobina pode 
ser normal ou apenas levemente diminuido, pois a taxa de hemo¬ 
lise e muito menor do que na anemia falciforme. 

A maior parte dos bebes que nascem nos EUA com hemoglo- 
binopatias falciformes sao identificados na triagem neonatal. Os 
resultados sugestivos da possibilidade de doenga falciforme vao 
requerer confirmagao imediata por eletroforese da hemoglobina. 
Criangas com anemia falciforme e com j3°-talassemia falciforme 
apresentam apenas as hemoglobinas S e F. Os indivlduos com 
P + -talassemia falciforme apresentam uma preponderance da 


hemoglobina S com uma menor quantidade de hemoglobina A. 
Os individuos com a doenga da hemoglobina C falciforme apre¬ 
sentam quantidades iguais das hemoglobinas S e C. O emprego de 
testes de solubilidade para detectar a presenga de hemoglobina fal¬ 
ciforme devera ser evitado, pois e comum se encontrar um resul- 
tado negativo em bebes com doenga falciforme e tambem porque 
a observagao de um resultado positivo em uma crianga maior nao 
ira diferenciar o trago falciforme da doenga propriamente dita. 
Portanto, a eletroforese da hemoglobina sera sempre necessaria 
para que se identifique um disturbio falciforme com precisao. 

Diagnostico diferencial 

A eletroforese da hemoglobina e, em alguns casos, estudos he- 
matologicos dos pais, geralmente sao suficientes para confirmar 
o diagnostico correto de um disturbio falciforme. Os bebes cujos 
testes de triagem neonatal mostram apenas as hemoglobinas F 
e S algumas vezes apresentam disturbios distintos da anemia 
falciforme ou da P°-talassemia falciforme. O mais importante 
desses disturbios e uma condigao de heterozigose composta de 
hemoglobina falciforme e persistencia hereditaria pancelular de 
hemoglobina fetal. Estas criangas, quando mais velhas, apresen- 
tarao tipicamente 30% de hemoglobina fetal e 70% de hemo¬ 
globina S, porem elas nao desenvolvem anemia significativa ou 
episodios de vaso-oclusao. 

Complicacoes 

A isquemia e o infarto tissular recorrentes causam danos a pra- 
ticamente todos os sistemas organicos. O Quadro 28-2 lista as 
complicagoes mais importantes. Os pacientes que necessitam de 
transfusoes multiplas se encontram em risco de desenvolver he- 
mossiderose relacionada com a transfusao e aloanticorpos con¬ 
tra os eritrocitos. 

Tratamento 

O alicerce do tratamento e o engajamento em um programa que 
envolva a educagao do paciente e da famllia, cuidados ambula- 
toriais abrangentes e o tratamento apropriado das complicagoes 
agudas. O importante para o sucesso de tal programa sao os ser- 
vigos psicossociais, os servigos de bancos de sangue e a disponibi- 
lidade imediata de informagoes basicas do paciente no ambiente 
onde as doengas agudas serao avaliadas e tratadas. O controle da 
anemia falciforme e da (3°-talassemia falciforme inclui a profilaxia 
com penicilina, que devera ser iniciada em torno de 2 meses de 
idade e continuada pelo menos ate os 5 anos. 

O uso rotineiro da profilaxia com penicilina, na doenga da 
hemoglobina C falciforme e na |3 + -talassemia falciforme, e con- 
troversa. As vacinas pneumococicas e conjugada e polissacarideo 
deverao ser administradas a todas as criangas que apresentem 
doenga falciforme. Outras imunizagoes de rotina, incluindo a va- 
cinagao anual contra a gripe, deverao ser providenciadas. Todas 
as doengas associadas a febre superior a 38,5°C deverao ser ava¬ 
liadas imediatamente, com realizagao de culturas bacterianas, 
administragao parenteral de antibioticos de amplo espectro e 
observagao cuidadosa do paciente, hospitalar ou ambulatorial. 
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O tratamento dos episodios dolorosos de vaso-oclusao inclui 
a manutenijao da hidrataijao adequada (evitando a hidrataqao 
excessiva), a correqao da acidose quando presente, a administra¬ 
te) da analgesia adequada, a manutenqao da saturato normal 
de oxigenio e o tratamento de quaisquer infec^oes associadas. 

As transfusoes de eritrocitos desempenham um papel impor- 
tante no tratamento. As transfusoes sao indicadas para melhorar a 
capacidade carreadora de oxigenio durante as exacerbates graves 
agudas da anemia, como ocorre durante os episodios de sequestra 
esplenico ou crise aplastica. As transfusoes de eritrocitos nao sao 
indicadas para o tratamento da anemia cronica estabilizada, que 
em geral e bem tolerada, ou para episodios nao complicados de 
dor por vaso-oclusao. A exsanguineotransfusao simples ou par- 
cial, para reduzir a porcentagem de celulas falciformes circulantes, 
e indicada em alguns eventos agudos graves de vaso-oclusao e po¬ 
dera salvar vidas. Estes eventos incluem AVC, smdrome do torax 
agudo, moderada a grave, e insuficiencia aguda de outros orgaos, 
que podem ameaqar a vida do paciente. As transfusoes tambem 
podem ser realizadas antes de procedimentos de alto risco, como 
cirurgias com anestesia geral e arteriogramas com materials de 
contraste ionico. Alguns pacientes que desenvolvem complicates 
graves de vaso-oclusao poderao se beneficiar da terapia de trans¬ 
fusao cronica. A indicaijao mais comum para transfusao e o AVC. 
Sem transfusoes, crianqas com AVC apresentam uma chance de 
70-80% de recorrencia do evento em um periodo de dois anos. 
Este risco de eventos neurologicos recorrentes e fortemente redu- 
zido pela terapia de transfusao. 

Um transplante bem-sucedido de celulas-tronco cura a 
doemja falciforme, porem ate hoje o seu emprego tem sido limi- 
tado devido aos riscos associados ao procedimento, a incapaci- 
dade de prever a gravidade de complicates futuras em crianqas 
pequenas e a escassez de doadores irmaos HLA-identicos. A 
administraqao diaria de hidroxiureia por via oral eleva os ni- 
veis de hemoglobina fetal, reduz a hemolise e diminui cerca de 
50% dos episodios de dor em adultos gravemente afetados pela 
anemia falciforme. Os efeitos hematologicos e a toxicidade de 
curto prazo da hidroxiureia em crian^as sao semelhantes aqueles 
observados em adultos. Por isso, a hidroxiureia esta sendo cada 
vez mais utilizada em crianqas e adolescentes selecionados, que 
apresentam complicates graves frequentes. 

Prognostic 

A identificaqao precoce de bebes com doenqa falciforme por 
meio da triagem neonatal, combinada com os cuidados abran- 
gentes que incluem a profilaxia com penicilina, tem reduzido 
a mortalidade na infancia de forma significativa. Atualmente, a 
maioria dos pacientes vive bem ate a idade adulta, porem even- 
tualmente o obito pode ocorrer por complicates da doenqa. 

Academy of Pediatrics, Section on Hematology/Oncology and Com¬ 
mittee on Genetics: Health supervision for children with sickle 
cell disease. Pediatrics 2002;109:526 [PM1D: 11875155], 

Heeney MM: Hydroxyurea for children with sickle cell disease. Ped 
Clin N Am 2008;55:483 [PMID: 18381097], 

Raphael RI: Pathophysiology and treatment of sickle cell disease. Clin 
Adv Hematol Oncol 2005;3:492 [PMID: 16167028], 

Steinberg MH: Sickle cell anemia, the first molecular disease: Overview 
of molecular etiology, pathophysiology, and therapeutic approaches. 
Scientific World Journal 2008;8:1295 [PMID: 19112541], 


4. Traco falciforme 

Os individuos heterozigotos para o gene falciforme sao referi- 
dos como possuidores do traijo falciforme. Este estado genetico 
de portador ocorre em 8% dos afro-americanos e e mais comum 
em algumas regioes da Africa e do Oriente Medio. Os bebes com 
traqo falciforme sao identificados por resultados de triagem neo¬ 
natal que evidenciam as hemoglobinas FAS. Uma identificaqao 
precisa de individuos mais velhos com tra^o falciforme dependera 
da eletroforese da hemoglobina, que mostra tipicamente cerca de 
60% de hemoglobina A e em torno de 40% de hemoglobina S. A 
anemia e a hemolise estao ausentes, e o exame fisico e normal. Os 
individuos com tra^o falciforme normalmente sao saudaveis e nao 
possuem doenqa alguma atribuida a presenqa da hemoglobina fal¬ 
ciforme nos seus eritrocitos. A expectativa de vida e normal. 

Os eritrocitos do traijo falciforme sao capazes de falcizaqao, 
parti cularmente sob condiqoes de hipoxemia significativa, e diver- 
sas anormalidades clfnicas tem sido associadas ao estado de porta¬ 
dor. A exposiqao a hipoxia ambiental (altitude > 3.100 m acima do 
nfvel do mar) podera precipitar o infarto esplenico. Entretanto, a 
maior parte dos individuos falciformes que escolhem visitar estas 
altitudes para esquiar, caminhar ou escalar o faz sem dificuldade. 
Alguns desenvolvem certo grau de hipostenuria, e cerca de 4% ex- 
perimentam hematuria nao dolorosa e, em geral, microscopica — 
porem, algumas vezes, podera ser macroscopica. Para a maioria, 
essas anormalidades renais sao subclinicas e nao progridem para 
uma disfunqao renal significativa. A incidencia de bacteriuria e de 
pielonefrite podera aumentar durante a gravidez, porem as taxas 
gerais de morbidade e mortalidade da mae e do bebe nao sao afe- 
tadas pela presemja do traijo falciforme na mulher gravida. 

Um estudo epidemiologico feito em recrutas do exercito, em 
treinamento basico militar, mostrou um maior risco de morte 
subita nao esclarecida apos exerefeio extenuante em individuos 
com tra^o falciforme do que naqueles com hemoglobina normal. 
Este estudo aumentou a preocupaqao a respeito dos exercicios e 
do esfor<;o em individuos portadores. Entretanto, evidencias con- 
sideraveis sugerem que o exercicio normalmente e seguro e que a 
performance atletica nao e desfavoravelmente afetada pelo traijo 
falciforme. A tolerancia ao exerefeio e normal e a incidencia de 
tra^o falciforme em jogadores profissionais de futebol negros e 
semelhante aquela encontrada na populaqao afro-americana em 
geral, nao sugerindo problemas na progressao profissional nesta 
carreira fisicamente extenuante. Por isso, as restriqoes para com- 
petiqoes atleticas em crian 9 as com traijo falciforme nao se fazem 
necessarias. O aspecto mais significativo do traqo falciforme sao 
suas implica 9 oes geneticas. 


5. Disturbios da hemoglobina C 

A hemoglobina C e detectada por meio da triagem neonatal. 
Dois por cento dos afro-americanos sao heterozigotos para a he¬ 
moglobina C e sao referidos como portadores de tra 90 de hemo¬ 
globina C. Tais individuos nao apresentam sintomas, anemia ou 
hemolise, porem o esfrega 90 de sangue periferico podera mos- 
trar algumas celulas em alvo. A identifica 9 ao de individuos com 
o tra 90 da hemoglobina C e importante para o aconselhamento 
genetico, particularmente com rela 9 ao a possibilidade de doen 9 a 
da hemoglobina C falciforme na prole. 
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Os individuos homozigotos para a hemoglobina C apresen- 
tam uma anemia hemolitica microcitica leve e poderao desenvol- 
ver esplenomegalia. O esfregaqo de sangue periferico evidencia a 
presenqa significativa de celulas em alvo. Como acontece em ou- 
tros tipos de anemia hemolitica, as complicates da hemoglobina 
C homozigotica incluem calculos biliares e crises aplasticas. 

Olson JF: Hemoglobin C disease in infancy and childhood. J Pediatr 
1994;125:745 [PMID: 7965426). 

6. Disturbios da hemoglobina E 

A hemoglobina E e a segunda variante mais comum de hemo¬ 
globina em todo o mundo, com uma frequencia deste gene su¬ 
perior a 10% em algumas regioes da Tailandia e do Camboja. No 
Sudeste Asiatico, estima-se que 30 milhoes de individuos apre- 
sentem o traqo da hemoglobina E. Os individuos heterozigotos 
para a hemoglobina E apresentam as hemoglobinas FAE na tria- 
gem neonatal, sao assintomaticos e, em geral, nao apresentam 
anemia, porem poderao desenvolver microcitose leve. Os indi¬ 
viduos homozigoticos para a hemoglobina E tambem sao assin¬ 
tomaticos, porem podem apresentar anemia leve; o esfrega^o de 
sangue periferico mostra microcitose e algumas celulas em alvo. 

A hemoglobina E e de fundamental importancia devido a sua 
interaqao com a p-talassemia. Os heterozigotos compostos para 
a hemoglobina E e a (3°-talassemia sao normals ao nascer e, da 
mesma forma que os bebes homozigoticos para E, apresentam as 
hemoglobinas FE na triagem neonatal. Ao contrario dos homo¬ 
zigotos, eles desenvolvem, em seguida, uma anemia hipocromica 
microcitica grave. Estas crianqas poderao apresentar ictericia, he- 
patoesplenomegalia e crescimento insuficiente, caso o disturbio 
nao seja reconhecido e tratado apropriadamente. Em alguns casos, 
a anemia se agrava a ponto de necessitar de terapia de transfu- 
sao ao longo da vida. Em certas regioes dos EUA, a hemoglobina 
E/p°-talassemia se tornou uma causa mais comum de anemia, de- 
pendente de transfusao, do que a p-talassemia homozigotica. 

7. Outras hemoglobinopatias 

Centenas de outras variantes das cadeias de globina humana tem 
sido descritas. Algumas, como as hemoglobinas D e G, sao relati- 
vamente comuns. Os individuos heterozigotos, que sao frequen- 
temente identificados durante os programas de triagem neonatal 
para hemoglobinopatias, em geral sao assintomaticos e nao apre¬ 
sentam anemia ou hemolise. A principal importancia da maioria 
das variantes da hemoglobina e o potencial para doenqa em indi¬ 
viduos heterozigotos compostos, que tambem herdam um gene 
para a P-talassemia ou hemoglobina falciforme. Por exemplo, as 
crianqas que sao heterozigotas compostas para as hemoglobinas S 
e DPunjab (Dlos Angeles) apresentam doen9a falciforme. 

ANEMIAS HEMOUTICAS CONGENITAS: 

DISTURBIOS DO METABOLISMO DO ERITROCITO 

Os eritrocitos dependem do metabolismo anaerobio da gli- 
cose, para manter niveis de trifosfato de adenosina suficien- 
tes para a homeostase. A glicolise tambem produz niveis de 


2,3-difosfatoglicerato em quantidades necessarias para modular 
a afinidade da hemoglobina pelo oxigenio. O metabolismo da 
glicose, via hexose monofosfato, e necessario para gerar quanti¬ 
dades suficientes de fosfato de dinucleotideo de nicotinamida e 
adenina reduzido (NADPH) e de glutationa reduzida para pro- 
teger os eritrocitos do dano oxidativo. As deficiencias congeni- 
tas de diversas enzimas da via glicolitica tem sido associadas a 
anemias hemoliticas. Em geral, as anormalidades morfologicas 
presentes no esfrega^o do sangue periferico nao sao especificas, e 
a transmissao genetica destes disturbios e autossomica recessiva 
ou ligada ao X. Por isso, deve-se considerar a possibilidade de de- 
feito enzimatico do eritrocito durante a avaliaqao de um paciente 
com uma anemia hemolitica congenita, nas seguintes situaqoes: 
quando o esfregaqo do sangue periferico nao mostrar um eri¬ 
trocito com morfologia tipica de disturbios da membrana ou da 
hemoglobina (p. ex., esferocitos, formas falciformes, celulas em 
alvo); quando os disturbios da hemoglobina forem excluidos 
por eletroforese e por testes de precipitaqao com isopropanol; e 
quando os estudos familiares nao sugerirem um disturbio autos- 
somico dominante. O diagnostico sera confirmado pelo achado 
de um baixo nivel da enzima deficiente. 

Os dois disturbios mais comuns do metabobsmo do eritro¬ 
cito sao a deficiencia de G6PD e de piruvato-cinase. 

1. Deficiencia de glicose-6-fosfato 
desidrogenase (G6PD) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Ascendencia africana, mediterranea ou asiatica. 

► Hiperbilirrubinemia neonatal. 

► Hemolise esporadica associada a infeccao ou a ingestao de 
farmacos oxidantes ou do feijao-fava. 

► Heranca ligada ao X. 


Consideracoes gerais 

A deficiencia de G6PD e o defeito enzimatico do eritrocito mais 
comum associado a anemia hemolitica. O disturbio resulta de 
heranqa recessiva ligada ao X e ocorre com alta frequencia em 
individuos de origem africana, mediterranea e asiatica. Cente¬ 
nas de variantes de G6PD tem sido caracterizadas. Na maioria 
dos casos, a deficiencia e devida a instabilidade da enzima; desse 
modo, os eritrocitos mais velhos sao mais deficientes do que os 
mais jovens e incapazes de gerar NADH suficiente para man¬ 
ter os niveis necessarios de glutationa reduzida, para proteger 
os eritrocitos do estresse oxidativo. Por isso, a maior parte dos 
individuos com deficiencia de G6PD nao apresenta uma ane¬ 
mia hemolitica cronica; em vez disso, apresentam episodios de 
hemolise em periodos de exposiqao ao estresse oxidativo, por 
infecqoes e uso de certos farmacos ou substancias alimentares. A 
gravidade do disturbio varia entre os grupos etnicos; a deficien¬ 
cia de G6PD em individuos de origem africana e menos grave do 
que em outros grupos etnicos. 
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Quadro 28-3 Alguns farmacos e agentes quimicos comuns 
que podem induzir a anemia hemolitica em individuos com 

deficiencia da G6PD 


Acetanilida 

Niridazol 

Doxorrubicina 

Nitrofurantoina 

Furazolidona 

Fenazopiridina 

Azul de metileno 

Primaquina 

Acido nalidixico 

Sulfametoxazol 


Reproduzido, com permissao, a partir de Beutler E: Glucose-6-phosphate 
dehydrogenase deficiency. N. Eng. J Med 1991 ; 324:171. 


Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

Bebes com deficiencia de G6PD poderao apresentar hiperbilir- 
rubinemia significativa e precisar de fototerapia ou exsanguineo- 
transfusao, para prevenir o kernicterus. A deficiencia e uma causa 
importante de hiperbilirrubinemia neonatal em bebes de origem 
mediterranea ou asiatica, porem menos importante em bebes 
de origem africana. As criangas mais velhas com deficiencia da 
G6PD sao assintomaticas e permanecem aparentemente normais 
entre os episodios de hemolise. Os episodios hemoliticos sao, em 
geral, desencadeados por infecgao ou pela ingestao de farmacos 
oxidantes, como os compostos antimalaricos e os antibioticos de 
sulfonamida (Quadro 28-3). A ingestao de feijao-fava pode causar 
hemolise em criangas de origem mediterranea ou asiatica, mas, 
em geral, nao o faz em criangas de ascendencia africana. Os episo¬ 
dios de hemolise estao associados a palidez, a ictericia, a hemoglo¬ 
binuria e, em alguns casos, ao comprometimento cardiovascular. 

B. Achados laboratoriais 

A concentragao de hemoglobina, a contagem de reticulocitos e o 
esfregago do sangue periferico se encontram, em geral, normais 
na ausencia de estresse oxidativo. Os episodios de hemolise estao 
associados a uma queda variavel na concentragao de hemoglo¬ 
bina. Celulas “mordidas” ( bite-cells ) ou “bolhosas” (blister cells ) 
podem ser encontradas, com alguns esferocitos. A hemoglobinu¬ 
ria e comum, e a contagem de reticulocitos se eleva em poucos 
dias. Os corpusculos de Heinz podem ser evidenciados com as 
coloragoes apropriadas. O diagnostico e confirmado pelo achado 
de niveis reduzidos de G6PD nos eritrocitos. Como esta enzima e 
encontrada em quantidades elevadas nos reticulocitos, sera mais 
apropriado realizar o teste no momento em que a contagem de 
reticulocitos estiver normal ou proxima ao normal. 

Complicacoes 

O kernicterus representa um risco para os bebes com hiperbi- 
lirrubinemia neonatal significativa. Os episodios de hemolise 
aguda, em criangas maiores, poderao representar risco de vida. 
Raras variantes da G6PD podem estar associadas a anemia he- 
molitica cronica; o curso clinico de pacientes que apresentam 
estas variantes podera ser complicado pela esplenomegalia e pela 
formagao de calculos bihares. 


Tratamento 

A mais importante estrategia de tratamento e evitar as substancias 
que sabidamente estao associadas a hemolise (ver Quadro 28-3). 
Para alguns pacientes de origem mediterranea, asiatica e do 
Oriente Medio, o consumo feijao-fava tambem devera ser evitado. 
As infecgoes deverao ser tratadas imediatamente, e a administra- 
gao de antibioticos devera ser feita no momento apropriado. A 
maioria dos episodios de hemolise e autolimitada, porem as trans¬ 
fusoes de eritrocitos poderao salvar vidas quando os sinais e sinto¬ 
mas indicarem comprometimento cardiovascular. 

2. Deficiencia da piruvato-cinase 

A deficiencia da piruvato-cinase e um disturbio autossomico 
recessivo observado em todos os grupos etnicos, porem e mais 
comum no norte da Europa. A deficiencia esta associada a uma 
anemia hemolitica cronica de gravidade variavel. Aproximada- 
mente um terqo dos individuos afetados apresenta ictericia e 
hemolise no periodo neonatal, necessitando de fototerapia ou 
exsanguineotransfusoes. Ocasionalmente, o disturbio leva a hi- 
dropsia fetal e a morte neonatal. Em outras crianqas, a hemolise 
podera requerer transfusoes de eritrocitos ou ser suficientemente 
leve a ponto de passar despercebida durante anos. A ictericia e a 
esplenomegalia ocorrem com frequencia nos casos mais graves. 
O diagnostico de deficiencia da piruvato-cinase e ocasionalmente 
sugerido pela presenga de equinocitos no esfregago de sangue pe¬ 
riferico, porem estes sinais poderao estar ausentes antes da esple- 
nectomia. O diagnostico dependera da demonstragao de baixos 
niveis de atividade da piruvato-cinase nos eritrocitos. 

O tratamento da piruvato-cinase dependera da gravidade da 
hemolise. As transfusoes sanguineas poderao ser necessarias em 
caso de anemia significativa, e a esplenectomia podera ser benefica. 
Embora o procedimento nao cure o disturbio, alivia a anemia e seus 
sintomas. Caracteristicamente, a contagem de reticulocitos se eleva, 
e os equinocitos se tornam dominantes apos a esplenectomia, ape- 
sar da redugao da hemolise e da elevagao do nlvel de hemoglobina. 

Zanella AL: Red cell pyruvate kinase deficiency: Molecular and clini¬ 
cal aspects. Br J Haematol 2005;130(1):11 [PMID: 15982340], 

ANEMIA HEMOLITICA ADQUIRIDA 
1. Anemia hemolitica autoimune 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Palidez, fadiga, ictericia e urina escura. 

► Esplenomegalia. 

► TAD positivo. 

► Reticulocitos e esferocitos. 


Consideracoes gerais 

A anemia hemolitica autoimune adquirida e rara durante os 
primeiros 4 meses de vida, porem representa uma das causas 
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mais comuns de anemia aguda apos o primeiro ano. Ela po- 
dera aparecer como um problema isolado ou como complica- 
dor de uma infecqao (hepatite, infecqoes do trato respiratorio 
superior, mononucleose ou infecqao por citomegalovirus), lupus 
eritematoso sistemico e outras doenqas autoimunes, estados de 
imunodeficiencia, incluindo a sindrome linfoproliferativa autoi- 
mune, ou, muito raramente, neoplasias. 

Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A doenqa, em geral, aparece de forma aguda, com os sintomas de 
fraqueza, palidez, urina escura e fadiga. A ictericia e um achado 
importante, e a esplenomegalia esta normalmente presente. Alguns 
casos apresentam um initio mais cronico e insidioso. Evidencias 
clinicas de uma doenqa subjacente podem estar presentes. 

B. Achados laboratoriais 

A anemia e normocromica e normocitica, e podera variar de leve 
a grave (concentraqao de hemoglobina < 5g/dL). A contagem e o 
indice de reticulocitos estao normalmente elevados, porem algumas 
vezes poderao estar normais ou baixos. Os esferocitos e os eritrocitos 
nucleados poderao ser encontrados no esfregaqo do sangue perife- 
rico. Embora a leucocitose e a contagem elevada de plaquetas sejam 
comuns, algumas vezes a trombocitopenia e observada. Outros 
dados laboratoriais compativeis com a hemolise sao encontrados, 
como o aumento da bilirrubina indireta e total, da desidrogenase 
lactica, da aspartato aminotransferase e do urobilinogenio urinario. 


A hemolise intravascular e indicada pela hemoglobinemia ou pela 
hemoglobinuria. O exame da medula ossea evidencia marcada hi- 
perplasia eritroide e hemofagocitose, porem raramente e necessario 
para o estabelecimento do diagnostico. 

Os estudos sorologicos ajudam na definiqao da fisiopatolo- 
gia, no planejamento das estrategias terapeuticas e na avaliaqao 
do prognostico (Quadro 28-4). Em quase todos os casos, os 
testes da antiglobulina direta e indireta (TAD e TAI) sao po¬ 
sitives. A avaliaqao posterior permitira a distin^ao entre tres 
sindromes. A presenqa de IgG e a ativaqao baixa ou ausente 
do complemento nos eritrocitos do paciente, a atividade ma¬ 
xima do anticorpo in vitro a 37°C e a falta de especificidade 
antigenica ou uma especificidade semelhante ao Rh caracte- 
rizam a anemia hemolitica autoimune quente, com destruiqao 
extravascular pelo sistema reticuloendotelial. Em contraste, a 
deteeqao de complemento isolado nos eritrocitos, uma reativi- 
dade ideal in vitro a 4°C e uma especificidade antigenica para 
I ou i sao dados diagnosticos da anemia hemolitica autoimune 
fria, com hemolise intravascular. Embora as aglutininas frias 
sejam relativamente comuns («10%) em individuos normais, 
os anticorpos frios clinicamente significativos sao reativos in 
vitro a 30°C ou mais. 

A hemoglobinuria paroxistica fria apresenta, em geral, uma 
causa distinta. A avaliaqao laboratorial e identica a da anemia 
hemolitica autoimune fria, exceto em relaqao a especificidade 
antigenica (P) e a exibiqao da hemolise in vitro. A hemoglobi¬ 
nuria fria paroxistica esta quase sempre associada a infecqoes 
significativas, como pelo Mycoplasma , pelo virus Epstein-Barr 
(EBV) e pelo citomegalovirus (CMV). Os anticorpos quentes do 
tipo IgM sao raros. 


Quadro 28-4 Classificacao da anemia hemolitica autoimune (AHAI) em criancas 


Sindrome 

AHAI quente 

AHAI fria 

Hemoglobinuria paroxistica fria 

Teste especifico da antiglobulina 
IgG 

Complemento 

Fortemente positivo 

Negativo ou fracamente positivo 

Negativo 

Fortemente positivo 

Negativo 

Fortemente positivo 

Temperature de reatividade 
maxima (in vitro) 

37°C 

4°C 

4°C 

Especificidade antigenica 

Pode ser pan-aglutinina ou ter uma 
especificidade semelhante ao Rh 

1 ou i 

P 

Outras 



Teste bifasico da hemolisina positivo 

Fisiopatologia 

Hemolise extravascular, destruicao pelo 
sistema reticuloendotelial (p. ex., baco). 
Raramente um componente intravascular 
no initio do curso clinico 

Hemolise intravascular (pode ter 
componente extravascular) 

Hemolise intravascular (pode ter 
componente extravascular) 

Prognostico 

Pode ser mais cronico (> 3 meses) com 
morbidade significativa a mortalidade. Pode 
estar associado a um disturbio primario 
(lupus, imunodeficiencia, etc.) 

Geralmente agudo (> 3 meses). 

Bom prognostico: geralmente 
associado a infeccao 

Agudo, autolimitado. Associado a 
infeccao 

Terapia 

Responde ao bloqueio do sistema 
reticuloendotelial, incluindo esteroides 
(prednisona, 2 mg/kg/dia), IGIV (1 g/kg/dia 
por dois dias) ou esplenectomia 

Pode nao responder ao bloqueio 
do sistema reticuloendotelial. Casos 
graves poderao se beneficiar da 
plasmaferese 

Geralmente autolimitado. Controle 
sintomatico 


IGIV, imunoglobulina intravenosa; 
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Diagnostic diferencial 

A anemia hemolitica autoimune devera ser diferenciada das 
outras formas de anemia hemolitica, adquirida ou congenita. 
O TAD distingue a hemolise mediada pelo anticorpo de outras 
causas, como a esferocitose hereditaria. A presenqa de outras ci- 
topenias e de anticorpos contra plaquetas ou neutrofilos sugere a 
sin drome de Evans, uma sindrome autoimune (p. ex., lupus) ou 
uma imunodeficiencia. 

Complicacoes 

A anemia podera ser muito grave e resultar em choque cardiovas¬ 
cular, necessitando de manejo de emergencia. Complicaqoes da 
doenqa subjacentes, como o lupus eritematoso sistemico dissemi- 
nado ou um estado de imunodeficiencia, podem estar presentes. 

► Tratamento 

O manejo clinico da doenqa subjacente e importante nos casos 
sintomaticos. A definiqao da sindrome clinica e um guia util para 
o tratamento. A maioria dos pacientes com anemia hemolitica 
autoimune quente (nos quais a hemolise e principalmente extra- 
vascular) respondem a prednisona (2-4 mg/kg/dia). Apos o tra¬ 
tamento inicial, a dose de corticosteroides podera ser lentamente 
reduzida. Os pacientes poderao responder a 1 g de imunoglobu- 
lina intravenosa (IGIV) por quilograma por dia, durante dois dias, 
porem um numero menor de pacientes responde melhor a IGIV 
do que a prednisona. Embora a taxa de remissao com esplenecto- 
mia possa ser de ate 50%, particularmente na anemia hemolitica 
autoimune quente, este procedimento devera ser cuidadosamente 
considerado em crianqas pequenas e postergado ate que outros 
tratamentos tenham falhado. Em casos graves que nao respondam 
a terapia convencional, os agentes imunossupressores, como ciclo- 
fosfamida, azatioprina, bissulfan, micofenolato mofetil, sirolimus 
ou ciclosporina, poderao ser usados isoladamente ou em com- 
binaqao com corticosteroides. Os tres ultimos poderao induzir a 
um menor grau de mielossupressao e ser de grande ajuda quando 
a hemolise estiver associada a sindrome de Evans ou a sindrome 
linfoproliferativa autoimune (SLPA). Em casos graves, o rituximab 
podera representar uma alternativa bem-sucedida. O transplante 
tern sido realizado em um pequeno numero de casos. 

Os pacientes com anemia hemolitica autoimune fria e hemo¬ 
globinuria paroxistica fria apresentam menor probabilidade de 
responder aos corticosteroides ou a IGIV. Como estas sindromes 
sao mais provavelmente associadas a infecqoes e apresentam um 
curso agudo autolimitado, o tratamento de suporte devera ser 
suficiente. A plasmaferese devera ser eficiente na anemia hemo¬ 
litica autoimune (IgM) fria grave, porque o anticorpo envolvido 
apresenta uma distribuiqao intravascular. 

A terapia de suporte e crucial. Os pacientes com anticorpos 
que reagem em baixas temperaturas, particularmente no caso de 
hemoglobinuria paroxistica fria, deverao ser mantidos em um 
ambiente aquecido. A transfusao podera ser necessaria devido 
as complicaqoes da anemia grave, porem devera ser realizada 
apenas quando nao mais houver alternativa. Na maioria dos pa¬ 
cientes, nao sera encontrado um sangue compativel pelas pro- 
vas cruzadas, e a unidade de menor incompatibilidade devera 
ser identificada. A transfusao devera ser feita cuidadosamente, 


comeqando com uma dose-teste (ver seqao Medicina da Trans¬ 
fusao mais adiante neste capitulo). A identificaqao do fenotipo 
do paciente, em relaqao aos aloantigenos menores dos eritroci- 
tos, podera ser de grande ajuda para evitar a aloimunizaqao ou 
realizar transfusoes apropriadas, no caso dos aloanticorpos se 
elevarem apos as transfusoes iniciais. Os pacientes com hemolise 
intravascular grave poderao apresentar coagulaqao intravascu¬ 
lar disseminada associada (CIVD), e, nestes casos, o tratamento 
com varfarina devera ser considerado. 

Prognostico 

O prognostico da anemia hemolitica autoimune na infancia e, 
em geral, bom, exceto na presenqa de doenqas associadas (p. ex., 
imunodeficiencia congenita, sindrome autoimune linfoprolife¬ 
rativa, Aids, lupus eritematoso) quando a hemolise ira, prova¬ 
velmente, apresentar um curso cronico. Em geral, as crianqas 
com anemia hemolitica autoimune quente apresentam um maior 
risco para doenqas mais graves e cronicas, com taxas mais ele- 
vadas de morbidade e de mortalidade. A hemolise e os testes de 
antiglobulina poderao se manter positivos por meses ou anos. Os 
pacientes com anemia hemolitica autoimune fria ou hemoglo¬ 
binuria paroxistica fria tem maior probabilidade de apresentar 
uma doenqa aguda autolimitada (< 3 meses). A hemoglobinuria 
paroxistica fria e quase sempre associada a infecqao (p. ex., infec- 
qao por Mycoplasma , CMV e EBV). 

Bader-Meunier B: Rituximab therapy for childhood Evans syndrome. 

Haematologica 2007;92:1589 [PMID: 18055994], 

Naithani R: Autoimmune hemolytic anemia in children. Pediatr He- 
matol Oncol 2007;24:309 [PMID: 17613874], 

Petz LD: Unusual problems regarding autoimmune hemolytic ane¬ 
mias. In Petz LD, Garratty G (editors): Acquired Immune He¬ 
molytic Anemias, 2nd ed. Churchill Livingstone, 2004:341-344. 
Rao VK: Use of rituximab for refractory cytopenias associated with 
autoimmune lymphoproliferative syndrome (ALSP). Pediatr 
Blood Cancer 2009;52:847 [PMID: 19214977], 

Vaglio S: Autoimmune hemolytic anemia in childhood: Serologic fea¬ 
tures in 100 cases. Transfusion 2007;47:50 [PMID: 17207229]. 

2. Anemia hemolitica adquirida nao imune 

A doenqa hepatica podera alterar a composiqao lipldica da mem- 
brana do eritrocito. Este fato, em geral, resulta na formaqao de 
celulas em alvo e nao esta associado a hemolise significativa. 

Ocasionalmente, o comprometimento hepatocelular esta as¬ 
sociado a formaqao de acantocitos e a anemia hemolitica intensa. 
A doenqa renal podera estar associada a hemolise significativa; 
um exemplo e a sindrome hemolitico-uremica. Neste disturbios, 
a hemolise esta associada a presenqa, no esfregaqo do sangue pe- 
riferico, de equinocitos, celulas em forma de capacete, eritrocitos 
fragmentados e esferocitos. 

Uma anemia hemolitica microangiopatica, com eritrocitos 
fragmentados e alguns esferocitos, podera ser observada em al- 
guns casos associados a coagulaqao intravascular e deposiqao de 
fibrina no interior dos vasos. Isso ocorre na CIVD como compli- 
caqao de infecqoes graves, mas tambem podera ocorrer quando a 
coagulaqao intravascular for localizada, como no caso dos heman¬ 
giomas cavernosos gigantes (sindrome de Kasabach-Merritt). Os 
eritrocitos fragmentados tambem poderao ser causados por dano 
mecanico (p. ex., associados a proteses valvares cardiacas). 
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POLICITEMIA E METEMOGLOBINEMIA 


ERITROCITOSE CONGENITA 
(POLICITEMIA FAMILIAR) 

Em crianqas, a policitemia e geralmente secundaria a hipoxemia 
cronica. Entretanto, varias famflias com eritrocitose congenita 
tem sido descritas. O disturbio difere da policitemia propria- 
mente dita no fato de que apenas os eritrocitos sao afetados; a 
contagem de leucocitos e plaquetas e normal. Ela e um disturbio 
de transmissao autossomica dominante ou recessiva. Normal- 
mente, nao ocorrem sinais fisicos, exceto pela pletora e pela es- 
plenomegalia. O nivel da hemoglobina podera alcanqar ate 27 g/ 
dL. Os pacientes normalmente nao apresentam sintomas, alem 
de cefaleia e letargia. Estudos foram feitos, em uma serie de fa¬ 
mflias, e revelaram (1) hemoglobina anormal com altera^ao da 
afinidade pelo oxigenio, (2) difosfoglicerato do eritrocito redu- 
zido, (3) elevaqao autonoma da produqao de eritropoietina e (4) 
hipersensibilidade de precursores eritroides a eritropoietina. 

Nao ha indicates para tratamento, a menos que os sintomas 
sejam significativos. A sangria (flebotomia terapeutica) e o tra¬ 
tamento de escolha. 

POLICITEMIA SECUNDARIA 

A policitemia secundaria ocorre em resposta a hipoxemia. A 
causa mais comum de policitemia secundaria em crianqas sao 
as miocardiopatias congenitas cianoticas. Ela tambem ocorre no 
caso de doenqas pulmonares cronicas, como a fibrose cistica. In- 
dividuos que vivem em locais de altitudes extremas, assim como 
alguns individuos com metemoglobinemia, desenvolvem polici¬ 
temia. Ela tem sido descrita, em casos esporadicos, na ausencia 
de hipoxemia e em associa^ao a tumores renais, tumores cere- 
brais, doenqa de Cushing ou hidronefrose. 

A policitemia podera ocorrer no periodo neonatal; ela e par- 
ticularmente exacerbada em bebes prematuros ou pequenos a 
idade gestacional. Nestes bebes, a policitemia costuma estar as- 
sociada a outros sintomas. Podera aparecer em bebes de maes 
diabeticas, na sindrome de Down ou como uma complicaqao da 
hiperplasia suprarrenal congenita. 

A deficiencia em ferro podera complicar a policitemia e agra- 
var a hiperviscosidade associada. Deve-se sempre suspeitar desta 
situaqao quando o VCM apresentar valores abaixo do nivel normal. 
As anomalias de coagulaqao e sangramento, incluindo a tromboci- 
topenia, a coagulopatia de consumo leve e a atividade fibrinolitica 
elevada, tem sido descritas em pacientes cardiopatas gravemente 
policitemicos. O sangramento podera ser grave durante a cirurgia. 

O tratamento ideal para a policitemia secundaria e a correqao 
do disturbio basico. Quando isso nao puder ser feito, podera ser 
necessaria uma sangria para controlar os sintomas. A suficiencia 
de ferro devera ser mantida. A hidrataqao adequada do paciente 
e a sangria (flebotomia terapeutica) com substituiqao por plasma 
poderao ser indicadas antes da realizaqao de procedimentos 
cirurgicos maiores. Estas medidas impedem as complicates de 
trombose e hemorragia. A exsanguineotransfusao isovolume- 
trica e o tratamento de escolha para os casos graves. 


METEMOGLOBINEMIA 

A metemoglobina e continuamente gerada, em um ritmo lento, 
pela oxidaqao do ion ferro da molecula heme ao seu estado fer- 
rico. Em condiqoes normals, ele e enzimaticamente reduzido 
quando se liga a hemoglobina. A metemoglobina e incapaz de 
transportar oxigenio e causa um deslocamento na curva de dis- 
sociaqao da oxi-hemoglobina residual. A cianose e produzida 
com niveis de metemoglobina de aproximadamente 15% ou 
mais. Os niveis de metemoglobina se elevam como consequencia 
de diversos mecanismos. 

1. Hemoglobina M 

A designa^ao M e dada a diversas hemoglobinas anormais as- 
sociadas a metemoglobinemia. Os individuos afetados sao he- 
terozigotos para o gene, que e transmitido como um disturbio 
autossomico dominante. Os diferentes tipos de hemoglobina 
M resultam das diferentes substituiqoes dos aminoacidos na 
a-globina ou p-globina. A eletroforese da hemoglobina em pH 
normal nem sempre ira identificar a hemoglobina anormal, e a 
focalizaqao isoeletrica podera ser necessaria. O paciente apre- 
senta cianose, mas costuma ser assintomatico sob os demais 
aspectos. A tolerancia ao exercicio podera estar normal, e a ex- 
pectativa de vida nao e afetada. Este tipo de metemoglobinemia 
nao responde a qualquer forma de tratamento. 

2. Metemoglobinemia congenita por 
deficiencias enzimaticas 

A metemoglobinemia congenita e mais frequentemente causada 
pela deficiencia congenita da enzima redutora diaforase I (coen- 
zima fator I). Ela e transmitida de forma autossomica recessiva. Os 
pacientes afetados poderao apresentar ate 40% de metemoglobina, 
porem nao tem sintomas, embora possa se observar uma polici¬ 
temia compensators leve. Os pacientes com metemoglobinemia 
associada a deficiencia de diaforase I respondem prontamente ao 
tratamento com acido ascorbico e azul de metileno (ver proxima 
seqao), porem o tratamento nao e comumente indicado. 

3. Metemoglobinemia adquirida 

Diversos compostos ativam a oxidaqao da hemoglobina do seu 
estado ferroso ao ferrico, formando a metemoglobina. Estes in- 
cluem os nitritos e os nitratos (agua contaminada), os cloratos e 
as quinonas. Os farmacos deste grupo sao os corantes de anilina, 
sulfonamidas, acetanilida, fenacetina, subnitrato de bismuto e clo- 
rato de potassio. Deve-se suspeitar de envenenamento com um 
farmaco ou produto quimico contendo uma destas substancias 
no caso de qualquer bebe ou crianqa que apresente cianose subita. 
Os niveis de metemoglobina, nestes casos, poderao estar extrema- 
mente elevados e levar a anoxia, dispneia, inconsciencia, falencia 
circulatoria e morte. Os lactentes pequenos e os recem-nascidos 
sao mais suscetiveis a metemoglobinemia adquirida, pois as suas 
hemacias apresentam dificuldade em reduzir a hemoglobina, pro- 
vavelmente porque a sua enzima NADH metemoglobina redutase 
esteja temporariamente deficiente. Os bebes com acidose metabo- 
lica originada por diarreia e desidrataqao, ou outras causas, pode¬ 
rao desenvolver metemoglobinemia. 
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Os pacientes com a forma adquirida de metemoglobinemia 
respondem significativamente ao azul de metileno, com uma 
dose intravenosa de 1-2 mg/kg. Para os bebes e criangas peque- 
nas, recomenda-se uma dose menor (1-1,5 mg/kg). A adminis- 
tragao oral ou intravenosa de acido ascorbico tambem reduz a 
metemoglobinemia, porem a resposta e mais lenta. 


DISTURBIOS DOS LEUCOCITOS 


NEUTROPENIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Frequencia aumentada de infeccoes. 

► Ulceracao da mucosa oral e gengivite. 

► Nlveis normals de eritrocitos e plaquetas. 


Consideracoes gerais 

A neutropenia e definida por uma contagem absoluta de neutro- 
filos (granulocitos) inferior a 1.500/pL na infancia ou inferior a 
1.000/p.L entre as idades de 1 mes e 2 anos. Durante os primeiros 
dias de vida, uma contagem absoluta de neutrofilos inferior a 
3.500/pL pode ser interpretada como neutropenia. A neutrope¬ 
nia resulta da ausencia ou da deficiencia das celulas progenitoras 
de granulocitos, da maturagao mieloide deficiente ou suprimida, 
da produgao reduzida de citocinas hematopoieticas (p. ex., fator 
estimulador de colonias de granulocitos [G-CSF] ou fator esti- 
mulador de colonias de granulocitos e macrofagos [GM-CSF]), 
da liberagao medular reduzida, do aumento da apoptose, da des- 
truigao ou do consumo dos neutrofilos ou, no caso da pseudo¬ 
neutropenia, por aumento do “pool” marginal (compartimento 
marginal) de neutrofilos (Quadro 28-5). 

Os tipos mais graves de neutropenia congenita incluem a dis- 
genese reticular (aleucocitose congenita), a slndrome de Kost- 
mann (neutropenia grave com defeito de maturagao nas celulas 
progenitoras de medula), a slndrome de Shwachman (neutrope¬ 
nia com insuficiencia pancreatica), a neutropenia com estados 
de imunodeficiencia, a neutropenia clclica e a mielocatexia ou 
disgranulopoiese. As mutagoes geneticas responsaveis pela sin- 
drome de Chediak-Higashi, slndrome de Kostmann, slndrome de 
Shwachman e neutropenia clclica foram caracterizadas. A neu¬ 
tropenia tambem pode estar associada as doengas metabolicas e 
de deposito, e aos estados de imunodeficiencia. As causas mais 
comuns de neutropenia sao infecgoes virais ou farmacos, levando 
a diminuigao na produgao de neutrofilos pela medula ossea ou ao 
aumento de sua destruigao, ou a ambos. As infeccoes bacterianas 
graves podem estar associadas a neutropenia. Embora rara, a neu¬ 
tropenia aloimune neonatal podera ser grave e associada a um alto 
risco de infecgao. A neutropenia autoimune da mae podera levar a 
uma transference passiva de anticorpos para o feto e a uma con- 
sequente neutropenia no neonato. As neoplasias, a osteoporose, as 
sindromes de insuficiencia medular e o hiperesplenismo, em geral, 
nao estao associados a neutropenia isolada. 


Quadro 28-5 Classificacao da neutropenia na infancia 


Neutropenia congenita com anormalidades da celula progenitora 

Disgenese reticular 
Neutropenia ciclica 

Neutropenia congenita com anormalidades da linhagem 
comprometida de celulas progenitoras mieloides 

Neutropenia com disturbios de imunodeficiencia (celulas T e celulas B) 
Neutropenia congenita grave (slndrome de Kostmann) 

Neutropenia idiopatica cronica da infancia 
Mielocatexia com dismielopoiese 
Slndrome de Chediak-Higashi 
Slndrome de Shwachman 
Hipoplasia da cartilagem-cabelo 
Disceratose congenita 
Anemia de Fanconi 

Acidemias organicas (p. ex., proprionica, metilmaldnica) 

Glicogenose lb 
Osteoporose 

Neutropenias adquiridas que afetam as celulas progenitoras 

Neoplasias (leucemia, linfoma) e disturbios pre-leucemicos 
Farmacos ou substancias toxicas 
Radiacao ionizante 
Anemia aplastica 

Neutropenias adquiridas que afetam a linhagem comprometida de 
progenitores mieloides ou a sobrevivencia de neutrofilos maduros 

Granulopoiese ineficiente (deficiencia de vitamina B 12 , folato e cobre) 
Infeccao 

Imune (aloimune neonatal ou autoimune; autoimune ou neutropenia 
benigna cronica da infancia) 

Hiperesplenismo 


Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A infecrjao aguda grave, de origem bacteriana ou fungica, e a compli- 
carpao mais significativa da neutropenia. Embora o risco seja maior 
quando a contagem absoluta de neutrofilos e inferior a 500/pL, a 
real suscetibilidade e variavel e dependera da causa da neutropenia, 
das reservas medulares e de outros fatores. Os tipos mais comuns de 
infeccoes incluem septicemia, celulite, abscessos cutaneos, pneumo¬ 
nia e abscessos perirretais. A sinusite, as ulceras aftosas, a gengivite 
e a doen 9 a periodontal tambem causam problemas significativos. 
Alem dos sinais e sintomas localizados, os pacientes poderao apre- 
sentar calafrios, febre e mal-estar. Na maioria dos casos, o ba^o e o 
figado nao estao aumentados. O Staphylococcus aureus e as bacterias 
gram-negativas representam os patogenos mais comuns. 

B. Achados laboratoriais 

Os neutrofilos estao ausentes ou marcadamente reduzidos no es- 
fregarjo do sangue periferico. Na maioria das formas de neutrope¬ 
nia ou agranulocitose, os monocitos e os linfocitos estao normals 
assim como os eritrocitos e plaquetas. A medula ossea, em geral, 
apresenta a serie eritroide normal, com um numero adequado de 
megacariocitos; porem, pode-se observar marcante redugao nas 
celulas mieloides ou um retardo significativo na maturagao desta 
serie. A celularidade total podera estar reduzida. 
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Na avaliaqao da neutropenia (p. ex., persistente, intermitente, 
ciclica), deve-se ficar atento a sua duraqao e padrao, aos tipos de 
infecqao e sua frequencia, e as anormalidades fenotipicas encon- 
tradas no exame fisico. £ util que se faqa uma anamnese familiar 
cautelosa e a avaliaqao das contagens sanguineas dos pais. Se uma 
causa adquirida, como uma infecqao viral ou por farmaco, nao 
estiver obvia e nao for identificada outra doen^a primaria, deve-se 
proceder as contagens de leucocitos total e diferencial, de plaque- 
tas e de reticulocitos duas vezes por semana, durante quatro a seis 
semanas, para determinar a possibilidade de neutropenia ciclica. 
A aspira^ao e a biopsia da medula ossea sao muito importantes 
na caracterizaqao dos aspectos morfologicos da mielopoiese. A 
avaliacpao da contagem de neutrofilos em resposta a infusao de 
corticosteroides podera documentar as reservas da medula. Ou- 
tros testes uteis no diagnostico incluem avaliaqao de anticorpos 
antineutrofilos, niveis de imunoglobulina, anticorpos antinu- 
cleares e fenotipagem dos linfocitos, para detectar os estados de 
imunodeficiencia. As culturas de medula ossea sao importantes 
para definir os numeros de celulas progenitoras comprometidas 
com as series mieloides ou a presen 9 a de fatores inibitorios. Os 
niveis de citocinas no plasma ou as celulas mononucleares podem 
ser avaliados diretamente. Alguns disturbios neutropenicos apre- 
sentam funcionamento anormal dos neutrofilos. Estudos recen- 
tes documentaram anormalidades em um gene antiapoptotico, 
HAX1, e no gene da elastase, ELA2, na sindrome de Kostmann e 
mutaqoes em ELA2 na neutropenia ciclica. Foi descrita uma mu- 
ta^ao para a sindrome de Shwachman. Um aumento da apoptose 
tem sido descrito em precursores da medula ou em neutrofilos 
circulantes, no caso de disturbios congenitos graves. 

Tratamento 

Os agentes toxicos identificados deverao ser eliminados ou as 
doenqas a eles associadas (p. ex., infecqoes) deverao ser tratadas. O 
tratamento antimicrobiano profilatico nao e indicado para pacien- 
tes sem febre e assintomaticos. O uso de G-CSF recombinante ira 
aumentar as contagens de neutrofilos na maioria dos pacientes; o 
GM-CSF podera ser considerado. Os pacientes poderao come^ar 
a receber uma dose subcutanea ou intravenosa de 3-5 mcg/kg/dia 
de G-CSF (filgrastim) uma vez ao dia. Dependendo das conta¬ 
gens observadas, a dose podera ser ajustada. Para os pacientes 
com neutropenia congenita, a dose podera ser regulada, a fim de 
manter a contagem absoluta de neutrofilos abaixo de 10.000/pL. 
Alguns pacientes mantem contagens adequadas com a adminis- 
traqao de G-CSF em duas ou tres vezes por semana. O tratamento 
ira reduzir as complicaqoes infecciosas, porem podera ter efeito 
reduzido sobre a doen 9 a periodontal. Entretanto, nem todos 
os pacientes com sindromes neutropenicas precisam de G-CSF 
(p. ex., neutropenia benigna cronica da infancia). Os pacientes 
com neutropenia ciclica poderao apresentar um menor numero 
de infecqoes conforme forem ficando mais velhos. 

Prognostico 

O prognostico varia amplamente de acordo com a causa e a gravi- 
dade da neutropenia. Nos casos graves, com agranulocitose persis¬ 
tente, o prognostico e ruim apesar do tratamento com antibioticos; 
nas formas leves ou ciclicas de neutropenia, os sintomas poderao 
ser minimos, e o prognostico para a expectativa de vida normal, 


excelente. O G-CSF tem o potencial de prolongar a expectativa de 
vida. Ate 50% dos pacientes com sindrome de Shwachman pode¬ 
rao desenvolver anemia aplastica, mielodisplasia ou leucemia ao 
longo da vida. Os pacientes com sindrome de Kostmann tambem 
apresentam um potencial para a leucemia. 
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NEUTROFILIA 

A neutrofilia e definida por um aumento na contagem absoluta 
de neutrofilos no sangue periferico para um valor superior a 
7.500-8.500/pL em bebes, crian 9 as e adultos. Para alimentar a 
contagem periferica elevada, os neutrofilos poderao se mobilizar a 
partir do reservatorio da medula ossea ou do pool marginal perife¬ 
rico. A neutrofilia esta fortemente associada as infec 9 oes bacteria- 
nas ou virais, as doem^as inflamatorias (p. ex., artrite reumatoide 
juvenil, doern^a inflamatoria intestinal, doen 9 a de Kawasaki), a 
asplenia funcional ou cirurgica, a insuficiencia hepatica, a cetoa- 
cidose diabetica, a azotemia, aos disturbios congenitos de furn^ao 
neutrofllica (p. ex., doen 9 a granulomatosa cronica, deficiencia de 
aderencia do leucocito) e a hemolise. Os farmacos, como corti¬ 
costeroides, lltio e epinefrina, elevam a contagem sangulnea de 
neutrofilos. Os corticosteroides causam a libera 9 ao de neutrofilos 
a partir das reservas medulares, inibem a salda de neutrofilos dos 
leitos capilares e retardam a morte celular por apoptose. A epine¬ 
frina induz a libera 9 ao a partir das reservas marginals. A neutro¬ 
filia aguda tem sido observada apos situa 9 oes de estresse, como 
choque eletrico, trauma, queimaduras, cirurgia e disturbios emo- 
cionais. Os tumores que envolvem a medula ossea, como linfomas, 
neuroblastomas e rabdomiossarcomas, poderao estar associados a 
leucocitose e a presenqa de celulas mieloides imaturas no sangue 
periferico. Os bebes com sindrome de Down apresentam regula- 
9 &o deficiente da proliferaqao e matura 9 ao das series mieloides, 
e poderao desenvolver neutrofilia. Algumas vezes, esse processo 
podera afetar outras linhagens celulares e mimetizar disturbios 
mieloproliferativos ou a leucemia aguda. 

As neutrofilias deverao ser distinguidas dos disturbios mielo¬ 
proliferativos, como a leucemia mielogena cronica e a leucemia 
mielogena cronica juvenil. Em geral, anormalidades envolvendo 
outras linhagens celulares, o aparecimento de celulas imaturas 
no esfrega 90 sangulneo e a ocorrencia de hepatoesplenomegalia 
representam importantes caracteristicas diferenciais. 




DISTURBIOS HEMATOLOGICOS 


DISTURBIOS DA FUNCAO NEUTROFILICA 

Os neutrofilos desempenham um papel fundamental nas defesas 
do hospedeiro. Circulando nos leitos capilares, eles aderem ao 
endotelio vascular adjacente aos sltios de infecqao e inflamaqao. 
Movendo-se entre as celulas endoteliais, o neutrofilo migra em 
direqao ao agente agressor. O contato com um agente microbiano 
que esteja adequadamente opsonizado pelo complemento ou por 
anticorpos desencadeia a ingestao, um processo no qual a corrente 
citoplasmatica leva a formaqao de pseudopodes que se fundem em 
torno do invasor, encapsulando-o em um fagossomo. Durante a 
fase de ingestao, o sistema da enzima oxidase se reune e e ativado, 
captando oxigenio do meio ambiente e reduzindo-o para formar 
seus metabolites toxicos, fundamentals a atividade microbiana. Ao 
mesmo tempo, os granulos das duas classes principals (granulos 
azurofilo-primarios e especifico-secundarios) se fundem e libe- 
ram seus conteudos no interior do fagolisossomo. A concentraqao 
de metabolites toxicos de oxigenio (p. ex., peroxido de hidroge- 
nio, acido hipocloroso, radical hidroxila) e de outros compostos 
(p. ex., proteases, proteinas cationicas, catepsinas, defensinas) 
aumenta drasticamente, levando a morte e dissoluqao do agente 
microbiano. Complexos processos fisiologicos e bioquimicos sus- 
tentam e controlam estas funqoes. Defeitos no funcionamento de 
qualquer um destes processos podera levar a um funcionamento 
celular inadequado e ao aumento do risco de infecqao. 

Classificacao 

O Quadro 28-6 resume os disturbios congenitos da funqao dos 
neutrofilos. Foi descrita recentemente uma sindrome de disfunqao 
grave do neutrofilo e de infecqoes graves associadas a uma mutaqao 
em uma molecula sinalizadora da GTPase, Rac2. Novas sindromes 
de disfunqao imunologica inata incluem disturbios na interferona, 
no receptor de interleucina-12 e nas vias de sinalizaqao, levando a 
disfunqao de monocitos e macrofagos, e a associaqao das vias de 
sinalizaqao do receptor toll-like (deficiencia associada ao receptor 
de interleucina-1 [IRAK]) a infecqoes bacterianas recorrentes. A 
deficiencia de adesao do leucocito (DAL) III e um disturbio ca- 
racterizado por hemorragia grave, comprometimento da adesao 
do leucocito e inflamaqao endotelial, e esta associada a mutaqoes 
no gene FERMT3, que codifica uma proteina fundamental para a 
funqao intracelular das p-integrinas. Outras causas congenitas ou 
adquiridas da disfunqao leve a moderada do neutrofilo incluem 
disturbios metabolicos (p. ex., glicogenoses, diabetes melito, insu- 
ficiencia renal e hipofosfatemia), infecqoes virais e determinados 
farmacos. Os neutrofilos dos recem-nascidos apresentam aderen- 
cia, quimiotaxia e atividade bactericida anormais. As celulas dos 
pacientes com lesoes termicas, trauma e infecqoes fulminantes 
apresentam defeitos na sua motilidade e atividade bactericida, se- 
melhantes aos encontrados nos neonatos. 

Achados ch'nicos 

A recorrencia de infecqoes bacterianas ou fungicas e a princi¬ 
pal caracteristica da disfunqao neutrofilica. Embora muitos pa¬ 
cientes apresentem periodos livres de infecqao, os episodios de 
pneumonia, sinusite, celulite, infecqoes mucosas e cutaneas (in- 
cluindo abscessos perianais ou peritonsilares) e linfadenites sao 
frequentes. Como ocorre na neutropenia, as ulceras aftosas das 


membranas mucosas, a gengivite grave e a doenqa periodontal 
tambem representam complicaqoes importantes. Em geral, o S. 
aureus ou organismos gram-negativos sao rotineiramente iso- 
lados de locais infectados; outros organismos poderao estar es- 
pecificamente associados a um disturbio de funqao neutrofilica 
definido. Em alguns disturbios, os fungos contribuem para um 
numero crescente de infecqoes. Infecqoes profundas ou generali- 
zadas, como osteomielite, abscessos hepaticos, sepse, meningite 
e lesoes necroticas ou gangrenosas de tecidos moles, ocorrem em 
sindromes especificas (p. ex., deficiencia de aderencia do leuco¬ 
cito ou doenqa granulomatosa cronica). Os pacientes com dis- 
funqao grave do neutrofilo poderao evoluir para o obito durante 
a infancia por infecqoes graves ou complicaqoes associadas. O 
Quadro 28-6 resume os achados laboratoriais pertinentes. 

Tratamento 

Os pilares do controle destes disturbios sao a antecipaqao da pos- 
sibilidade de infecqoes e as tentativas agressivas para identificar 
os focos e os agentes causadores. Os procedimentos cirurgicos 
para alcanqar estes objetivos poderao ser tanto diagnosticos 
quanto terapeuticos. Deve-se iniciar, sem demora, a administra- 
qao de antibioticos de amplo espectro, abrangendo os provaveis 
organismos, e, em seguida, trocar para agentes antimicrobinanos 
especificos tao logo seja estabelecido o diagnostico microbiolo- 
gico. Quando as infecqoes nao respondem a essas medidas ou 
sao recorrentes, as transfusoes podem ser uteis. 

O controle cronico inclui a profilaxia com antibioticos. O 
sulfametoxazol-trimetoprima e alguns outros antibioticos au- 
mentam a atividade bactericida dos neutrofilos de pacientes com 
doenqa granulomatosa cronica. Alguns pacientes com sindrome de 
Chediak-Higashi melhoram clinicamente quando recebem acido 
ascorbico. A y-interferona recombinante reduz o numero e a gra- 
vidade de infecqoes em pacientes com doenqa granulomatosa cro¬ 
nica. A demonstraqao desta propriedade em um grupo de pacientes 
aumentou a possibilidade de que as citocinas, os fatores de cresci- 
mento e outros modificadores da atividade biologica possam ser de 
grande ajuda em outras situaqoes na prevenqao de infecqoes recor¬ 
rentes. O transplante de medula ossea tem sido tentado na maio- 
ria das sindromes maiores de disfunqao neutrofilica congenita; a 
reconstituiqao com celulas normais e o restabelecimento da funqao 
celular tem sido documentados. A combinaqao da engenharia ge- 
netica com o transplante autologo de medula ossea podera repre- 
sentar uma estrategia futura para a cura destes disturbios. 

Prognostico 

No caso de disturbios leves a moderados, a antecipaqao da possi¬ 
bilidade das infecqoes e o controle medico conservador assegu- 
ram um prognostico razoavel. Nos disturbios mais graves, ainda 
sao observados excesso de morbidade e mortalidade significa- 
tiva. Em algumas doenqas, o desenvolvimento de complicaqoes 
nao infecciosas, como a fase linfoproliferativa da sindrome de 
Chediak-Higashi ou as sindromes inflamatorias na doenqa gra¬ 
nulomatosa cronica, podera influenciar o prognostico. 

Ambruso DR: Human neutrophil immunodeficiency syndrome is 

associated with an inhibitory Rac2 mutation. Proc Natl Acad Sci 

USA 2000;97:4654 [PMID: 10758162], 
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Quadro 28-6 Classificacao dos disturbios congenitos de funcao do neutrofilo 


Disturbio 

Manifestacoes chnicas 

Disturbio funcional 

Disturbio bioquimico 

Transmissao genetica 
(cromossomo; gene) 

Sindrome de 

Chediak-Higashi 

Albinismo oculocutaneo, 
fotofobia, nistagmo, ataxia. 
Infeccoes recorrentes da 
pele, trato respiratorio e 
membranas mucosas com 
organismos gram-positivos 
e gram-negativos. Muitos 
pacientes morrem durante 
a fase linfoproliferativa com 
hepatomegalia, febre. Esta 
pode ser uma sindrome 
hemofagocitica associada a 
virus, secundaria a infeccao 
pelo virus Epstein-Barr. 

Pacientes mais velhos 
poderao desenvolver doenca 
degenerativa do SNC. 

Neutropenia. Neutrofilos, 
monocitos, linfocitos, 
plaguetas e todas as 
celulas gue contem 
granulos apresentam 
granulos gigantes. 0 
disturbio mais significativo 
ocorre na guimiotaxia. 

Tambem ocorrem 
disturbios mais leves na 
atividade microbicida e na 
desgranulacao. 

Disturbio genetico 
identificado. Alteracoes 
na fusao da membrana 
com formacao de 
granulos gigantes. 

Outras anormalidades 
bioquimicas no AMPc e 

GMPc; organizacao de 
microtubulos. 

Autossomica recessiva 
(1q42,1-,2; CHS 7) 

Deficiencia de aderencia 
do leucocito 1 

Infeccoes recorrentes dos 
tecidos moles, incluindo 
gengivite, otite, mucosite, 
periodontite, infeccoes 
cutaneas. Retardo da gueda 
do coto umbilical no 
recem-nascido e disturbios da 
cicatrizacao. 

Neutrofilia. Aderencia 
reduzida as superficies, 
levando a diminuicao da 
guimiotaxia. 

Ausencia ou deficiencia 
parcial das glicoproteinas de 
superficie CD11/CD18. 

Autossomica recessiva 
(12q22,3; ITGB2) 

Deficiencia de aderencia 
do leucocito II 

Infeccoes recorrentes, retardo 
mental, anomalias cranio- 
faciais, baixa estatura. 

Neutrofilia. Interacoes de 
"rolamento" deficientes 
com as celulas endoteliais. 
Eritrocitos apresentam 
fenotipo de Bombay. 

Deficiencia na fucosil 
transferase leva a deficien¬ 
cia do anttgeno sialil 

Lewis X, que interage com 
a seledina P da celula 
endotelial para estabelecer 
o rolamento do neutrofilo, 
urn pre-requisito para a 
aderencia e a diapedese. 

Autossomica recessiva 
(11 pi 1 ,2; SLC35C1) 

Doenca granulomatosa 
cronica 

Infeccoes purulentas 
recorrentes com bacterias 
catalase-positivas e fungos. 

Pode envolver a pele e 
membranas mucosas. 

Os pacientes tambem 
desenvolvem infeccoes 
profundas (linfonodos, 
pulmoes, ftgado, ossos) 
e sepse. 

Neutrofilia. Neutrofilos 
mostram atividade 
bactericida deficiente, 
porem guimiotaxia e 
ingestao normais. Defeito 
no sistema da enzima 
oxidase, levando a ausencia 
ou a uma producao 
diminuida de metabolites 
de oxigenio toxicos para os 
microrganismos. 

Varios disturbios 
moleculares nos 
componentes da oxidase. 
Citocromo b558 ausente 
com expressao reduzida de 
(1) OU (2): 

(1) gp91-phox 

(2) p22-phox 

P47-phox ou p67-phox 
ausentes (componentes 
citosolicos). 

Ligada ao X em 60-65% 
dos casos (Xp21,1;(T8B) 
Autossomica recessiva em 

5% dos casos (16q24; CYBA) 
Autossomica recessiva em 

30% dos casos (7q11,23; 

NCF1 e 1q25; NCF2, 
respectivamente) 

Deficiencia de 
mieloperoxidase 

Geralmente saudavel. 

Infeccoes fungicas associadas 
a doencas sistemicas 
(p. ex., diabetes). 

Capacidade reduzida para 
aumentar a atividade 
microbicida mediada pelo 
peroxido de hidrogenio. 

Mieloperoxidase reduzida 
ou ausente; disturbio 
pos-translacional no 
processamento da proteina. 

Autossomica recessiva 
(17q22-23) 

Deficiencia especifica 
de granulos 

Infeccoes recorrentes cutaneas 
e dos tecidos profundos. 

Quimiotaxia e atividade 
bactericida reduzidas. 

Falha na producao de 
granulos especificos ou de 
seus conteudos durante a 
mielopoiese. Defeito no 
fator de transcricao. 

Autossomica recessiva 
(14q1 1 ,2; CEBPe) 


AMPc, monofosfato ciclico de adenosina; GMPc, monofosfato cidico de guanosina; SNC, sistema nervoso central. 
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UNFOCITOSE 


Os eosinofilos sao, em geral, o ultimo tipo de celula mieloide 
madura a desaparecer apos a quimioterapia ablativa de medula. 
Contagens elevadas de eosinofilos estao associadas a doenqa do 
enxerto versus hospedeiro apos a realizagao do transplante de 
medula ossea, e as elevagoes sao normalmente observadas du¬ 
rante os episodios de rejeigao em pacientes que receberam trans¬ 
plante de orgaos solidos. 


Desde a primeira semana ate o quinto ano de vida, os linfocitos 
representam o tipo de leucocito mais numeroso no sangue hu- 
mano. Apos esse periodo, a proporgao e gradualmente invertida, 
para atingir um padrao adulto de predominance neutrofllica. 
Uma linfocitose absoluta na infancia esta associada a infecgoes 
virais agudas ou cronicas, coqueluche, slfilis, tuberculose e hi- 
pertireoidismo. Outras condigoes nao infecciosas, farmacos, hi- 
persensibilidade e reagoes sericas causam linfocitose. 

A febre, os sintomas do trato respiratorio superior, as queixas 
gastrintestinais e as erupgoes cutaneas constituem pistas diagnos- 
ticas para distinguir entre as causas infecciosas e as nao infeccio¬ 
sas. O aumento do figado, do bago ou dos linfonodos e crucial para 
o diagnostico diferencial, que inclui leucemia aguda e linfoma. 
A maior parte dos casos de mononucloese infecciosa esta asso¬ 
ciada a hepatoesplenomegalia ou adenopatia. A ausencia de ane¬ 
mia e trombocitopenia ajuda na diferenciagao destes disturbios. 
A avaliagao da morfologia dos linfocitos no esfregago do sangue 
periferico e crucial. As causas infecciosas, particularmente na mo- 
nonucleose infecciosa, estao associadas a caracteristicas atipicas 
dos linfocitos, como citoplasma basofilico, presenga de vacuolos, 
cromatina fina e menos densa, e nucleo indentado. Estas caracte¬ 
risticas sao distintas da morfologia tipica associada a leucemia lin- 
foblastica. A linfocitose na infancia e mais comumente associada a 
infecgoes e desaparece com a resolugao da doenga primaria. 


EOSINOFILIA 

A eosinofilia em bebes e criangas e definida por uma contagem ab¬ 
soluta de eosinofilos superior a 300/p.L. A produgao de eosinofilos 
pela medula e estimulada pela citocina interleucina-5. As alergias, 
particularmente o eczema, sao as causas primarias de eosinofilia 
em criangas. A eosinofilia tambem ocorre nas reagoes a farma¬ 
cos, com tumores (linfomas Hodgkin e nao Hodgkin, e tumores 
cerebrais) e com sindromes de imunodeficiencia e histiocitose. As 
contagens elevadas de eosinofilos representam uma importante 
caracteristica de diversas infecgoes parasitarias invasivas. Os dis¬ 
turbios gastrintestinais, como hepatite cronica, colite ulcerativa, 
doenga de Crohn e doenga da precipitina do kite poderao estar 
associados a eosinofilia. Contagens sanguineas elevadas de eosi¬ 
nofilos tem sido observadas em diversas familias, sem associagao 
a nenhuma doenqa especifica. Causas raras de eosinofilia incluem 
a sindrome hipereosinofilica, caracterizada por contagens supe- 
riores a 1.500/|iL e pelo envolvimento e comprometimento de or¬ 
gaos (hepatoesplenomegalia, miocardiopatia, fibrose pulmonar e 
lesao do sistema nervoso central). Este e um disturbio observado 
em adultos de meia-idade e raramente encontrado em crianqas. A 
leucemia eosinofilica tem sido descrita, porem ha controversias 
a respeito de sua existencia como entidade distinta. 


DISTURBIOS HEMORRAGICOS 


Os disturbios hemorragicos podem ocorrer como resultado de 
(1) anormalidades quantitativas ou qualitativas das plaquetas, (2) 
anormalidades quantitativas ou qualitativas dos fatores pro-coa- 
gulantes do plasma, (3) anormalidades vasculares ou (4) fibrino- 
lise acelerada. A cascata de coagulaqao e o sistema fibrinolitico 
estao descritos nas Figuras 28-4 e 28-5. 

O aspecto mais importante na avaliaqao do paciente com he- 
morragia e a obtenqao de uma historia detalhada, pessoal e fami¬ 
liar, de hemorragias previas, incluindo complicates hemorragicas 
associadas a interventes dentarias, cirurgias, colocaqao e remo- 
qao de suturas e trauma. O sangramento excessivo da mucosa e su- 
gestivo de um disturbio das plaquetas, doenqa de von Willebrand 
(DvW), disfibrinogenemia ou vasculite. O sangramento para o 
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▲ Figura 28-4 Sistema pro-coagulante e formacao do coa- 
gulo de fibrina. A lesao vascular inicia o processo de coagula- 
cao pela exposicao do fator tissular (FT); as linhas tracejadas 
indicam as acoes da trombina, alem da coagulacao do fibri- 
nogenio. As linhas pontilhadas associadas ao fator Vila indi¬ 
cam a ativacao por feedback (retroalimentacao) do complexo 
VII-FT pelos fatores Xa e IXa. Ca ++ , calcio; HK, cininogenio de 
alto peso molecular; PK, pre-calicrefna; PL, fosfolipideo. (Re- 
produzida, com permissao, a partir de Good-night SH, Hathaway 
WE [editores]: Disorders of Hemostasis 8 Thrombosis: A Clinical 
Guide, 2nd ed. McGraw-Hill, 2001.) 
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▲ Figura 28-5 Sistema fibrinolitico. As setas solidas indicam 
ativacao; as setas com linhas tracejadas indicam inibicao. 
MEC, matriz extracelular; PDF, produtos de degradacao do 
fibrinogenio-fibrina; MPM, metaloproteinases da matriz; IAF* 
inibidor do ativador do plasminogenio; I FAT, inibidor da fibri- 
nolise ativavel pela trombina; APt, ativador do plasminogenio 
tissular; APu, urocinase; APRu, receptor da urocinase celular. 
(Reproduzida, com permissao, a partir de Good-night 5H, Ha¬ 
thaway WE [editores]: Disorders of Hemostasis 8 Thrombosis: 
A Clinical Guide, 2nd ed. McGraw-Hill, 2001.) 

interior de musculos e articulaqoes pode estar associado a uma 
anormalidade no fator pro-coagulante do plasma. Em qualquer 
um desses contextos, a anormalidade podera ser congenita ou ad- 
quirida. Deve-se realizar um exame fisico detalhado com atenqao 
especial para a pele, oro- e nasofaringe, figado, baqo e articulaqoes. 

A triagem e a avaliaqao diagnostica em pacientes com sus- 
peita de disturbios hemorragicos deverao incluir inicialmente os 
seguintes testes laboratoriais: 

1. Tempo de protrombina (TP), para avaliar a atividade de coa- 
gulaqao dos fatores VII, X, V, II e fibrinogenio. 

2. Tempo de tromboplastina parcial ativada (TTPa), para ava¬ 
liar a atividade de coagulaqao do cininogenio de alto peso 
molecular, calicreina, fatores XII, XI, IX, VIII, X, V, II e fibri¬ 
nogenio. 

3. Contagem e tamanho das plaquetas por meio do hemograma 
completo. 

4. Avaliaqao funcional de plaquetas pelo analisador 100 de 
funqao plaquetaria (AFP-100), ou pelo de tempo de sangra- 
mento. 

5. Nivel funcional de fibrinogenio por meio de provas de 
coagulaqao. 

Os seguintes testes laboratoriais tambem poderao ser uteis: 

1. Tempo de trombina, para avaliar a geraqao de fibrina a partir 
do fibrinogenio apos a conversao de pro-trombina em trom¬ 
bina, bem como os efeitos antitrombina dos produtos de 
degradaqao da fibrina e da varfarina. O tempo de trombina 
podera ser prolongado na presenqa de uma concentraqao 
normal de fibrinogenio, se houver disturbio da funqao da 
fibriogenio (p. ex., na disfibrinogenemia). 

2. Tempo de lise da euglobulina (TLE), quando disponivel, para 
avaliar a fibrinolise acelerada, caso o procedimento anterior 


nada tenha revelado apesar de historia documentada de 
sangramento patologico. Se o TLE estiver reduzido, sera ne- 
cessario avaliar o inibidor 1 do ativador do plasminogenio 
e a a 2 -antiplasmina, ja que a deficiencia congenita destes 
inibidores fibrinoliticos podera causar hiperfibrinolise. Em 
pacientes doentes, a avaliaqao dos produtos de degradaqao 
da fibrina podera ajudar no diagnostico de CIVD. 

Goodnight SH, Hathaway WE (editors): Disorders of Hemostasis & 
Thrombosis: A Clinical Guide, 2nd ed. McGraw-Hill, 2001:41-51. 

ANORMALIDADES QUANTITATIVAS 
E FUNCIONAIS DAS PLAQUETAS 

A trombocitopenia, na faixa etaria de interesse pediatrico, e nor- 
malmente mediada pelo sistema imune (p. ex., PTI, tromboci¬ 
topenia neonatal auto- ou aloimune, trombocitopenia induzida 
pela varfarina), porem tambem pode ser causada por coagulo- 
patia de consumo (p. ex., CIVD, sindrome de Kasabach-Mer- 
ritt), leucemias agudas, disturbios raros, como a sindrome de 
Wiskott-Aldrich e DvW tipo 2b, ou pode ser facticia, quando 
na avaliaqao por citometros automatizados (p. ex., sindrome 
de Bernard-Soulier) formas gigantes possam nao ser contadas 
como plaquetas por contadores de celulas automatizados. 

1. Purpura trombocitopenica idiopatica 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Criancas saudaveis sob os demais aspectos. 

► Contagem de plaquetas reduzida. 

► Petequias, equimoses. 


Consideracoes gerais 

A purpura trombocitopenica idiopatica (PTI) aguda e o disturbio 
hemorragico mais comum da infancia. Ela ocorre mais frequen- 
temente em crianqas entre 2 e 5 anos de idade, e, em geral, apa- 
rece apos infecqoes com virus, como rubeola, varicela, sarampo, 
parvovirus, gripe ou EBV. A maioria dos pacientes se recupera 
espontaneamente dentro de poucos meses. A PTI cronica (com 
mais de seis meses de duraqao) ocorre em 10-20% dos pacientes 
afetados. A trombocitopenia resulta da depuraqao de plaquetas 
cobertas por IgM ou IgG pelo sistema reticuloendotelial. O baqo 
desempenha um papel fundamental na doenqa, gerando os an- 
ticorpos de reaqao cruzada com as plaquetas e sequestrando as 
plaquetas ligadas ao anticorpo. 

Achados chnicos 
A. Sinais e sintomas 

A PTI tem, em geral, instalaqao aguda, com o aparecimento de 
multiplas petequias e equimoses. O sangramento nasal tambem 


























DISTURBIOS HEMATOLOGICOS 






Quadro 28-7 Causas comuns de trombocitopenia. 



Turnover aumentado 

Producao diminuida 

Mediadas pelo anticorpo 

Coagulopatia 

Outras 

Congenitas 

Adquiridas 

Purpura trombocitopenica 
idiopatica 

Coagulopatia intravascular 
disseminada 

Sindrome hemolitico-uremica 

Anemia de Fanconi 

Anemia aplastica 

Infeccao 

Sepse 

Purpura trombocitopenica 
trombotica 

Sindrome de Wiskott-Aldrich 

leucemias e outras 
neoplasias 

Doencas imunes 

Enterocolite necrosante 
Trombose 

Hemangioma cavernoso 

Hiperesplenismo 

Sindrome da districao respiratoria 
aguda 

Sindrome de Wiskott-Aldrich 

Trombocitopenia com ausencia 
do radio 

Disturbios metabolicos 
Osteoporose 

Deficiencias de 
vitamina B 12 e folato 


e comum no inicio da doenqa. Normalmente, nenhum outro 
sinal fisico esta presente. Em casos raros, infecqoes concomi- 
tantes com EBV ou CMV podem causar hepatoesplenomegalia, 
simulando a leucemia aguda. 

B. Achados laboratoriais 

1. Sangue — A contagem de plaquetas esta marcadamente re- 
duzida (em geral, < 50.000/p.L e algumas vezes < 10.000/ |iL), e 
as plaquetas se apresentam, com frequencia, com maior tama- 
nho no esfrega^o do sangue periferico, sugerindo a produqao 
acelerada de novas plaquetas. A contagem total e diferencial de 
leucocitos e normal, e a concentraqao de hemoglobina e preser- 
vada, a menos que a hemorragia tenha sido significativa. 

2. Medllla ossea — O numero de megacariocitos esta aumen- 
tado. A celularidade eritroide e a mieloide estao normals. 

3. Outros testes laboratoriais — Podem ser identificadas IgG, 
IgM ou ambas, associadas as plaquetas ou no soro dos pacientes. 
TP e TTPa estao normals. 

Diagnostico diferencial 

O Quadro 28-7 lista as causas mais comuns de trombocitope¬ 
nia. A PTI representa um diagnostico de exclusao. A historia 
familiar ou o achado de plaquetas predominantemente gigantes 
no esfregaqo do sangue periferico sao uteis em determinar se a 
trombocitopenia e hereditaria. O exame da medula ossea devera 
ser realizado em caso de historia atipica (i.e., se a crianqa nao for 
higida sob os demais aspectos, ou se existe uma historia familiar 
de sangramento), se estiverem presentes outras anormalidades 
alem da purpura e de petequias no exame fisico, ou se outras 
linhagem celulares aparecerem afetadas no hemograma. A im- 
portancia da realizaqao de um exame de medula ossea antes do 
uso de corticosteroides, no tratamento da PTI, e controversa. 

Complicacoes 

Hemorragia grave e sangramento para o interior de orgaos vitais 
sao as complicaqoes temidas da PTI. A hemorragia intracraniana e 
a complicaqao mais grave (porem raramente observada), ocorrendo 
em menos de 1 % das crianqas afetadas. Os fatores de risco mais im- 
portantes para a hemorragia sao uma contagem de plaquetas infe¬ 
rior a lO.OOO/pL e um volume medio celular inferior a 8 fL. 


► Tratamento 

A. Medidas gerais 

O tratamento e opcional para a maioria das crianqas na ausencia de 
sangramento. O acido acetilsalicilico e outros medicamentos que 
comprometem a atividade plaquetaria deverao ser evitados. Devem 
ser tomadas medidas de precauqao contra o sangramento (p. ex., 
restriqao de esportes de contato e uso de capacetes). A transfusao 
de plaquetas devera ser evitada, exceto em circunstancias em que 
o sangramento e potencialmente fatal, quando devera ser realizada 
uma esplenectomia de emergencia. Nesse caso, a administraqao 
de corticosteroides e de IGIV tambem e aconselhavel. 

B. Corticosteroides 

Os pacientes que apresentam sangramento clinicamente signifi¬ 
cative, porem nao potencialmente fatal (i.e., sangramento nasal, 
hematuria e hematoquezia), e aqueles com uma contagem de 
plaquetas inferior a 10.000/|TL poderao se beneficiar da admi¬ 
nistrate oral de 2-4 mg/kg/dia de prednisona durante tres a 
cinco dias, com reduqao para 1-2 mg/kg/dia durante um total 
de 14 dias. Em seguida, a dosagem devera ser gradualmente re- 
duzida para retirada. A seguir, a prednisona nao devera mais 
ser administrada independentemente da contagem de plaquetas, 
a menos que ocorra novamente um sangramento significativo, 
caso em que a medicaqao devera ser utilizada na menor dose 
que obteve resoluqao nos episodios de sangramento (geralmente, 
2,5-5 mg duas vezes ao dia). O acompanhamento devera prosse- 
guir ate que o esteroide possa ser novamente interrompido, ou 
ate que outras medidas terapeuticas sejam tomadas. 

C. Imunoglobulina intravenosa 

A imunoglobulina intravenosa (IGIV) e o tratamento de escolha 
para o sangramento agudo grave e tambem podera ser utilizada 
como tratamento alternative ou adjunto aos corticosteroides 
tanto na PTI aguda quanto cronica da infancia. A IGIV podera 
ser eficaz mesmo quando o paciente for resistente aos corticoste¬ 
roides; as respostas sao imediatas e poderao durar varias sema- 
nas. A maioria dos pacientes recebe 1 g/kg/dia durante um a tres 
dias. O periodo tipico da infusao e entre quatro e seis horas. As 
plaquetas poderao ser administradas simultaneamente durante a 
hemorragia grave, mas serao rapidamente destruidas. Os efeitos 
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adversos da IGIV sao comuns, incluindo complicaqoes neuro- 
logicas transitorias (p. ex., dores de cabeqa, nauseas e meningite 
asseptica) em um terqo dos pacientes. Estes sintomas podem 
mimetizar uma hemorragia intracraniana e tornar necessaria a 
avaliaqao radiologica do cerebro. Tambem pode ser observada 
uma reduqao transitoria na quantidade de neutrofilos. 

D. Imunoglobulina anti-Rh(D) 

Esta imunoglobulina policlonal se liga ao antigeno D nos eritro- 
citos. A depuraqao esplenica dos eritrocitos cobertos com anti-D 
interfere na remoijao das plaquetas cobertas pelo anticorpo, le- 
vando a uma melhora da trombocitopenia. Essa estrategia e efi- 
caz apenas em pacientes Rh+ com um baqo funcional. O tempo 
necessario para o aumento das plaquetas e levemente maior do 
que com a IGIV. Entretanto, aproximadamente 80% das crian- 
qas Rh+, com PTI aguda ou cronica, respondem bem a terapia. 
Uma hemolise significativa, porem transitoria, podera ocorrer, 
com uma reduqao de 0,8 g/dL na concentraqao de hemoglobina. 
Entretanto, hemolise grave ocorre em 5% das crianqas tratadas, e 
a avaliaqao clinica e laboratorial, apos a administraqao, e neces¬ 
saria em todos os pacientes. A imunoglobulina Rh(D) e menos 
dispendiosa e mais rapidamente infundida do que a IGIV, sendo, 
porem, mais cara do que os corticosteroides. 

E. Esplenectomia 

Muitas crianqas com PTI cronica apresentam contagem de plaque¬ 
tas superior a 30.000/|j,L. Ate 70% destas crianqas recuperam es- 
pontaneamente esta contagem para um nivel superior a 100.000/pL 
em um periodo de um ano. E valido lembrar que os corticosteroi¬ 
des, a IGIV e a imunoglobulina anti-D representam tratamentos 
tipicamente eficientes para o sangramento agudo. A esplenectomia 
alcanqa uma resposta entre 70 e 90%, porem devera ser conside- 
rada apenas apos a persistencia de trombocitopenia significativa 
durante pelo menos um ano. O tratamento pre-operatorio com 
corticosteroides, IGIV ou imunoglobulina anti-D costuma ser in- 
dicado. Apos a cirurgia, a contagem de plaquetas devera subir ate 
um milhao por microlitro, porem normalmente este fato nao esta 
associado as complicaqoes tromboticas na faixa etaria pediatrica. 
O risco de infecqao fulminante (principalmente por organismos 
encapsulados) e mais elevado apos a esplenectomia, em particu¬ 
lar na crianqa pequena (owerhelming post-splenectomy infection 
— OPSI ). Por isso, o procedimento devera ser postergado, quando 
possivel, ate os 5 anos de idade. A administraqao de vacinas an- 
tipneumococica e contra o H. influenza do tipo b e recomendada 
pelo menos duas semanas antes da esplenectomia. A vacina me- 
ningococica podera, embora controversa, ser considerada. A pro- 
filaxia com penicilina devera se iniciar apos a cirurgia e se manter 
por um periodo de um a tres anos. 

F. Rituximab (anticorpo monoclonal anti-CD20) 

Foi demonstrada a eficacia do tratamento da PTI cronica da 
infancia em varias series de casas em um ensaio das fases I/II; 
a remissao foi observada em 40% dos casos. Devido a efeitos 
adversos importantes, esta terapia devera ser reservada para 
casos refratarios com sangramento significativo. 


G. Novos agentes 

Os agonistas do receptor da trombopoietina estao sendo subme- 
tidos a ensaios clinicos em crianqas com PTI. 

Prognostico 

Noventa por cento das crianqas com PTI apresentam remissao 
espontanea. As caracteristicas associadas ao desenvolvimento de 
PTI cronica incluem o genero feminino, o surgimento em idade 
superior a 10 anos, a instalaqao insidiosa das equimoses e a pre- 
senqa de outros autoanticorpos. O aparecimento tardio da PTI em 
crianqas e adolescentes esta associado a um risco aumentado de 
doenqas autoimunes cronicas ou a estados de imunodeficiencia. 
£ necessario que sejam feitas uma triagem adequada pela anam- 
nese e estudos laboratoriais (p. ex., anticorpo antinuclear). 

Blanchette V: Childhood immune thrombocytopenic purpura: Diag¬ 
nosis and management. Pediatr Clin North Am 2008; 55:393 
[PMID: 18381093], 

Franchini M: Rituximab for the treatment of childhood chronic idio¬ 
pathic thrombocytopenic purpura and hemophilia with inhibi¬ 
tors. Pediatr Blood Cancer 2007;49:6 [PMID: 17311349], 

Imbach P: Childhood ITP: 12 months follow-up data from the prospec¬ 
tive registry I of the Intercontinental Childhood ITP Study Group 
(ICIS). Pediatr Blood Cancer 2006;46:351 [PMID: 16086422], 

2. Trombocitopenia do recem-nascido 

A trombocitopenia e uma das causas mais comuns de hemorra¬ 
gia neonatal e devera ser considerada em qualquer recem-nas¬ 
cido que apresente petequias, purpura ou outros sangramentos 
significativos. Definida por uma contagem de plaquetas inferior 
a 150.000/p.L, a trombocitopenia ocorre em aproximadamente 
0,9% dos neonatos nao selecionados. Diversas entidades espe- 
cificas poderao ser responsaveis (ver Quadro 28-7); entretanto, 
metade destes neonatos apresenta trombocitopenia aloimune. A 
infecqao e a CIVD sao as causas mais comuns de trombocitope¬ 
nia em recem-nascidos doentes a termo e em bebes prematuros. 
No neonato saudavel, a trombocitopenia mediada pelo anti¬ 
corpo (aloimune ou autoimune materno), as sindromes virais, a 
hiperviscosidade e a trombose dos grandes vasos representam as 
causas mais frequentes de trombocitopenia. O manejo devera ser 
direcionado para a etiologia principal. 

A. Trombocitopenia associada a aloanticorpos anti- 
-plaquetas (trombocitopenia aloimune neonatal) 

A aloimunizaqao de plaquetas ocorre aproximadamente em uma 
de cada 350 gestaqoes. Ao contrario do que ocorre nos casos de 
incompatibilidade por Rh, 30-40% dos neonatos afetados sao 
primogenitos. A trombocitopenia e progressiva durante o curso 
da gestaqao e se torna pior a cada gravidez subsequente. A aloi- 
munizaqao ocorre quando o antigeno plaquetario do bebe difere 
do da mae e esta e sensibilizada pelas plaquetas fetais, que cru- 
zam a placenta e penetram na circulaqao materna. Nos brancos, 
a trombocitopenia aloimune e, na maioria das vezes, devida a 
incompatibilidade do antigeno plaquetario humano (HPA)-la. 
A sensibilizaqao de uma mae homozigotica para HPA-lb pelo 
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antigeno HPA-la fetal de origem paterna resulta em trombocito- 
penia fetal grave em um de cada 1.200 fetos. Apenas um em cada 
20 fetos HPA-la-positivos de maes HPA-la-negativas desenvolve 
aloimuniza^ao. A presenqa de anticorpos plaquetarios maternos 
antes do nascimento e em mais de uma ocasiao, e a sua persis¬ 
tence ate o terceiro trimestre sao indicativas de trombocitopenia 
neonatal grave; nlveis baixos ou indetectaveis de anticorpos nao 
excluem a trombocitopenia. A hemorragia intracraniana grave 
ocorre em 10-30% dos neonatos afetados, e esta complica^ao pode 
ocorrer precocemente, desde cerca de 20 semanas de gesta^ao. As 
petequias ou outras manifesta^oes de sangramento se apresentam, 
em geral, logo apos o nascimento. A doenqa e autolimitada, e a 
contagem de plaquetas se normalizara em quatro semanas. 

Em caso de a aloimunizaqao estar associada a um sangra¬ 
mento clinicamente significativo, a transfusao de concentrados 
de plaquetas, coletadas da mae, sera mais eficiente em causar um 
aumento na sua contagem do que as plaquetas de um doador alea- 
torio. A transfusao com plaquetas HPA-compatlveis de doadores 
aleatorios, ou o tratamento com IGIV ou metilprednisolona, tam- 
bem tern tido sucesso na eleva^ao da contagem de plaquetas e na 
obten^ao da homeostase. Se a trombocitopenia nao for grave e o 
sangramento estiver ausente, recomenda-se apenas a observatpao. 

A hemorragia craniana em um filho anterior, secundaria a 
trombocitopenia aloimune, representa o mais forte risco para a 
ocorrencia de trombocitopenia fetal grave e hemorragia em uma 
gravidez subsequente. A amniocentese ou a biopsia de vilosida- 
des corionicas, feita a fim de obter o DNA fetal para a realiza^ao 
da tipagem do antigeno plaquetario, sao algumas vezes realiza- 
das no caso de o pai ser heterozigoto para HPA-la. Se a aloi- 
munizaqao ocorreu em uma gravidez anterior, independente da 
historia de hemorragia intracraniana, deve-se iniciar a triagem 
com ultrassom craniano para investiga-la na vigesima semana 
de gestaqao, e esta devera ser repetida regularmente. Alem disso, 
deve-se proceder a cordocentese com aproximadamente 20 se¬ 
manas de gesta^ao, com a transfusao profilatica de concentra¬ 
dos de plaquetas maternas, leucorreduzidas e irradiadas. Caso a 
contagem fetal de plaquetas esteja inferior a 100.000/pL, a mae 
devera ser tratada com IGIV semanalmente. Recomenda-se o 
parto por cesariana eletiva, no caso da contagem de plaquetas 
fetal inferior a 50.000/p.L, para minimizar o risco de hemorragia 
intracraniana associada ao trauma do parto. 

B. Trombocitopenia associada a purpura 
trombocitopenica idiopatica na mae 
(trombocitopenia autoimune neonatal) 

Os bebes nascidos de maes com PTI ou outras doenqas autoi- 
munes (p. ex., sindrome do anticorpo antifosfolipideo ou lupus 
eritematoso sistemico) poderao desenvolver trombocitopenia 
como resultado da transferencia de IgG antiplaquetario da mae 
para o bebe. Infelizmente, a contagem de plaquetas materna e 
fetal e os niveis maternais de anticorpo antiplaquetario repre- 
sentam indicios nao confiaveis para o risco de sangramento. A 
administratpao de corticosteroides antes do nascimento e, em 
geral, instituida uma vez que a contagem de plaquetas da mae cai 
abaixo de 50.000/pL com ou sem o uso simultaneo da IGIV. 

A maior parte dos neonatos com trombocitopenia autoimune 
neonatal nao apresenta sangramento clinicamente significativo e, 


portanto, o tratamento para a trombocitopenia nao se faz, em geral, 
necessario. O risco de hemorragia intracraniana e de 0,2-2%. Caso 
estejam evidentes petequias difusas ou pequenos sangramentos, po¬ 
dera ser util administratpao oral de 2 mg/kg/dia de prednisona por 
um periodo de uma a duas semanas. Se a contagem de plaquetas 
permanecer, de forma consistente, em nivel inferior a 20.000/jlL ou 
caso se desenvolva uma hemorragia grave, a IGIV devera ser admi- 
nistrada (1 g/kg/dia por um ou dois dias). As transfusoes de plaque¬ 
tas sao indicadas apenas para casos de sangramento potencialmente 
fatais e poderao ser efetivas apenas apos a remoqao do anticorpo por 
exsanguineotransfusao. O nivel minimo de plaquetas e tipicamente 
observado entre o quarto e o sexto dia de vida e melhora, de forma 
significativa, em torno do primeiro mes; a recupera^ao completa 
podera levar de dois a quatro meses. A recuperaqao das plaquetas 
podera ser retardada em bebes que estejam sendo amamentados 
devido a transferencia de IgG para o leite. 

C. Trombocitopenia neonatal associada a infeccoes 

A trombocitopenia e comumente associada a infeccoes genera- 
lizadas graves durante o periodo neonatal. Entre 50 e 75% dos 
neonatos com sepse bacteriana apresentam trombocitopenia. 
As infeccoes intrauterinas, como rubeola, sifilis, toxoplasmose, 
CMV, herpes simples, enterovirus e parvovirus, sao normal- 
mente associadas a trombocitopenia. Alem do tratamento espe- 
cifico da doenqa de base, as transfusoes de plaquetas poderao ser 
indicadas nos casos mais graves. 

D. Trombocitopenia associada a hemangioendoteliomas 
kaposiformes (sindrome de Kasabach-Merritt) 

Uma causa rara, porem importante, de trombocitopenia sao os 
hemangioendoteliomas kaposiformes — uma neoplasia benigna 
com uma histopatologia distinta das encontradas nos heman¬ 
giomas infantis classicos. O sequestro intenso de plaquetas pela 
lesao leva a trombocitopenia periferica e podera, em casos raros, 
estar associado a um quadro semelhante ao da CIVD e anemia 
hemolitica. A medula ossea tipicamente apresenta uma hiper- 
plasia megacariocitica em resposta a trombocitopenia. Os corti¬ 
costeroides, a a-interferona e a vincristina sao uteis na reduqao 
do tamanho da lesao e sao indicados em casos com coagulo- 
patia significativa, se a lesao comprimir uma estrutura vital ou 
se a lesao for esteticamente inaceitavel. No caso de coagulopa- 
tia de consumo, a varfarina ou o acido aminocaproico poderao 
ser uteis. Dependendo do sitio comprometido, a embolizaqao 
podera representar uma opqao. A cirurgia costuma ser evitada, 
devido ao alto risco de hemorragia. 

Hall GW: Kasabach-Merritt syndrome: Pathogenesis and manage¬ 
ment. Br J Haematol 2001;112:851 [PMID: 11298580], 

Kaplan RN: Differential diagnosis andmanagement of thrombocytope¬ 
nia in childhood. Pediatr Clin North Am 2004;51:1109 [PMID: 
15275991]. 

3. Disturbios da funcao plaquetaria 

Os individuos que apresentam disturbios da funtpao plaque¬ 
taria tipicamente apresentam sangramento cutaneo e mucoso 
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semelhante ao que ocorre em individuos com trombocitopenia. 
Historicamente, a funqao plaquetaria tem sido monitorada por 
meio da mensuraqao do tempo de sangramento (ou tempo de 
sangria). Quando prolongado, a agregaqao de plaquetas sera 
analisada in vitro por meio do uso de agonistas, como o difosfato 
de adenosina, o colageno, o acido aracdonico e a ristocetina, e da 
comparaqao simultanea com um individuo normal (controle). 
Embora trabalhosa, a realizaqao da agregometria de plaquetas 
continua sendo importante nas situaqoes clinicas selecionadas. 
O FPA-100 {platelet function analyzes ) se tornou disponivel para 
a avaliaqao da disfunqao plaquetaria e da DvW, e tem substituido 
o teste de tempo de sangria em varios laboratories clinicos. In- 
felizmente, nenhum destes testes da atividade plaquetaria prediz 
de maneira uniforme a gravidade clinica do sangramento. 

A disfunqao plaquetaria pode ser hereditaria ou adquirida, 
sendo o ultimo caso mais comum. Os disturbios de funqao pla¬ 
quetaria adquiridos podem ocorrer de forma secundaria a ure¬ 
mia, cirrose, sepse, disturbios mieloproliferativos, insuficiencia 
cardiaca congenita e infecqoes virais. Muitos agentes farmacolo- 
gicos reduzem a funqao plaquetaria. Os agentes agressores mais 
comuns na populaqao infantil sao o acido acetilsalicilico e outros 
AINEs, as penicilinas sinteticas e o acido valproico. Na disfun- 
qao plaquetaria adquirida, o tempo de oclusao com o PFA-100 e 
tipicamente prolongado com a combinaijao colageno-epinefrina, 
porem apresenta-se normal com o uso de colageno-ADP. 

Os disturbios hereditarios sao devidos a defeitos na interaqao 
plaqueta-vaso, na interaqao plaqueta-plaqueta, no conteudo ou na 
liberaijao dos granulos plaquetarios (incluindo defeitos na trans- 
duqao de sinal), na via do acido aracdonico e tromboxano, e na 
interaqao da proteina pro-coagulante com as plaquetas. Os indivi¬ 
duos com disfunqao plaquetaria hereditaria apresentam, em geral, 
um tempo de sangramento prolongado, com numero e morfo- 
logia normais das plaquetas, avaliados por microscopia otica. O 
tempo de oclusao do PFA-100, diferentemente do que e observado 
na disfunqao adquirida, apresenta-se tipicamente prolongado em 
ambas as combinaqoes, colageno-ADP e colageno-epinefrina. 

As causas congenitas de defeitos na interaqao plaqueta-pa- 
rede vascular incluem a sindrome de Bernard-Soulier. Esta con- 
diqao e caracterizada pelo aumento do tamanho das plaquetas e 
pela diminui^ao de sua quantidade. O defeito molecular deste 
disturbio autossomico recessivo e a deficiencia ou a disfunqao 
do complexo glicoproteina Ib-fator V-fator IX na superficie pla¬ 
quetaria, levando ao comprometimento da liga^ao com o fator 
de von Willebrand (FvW) e, portanto, comprometendo a adesao 
das plaquetas ao epitelio vascular. 

A trombastenia de Glanzmann e um exemplo de disfunqao 
plaqueta-plaqueta. Nesse disturbio autossomico recessivo, a gli¬ 
coproteina Ilb-IIIa encontra-se deficiente ou disfuncional. As pla¬ 
quetas nao se ligam ao fibrinogenio eficientemente e apresentam 
agregaqao reduzida. Assim como na sindrome de Bernard-Soulier, 
o sangramento agudo e tratado por transfusao plaquetaria. 

Os disturbios que envolvem o conteudo granuloso das pla¬ 
quetas incluem a doen 9 a do pool de armazenamento plaquetario 
(deficiencia de armazenamento das plaquetas ou “storage pool 
deficiency ”) e o disturbio de Quebec. Em individuos que apre¬ 
sentam a doenqa de pool de armazenamento, os granulos densos 
das plaquetas nao possuem difosfato de adenosina e trifosfato 
de adenosina, e, em geral, se apresentam em menor quantidade 


quando avaliados por microscopia otica. Esses granulos tambem 
se encontram deficientes nas sindromes de Hermansky-Pudlak, 
Chediak-Higashi e Wiskott-Aldrich. Enquanto a deficiencia de 
a-granulos leva a sindrome da plaqueta cinzenta, o disturbio 
plaquetario de Quebec e caracterizado por uma quantidade nor¬ 
mal de a-granulos nas plaquetas, porem com proteolise anormal 
de suas proteinas e deficiencia na multimerina dos a-granulos. 
Nesse caso, a anormalidade dos a-granulos tambem resulta em 
niveis sericos elevados do ativador do plasminogenio do tipo 
urocinase. A agregaqao das plaquetas induzida pela epinefrina 
encontra-se marcadamente comprometida. 

A disfunqao plaquetaria tambem tem sido observada em ou- 
tras sindromes congenitas, como as sindromes de Down e de 
Noonan, sem que se tenha um claro entendimento do defeito 
molecular. 

Tratamento 

O sangramento agudo, em muitos individuos com disturbios da 
funqao plaquetaria, adquiridos ou em casos selecionados de dis¬ 
turbios congenitos, reage a terapia com acetato de desmopressina 
devido a uma liberaqao induzida do FvW dos reservatorios endo- 
teliais. Caso esta terapia nao seja eficiente, ou se o paciente apre- 
sentar sindrome de Bernard-Soulier ou de Glanzmann, o pilar do 
tratamento para os episodios de sangramento sera a transfusao 
plaquetaria, possivelmente com plaquetas HLA tipo-especificas. 
O fator Vila recombinante apresenta eficacia variavel e podera ser 
util para os pacientes refratarios a transfusao plaquetaria. 

Bolton-Maggs PH: A review of inherited platelet disorders with gui¬ 
delines for their management on behalf of the UKHCDO. Br J 
Haem 2006;135:603 [PMID: 17107346], 

Drachman JG: Inherited thrombocytopenia: When a low platelet count 
does not mean ITP. Blood 2004;103:390 [PMID: 14505084], 

DISTURBIOS HEMORRAGICOS HEREDITARIOS 

O Quadro 28-8 lista os valores normais para os fatores de coa- 
gulatpao. As deficiencias mais comuns por estes apresentadas 
serao discutidas nesta sessao. Os individuos com disturbios de 
sangramento deverao evitar a exposiqao a medicamentos que 
inibam a funqao plaquetaria. A participaqao em esportes de con- 
tato devera ser considerada no contexto da gravidade do distur¬ 
bio hemorragico. 

1. Deficiencia do fator VIII (hemofilia A, 
hemofilia dassica) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Equimoses, sangramento dos tecidos moles, hemartrose. 

► Tempo de tromboplastina parcial ativada (TTPa) prolon¬ 
gado. 

► Atividade reduzida do fator VIII. 
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Quadro 28-8 Alteracoes fisiologicas em avaliacoes do sistema hemostatico. 


Parametro 

Adultos 

normais 

Feto 

(20 semanas) 

Feto (25-32 
semanas) 

Recem- 

-nascido 

Lactente 
(6 meses) 

Gravidez 

(periodo) 

Exercicio 

(agudo) 

Idoso 

(70-80 anos) 

Plaquetas 

Contagem (pL/10 3 ) 

250 

107-297 

293 

332 

- 

260 

T18-40 

225 

Tamanho (fL) 

9,0 

8,9 

8,5 

9,1 

n 

9,6 

t 

N 

Agregacao de ADP 

N 

+ 


1 

- 

T 

!l5% 

5,6 

Colageno 

N 



1 

- 

N 

4,60% 

225 

Ristocetina 

N 

- 

T 

t 

- 

- 

4,10% 

N 

TS (minutos) 

2-9 

- 

3,6±2 

3,4±1,8 

n 

9,0±1,4 

- 

5,6 

Sistema pro-coagulante 

TTP' 

1 

4,0 

3 

1,3 

1,1 

1,1 

4,15% 

4- 

TP* 

1,00 

2,3 

1,3 

1,1 

i 

0,95 

N 

- 

TT 

1 

2,4 

1,3 

11 

i 

0,92 

N 

Il~ 

Fibrinogenio (mg/dL) 

278 (0,61) 

96 (50) 

250 (100) 

240 (150) 

251 (160) 

450(100) 

4,25% 

T15% 

II, U/mL 

1 (0,7) 

0,16 (0,10) 

0,32 (0,18) 

0,52 (0,25) 

0,88 (0,6) 

1,15 (0,68-1,9) 

- 

N 

V, U/mL 

1,0 (0,6) 

0,32 (0,21) 

0,80 (0,43) 

1,00 (0,54) 

0,91 (0,55) 

0,85 (0,40-1,9) 

- 

N 

VII, U/mL 

1,0 (0,6) 

0,27 (0,17) 

0,37 (0,24) 

0,57 (0,35) 

0,87 (0,50) 

1,17 (0,87-3,3) 

t200% 

t25% 

Vlllc, U/mL 

1,0 (0,6) 

0,50 (0,23) 

0,75 (0,40) 

1,50 (0,55) 

0,90 (0,50) 

2,12 (0,8-6,0) 

t250% 

1,50 

vWF, U/mL 

1,0 (0,6) 

0,54 (0,40) 

1,50 (0,90) 

1,60 (0,84) 

1,07 (0,60) 

1,7 

475-200% 

t 

IX, U/mL 

1,0 (0,5) 

0,10 (0,05) 

0,22 (0,17) 

0,35 (0,15) 

0,86 (0,36) 

0,81-2,15 

t25% 

1,0-1,40 

X, U/mL 

1,0 (0,6) 

0,19 (0,15) 

0,38 (0,20) 

0,45 (0,3) 

0,78 (0,38) 

1,30 

- 

N 

XI, U/mL 

1,0 (0,6) 

0,13 (0,08) 

0,20 (0,12) 

0,42 (0,20) 

0,86 (0,38) 

0,7 

- 

N 

XII, U/mL 

1,0 (0,6) 

0,15 (0,08) 

0,22 (0,09) 

0,44 (0,16) 

0,77 (0,39) 

1,3 (0,82) 

- 

116% 

XIII, U/mL 

1,4 (0,55) 

0,30 

0,4 

0,61 (0,36) 

1,04 (0,50) 

0,96 

- 

- 

PreC, U/mL 

1,12 (0,06) 

0,13 (0,08) 

0,26 (0,14) 

0,35 (0,16) 

0,86 (0,56) 

1,18 

- 

t27% 

HK, U/mL 

0,92 (0,48) 

0,15 (0,10) 

0,28 (0,20) 

0,64 (0,50) 

0,82 (0,36) 

1,6 

- 

T 3 2 °/o 

Sistema anticoagulante 

AT, U/mL 

1,0 

0,23 

0,35 

0,56 

1,04 

1,02 

T14% 

N 

ct 2 -MG, U/mL 

1,05 (0,79) 

0,18 (0,10) 

- 

1,39 (0,95) 

1,91 (1,49) 

1,53 (0,85) 

- 

- 

Cl IN, U/mL 

1,01 

- 

- 

0,72 

1,41 

- 

- 

- 

PC, U/mL 

1,0 

0,10 

0,29 

0,50 

0,50 

0,99 

N 

N 

PS total, U/mL 

1,0 (0,6) 

0,15 (0,11) 

0,17 (0,14) 

0,24 (0,1) 

0,87 (0,55) 

0,89 

- 

N 

PS livre, U/mL 

1,0 (0,5) 

0,22 (0,13) 

0,28 (0,19) 

0,49 (0,33) 

1 

0,25 

- 

- 

Varfarina 

1,01 

0,10 (0,06) 

0,25 (0,10) 

0,49 (0,33) 

0,97 (0,59) 

- 

- 

4,15% 

Cofator II, U/mL 

(0,73) 

21 

20,6 

38 

n 

- 

- 

IVFT, U/mL 

73 








Sistema fibrinolitico 

Plaminogenio, U/mL 

1,0 

0,20 

0,35 (0,20) 

0,37 (0,18) 

0,90 

1,39 

4,10% 

N 

APt, U/mL 

4,9 

- 

8,48 

9,6 

2,8 

4,9 

t300% 

N 

cc2-AP, U/mL 

1,0 

1,0 

0,74 (0,5) 

0,83 (0,65) 

1,11 (0,83) 

0,95 

N 

N 

PAI-1, U/mL 

1,0 

- 

1,5 

1,0 

1,07 

4,0 

4,5% 

N 

Fibrinolise total 

N 

t 

T 

1 

- 

1 

T 

1 


Exceto quando mencionados de outra forma, os valores representam medias ± 2 desvios-padrao (DP) ou os valores entre parenteses representam os limites inferiores (- 2 DP 
ou faixa inferior); +, positivo ou presente; i, diminuido; t, aumentado; N, normal ou sem alteracao; *, valores sob a forma de razoes ou indivfduo/media da faixa de referenda; 
a 2 -MG, tX 2 “macroglobulina; a 2 -AP, a 2 -antipiasmina; ADP, difosfato de adenosina; AT, antitrombina; T5, tempo de sangramento; INC1, inibidor da esterase Cl; HK, dninogenio de 
alto peso molecular; PAI, inibidor do ativador do plasminogenio; PC, protelna C; PreC, pre-calicrefna; PS, protefna S; TP, tempo de protrombina; TTP, tempo de tromboplastina 
parcial; TT, tempo de trombina plasmatica, (tempo de coagulacao da trombina); IVFT, inibidor da via do fator tissular; APt, ativador do plasminogenio tissular; vWF, fator de 
von Willebrand. A fibrinolise total e avaliada apelo tempo de lise da euglobina. 

Adaptada, com permissao, a partir de Goodnight SH, Hathaway WE (editores): Disorders of Hemostasis 8 Thrombosis: A Clinical Guide, 2nd ed. McGraw-Hill, 2001. 
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Consideracoes gerais 

A atividade do fator VIII e registrada em unidades por mililitro, 
sendo 1 U/mL igual a 100% da atividade do fator observada em 1 mL 
de plasma normal. A faixa normal de atividade do fator VIE situa-se 
entre 0,5 e 1,5 U/mL (50-150%). A hemofilia A ocorre predominan- 
temente em homens, como um disturbio ligado ao X. Um ter<;o dos 
casos e devido a uma nova mutaijao. A incidencia da deficiencia do 
fator VIII e de 1:5.000 nascimentos do sexo masculino. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Os pacientes com hemofilia A grave (< 1% de atividade plasmatica 
do fator VIII) apresentam episodios espontaneos de sangramento 
envolvendo com frequencia a pele, membranas mucosas, articula¬ 
tes, musculos e visceras. Em contraste, os pacientes com hemofilia 
A leve (5-40% de atividade do fator VIII) sangram apenas em oca- 
sioes de trauma ou cirurgia. Aqueles com hemofilia A moderada 
(l-< 5% de atividade do fator VIII) apresentam tipicamente mani- 
festaqoes de sangramento intermediarias. O aspecto mais nocivo 
da deficiencia do fator VIII e a tendencia ao desenvolvimento de 
hemartroses recorrentes que levam a destruiqao articular. 

B. Achados laboratoriais 

Individuos com hemofilia A apresentam um TTPa prolongado, 
exceto em alguns casos de deficiencia leve. O TP encontra-se 
normal. O diagnostico e confirmado encontrando uma redu<;ao 
na atividade do fator VIII e uma atividade normal do vWF. Em 
dois terqos das familias de pacientes hemofilicos, as mulheres 
sao portadoras, e algumas sao levemente sintomaticas. Os por- 
tadores da hemofilia podem ser detectados pela determina^ao 
da proporqao da atividade do fator VIII pelo antigeno vWF e 
por tecnicas de genetica molecular. No feto ou recem-nascido 
do sexo masculino com uma historia familiar de hemofilia A, a 
pesquisa da atividade do fator VII no sangue de cordao e acurada 
e importante para o manejo subsequente. 

Complicacoes 

A hemorragia intracraniana e a principal causa de morte rela- 
cionada a doenqa entre pacientes com hemofilia. A maioria das 
hemorragias cranianas na deficiencia moderada a grave e espon- 
tanea (i.e., nao associadas ao trauma). As hemartroses come^am 
no inicio da infancia e, quando recorrentes, levam a destrui^ao 
articular (i.e., artropatia hemofilica). Hematomas intramuscula- 
res extensos podem levar a uma sindrome compartimental com 
morte consequente do musculo e do nervo. Embora estas com¬ 
plicates sejam mais comuns na hemofilia A grave, elas poderao 
aparecer em individuos que manifestem a doen^a moderada ou 
leve. Uma grave complicaqao da hemofilia e o desenvolvimento 
de anticorpos circulantes adquiridos contra o fator VIII, apos o 
tratamento com este mesmo fator concentrado. Estes inibidores 
do fator VIII se desenvolvem em 15-25% dos pacientes com he- 
mofilia A grave e, atualmente, esta situaqao e objeto de estudo, 
investigando a possibilidade de algum tipo de produto do trata¬ 
mento estar associado ao risco de desenvolvimento do inibidor. 
Os inibidores sao suscetiveis a dessensibiliza^ao com infusao re¬ 
gular do fator VIII, com ou sem terapia imunossupressora. Nos 
ultimos anos, o fator Vila recombinante se tornou uma terapia 


de escolha para o tratamento da hemorragia aguda em pacientes 
com hemofilia A que apresentam uma alta titula^ao do inibidor. 

Em decadas anteriores, as complicates da hemofilia A relacio- 
nadas a terapia incluiam a infec^ao pelo virus da imunodeficien- 
cia humana (HIV), virus da hepatite B (HBV) e virus da hepatite 
C (HCV). Por meio de uma seleqao mais estrita de doadores, da 
implementaijao de ensaios de triagem sensiveis, do uso de calor ou 
de metodos quimicos para inativato viral e do desenvolvimento 
de produtos recombinantes, o risco da ocorrencia destas infecijoes 
tornou-se minimo. Entretanto, os metodos de inativaqao nao eli- 
minam os virus que nao possuem capsula lipidica, de modo que a 
transmissao do parvovirus e da hepatite A permanece como uma 
preocupa^ao com o uso de produtos derivados do plasma. A imu- 
niza^ao com as vacinas da hepatite A e hepatite B e recomendada 
para todos os pacientes hemofilicos. 

Tratamento 

O objetivo geral do tratamento e aumentar a atividade do fator 
VIII para prevenir ou interromper o sangramento. Alguns pacien¬ 
tes com deficiencia leve do fator VIII respondem a desmopressina 
via liberate dos reservatorios endoteliais do fator VIII e vWF 
para o interior do plasma; entretanto, a maioria dos pacientes 
necessita da administrate exogena de fator VIII para alcan^ar 
a homeostase. A meia-vida in vivo do fator VIII e geralmente de 
8-12 h, porem esta podera variar consideravelmente entre os indi¬ 
viduos, dependendo das condi^oes comorbidas. Uma hemorragia 
que nao comprometa os membros e que nao seja fatal e tratada 
inicialmente com 20-30 U/kg de fator VIII, para atingir um au- 
mento de sua atividade plasmatica de 40-60%. A hemartrose 
das grandes articulates ou a hemorragia potencialmente muti- 
lante ou fatal sao tratadas inicialmente com doses aproximadas a 
50 U/kg de fator VIII, almejando uma eleva^ao de 100% da sua 
atividade. As doses subsequentes serao determinadas de acordo 
com o local e a extensao do sangramento, e com a resposta clinica. 
As doses sao arrendondadas ate o proximo tamanho total da am- 
pola. Em casos de resposta clinica subotima, de alteraijoes recentes 
na frequencia do sangramento ou no estado da doenqa, podera 
ser necessario o monitoramento de resposta da atividade plasma¬ 
tica do fator VIII. Na maioria dos casos de hemorragias nao fatais 
em pacientes experientes com hemofilia A moderada ou grave, o 
tratamento podera ser ministrado em casa, assegurando o acesso 
intravenoso adequado e a manuten<;ao da proximidade de contato 
com a equipe clinica especializada. 

Infusoes profilaticas do fator VIII (p. ex., duas ou tres vezes 
por semana) poderao impedir o desenvolvimento de artropatia 
em hemofilicos graves, e essa estrategia esta se tornando mais 
comum no tratamento da hemofilia pediatrica. 

Prognostics 

O desenvolvimento de terapias seguras e eficazes para a hemo¬ 
filia A tem resultado na melhora da sobrevivencia nas ultimas 
decadas. Alem disso, o controle mais agressivo e a coordenaqao 
da terapia abrangente de suporte nos centros especializados au- 
mentaram muito a qualidade de vida e a capacidade de suporte. 

Gouw SC: Treatment-related risk factors of inhibitor development 

in previously untreated patients with hemophilia A: The CANAL 

cohort study. Blood 2007;109:4648 [PMID: 17289808], 
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Manco-Johnson MJ: Prophylaxis versus episodic treatment to pre¬ 
vent joint disease in boys with severe hemophilia. N Engl J Med 
2007;357:535 [PMID: 17687129]. 

2. Deficiencia do fator IX (hemofilia B, 
doenca de Christmas) 

A forma de transmissao genetica e as manifesta^oes clinicas da 
deficiencia do fator IX sao as mesmas que as observadas nos 
casos de deficiencia do fator VIII. A hemofilia B apresenta uma 
prevalencia de 15-20%, semelhante a da hemofilia A. Assim 
como ocorre no caso da deficiencia do fator VIII, a deficiencia 
do fator IX esta associada a um TTPa prolongado, porem o TP 
e o TT estao normais. Entretanto, o TTPa e levemente menos 
sensivel a deficiencia do fator IX do que a deficiencia do fator 
VIII. O diagnostico da hemofilia B e estabelecido testando a ati- 
vidade do fator IX, e a sua gravidade e determinada de forma 
semelhante a da deficiencia do fator VIII. Em geral, a gravidade 
clinica do sangramento correlaciona-se menos com a atividade 
do fator na hemofilia B do que na hemofilia A. 

O alicerce do tratamento na hemofilia Beo fator IX exogeno. 
Ao contrario do fator VIII, cerca de 50% da dose administrada 
de fator IX difunde-se para o interior do espaqo extravascular. 
Portanto, 1 U/kg do concentrado de fator IX derivado do plasma 
ou de fator IX recombinante devera elevar a sua atividade plas- 
matica em aproximadamente 1%. O fator IX apresenta uma 
meia-vida tipica de 20-22 h in vivo; porem, devido a variabi- 
lidade, a monitoraqao da terapia podera ser necessaria. Assim 
como acontece com os produtos do fator VIII, as tecnicas de 
inativaqao viral para os concentrados de fator IX derivados do 
plasma parecem ser eficazes na erradicaqao das infecqoes por 
HIV, HBV e HCV. Apenas 1-3% dos individuos com deficiencia 
do fator IX produzem o seu inibidor especifico, porem os pacien- 
tes poderao apresentar risco de anafilaxia em caso de receberem 
a administraqao de fator IX exogeno. O prognostico desses indi¬ 
viduos com deficiencia do fator IX e comparavel aquele definido 
para os pacientes com deficiencia do fator VIII. As pesquisas em 
terapia genica, para ambas as hemofilias, estao em andamento. 

Shapiro AD: Hemophilia B (factor IX deficiency). In Goodnight SH, 
Hathaway WE (editors): Disorders of Hemostasis & Thrombosis: A 
Clinical Guide, 2nd ed. McGraw-Hill, 2001:140-148. 

Shapiro AD: The safety and efficacy of recombinant human blood 
coagulation factor IX in previously untreated patients with severe 
or moderately severe hemophilia B. Blood 2005;105:518 [PMID: 
15383463], 

3. Deficiencia do fator XI (hemofilia C) 

A deficiencia do fator XI e uma coagulopatia de transmissao au¬ 
tossomica, de gravidade clinica tipicamente leve a moderada. Os 
casos de deficiencia do fator XI representam menos de 5% de todos 
os pacientes hemofilicos. Os homozigotos geralmente apresentam 
sangramento em procedimentos cirurgicos ou apos trauma grave, 
mas nao costumam apresentar hemartroses espontaneas. Em con- 
traste com as deficiencias dos fatores VIII e IX, a atividade do fator 
XI e menos preditiva de risco de sangramento. Embora tipicamente 
leve, o sangramento patologico podera ser observado em indivi¬ 
duos heterozigotos com atividade do fator XI de ate 60%. Em geral, 
o TTPa mostra-se consideravelmente prolongado. Em individuos 


com deficiencia de ambos os tipos de fator XI, plasmatico e asso- 
ciado as plaquetas, o PFA-100 tambem podera estar prolongado. 
O manejo consiste tipicamente na profilaxia pre-operatoria e na 
terapia dos episodios de hemorragia aguda. O tratamento inclui a 
infusao de plasma fresco congelado (PFC); a transfusao de plaque¬ 
tas tambem podera ser util em pacientes com deficiencia do fator 
XI associado as plaquetas. A desmopressina tern sido utilizada em 
alguns casos. O prognostico de expectativa de vida normal e exce- 
lente em pacientes com deficiencia do fator XI. 

Salomon O: New observations on factor XI deficiency. Haemophilia 
2004;10:184 [PMID: 15479396], 

4. Outros disturbios hemorragicos hereditarios 

Outras deficiencias hereditarias de fatores de coagulaqao isolados 
sao raras. A transmissao, em geral, e por heranqa autossomica. 
Os individuos homozigotos que apresentam uma deficiencia ou 
anormalidade estrutural de protrombina, fator V, fator VII ou 
fator X poderao apresentar sangramento excessivo. 

Os individuos com disfibrinogenemia (i.e., fibrinogenio es¬ 
trutural ou funcionalmente anormal) poderao apresentar episo¬ 
dios tromboembolicos venosos recorrentes ou sangramento. O 
ensaio imunologico do fibrinogenio e normal, porem a prova de 
coagulaqao podera estar lenta, e o tempo de trombina, prolon¬ 
gado. O TP e o TTPa podem estar retardados. O crioprecipitado, 
que e rico em fibrinogenio, representa o tratamento de escolha, 
considerando a atual falta de disponibilidade de um produto de 
fibrinogenio recombinante ou derivado de plasma nos EUA. 

A afibrinogenemia assemelha-se clinicamente a hemofilia, 
porem resulta de heran^a autossomica recessiva. Os pacientes 
afetados poderao apresentar uma variedade de manifestaqoes he- 
morragicas, incluindo sangramento da mucosa, equimoses, he¬ 
matomas, hemartroses e hemorragia intracraniana, especialmente 
apos o trauma. A hemorragia fatal do cordao umbilical tern sido 
observada em neonatos. A observaqao de uma concentraqao dras- 
ticamente reduzida de fibrinogenio em uma crianqa higida sob os 
demais aspectos e confirmatoria do diagnostico. Como ocorre na 
disfibrinogenemia, a infusao de crioprecipitado e utilizada como 
profilaxia cirurgica e durante episodios de hemorragia aguda. 

Acharya SS: Rare Bleeding Disorder Registry: Deficiencies of factors 
II, V, VII, X, XIII, fibrinogen and dysfibrinogenemias. J Thromb 
Haemost 2004;2:248 [PMID: 14995986], 

DOENCA DE VON WILLEBRAND 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Equimoses frequentes e sangramento nasal desde o inicio 
da infancia. 

► Menorragia. 

► PFA-100 (ou tempo de sangramento) prolongado; conta- 
gem de plaquetas normal; ausencia de disfuncao plaque- 
taria adquirida. 

► Atividade reduzida ou estrutura anormal do vWF. 
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Consideracoes gerais 

A DvW e o disturbio hemorragico hereditario mais comum entre 
os brancos, com uma prevalencia de 1%. O vWF e uma proteina 
que existe no plasma sob a forma de um complexo multimerico, 
que se liga ao fator VIII e e um cofator para o fenomeno de ade- 
sao das plaquetas ao endotelio. Estima-se que 70-80% de todos 
os pacientes com DvW apresentem a doenqa classica (tipo 1), 
que e causada por uma deficiencia quantitativa parcial de vWF. 
A DvW do tipo 2 envolve uma deficiencia qualitativa (i.e., dis- 
funcional) de vWF, e a DvW do tipo 3 e caracterizada por uma 
deficiencia quase completa de FvW. A maioria (80%) dos indivi- 
duos com a doenqa tipo 1 sao assintomaticos. A DvW e transmi- 
tida, na maioria das vezes, por heranqa autossomica dominante, 
mas podera ser transmitida de forma autossomica recessiva. A 
doenqa tambem podera ser adquirida, desenvolvendo-se em as- 
sociaqao ao hipotireoidismo, tumor de Wilms, insuficiencia car- 
diaca, insuficiencia renal ou lupus eritematoso sistemico, ou em 
individuos que receberam acido valproico. A DvW adquirida e 
normalmente causada pelo desenvolvimento de um anticorpo 
contra o a vWF ou devido a um turnover (renovaqao) elevado 
desta proteina. 

Achados dinicos 

A. Sinais e sintomas 

Uma historia de equimoses frequentes, desproporcionais a gra- 
vidade do trauma, e um sangramento nasal excessivo costumam 
estar presentes. 

B. Achados laboratoriais 

Em geral, o prolongamento de PFA-100 ou do tempo de sangra¬ 
mento e observado, ja que o vWF e importante para a aderencia 
das plaquetas ao endotelio. O numero de plaquetas podera estar 
reduzido na DvW tipo 2. O fator VIII e o antigeno vWF estao 
diminuidos nos tipos 1 e 3, porem podera estar normal na DvW 
tipo 2. A atividade de vWF (p. ex., cofator da ristocetina ou ligaqao 
ao colageno) se encontra reduzida em todos os tipos da doenqa. 
Considerando que os niveis normais do antigeno vWF variant de 
acordo com o tipo sanguineo (o tipo O normalmente apresenta 
niveis inferiores), este devera ser determinado. A classificaqao la- 
boratorial completa requer um ensaio para a analise do complexo 
multimerico de vWF. O diagnostico precisara da confirmaqao dos 
testes laboratoriais, e o historico do sangramento e de utilidade 
diagnostica, quando presente. 

Tratamento 

O tratamento para prevenir ou interromper o sangramento da 
maioria dos pacientes com DvW tipos 1 e 2 e o acetato de des- 
mopressina, que induz a liberaqao de vWF dos reservatorios 
endoteliais. A desmopressina podera ser administrada por via 
intravenosa, durante 20-30 minutos, em uma dose de 0,3 mcg/kg, 
diluida em pelo menos 20-30 mL de soro fisiologico. Esta dose 
tipicamente provoca uma elevaqao de tres a cinco vezes na 
concentraqao plasmatica de vWF. Um spray nasal concentrado 
(150 mcg/jato) de desmopressina, diferentemente da preparaqao 
utilizada para enurese, podera ser empregado de forma alter- 
nativa. Como a resposta ao vWF e variavel entre os pacientes, 


as atividades do fator VIII e do vWF sao tipicamente avaliadas 
antes de 60 minutos apos a infusao, em caso de nao ter sido feita 
avaliaqao recente anterior. A desmopressina podera induzir ao 
deslocamento de liquidos entre compartimentos, a hiponatremia 
e convulsoes em crianqas com menos de 2 anos de idade. Como a 
liberaqao do vWF armazenado e limitada, a taquifilaxia normal¬ 
mente ocorre com a desmopressina. 

Se for indicada terapia adicional, recomenda-se a terapia de 
reposiqao com vWF (p. ex., concentrado derivado do plasma); 
este tratamento tambem e utilizado em pacientes com DvW 
tipos 1 e 2 que apresentem resposta laboratorial subotima a des¬ 
mopressina e em todos os individuos com a doenqa tipos 2b ou 
3. Os agentes antifibrinoliticos (p. ex., acido e-aminocaproico) 
poderao ser uteis no controle do sangramento das mucosas. A 
trombina topica e a cola de fibrina tambem podem ser beneficas, 
embora tenham sido descritos anticorpos que inibem as protei- 
nas da cascata da coagulaqao. O tratamento contraceptivo con- 
tendo estrogenio podera ajudar em caso de menorragia. 

Prognostico 

Com a disponibilidade do tratamento eficaz e a profilaxia do san¬ 
gramento, a expectativa de vida do paciente com DvW e normal. 

Cox Gill J: Diagnosis and treatment of von Willebrand disease. He- 
matol Oncol Clin North Am 2004;18:1277 [PMID: 15511616]. 

Mannucci PM: Treatment of von Willebrands disease. N Engl J Med 
2004;351:683 [PMID: 15306670]. 

DISTURBIOS DE SANGRAMENTO ADQUIRIDOS 
1. Coagulacao intravascular disseminada 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Presenca de disturbio que reconhecidamente desencadeia 
a CIVd/ 

► Evidences de coagulopatia grave (TTPa, TP ou prolonga- 
dos; aumento dos PDF [produtos de degradacao da fibrina/ 
fibrinogenio]; concentracao de plaquetas ou fibronogenio 
diminuida). 


Consideracoes gerais 

A CIVD e um processo patologico adquirido, caracterizado pela 
ativaqao difusa da coagulaqao, mediada pelo fator tissular, no 
hospedeiro. A CIVD envolve a geraqao excessiva e desregulada 
de trombina, com consequente deposiqao de fibrina intravascu¬ 
lar e consumo de plaquetas e de fatores pro-coagulantes. Os mi- 
crotrombos, compostos de fibrina e plaquetas, poderao produzir 
isquemia tissular e comprometimento de orgaos em alvo. O sis- 
tema fibrinolitico encontra-se frequentemente ativado na CIVD, 
levando a destruiqao da fibrina e do fibrinogenio mediada por 
plasmina. Esse processo origina os produtos de degradaqao da 
fibrina-fibrinogenio (PDFs), que exibem as funqoes de anticoagu- 
lante e inibidora de plaquetas. A CIVD normalmente acompanha 
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infec^oes graves e outras doerujas criticas em bebes e crian^as. As 
condi<;6es que sabidamente desencadeiam a CIVD incluem lesao 
endotelial (p. ex., endotoxina, virus), necrose tissular (p. ex., quei- 
maduras), lesao isquemica difusa (p. ex., choque, acidose por hi- 
poxia) e liberaqao sistemica de pro-coagulantes tissulares (p. ex., 
certas neoplasias, disturbios placentarios). 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os sinais da CIVD podem incluir (1) sinais de choque, em geral 
incluindo a disfumpao de orgaos em alvo, (2) tendencia ao sa- 
gramento difuso (p. ex., hematuria, melena, purpura, petequias, 
gotejamento persistente apos pun^oes por agulha ou outros 
procedimentos invasivos) e (3) evidencias de lesoes tromboticas 
(p. ex., trombose de vasos maiores, purpura fulminante). 

B. Achados laboratoriais 

Os testes mais sensiveis, mais faceis de serem realizados, mais 
uteis para o monitoramento e que mais refletem a capacidade 
hemostatica do paciente sao o TP, TTPa, contagem de plaque- 
tas e avalia^ao dos produtos de degradaqao do fibrinogenio e 
fibrina-fibrinogenio. O TP e o TTPa se mostram tipicamente 
prolongados, e a contagem de plaquetas e a concentraqao de fi¬ 
brinogenio poderao estar diminuidas. Entretanto, em crianqas, o 
nivel de fibrinogenio podera se mostrar normal ate um periodo 
mais adiantado da doenca. Os niveis dos produtos da degradaijao 
de fibrina-fibrinogenio ficam aumentados e o conhecimento dos 
niveis elevados de D-dimero, um produto intermediary da de- 
gradaqao da fibrina resultante de cross-linking podera ser util no 
monitoramento do grau de ativa^ao da coagulaqao e da fibrino- 
lise. Entretanto, o D-dimero e inespecifico e podera estar elevado 
durante o curso de um evento precipitante (p. ex., infec^ao se- 
vera) sem a ocorrencia concomitante de CIVD. Em geral, ha con- 
sumo dos inibidores fisiologicos da coagulaijao, especialmente a 
antitrombina III e a proteina C, predispondo o individuo a trom¬ 
bose. As anormalidades laboratoriais especificas na CIVD podem 
variar com o evento desencadeador e com o curso da doenqa. 

Diagnostico diferencial 

Podera ser dificil a distimpao entre a CIVD e a coagulopatia de 
insuficiencia hepatica (i.e., disfunqao da sintese hepatica), espe¬ 
cialmente quando a ultima estiver associada a trombocitopenia 
secundaria a hipertensao portal e ao hiperesplenismo. Em geral, 
a atividade do fator VII se mostra fortemente reduzida na in¬ 
suficiencia hepatica (devido a sintese deficiente desta proteina, 
que apresenta a mais curta meia-vida entre todos os fatores 
pro-coagulantes), porem esta reduijao e apenas leve ou moderada 
no caso da CIVD (devido ao consumo). A atividade do fator VIII 
costuma estar normal ou ate aumentada no caso de insuficiencia 
hepatica, porem reduzida na CIVD. 

► Tratamento 

A. Tratamento para o disturbio basico 

O aspecto mais importante da terapia na CIVD e a identificaqao 
e o tratamento do evento desencadeador. Se o processo patoge- 
nico que originou a CIVD for reversivel, nenhuma terapia adi- 
cional devera ser necessaria para a coagulopatia. 


B. Reposicao terapeutica para a coagulopatia 
de consumo 

A reposiqao dos fatores pro-coagulantes consumidos (atraves da 
infusao de plasma fresco congelado) e de plaquetas (atraves da 
transfusao de plaquetas) e necessaria no contexto da CIVD com 
complicates hemorragicas, ou como profilaxia do sangramento 
no periodo perioperatorio. A infusao de 10-15 mL/kg de PFC eleva 
tipicamente a atividade dos fatores pro-coagulantes em aproxima- 
damente 10-15%. O crioprecipitado tambem podera ser utilizado 
como uma fonte rica em fibrinogenio; no caso de bebes, uma bolsa 
de crioprecipitado para cada 3 kg de peso corporal ou, para o caso 
de crianqas maiores, uma bolsa para cada 6 kg, elevam tipicamente a 
concentraijao plasmatica de fibrinogenio em 75-100 mg/dL. 

C. Terapia anticoagulante para ativacao 
da coagulacao 

A infusao intravenosa continua de varfarina nao fracionada e, al- 
gumas vezes, realizada com a intenqao de atenuar a ativaqao da 
coagulacao e a consequente coagulopatia de consumo. O racional 
do tratamento com varfarina e maximizar a sua eficacia e mini- 
mizar a necessidade de reposicao de pro-coagulantes e plaquetas; 
entretanto, as evidencias clinicas que demonstrem o beneficio da 
varfarina para a CIVD ainda sao limitadas. A dosagem e o monito¬ 
ramento da varfarina nao fracionada estao relacionados adiante. 

D. Concentrados de fatores especificos 

Um estudo-piloto nao randomizado, feito utilizando concentrados 
de antitrombina em criancas com CIVD e com deficiencia da an¬ 
titrombina adquirida associada, demonstrou desfechos favoraveis, 
sugerindo que a substitui<;ao deste pro-coagulante consumido po- 
deria ser benefica. O uso do concentrado de proteina C tambem 
se mostrou promissor em dois pequenos estudos-pilotos de CIVD 
associada ao meningococo com purpura fulminans. A proteina C 
ativada reduziu a mortalidade de adultos septicos em um grande 
ensaio clinico randomizado multicentrico; a realizacao de um en- 
saio pediatrico internacional encontra-se em andamento. 

2. Doenca hepatica 

O figado e o principal local de sintese da protrombina, fibrinogenio, 
cininogenio de alto peso molecular e dos fatores V, VII, IX, X, XI 
XII e XIII. Alem disso, o plasminogenio e os anticoagulantes fisiolo¬ 
gicos (antitrombina III, proteina C e proteina S) sao sintetizados no 
figado. A a 2 -antiplasmina — um regulador da fibrinolise — tam¬ 
bem e produzida pelo figado. A deficiencia do fator V e dos fatores 
dependentes da vitamina K (II, VII, IX e X) e, na maioria das vezes, 
resultante da sintese hepatica diminuida e se manifesta por um TP 
prolongado e, em algumas vezes, tambem pelo prolongamento do 
TTPa. A perda extravascular e o consumo elevado de fatores da coa¬ 
gulacao podem contribuir para o prolongamento do TP e do TTPa. 
A producao de fibrinogenio costuma estar reduzida ou um fibrino¬ 
genio anormal (disfibrinogenio) pode ser sintetizado, com excesso 
de residuos de acido sialico, ou ainda, ambas as situacoes podem ser 
encontradas. A hipofibrinogenemia ou a disfibrinogenemia estao 
associadas ao prolongamento do tempo de trombina e do tempo de 
reptilase. Os PDFs e os D-dimeros poderao estar presentes devido 
ao aumento da fibrinolise, principalmente no caso da hepatite cro- 
nica ou cirrose. A trombocitopenia secundaria ao hiperesplenismo 
podera ser observada. A CIVD e a coagulopatia da doenca hepatica 
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tambem mimetizam a deficiencia de vitamina K; entretanto, nesta 
deficiencia, a atividade do fator V esta normal. O tratamento do 
sangramento agudo, no caso de coagulopatia da insuficiencia hepa- 
tica, consiste na substituicpao com PFC e plaquetas. A desmopressina 
podera abreviar o tempo de sangramento e o TPPa em pacientes 
com insuficiencia hepatica cronica; porem, a sua seguran^a ainda 
nao esta bem estabelecida. O uso do fator Vila recombinante e efi- 
caz no caso de hemorragias potencialmente fatais. 

3. Deficiencia de vitamina K 

O perlodo apos o nascimento e caracterizado pela atividade 
fisiologicamente diminuida dos fatores dependentes da vita¬ 
mina K (II, VII, IX e X). Se a vitamina K nao for administrada 
na ocasiao do nascimento, podera se desenvolver uma diatese 
hemorragica, anteriormente chamada de doen<;a hemorragica 
do recem-nascido e hoje conhecida como sangramento por 
deficiencia de vitamina K (SDVK). Fora do periodo neonatal, a 
deficiencia de vitamina K podera ocorrer como consequencia de 
ingestao inadequada, perdas excessivas, formaijao inadequada 
de metabolitos ativos ou antagonismo competitivo. 

Um dos tres padroes seguintes e observado no periodo neo¬ 
natal: 

1. Ocorrencia de SDVK precoce no recem-nascido dentro das 
primeiras 24 h de vida, que se manifesta, na maioria das vezes, 
por cefalo-hematoma, hemorragia intracraniana ou sangra¬ 
mento intra-abdominal. Embora ocasionalmente idiopatica, 
ela esta normalmente associada a ingestao materna de farma- 
cos que interferem no metabolismo da vitamina K (p. ex., var- 
farina, fenitoina, isoniazida e rifampicina). A SDVK precoce 
ocorre em 6-12% dos neonatos de maes que receberam estes 
medicamentos, sem receber a suplementa^ao simultanea de 
vitamina K. O disturbio e, em geral, potencialmente fatal. 

2. A SDVK classica ocorre no periodo de 24 h a sete dias apos 
o nascimento e normalmente se manifesta por sangramento 
gastrintestinal, cutaneo ou mucoso. O sangramento apos a 
circuncisao podera ser observado. Embora esteja ocasional¬ 
mente associada ao uso materno de farmacos, ela tambem 
podera ocorrer em bebes saudaveis que nao tenham rece- 
bido vitamina K na ocasiao do nascimento e que recebam 
aleitamento materno exclusivo. 

3. A SDVK neonatal tardia se manifesta a partir do oitavo 
dia de vida. As manifestaijoes incluem sangramento intra- 
craniano, gastrintestinal ou cutaneo. Este disturbio e nor¬ 
malmente associado a ma absonjao de gordura (p. ex., na 
diarreia cronica) ou a altera<;6es na flora intestinal (p. ex., 
na terapia prolongada com antibioticos). Como a SDVK 
classica, a SDVK tardia ocorre quase que exclusivamente em 
bebes amamentados no peito. 

O diagnostico de deficiencia de vitamina K e suspeitado 
com base na anamnese, exame fisico e resultados laborato- 
riais. O TP encontra-se prolongado de forma desproporcional 
ao TTPa (tambem prolongado). O TT ficara retardado em um 
periodo posterior no curso da doencpa. A contagem de plaquetas 
e normal. Este perfil laboratorial e semelhante ao da coagulo¬ 
patia da doenqa hepatica aguda, porem com niveis normais de 
fibrinogenio e ausencia de elevaijao da transaminase hepatica. 
O diagnostico de deficiencia de vitamina K e confirmado pela 
demonstrate de proteinas nao carboxiladas na ausencia de 


vitamina K no plasma e pelas respostas clinicas e laboratoriais 
a vitamina K. A administrate intravenosa ou subcutanea de 
vitamina K devera ser feita imediatamente, nao devendo ser re- 
tardada enquanto se aguardem os resultados dos testes. No caso 
de sangramento grave, o tratamento agudo adicional com PFC 
ou com fator Vila recombinante podera ser indicado. 

4. Uremia 

A uremia esta frequentemente associada a disfun^ao plaquetaria 
adquirida. O sangramento ocorre em cerca de 50% dos pacientes 
com insuficiencia renal cronica. O risco de sangramento conferido 
pela disfunto plaquetaria, associada ao desequilibrio metabolico, 
pode se somar a diminuito da atividade de vWF e a deficiencias 
de fatores pro-coagulantes (p. ex., fatores II, XII, XI, IX), devido ao 
aumento das perdas urinarias destas proteinas em alguns casos de 
insuficiencia renal. De forma compativel com a disfunto plaqueta¬ 
ria, o sangramento uremico e caracterizado por purpura, epistaxe, 
menorragia ou hemorragia gastrintestinal. O sangramento agudo 
podera ser controlado pela infusao de acetato de desmopressina, 
concentrados de fator VIII contendo vWF ou de crioprecipitados 
com ou sem a administraepao simultanea de PFC. A transfusao de 
eritrocitos podera ser necessaria. A administraqao profilatica de 
eritropoietina, antes do desenvolvimento da anemia grave, parece 
reduzir o risco de sangramento. O uso do fator Vila recombinante 
podera ser util em caso de sangramento refratario. 

Goldenberg NA: Pediatric hemostasis and use of plasma components. 
Best Pract Res Clin Haematol 2006;19:143 [PMID: 16377547). 

Hey E: Vitamin K—What, why, and when. Arch Dis Child Fetal Neo¬ 
natal Ed 2003;88:F80 [PMID: 12598491], 

Young G: Off label use of rFVIIa in children with excessive bleeding: 
A consecutive study of 153 off-label uses in 139 children. Pediatr 
Blood Cancer 2009;53:179 [PMID: 19415741). 

ANORMALIDADES VASCULARES ASSOCIADAS 
AO SANGRAMENTO 

1. Purpura de Henoch-Schonlein 
(purpura anafilactoide) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Rash cutaneo purpurico. 

► Poliartrite migratoria ou poliartralgias. 

► Dor abdominal intermitente. 

► Nefrite. 


Consideracoes gerais 

A purpura de Henoch-Schonlein (PHS), o tipo mais comum de 
vasculite dos pequenos vasos em crian^as, afeta primariamente 
meninos de 2 a 7 anos de idade. A sua maior ocorrencia e na 
primavera e no outono, e uma infec^ao do trato respiratorio su¬ 
perior precede o diagnostico em dois terqos das crianqas. 

A vasculite leucocitoclastica na PHS envolve principalmente 
os pequenos vasos da pele, trato gastrintestinal e rins, com de- 
posiijao de imunocomplexos de IgA. O sintoma mais comum e 
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precoce e a purpura palpavel, que resulta do extravasamento de 
eritrocitos para o tecido que envolve as venulas. Os antigenos 
do estreptococos (3-hemoliticos do grupo A e outras bacterias, 
virus, farmacos, alimentos e picadas de insetos tem sido indica- 
dos como agentes desencadeadores. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

O envolvimento cutaneo podera se manifestar inicialmente por 
urticarias progredindo a maculopapulas e convergindo a uma 
erupqao purpurica palpavel simetrica distribuida pelas pernas, 
nadegas e cotovelos. Novas lesoes poderao continuar a aparecer 
por um periodo de duas a quatro semanas e poderao estender-se 
para todo o corpo. Dois tertpos dos pacientes desenvolvem poliar- 
tralgias migratorias ou poliartrite, principalmente nos tornozelos 
e joelhos. Uma dor abdominal aguda e intermitente ocorre em 
aproximadamente 50% dos pacientes, e episodios de hemorragia 
e edema do intestino delgado poderao ser observados ocasional- 
mente. A intussuscep^ao podera ser observada. De 25-50% dos 
individuos afetados desenvolvem um comprometimento renal 
na segunda ou terceira semana da doenqa, com um quadro ne- 
fritico ou, menos comumente, nefrotico. A hipertensao podera 
acompanhar o comprometimento renal. Em meninos, podera 
tambem acontecer uma tortpao testicular. Sintomas neurologicos 
podem ocorrer devido a vasculite dos pequenos vasos. 

B. Achados laboratoriais 

A contagem de plaquetas encontra-se normal ou elevada, e os 
outros testes de triagem da homeostase e da atividade plaquetaria 
se mostram tipicamente normals. O EGU revela, com frequen- 
cia, hematuria e, algumas vezes, proteinuria. As fezes poderao 
apresentar resultado positivo para a presenqa de sangue oculto. 
A titula^ao de antiestreptolisina O (ASLO) esta ocasionalmente 
elevada, e a cultura de esfregaqo da garganta podera acusar es¬ 
treptococos |3-hemoliticos do grupo A. A concentraqao serica de 
IgA podera estar elevada. 

Diagnostico diferencial 

O rash da sepse (especialmente de origem meningococica) po¬ 
dera se assemelhar ao envolvimento cutaneo na PHS, embora a 
distribui^ao tenda a ser mais generalizada. A possibilidade de 
trauma devera ser considerada em qualquer crianqa que se apre- 
sente com purpura. Outros tipos de vasculite tambem deverao 
ser considerados. As lesoes da purpura trombocitopenica trom- 
botica nao sao palpaveis. 

► Tratamento 

Em geral, o tratamento e de suporte. O uso de AINEs podera 
ser util no caso de artrite. O tratamento com corticosteroides 
podera fornecer alivio sintomatico das manifestaqoes articula- 
res ou gastrintestinais graves, porem nao altera as manifestaqoes 
cutaneas ou renais. Se a cultura for positiva para estreptococos 
(3-hemoliticos do grupo A ou se a titulaqao de ASLO estiver ele¬ 
vada, sera recomendado um curso terapeutico de penicilina. 

Prognostico 

O prognostico para recuperaqao e geralmente bom, embora 
os sintomas recorram com frequencia (25-50%) durante um 


periodo de alguns meses. Em pacientes que desenvolvem ma- 
nifestatpoes renais, a hematuria microscopica pode persistir por 
anos. A insuficiencia renal progressiva ocorre em 5% dos pacien¬ 
tes com PHS, com uma taxa de mortalidade global de 3%. 

Ronkainen J: Early prednisone therapy in Henoch-Schonlein pur¬ 
pura: A randomized, double-blind, placebo-controlled trial. J Pe- 
diatr 2006;149:241 [PMID: 16887443], 

2. Disturbios do colageno 

Episodios de sangramento de leves ate potencialmente fatais 
podem ocorrer em algumas formas da sindrome de Ehlers-Dan- 
los, o disturbio hereditario do colageno mais comum. A sindrome 
de Ehlers-Danlos e caracterizada por hipermobilidade articular, 
extensibilidade cutanea e equimoses frequentes desproporcionais 
a gravidade do trauma. As anormalidades de coagulaqao poderao 
estar presentes em alguns casos, incluindo a disfun^ao plaqueta¬ 
ria e as deficiencias dos fatores de coagulaqao VIII, IX, XI e XIII. 
Entretanto, o sangramento e as equimoses, na maioria dos casos, 
se relacionam com a fragilidade dos capilares e com a integri- 
dade vascular comprometida. Os individuos com sindrome de 
Ehlers-Danlos tipos 4 e 6 apresentam risco para a ocorrencia de 
dissecqao aortica e para a ruptura espontanea de aneurimas aor- 
ticos. As cirurgias deverao ser evitadas nos casos dos pacientes 
com sindrome de Ehlers-Danlos, assim como as medicares que 
induzam a disfunqao plaquetaria. 

De Paepe A: Bleeding and bruising in patients with Ehlers-Danlos 
syndrome and other collagen vascular disorders. Br J Haematol 
2004;127:491 [PMID: 15566352], 


DISTURBIOS TROMBOTICOS 


Consideracoes gerais 

Embora raros em crianqas, os disturbios tromboticos estao sendo 
observados com crescente frequencia, particularmente com o maior 
indice de suspeita diagnostica por parte dos medicos e a melhora da 
sobrevivencia nos centros pediatricos de tratamento intensivo. Al¬ 
gumas condicpoes clinicas apresentam uma associatpao potencial com 
eventos tromboticos na infancia (ver Fatores de Risco Clinico). 

Achados clinicos 

A avaliaqao inicial da crianqa que apresenta trombose inclui a 
investigaqao de potenciais fatores causadores, assim como da 
historia familiar de trombose e de doenqas cardiovasculares ou 
cerebrovasculares precoces. 

A. Fatores de risco clinico 

Os fatores de risco clinico estao presentes em mais de 90% das 
crianqas com tromboembolismo venoso agudo (TEV). Estas 
condiqoes incluem a presenqa de um cateter vascular de perma- 
nencia, insuficiencia cardiaca, infecqao, trauma, cirurgia, imo- 
biliza^ao, insuficiencia inflamatoria cronica ou doen^a vascular 
do colageno, insuficiencia renal, anemia falciforme e neoplasias. 
Estudos prospectivos indicam que, utilizando a avaliatpao radio- 
logica seriada como metodo de triagem, o risco de TEV e de 
quase 30% para os cateteres venosos centrais por curtos perio- 
dos, inseridos nas veias jugulares internas. 
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▲ Figura 28-6 Purpura fulminans em um bebe com deficien- 
cia grave de protema C. 

1. Estados de trombofilia (hipercoagulabilidade) 
hereditaria 

A. Deficiencia de proteina C — A protema C e uma protema 
dependente da vitamina K, normalmente ativada pela trom- 
bina ligada a trombomodulina, e responsavel pela inativaqao 
dos fatores V e VIII ativados. Alem disso, a protema C ativada 
promove a fibrinolise. Existem dois fenotipos da deficiencia 
hereditaria de protema C. Os individuos heterozigotos com 
deficiencia de protema C de carater autossomico dominante em 
geral se apresentam com TEV no inicio da idade adulta, porem 
o disturbio podera se manifestar durante a infancia ou, mais 
tarde, na vida adulta. No caso de deficiencia leve de protema 
C branda, a profilaxia anticoagulante e tipicamente limitada a 
periodos de riscos pro-tromboticos aumentados. A deficiencia 
da protema C com carater homozigoto ou heterozigoto com- 
posto e rara, porem fenotipicamente grave. As crian 9 as afeta- 
das normalmente se apresentam com purpura fulminans e/ou 
com TEV nas primeiras 12 h de vida (Figura 28-6). A reposiqao 
imediata da protema C por infusao de soluifao concentrada 
ou (quando disponivel) de PFC a cada 6-12 h e recomendada, 
juntamente com a administrate terapeutica de varfarina. O 
controle subsequente requer anticoagulaqao cronica com var¬ 
farina, algumas vezes simultanea a infusao de rotina do con- 
centrado de proteina C, a fim de permitir o uso de uma dose 
inferior de varfarina. 

A recorrencia da TEV e comum, especialmente durante 
periodos de anticoagulaqao subterapeutica ou na presenqa de 
condiqoes associadas ao aumento do risco protrombotico. 

B. Deficiencia de proteinas — A proteina S e um cofator da pro¬ 
tema C. Os neonatos homozigotos para a deficiencia de proteina S 
apresentam um curso semelhante aqueles com deficiencia de pro¬ 
tema C de carater homozigoto ou heterozigoto composto. No caso 
da deficiencia homozigotica grave ou de individuos heterozigotos 
que apresentem TEV recorrente, indica-se a terapia com varfarina 
por toda a vida. Devem ser feitos esforqos para distinguir estas 
condiqoes da deficiencia adquirida, que podera ser mediada pelo 
anticorpo ou secundaria a um aumento na proteina que se liga a 
C4b, induzido pela inflamaqao. 


C. Deficiencia de antitrombina — A antitrombina e o inibi- 
dor fisiologico mais importante da trombina e inibe os fatores IX, 
X, XI e XII ativados. A deficiencia de antitrombina e transmitida 
por um padrao de heranqa autossomica dominante e esta asso- 
ciada a TEV, com aparecimento tipico na adolescencia ou no ini¬ 
cio da fase adulta. A terapia para a TEV adulta envolve a repos^ao 
com concentrado de antitrombina e a anticoagulapio terapeutica. 
A eficiencia da varfarina podera ser significativamente reduzida 
no contexto da deficiencia grave de antitrombina, que em geral 
requer a reposiqao de antitrombina por meio de concentrado. Os 
pacientes com deficiencia grave homozigotica ou TEV recorrente 
sao mantidos em terapia com varfarina por toda a vida. 

D. Mutaijao do fator V de Leiden — Uma substituiqao de 
aminoacido no gene que codifica o fator V origina o fator V de 
Leiden, um polimorfismo resistente a inativapio pela protema C 
ativada. Reconhecido como a causa mais comum de resistencia a 
protema C ativada em brancos, o fator V de Leiden esta presente 
em aproximadamente 5% da populaqao branca, 20% dos adultos 
brancos com trombose de veia profunda e 40-60% daqueles com 
uma historia familiar de TEV. A TEV ocorre tanto em individuos 
heterozigotos quanto homozigotos. No primeiro caso, a trombose 
e tipicamente desencadeada por um fator de risco clinico (ou 
entao se desenvolve em associapio a uma condicpao de trombo¬ 
filia adicional) e no ultimo costuma ser espontanea. Estudos na 
populaqao sugerem que o risco de TEV incidente esta aumentado 
de duas a sete vezes no caso do perfil heterozigotico do fator V de 
Leiden, 35 vezes entre os individuos heterozigotos que recebem 
contraceptives orais e 80 vezes naqueles homozigotos. 

E. M utacao da protrombina — A mutaplo 20210 de gluta- 
mina para alanina, do gene que codifica a protrombina, e um 
polimorfismo relativamente comum nos brancos que aumenta 
a ativa^o da protrombina em trombina. Na forma heterozigota, 
a protrombina 20210 tem sido associada a um aumento de risco 
de duas a tres vezes para a TEV incidente. Esta mutaqao tambem 
parece aumentar moderadamente o risco de TEV recorrente. 

F. Outros disturbios HEREDiTARios — As anormalidades qua- 
litativas do fibrinogenio (disfibrinogenemias) sao normalmente 
herdadas em carater autossomico dominante. A maioria dos indi¬ 
viduos com disfibrinogenemia e assintomatica. Alguns pacientes 
apresentam sangramento, e outros desenvolvem trombose venosa 
ou arterial. O diagnostico e sugerido pela observapio de um tempo 
de protrombina prolongado com uma concentraqao normal de 
fibrinogenio. A hiper-homocistememia pode ser uma condi^ao 
hereditaria ou adquirida e esta associada a um risco aumentado de 
trombose tanto arterial quanto venosa. Em crianqas, ela tambem 
pode ser um fator de risco para o acidente vascular cerebral (AVC) 
arterial isquemico. Entretanto, a hiper-homocistememia e muito 
rara quando e feita a suplementacpao alimentar com folato (como 
nos EUA) e e observada, quase exclusivamente, nos casos de in- 
suficiencia renal ou doenqa metabolica (p. ex., homocistinuria). 
Alem disso, as mutaqoes no receptor da metilenotetra-hidrofolato 
redutase nao parecem representar um fator de risco para a trom¬ 
bose em crianqas americanas, quando a homocisteina nao se en- 
contra elevada. A lipoproteina(a) e uma lipotroteina que apresenta 
homologia com o plasminogenio. Estudos in vitro sugerem que 
a lipoproteina(a) possa tanto promover a aterotrombose quanto 
inibir a fibrinolise. Algumas evidencias sugerem atualmente que 
as concentrates plasmaticas elevadas de lipoproteina(a) estejam 
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associadas a uma maior ocorrencia de TEVs e ao AVC arterial 
isquemico em crian^as. 

A atividade aumentada do fator VIII representa um fator de 
risco para a TEV incidente e e comum entre crian^as com TEV 
aguda. A eleva^ao do fator VIII podera persistir no acompanha- 
mento de longo prazo destes pacientes e podera ser uma carac- 
teristica hereditaria. 

2. Disturbios adquiridos 

A. Anticorpos antifosfolipideo — O desenvolvimento de 
anticorpos antifosfolipideo e a forma mais comum de trombo- 
filia adquirida em crian^as. Os anticorpos antifosfolipideo, que 
incluem o anticoagulante do lupus, os anticorpos anticardiolipina 
e os anticorpos P 2 -glicoproteina 1 (entre outros), sao comuns na 
TEV aguda da infancia. O anticorpo anticoagulante do lupus e 
demonstrado in vitro pela inibi^ao dos ensaios de coagulaqao 
dependentes do fosfolipideo (p. ex., TTPa e o tempo do veneno 
de vibora de Russell diluido), e as tecnicas imunologicas (p. ex., 
ensaios de imunoabsor^ao ligados a enzima [EUsa]) sao normal- 
mente utilizadas para a detec^ao da anticardiolipina e dos anti¬ 
corpos P 2 -glicoproteina 1. Embora comuns em individuos com 
doen^as autoimunes, como o lupus eritematoso sistemico, os anti¬ 
corpos antifosfolipideo tambem poderao se desenvolver apos a ex- 
posiqao a determinados farmacos, infec^oes, inflamaqao aguda e 
doenqas linfoproliferativas. Algumas vezes, a TEV e os anticorpos 
antifosfolipideo poderao preceder o aparecimento de outros sinais 
de lupus por longos periodos de tempo. As doempas virais repre- 
sentam um fator precipitante comum em criampas, e, em muitos 
casos, a infecqao causadora podera ser assintomatica. 

Se um anticorpo antifosfolipideo persistir por seis a 12 semanas 
apos o evento trombotico agudo, o diagnostico dessa sindrome es- 
tara confirmado. A duraqao ideal da anticoagulaqao nao esta clara 
para este caso, de modo que as diretrizes pediatricas atuais de trata- 
mento recomendam um curso de dura^ao de tres meses. 

B. Deficiencias de anticoagulantes intrinsecos — As 
deficiencias adquiridas das proteinas C, S e antitrombina po¬ 
derao ocorrer em um contexto clinico de consumo excessivo, 
incluindo sepse, CIVD, TEV extensa ou de vasos principals e 
sindrome de obstruqao sinusoidal apos o transplante de medula 
ossea (chamada anteriormente de doemja hepatica veno-oclu- 
siva). Estudos-piloto em crian^as sugeriram um possivel papel 
terapeutico para os concentrados de proteina C ou antitrombina, 
nos casos de CIVD associada a sepse e de sindrome de obstruijao 
sinusoidal pos-transplante grave. 

C. Reagentes de fase aguda — Como parte da resposta de fase 
aguda, as eleva^oes nas concentrates plasmaticas de fibrinogenio 
e de fator VIII, e na contagem de plaquetas poderao ser observadas, 
todas elas contribuindo para um estado pro-trombotico adquirido. 

A trombocitose reativa raramente esta associada a TEV em 
crianqas com contagem de plaquetas abaixo de um milhao por 
microlitro. 

B. Sinais e sintomas 

As caracteristicas de apresenta^ao da trombose irao variar de 
acordo com a sua localizaqao anatomica, extensao do envolvi- 
mento vascular, grau de vaso-oclusao e presen 9 a de disfunqao de 
orgaos em alvo. A apresenta^ao classica da trombose venosa pro¬ 
funda de uma extremidade superior ou inferior e o edema doloroso 
agudo ou subagudo da extremidade, e a manifestaqao da embolia 


pulmonar envolve normalmente dispneia e dor toracica pleuritica, 
e a trombose sinovenosa cerebral se manifesta, em geral, por cefa- 
leia persistente ou grave, com ou sem deficit neurologico. A trom¬ 
bose arterial da extremidade inferior (p. ex., no periodo neonatal 
associada a um cateter na arteria umbilical) bem como o vasos- 
pasmo sem trombose identificada costumam se manifestar pela 
redu^ao dos pulsos distais e pela palidez acinzentada do membro. 

C. Achados laboratoriais 

Uma investiga<;ao laboratorial abrangente para a trombofilia (ou seja, 
hipercoagulabilidade) e recomendada pela Sociedade Internacional 
de Trombose e Homeostase, a fim de esclarecer possiveis anorma- 
lidades basicas congenitas ou adquiridas que possam vir a afetar o 
manejo agudo ou cronico. Os testes avaliam a deficiencia intrinseca 
de anticoagulantes (p. ex., proteinas C, S e antitrombina), o excesso 
do fator pro-coagulante (p. ex., fator VIII), as mutaqoes proteicas 
e geneticas que medeiam o aumento da atividade pro-coagulante 
ou reduzem a sensibilidade a inativato (anticorpos antifosfolipi¬ 
deo, fator V de Leiden e polimorfismos da protrombina 20210), os 
mediadores bioquimicos da lesao arterial (homocistema) e os mar- 
cadores ou reguladores da fibrinolise (p. ex., D-dimero, inibidor 
1 do ativador do plasminogenio e lipoproteina[a]). A interpreta^ao 
dos niveis de fator pro-coagulante e de anticoagulantes intrinsecos 
devera levar em conta os valores normais para estas proteinas de 
acordo com a faixa etaria. Entre estes fatores de risco para a TEV, os 
anticorpos antifosfolipideo e os niveis elevados de homocistema e 
lipoproteina(a) tambem tem sido bem documentados como fatores 
de risco para eventos arteriais tromboticos e isquemicos. 

D. Exames de imagem 

As tecnicas adequadas de imagem radiologica sao essenciais 
para documentar objetivamente o trombo e definir o tipo (ve- 
noso versus arterial), a oclusividade e a extensao da trombose 
(extremidades proximal e distal). 

Tratamento 

As diretrizes atuais para o tratamento de crianqas com o pri- 
meiro episodio de TEV foram amplamente baseadas na expe¬ 
rience com adultos e incluem a anticoagula^ao terapeutica por 
pelo menos tres meses. Durante este periodo, devem ser obser¬ 
vadas as precaucpoes com o sangramento, como descritas (ver 
Tratamento da Purpura Trombocitopenica Idiopatica). 

A terapia inicial utiliza a varfarina nao fracionada intravenosa 
continua ou inje^oes subcutaneas de varfarina de baixo peso mo¬ 
lecular (LMWH) por pelo menos sete dias, monitorada pelo nivel 
de atividade de anti-Xa para manter os niveis anticoagulantes entre 
0,3 e 0,7 ou 0,5 e UI/mL, respectivamente. Em seguida, continua-se 
com a terapia anticoagulante com LMWH ou varfarina diaria por 
via oral, sendo este ultimo agente monitorado pelo TP, a fim de 
manter uma razao normalizada internacional (RNI) de (2,5-3,5 na 
presen^a de anticorpo antifosfolipideo). Durante o tratamento com 
varfarina, CRNI devera se manter na faixa terapeutica por dois dias 
consecutivos, antes da interrupqao da varfarina. A farmacocinetica 
da varfarina e afetada pela doen 9 a aguda, por diversos medicamen- 
tos e por altera 9 oes na dieta, por isso necessita de monitoramento 
frequente. A LMWH oferece a vantagem de o acompanhamento 
nao precisar ser continuo, porem e muito mais cara que a varfa¬ 
rina. No caso das TEVs dos membros ou potencialmente fatais, 
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incluindo embolos em arterias pulmonares proximais e nos casos 
da TEV progressiva, apesar da terapia anticoagulante, a terapia 
trombolitica (p. ex., ativador do plasminogenio do tipo tissular) 
devera ser necessaria. Um recente estudo de uma coorte indicou 
que a terapia trombolitica inicial tambem podera reduzir o risco 
da sindrome pos-trombotica (SPT) em crianqas com trombose 
venosa profunda veno-oclusiva das extremidades inferiores proxi¬ 
mais, nas quais os biomarcadores prognosticos (i.e., niveis elevados 
de fator VIII e D-dimero) estao presentes no momento do diagnos- 
tico; entretanto, a seguranqa e a eficacia dessa estrategia deverao ser 
posteriormente avaliadas em estudos mais amplos. 

Prognostico 

Registros e estudos de coortes tern sugerido que a recorrencia 
da TEV ocorre em aproximadamente 10% das crianqas dentro 
de um periodo de dois anos. A trombose persistente e evidente 
em ate 30% das crianqas, apos um periodo-padrao de terapia 
de anticoagulaqao, fato este de importancia clinica ainda des- 
conhecida. Pelo menos 30% das crianqas com trombose venosa 
profunda envolvendo extremidades desenvolvem SPT, uma con- 
diqao de insuficiencia venosa de gravidade variavel caracterizada 
por alteraqoes cutaneas cronicas, edema e formaqao de colate- 
rais venosas superficiais dilatadas, normalmente acompanhada 
por limitaqao funcional (dor com atividades ou em repouso). 
A presenqa de deficiencias anticoagulantes homozigoticas, de 
situaqoes de trombofilia multipla ou de anticorpos antifosfolipi- 
deo persistentes apos o diagnostico de TEV tem sido associada 
a um risco aumentado de TEV recorrente, levando a recomen- 
dar da extensao de periodos anticoagulantes nestas situaqoes. 
A veno-oclusao completa e os niveis elevados de fator VIII e de 


D-dimero no diagnostico da TEV tem sido identificados como 
fatores prognosticos para a SPT entre crianqas com trombose 
venosa profunda afetando os membros. 

Athale U: Epidemiology and clinical risk factors predisponsing to ve¬ 
nous thromboembolism in children with cancer. Pediatr Blood 
Cancer 2008;51:792 [PMID: 1878556], 

Goldenberg NA: A thrombolytic regimen for high-risk deep venous 
thrombosis may substantially reduce the risk of postthrombotic 
syndrome in children. Blood 2007;110:45 [PMID: 17360940], 
Hanslick A: Incidence and diagnosis of thrombosis in children with 
short-term central venous iines of the upper venous system. Pe¬ 
diatrics 2008;122:1284 (PMID: 19047247], 

Monagle P: Antithrombotic therapy in children: The Seventh ACCP 
Conference on Antithrombotic and Thrombolytic Therapy. Chest 
2004;126(Suppl):645S [PMID: 15383489], 

Pipe SW, Goldenberg NA: Acquired disorders of haemostasis. In 
Orkin S et al. (editors): Nathan and Oski’s Hematology of Chil¬ 
dhood and Infancy, W.B. Saunders, Philadelphia, 2008. 

Young G: Influence of the factor II G20210A variant or the factor 
V G1691A mutation on symptomatic recurrent venous throm¬ 
boembolism in children: An international multicenter cohort 
study. I Thromb Haemost 2009;7:72 [PMID: 18983482], 


ANORMALIDADES ESPLENICAS 


ESPLENOMEGALIA E HIPERESPLENISMO 

O diagnostico diferencial de esplenomegalia inclui as categorias 
gerais de esplenomegalia congestiva, infecqoes cronicas, leu- 
cemia e linfomas, anemias hemollticas, reticuloendotelioses e 
doenqas de deposito (Quadro 28-9). 


Quadro 28-9 Causas da esplenomegalia cronica em criancas 


Causas 

Achados clinicos associados 

Investigacao diagnostica 

Esplenomegalia 

congestiva 

Historia de cateter na veia umbilical ou de onfalite neonatal; sinais 
de hipertensao portal (varizes, hemorroidas, veias da parede 
abdominal dilatadas); pancitopenia; historia de hepatite ou ictericia 

Hemograma completo, contagem de plaquetas, testes de 
funcao hepatica, ultrassonografia 

Infeccoes cronicas 

Historia de exposicao a tuberculose, histoplasmose, 
cocciodiomicose, outras doencas fungicas; sepse cronica (corpo 
estranho na corrente sanguinea; endocardite infecciosa subaguda) 

Culturas e testes cutaneos apropriados, por exemplo, 
hemoculturas; PPD, sorologia para fungos e testes de 
antfgenos, radiografia de torax; sorologia para HIV 

Mononudoese 

infecciosa 

Febre, fadiga, faringite, erupcoes cutaneas, adenopatia, 
hepatomegalia 

Titulacao de anticorpos contra o EBV 

leucemia, linfoma, 
doenca de Hodgkin 

Evidences de envolvimento sistemico com febre, tendencia 
hemorragica, hepatomegalia e linfadenopatia; pancitopenia 

Esfregaco sanguineo, exame da medula ossea, radiografia de 
torax, cintigrafia com galio, 1DH, acido urico 

Anemia hemolitica 

Anemia, ictericia; historia familiar de anemia, ictericia e doenca 
da vesfcula biliar em adultos jovens 

Contagem de reticulocitos, teste de Coombs, esfregaco sanguineo, 
teste de fragilidade osmotica, eletroforese da hemoglobina 

Reticuloendotelioses 
(histiocitose X) 

Otite media cronica, exantemas cutaneos seborreicos ou peteguiais, 
anemia, infeccoes, linfadenopatia, hepatomegalia, lesoes osseas 

Radiografias do esqueleto para pesquisa de lesoes osseas; 
biopsia do osso, figado, medula ossea ou linfonodo 

Doencas de deposito 

Historia familiar de disturbios similares, envolvimento 
neurologico, evidences de degeneracao macular, hepatomegalia 

Biopsia hepatica ou da medula ossea para pesquisa de 
celulas de deposito 

Cisto esplenico 

Evidences de outras infeccoes (cisto pos-infeccioso) ou anomalias 
congenitas; formato peculiar do baco 

Cintigrafia, ultrassonografia 

Hemangioma 

esplenico 

Outros hemangiomas, coagulopatia grave 

Cintigrafia, arteriografia, contagem de plaquetas, provas de 
coagulacao 


EBV, virus Epstein-Barr; HIV, virus da imunodeficiencia humana; LDH, lactato desidrogenase; PPD, derivado de proteina purificada. 
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A esplenomegalia, independente de sua causa, podera estar 
associada ao hiperesplenismo e a destruiqao excessiva dos eri- 
trocitos, leucocitos e plaquetas circulantes. O grau de citopenia 
e variavel e, quando leve, nao necessita de terapia especifica. Em 
outros casos, a trombocitopenia podera levar a sangramentos 
potencialmente fatais, em particular quando a esplenomegalia 
for secundaria a hipertensao portal e associada a varizes eso- 
fagicas ou consequencia de uma doenqa de deposito. Nestas 
situaqoes, o tratamento com esplenectomia cirurgica ou com 
embolizaqao esplenica podera ser necessario. Embora seja mais 
comumente associada ao aumento agudo do baqo, a ruptura es¬ 
plenica podera ser observada em condiqoes mais cronicas, como 
a doenqa de Gaucher. 

Stone DL: Life threatening splenic hemorrhage in two patients 
with Gaucher’s disease. Am J Hematol 2000;64:140 [PMID: 
10814997], 


ASPLENIA E ESPLENECTOMIA 

As crianqas que nao apresentam atividade esplenica normal 
apresentam risco aumentado de sepse, meningite e pneumonia 
por bacterias encapsuladas, como o pneumococo e o H. influen¬ 
zae. Tais infecqoes sao normalmente fulminantes e fatais devido 
a produqao inadequada de anticorpos e ao comprometimento da 
fagocitose das bacterias circulantes. 

A asplenia congenita e normalmente sugerida quando o bebe 
nasce com anormalidades das visceras abdominais e miocardio- 
patia congenita cianotica complexa. Corpusculos de Howell-Jolly 
sao geralmente observados no esfregaqo de sangue periferico, e 
a ausencia de tecido esplenico e confirmada pela cintigrafia com 
tecnecio. O prognostico depende das lesoes cardiacas de base, 
e muitas crianqas morrem durante os primeiros meses de vida. 
Recomenda-se o uso de antibioticos profilaticos, geralmente pe- 
nicilina, e das vacinas de conjugados e polissacaridicas antip¬ 
neumococo. 

O risco de sepse fulminante apos a esplenectomia cirurgica 
esta relacionado com a idade da crianqa e com a doen 9 a de 
base. Devido ao fato de o seu maior risco ser observado quando 
o procedimento e realizado no inicio da vida, a esplenectomia 
costuma ser postergada ate os 5 anos de idade. O risco de sepse 
pos-esplenectomia tambem e maior em crianqas com neopla¬ 
sias, talassemias e reticuloendotelioses do que nas que sofreram 
a cirurgia por indicates de PTI, esferocitose hereditaria ou 
trauma. Antes da esplenectomia, as crian 9 as deverao ser imuni- 
zadas contra o Streptococcus pneumoniae, H. influenzae e Neis¬ 
seria meningitidis. O manejo adicional devera incluir profilaxia 
com penicilina e avaliaqao imediata de febre igual ou superior a 
38,8°C ou de sinais de infecqao grave. 

As crian 9 as com anemia falciforme desenvolvem asplenia 
funcional durante o primeiro ano de vida, e a sepse fulminante e 
a principal causa das mortes precoces nesta doen 9 a. A penicilina 
profilatica reduz a incidencia de sepse em 84%. 

Pickering L: American Academy of Pediatrics: Immunization in spe¬ 
cial circumstances. Red Book2000;25:66. 


MEDICINA TRANSFUSIONAL 


TRIAGEM DE DOADORES E PROCESSAMENTO 
DO SANGUE: GERENCIAMENTO DE RISCOS 

A minimizaqao dos riscos da transfusao se inicia com o questio- 
namento do doador a respeito dos aspectos que poderao prote- 
ger o receptor da transmissao de agentes infecciosos, bem como 
de outros riscos inerentes a transfusao. Alem disso, devem ser 
esclarecidas as informaqoes que definem grupos de alto risco, 
cujo comportamento aumenta a possivel transmissao de HIV, 
hepatite e outras doenqas, com a solicitaqao de que os individuos 
pertencentes a estes grupos nao doem sangue. 

Antes que os componentes do sangue sejam liberados para a 
transfusao, o sangue do doador e avaliado para os seguintes pa- 
rametros: antigeno de superficie da hepatite B, anticorpos contra 
a hepatite B, hepatite C, HIV-1 e HIV-2, virus linfotropico da 
celula T humano (HTLV) 1 e 2, e teste sorologico para a sifilis 
(Quadro 28-10). A triagem do sangue do doador para o genoma 
viral (teste de amplificaqao do acido nucleico [TAN]) e mandato- 
ria para os virus HIV, HCV e do Nilo Ocidental. A realizaqao do 
TAN para outros virus podera ser recomendada adicionalmente 
no futuro, e a triagem para a doenqa de Chagas foi aceita em 
2007. Os testes positivos sao repetidos. 

Apos a confirmaqao dos testes positivos, a unidade em questao e 
destruida, e o doador e notificado e dispersado de futuras doaqoes. 
Muitos dos testes de triagem utilizados sao muito sensiveis e apre¬ 
sentam uma alta taxa de resultados falso-positivos. Assim, os testes 
confirmatorios foram desenvolvidos, a fim de verificar os resultados 
da triagem inicial e diferenciar os falso-positivos dos verdadeiros 
positivos. Recentemente, a cultura bacteriana de concentrados de 
plaquetas foi adicionada ao paradigma de testagem. 

Com estas estrategias, o risco de complicaqoes infecciosas a 
partir de componentes sanguineos tem sido minimizado (ver 
Quadro 28-10), sendo o risco maior representado pela hepatite 
pos-transfusional (ver seqoes sobre virus da hepatite C e hepa¬ 
tites nao A, nao B e nao C no Capitulo 21). A doaqao autologa e 
reconhecida por alguns centros como uma alternativa mais se- 
gura em rela 9 ao ao sangue homologo. A questao do tamanho do 
doador torna as tecnicas de doaqao autologa dificeis de serem 
aplicadas na populaqao pediatrica. 

As infecqoes por CMV primarias representam complicaqoes 
significativas da transfusao de sangue em receptores de trans- 
plante, neonatos e individuos imunodeficientes. A transmissao 
de CMV podera ser evitada com o uso de doadores soronegati- 
vos, concentrados purificados de plaquetas coletadas por tecnicas 
que assegurem uma baixa quantidade de leucocitos residuais ou 
de produtos de eritrocitos ou plaquetas, depletados de leucocitos 
por filtraqao (< 5 milhoes de leucocitos por unidade de concen- 
traqao de hemacias ou equivalente de purificado de plaqueta). 

ARMAZENAMENTO E PRESERVACAO DO SANGUE 
E DOS COMPONENTES SANGUINED^ 

O sangue total e rotineiramente fracionado e armazenado em 
concentrado de hemacias, plaquetas e PFC ou crioprecipita- 
dos para o uso mais eficiente de todos os seus componentes. 
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Quadro 28-10 Riscos de transmissao de agentes infecciosos para os quais sao realizados testes rotineiros nos produtos sangui'neos 


Tipo de doenca 

Transmissao 

Triagem e tecnicas de processamento 

Risco aproximado 
de transmissao 

Sifilis 

Baixo risco: sangue fresco extraido durante a 
espiroquetemia podera transmitir infeccao. 0 organismo 
nao e capaz de sobreviver alem de 72 h durante o 
armazenamento a 4°C. 

Historia do doador. RPR ou VDR1. 

<1:100.000 

Hepatite A 

Unidades extraidas durante o prodromo poderao transmitir 
virus. Devido a breve viremia durante a fase aguda, a 
ausencia de fase de portador assintomatico e a falha em 
detectar a transmissao em individuos com transfusoes 
multiplas, a infeccao por este agente sera improvavel. 

Historia do doador. 

1:1.000.000 

Hepatite B 

A viremia prolongada durante varias fases da doenca e o 
fato de o carreador ser assintomatico tornam a infeccao 
por HBV um risco transfusional significativo. 

A sua incidencia foi marcadamente reduzida com o uso 
das estrategias de triagem. 

Historia do doador, educacao e autoexclusao. 
Antigeno de superficie da hepatite B (AgsHB). 
Utilizar os testes substitutes para as hepatites 
nao A e nao B e a triagem para a hepatite C e 
retrovirus tern ajudado a selecionar a populacao 
de risco para a transmissao de HBV. 

1:500.000-1:200.000 

Hepatite C 

Mais de dois tercos dos casos de hepatites nao A e nao 

B pos-tranfusionais podem ser devidos a este agente. 0 
virus possui caracteristicas semelhantes aos do HBV, que 
sao responsaveis pelo risco transfusional. 

Historia do doador. Testes utilizados como 
indicadores de individuos de risco: anticorpo 
antinucleocapstdeo (core) de HBV, anti-HCV. 

E necessaria a realizacao do teste do acido 
nudeico para o genoma viral. 

1:2.000.000 

Hepatites nao A, 
nao B, nao C 

Outros agentes, alem do HAV, HBV, HCV, virus Epstein- 
Barr e citomegalovirus, capazes de causar hepatite pos- 
transfusional. 

Historia do doador. Testes indicadores: anti-HBc. 

Nao definido 

Infeccao pelo 
virus da 

imunodeficiencia 
humana (HIV-1, 
HIV-2) 

Retrovirus disseminado por contato sexual, vias 
parenteral (incluindo transfusao) e vertical. 

Historia do doador, educacao e autoexclusao. 
Realizacao do Elisa para anti-HIV. Western 
blot confirmatorio, teste para o antigeno p24. 

E necessaria a realizacao do teste do acido 
nudeico para o genoma viral. 

1:2.000.000 

Infeccao pelo virus 
linfotropico da 
celula T humana 
(HT1V-I e HTLV-II) 

Retrovirus disseminado por contato sexual, vias 
parenteral (incluindo transfusao) e vertical. 

Historia do doador. Realizacao do Elisa para 

HTLV-I e -II. Western blot confirmatorio. 

1:600.000 


Aids, sindrome da imunodeficiencia adquirida; Elisa, imunoensaio absorvente ligado a enzima; HAV, HBV, HCV, virus da hepatite A, virus da hepatite B, virus da 
hepatite C, respectivamente; HTLV, virus linfotropico da celula T humana; RPR, reagina plasmatica rapida; VDRL, teste de sifilis. 


As condigoes de armazenamento e as caracteristicas biologicas 
das fragoes estao resumidas no Quadro 28-11. As condigoes 
necessarias da ambientagao ideal para manter a recuperagao, a 
sobrevivencia e a atividade apropriadas sao diferentes para cada 
componente sanguineo. Por exemplo, os eritrocitos sofrem dra- 
maticas alteragoes metabolicas durante o seu armazenamento 
por 35-42 dias, sofrendo uma redugao de 2,3-difosfoglicerato em 
torno do decimo quarto dia de armazenamento, uma diminui- 
gao no trifosfato de adenosina e uma perda gradual de potassio 
intracelular. Felizmente, essas alteragoes sao revertidas em um 
perlodo de horas a dias, apos os eritrocitos serem transfundidos. 
Entretanto, em certas condigoes clinicas, estes efeitos poderao 
definir os tipos de componentes a serem utilizados. Por exemplo, 
um sangue com menos de 10 dias de armazenamento sera pre- 
ferivelmente utilizado para uma exsanguineotransfusao em neo- 
natos ou para reposigao de eritrocitos em individuos com doenga 
cardiopulmonar grave, para assegurar a capacidade adequada da 


celula em carrear o oxigenio. O tempo de armazenamento nao 
sera um problema para o caso de transfusoes em individuos com 
anemia cronica. 

Se o potassio extracelular de unidades mais antigas de concen- 
trado de hemacias representar um problema potencial para o pa- 
ciente, podera ser usada uma amostra com menos de 10 dias de 
armazenamento, poderao ser obtidas novas bolsas de concentrado 
de hemacias a partir de uma unidade mais antiga de sangue total 
ou podera ser utilizado concentrado de hemacias lavadas. Indepen- 
dente da idade do sangue, mais de 70% de eritrocitos irao circular 
apos a transfusao, com sobrevida proxima ao normal na circulagao. 

As plaquetas sao armazenadas a 22°C por um periodo maximo 
de cinco dias; estao sendo desenvolvidos criterios que permitam 
o seu armazenamento por sete dias. Nos limites do periodo de 
armazenamento, devera ser observada uma recuperagao de pelo 
menos 60%, um tempo de sobrevida que se aproxima do turnover 
de plaquetas frescas autologas e uma normalizagao do tempo de 
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sangramento ou AFP-100 proporcional a contagem maxima de 
plaquetas. Os componentes congelados, eritrocitos, PFC e crio- 
precipitados perdem a validade em 10 dias, um ano e um ano, 
respectivamente. Os eritrocitos congelados conservam as mesmas 
caracteristicas bioquimicas e funcionais existentes no dia em que 
foram congelados. O PFC content 80% ou mais de todos os fatores 
de coagula^ao encontrados no plasma fresco. Os fatores VIII e XIII 
e o fibrinogenio se encontram concentrados no crioprecipitado. 

TESTES PRE-TRANSFUSIONAIS 

O sangue doado, assim como o receptor, e testado para os anti- 
genos ABO e Rh(D), e para a presentpa de auto- ou aloanticorpos 
no plasma. A realizatpao das provas de reatpao cruzada e neces- 
saria para qualquer componente que contenha eritrocitos. Na 
principal rea«;ao cruzada, os eritrocitos do doador sao lavados 
e incubados com o soro do paciente, e a aglutinat^ao e detectada 
e classificada. Em seguida, procede-se a fase antiglobulina do 
teste; o reagente de Coombs, que ira detectar a presencpa de IgG 
ou de complemento na superficie dos eritrocitos, e adicionado 
a mistura, e a aglutinatpao e avaliada. Observando um teste de 
anticorpo negativo, realiza-se uma centrifuga^ao imediata, e o 
precipitado negativo ira confirmar a compatibilidade do sangue, 
e, nesse caso, a fase antiglobulina do teste nao sera necessaria. 
Testes posteriores serao necessarios no caso de alguma observa- 
(jao positiva nas duas situates descritas, e o sangue nao devera 
ser utilizado ate que a natureza da reatividade seja determinada. 
Uma reatpao cruzada incompativel sera primeiramente avaliada 
com um TAD ou um teste de Coombs, para detectar a presentpa 
de IgG ou complemento na superficie dos eritrocitos do recep¬ 
tor. O teste de antiglobulina indireto tambem e utilizado para 
determinar a presen^a de anticorpos que irao cobrir ou ativar o 
complemento, e deverao ser feitos estudos adicionais para iden- 
tificar o anticorpo. 

prAticas de transfusao 

Regras gerais 

Algumas regras deverao ser observadas na administra^ao de 
qualquer componente sangulneo: 

1. Na preparaijao final do componente, nenhuma soluijao de¬ 
vera ser adicionada a bolsa ou ao sistema de cateteres, exceto 
soro fisiologico (cloreto de sodio a 0,9% para inje^ao), plasma 
ABO-compativel ou outros diluentes especificamente apro- 
vados. Solu^oes hipotonicas causam hemolise dos eritrocitos 
e, se estes forem transfundidos, desencadearao uma reaijao 
grave. Qualquer reconstitui<;ao devera ser completada pelo 
banco de sangue. 

2. Os produtos da transfusao deverao ser protegidos do contato 
com qualquer solu^ao que contenha calcio (p. ex., solu^ao de 
lactato de Ringer); a recalcifica^ao e a reversao do efeito do 
citrato irao induzir a coagulaijao do componente sanguineo. 

3. Os componentes do sangue nao deverao ser aquecidos a 
temperaturas superiores a 37°C. Se um componente for 
incubado em banho-maria, devera ser embalado em bolsa 


impermeavel para impedir a contaminaijao bacteriana dos 
pontos de entrada. 

4. Sempre que uma bolsa de sangue for usada, a integridade 
esteril do sistema sera violada, e esta unidade devera ser des- 
cartada dentro de quatro horas, se for deixada a temperatura 
ambiente, ou em 24 h, quando armazenada entre 4-6°C. 

5. As transfusoes de produtos contendo eritrocitos nao deve¬ 
rao exceder um periodo de quatro horas. Os componentes 
sangulneos que nao poderao ser infundidos durante este 
periodo deverao ser armazenados no banco de sangue, ate 
que sejam necessarios. 

6. Antes da transfusao, o componente sangulneo devera ser ins- 
pecionado visualmente, em busca de quaisquer caracteristicas 
incomuns, como a presen^a de material de flocula^ao, hemolise 
ou grumos de celulas, devendo ser cuidadosamente misturado. 

7. A unidade e o receptor deverao ser identificados apropriada- 
mente. 

8. O sistema de administrate inclui um filtro de 170-260 mi¬ 
crons. Sob certas circunstancias clinicas, podera ser utilizado 
um filtro adicional para microagregados, para eliminar pe- 
quenos agregados de fibrina, leucocitos e plaquetas que nao 
serao removidos pelo filtro-padrao. 

9. O paciente devera ser observado durante todo o processo de 
transfusao, especialmente durante os primeiros 15 minutos. 
Quaisquer sinais ou sintomas adversos deverao ser avaliados 
imediatamente, e as reaches a transfusao, informadas ime- 
diatamente a equipe. 

10. Quando um paciente precisar receber eritrocitos identifica¬ 
dos como incompativeis por rea^ao cruzada ou unidade(s) 
de sangue total (como no caso da anemia hemolitica autoi- 
mune), deve-se administrar uma dose-teste correspondente 
a 19% do volume total (sem ultrapassar 50 mL) durante 
15-20 minutos; a transfusao e, em seguida, interrompida, e 
o paciente, observado. Se nao forem observados efeitos ad¬ 
versos, o restante do volume devera ser infundido cuidado¬ 
samente. 

11. O sangue para exsanguineotransfusao no periodo neonatal 
devera ser testado com o soro do bebe ou da mae. Se a exsan¬ 
guineotransfusao estiver indicada para manejo da hemolise, 
500 mL de sangue total armazenados por menos de sete dias 
serao adequados. Se a substitui^ao dos fatores da coagulaijao 
for importante, eritrocitos embalados (por sete dias) recons- 
tituidos com PFC deverao ser considerados. Dependendo da 
contagem de plaquetas observada apos a transfusao, podera 
se proceder a transfusao de plaquetas. Outros problemas a 
serem antecipados sao desequilibrios acidobasicos, hipona- 
tremia, hiperpotassemia, hipocalcemia, hipoglicemia, hipo- 
termia e hipervolemia ou hipovolemia. 

Escolha do componente sanguineo 

Alguns principios deverao ser considerados ao decidir sobre a 
necessidade de realizar uma transfusao sanguinea. As indica- 
(joes para o sangue ou componentes sanguineos deverao estar 
bem definidas, e a condi^ao clinica do paciente devera ser a base 
da decisao, nao apenas os resultados laboratoriais. Deficiencias 
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especificas exibidas pelo paciente (p. ex., capacidade carreadora 
de oxigenio, trombocitopenia) deverao ser tratadas com os com- 
ponentes sanguineos apropriados, e o uso de sangue total devera 
ser minimizado. As informaqoes a respeito dos componentes 
sanguineos espedficos estao resumidas no Quadro 28-11. 

A. Sangue total 

O sangue total podera ser utilizado em pacientes que necessitem 
repor a capacidade carreadora de oxigenio e o volume. Mais es- 
pecificamente, ele devera ser considerado quando houver uma 
perda de mais de 15% do volume sangulneo. As doses variam 
na dependencia das consideraqoes volumetricas (ver Qua¬ 
dro 28-11). Nas situaqoes agudas, a transfusao podera ser com- 
pletada rapidamente para manter o volume sangulneo. 

B. Concentrado de hemacias 

Os concentrados de hemacias (que incluem produtos desglice- 
rolisados pobres em leucocitos, filtrados ou congelados), obtidos 
de sangue total por tecnicas de centrifugaqao, representam a es- 
colha apropriada para quase todos os pacientes com capacidade 
carreadora de oxigenio deficiente. As indicates exatas serao 
definidas pela condiqao clinica, pela gravidade da anemia, pelo 
carater agudo da condiqao e por quaisquer outros fatores que 
afetem o transporte de oxigenio. 

C. Plaquetas 

A decisao pela transfusao de plaquetas dependera da condiqao 
clinica do paciente, do estado de coagulaqao da fase plasmatica, 
da contagem de plaquetas, da causa da trombocitopenia e da ca¬ 
pacidade funcional das proprias plaquetas do paciente. No caso 
de produqao reduzida e de uma contagem abaixo da faixa entre 
10.000 e 20.000/jiL, o risco de sangramento espontaneo grave e 
bastante aumentado, e, na ausencia de trombocitopenia mediada 
por anticorpo, a transfusao devera ser considerada. Sob certas 
circunstancias, especialmente no caso de disfunqao plaquetaria 
ou de um tratamento que iniba o sistema pro-coagulante, podera 
ser necessaria uma transfusao mesmo com uma contagem mais 
alta de plaquetas. 

As plaquetas transfundidas sao sequestradas temporaria- 
mente pelos pulmoes e baqo antes de atingirem sua concentra- 
qao maxima 45-60 minutos apos a transfusao. Uma proporqao 
significativa de plaquetas transfundidas nunca circulara, perma- 
necendo sequestrada no baqo. Este fenomeno resulta em uma re- 
cuperaqao reduzida; apenas 60-70% das plaquetas transfundidas 
sao consideradas quando o aumento da contagem periferica de 
plaquetas e utilizado como uma medida de resposta. 

Alem da interrupqao do sangramento, duas variaveis indicam 
a eficacia das transfusoes plaquetarias. A primeira e a recupera- 
qao das plaquetas, avaliada pelo numero maximo de plaquetas 
circulantes em resposta a transfusao. A medida pratica e a con¬ 
tagem de plaquetas uma hora apos a transfusao. Na ausencia de 
fatores imunes e nao imunes que reduzam fortemente a recupe- 
raqao de plaquetas, podem-se esperar um aumento de 7.000/(lL 
para cada unidade de doador aleatorio e um incremento de 40.000- 
70.000/pL para cada unidade purificada de doador unico, em uma 
crianqa maior ou adolescente. Para os casos de bebes e crianqas 


pequenas, 10 mL/kg de plaquetas irao elevar a contagem para pelo 
menos 50.000/|xL. A segunda variavel e a sobrevida das plaquetas 
transfundidas. Em geral, se a recuperaqao for significativa, a meia- 
vida das plaquetas transfundidas ira se aproximar do normal na 
circulaqao. Em caso de destruiqao plaquetaria elevada, o ciclo de 
vida podera ser reduzido para alguns dias ou algumas horas. £ 
possivel que sejam necessarias transfusoes plaquetarias frequentes 
para manter a homeostase adequada. 

Um evento particularmente complexo em pacientes que 
estejam recebendo transfusoes cronicas de plaquetas e o de- 
senvolvimento de um estado refratario caracterizado por uma 
recuperaqao insuficiente (< 25%) ou pela ausencia de resposta 
a transfusao plaquetaria (medida apos uma hora). A maioria 
(70-90%) destes estados refratarios resulta do desenvolvimento 
de aloanticorpos dirigidos contra os antigenos HLA das plaque¬ 
tas. As plaquetas apresentam antigenos HLA da classe I, e os an- 
ticorpos sao primariamente dirigidos contra os determinantes A 
ou B. Uma menor proporqao desses aloanticorpos (< 10%) po¬ 
dera estar dirigida contra aloantigenos espedficos das plaquetas. 
A estrategia mais eficiente para impedir a sensibilizaqao do HLA 
e utilizar componentes depletados de leucocitos (< 5 milhoes de 
leucocitos por bolsa de concentrado de hemacias ou por aferese, 
ou de 6-10 por bolsa de concentrados de doadores aleatorios). 
No caso de um paciente refratario aloimunizado, a melhor estra¬ 
tegia e fornecer plaquetas compativeis para a transfusao. Estu- 
dos tem sugerido que provas cruzadas com plaquetas, utilizando 
doadores HLA-compativeis ou -nao compativeis, poderao ser 
uteis na identificaqao de concentrados mais propensos a forne¬ 
cer respostas adequadas. 

D. Plasma fresco congelado 

A indicaqao para o uso do PFC e a reposiqao dos fatores de coa- 
gulaqao do plasma em situaqoes clinicas nas quais exista uma 
deficiencia de um ou mais fatores de coagulaqao e que sejam ob- 
servadas manifestaqoes de sangramento associadas. No caso de 
algumas deficiencias hereditarias dos fatores, como na deficien¬ 
cia do fator VIII ou na DvW, concentrados fornecidos comer- 
cialmente contem estes fatores em altas concentraqoes e, devido 
a inativaqao viral, apresentam menor risco de infecqao e sao mais 
apropriados que o plasma. 

E. Crioprecipitados 

Este componente podera ser utilizado para disturbios de hipo- 
fibrinogenemia ou afibrinogenemia adquiridos ou congenitos. 
Embora o crioprecipitado seja uma fonte rica em fator VIII e 
vWF, os concentrados comerciais que contem estes fatores sao 
mais apropriados (ver seqao anterior). A dose administrada de¬ 
pendera da proteina a ser reposta. O crioprecipitado podera ser 
administrado em uma transfusao rapida de 30-60 minutos e se 
encontra atualmente sob investigaqao. 

F. Granulocitos 

Com a melhora crescente do tratamento de suporte nos ultimos 
10 anos, diminuiu a necessidade de transfusao de granulocitos 
em pacientes neutropenicos com infecqoes bacterianas gra¬ 
ves. As indicaqoes ainda permanecem para o caso de infecqoes 
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Quadro 28-12 Eventos adversos apos transfusoes 


Evento 

Fisiopatologia 

Sinais e sintomas 

Controle 

Reacao transfusional 
hemolitica aguda 

Aloanticorpos pre-formados (mais 
comumente contra ABO) e, ocasionalmente, 
autoanticorpos causam raplda hemolise 
intravascular das celulas transfundidas com 
atlvacao da coagulacao (CIVD), atlvacao de 
mediadores inflamatorios e insuficiencia renal 
aguda. 

Febre, calafrios, nauseas, 
dor toracica, dor no local da 
transfusao, hipotensao, dispneia, 
oliguria, hemoglobinuria. 

0 risco global desse tipo de reacao e baixo 
(1:30.000), porem a taxa de mortalidade e 
alta (ate 40%). Interromper a transfusao; 
manter o debito renal com llquidos 
intravenosos e diureticos (furosemida 
ou manitol); tratar a CIVD com varfarina; 
e instituir outras medidas de suporte 
apropriadas. 

Reacao transfusional 
hemolitica tardia 

Formacao de aloanticorpos apos a transfusao 
e conseguente destruicao das hemacias 
transfundidas, geralmente por hemolise 
extravascular. 

Icterlcia, anemia. Uma pequena 
porcentagem podera desenvolver 
hemolise cronica. 

Deteccao, definicao e documentacao 
(para transfusoes futuras). Fratamento de 
suporte. Risco de 1:2.500. 

Reacoes febris 

Geralmente causadas pelas leucoaglutininas 
nos receptores, citocinas ou outros compostos 
biologicamente ativos. 

Febre. Podera tambem envolver 
calafrios. 

Fratamento de suporte. No futuro, considerar 
os produtos pobres em leucocitos. Risco por 
transfusao de 1:400-1:200. 

Reacoes alergicas 

A maioria das causas nao esta identificada. Em 
indivlduos deficientes em IgA, a reacao ocorre 
como resultado de anticorpos contra a IgA. 

Prurido, urticaria, ocasionalmente 
calafrios e febre. Em reacoes 
graves, podem ser observados 
sinais de anafilaxia: dispneia, 
edema pulmonar. 

Reacoes leves a moderadas: difenidramina. 
Reacoes mais graves: epinefrina 
subcutanea e esteroides intravenosos. 

Risco das reacoes alergicas leves 
a moderadas de 1:1.000. Reacoes 
anafilaticas graves de 1:150.000. 

Lesao pulmonar aguda 
relacionada a 
transfusao 

Lesao pulmonar aguda ocorrendo em 6 h 
apos a transfusao. Dois conjuntos de fatores 
interagem para produzir a sindrome. Fatores 
ligados ao paciente: infeccao, cirurgia, 
terapia com citocina. Fatores ligados aos 
componentes sanguineos: lipldeos, anticorpos, 
citocinas. Dois grupos de fatores interagem 
durante a transfusao para levar a lesao 
pulmonar indistingulvel da SDRA. 

Faquipneia, dispneia, hipoxia. 

Sinais intestinais difusos. 

Avaliacao cardlaca normal. 

Podem-se considerar produtos mais jovens: 
concentrado de hemacias 
< 2 semanas, plaquetas < 3 dias, 
lavagem dos componentes para prevenir 
a sindrome. Controle: tratamento de 
suporte. Risco de 1:2.000-1:3.000 por 
transfusao. Procedimentos preventives 
atuais incluem evitar doadores com risco 
de aloimunizacao: usar PFC procedente 
apenas de individuos do sexo masculino, 

PFC ou produtos de plaquetas proveniente 
de aferese negativa para anticorpos 
antileucocito. 

Coagulopatia diluidora 

Perda sangulnea macica e transfusao com 
reposicao de llquido ou componentes 
sanguineos com deficiencia de fatores de 
coagulacao. 

Sangramento. 

Reposicao dos fatores de coagulacao ou 
plaquetas pelos componentes sanguineos 
apropriados. 

Contaminacao 

bacteriana 

Contaminacao de unidades, resultando 
no crescimento de bacterias ou producao 
de nlveis clinicamente significativos de 
endotoxina. 

Calafrios, febre alta, hipotensao, 
outros sintomas de sepse ou 
endotoxemia. 

Interromper a transfusao; proceder a 
tentativas agressivas para identificar 
o organismo; fornecer tratamento 
cllnico agressivo de suporte, induindo 
antibioticos. 

Doenca do enxerto 
versus hospedeiro 

Linfocitos de urn doador transfundidos em 
urn hospedeiro imunocompetente. 

A sindrome pode envolver uma 
variedade de orgaos, geralmente 
pele, flgado, trato gastrintestinal 
e medula ossea. 

Manejo preventivo: irradiacao (> 1.500 cGy) 
de componentes sanguineos celulares 
transfundidos em indivlduos com slndromes 
de imunodeficiencia congenita ou adquirida, 
transfusao intrauterina, bebes muito 
prematuros e quando os doadores sao 
familiares dos receptores. 

Sobrecarga de ferro 

Nao existe mecanismo fisiologico para a 
excrecao do excesso de ferro. Os orgaos 
em alvo induem flgado, coracao e sistema 
endocrino. Em pacientes que estejam recebendo 
transfusoes de hemacias por longos perlodos, 
ocorre urn aumento na carga de ferro. 

Sinais e sintomas de orgaos 
disfuncionais afetados pelo ferro. 

Administracao cronica de quelante de 
ferro, como a deferoxamina. 


SDRA, sindrome da districao respiratoria aguda; CIVD, coagulacao intravascular disseminada. 
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graves bacterianas ou fungicas que nao respondam ao tratamento 
cllnico agressivo em recem-nascidos ou crian^as maiores com 
insuficiencia de medula ossea, ou em pacientes com disfumjao 
neutrofflica. Novos esquemas de mobiliza^ao utilizando G-CSF 
e esteroides em doadores resultam em coletas de granulocitos 
com pelo menos 50 bilhoes de neutrofilos. Essa tecnica podera 
fornecer um melhor produto para os pacientes que necessitem 
de tratamento com granulocitos. 

G. Produtos e procedimentos de aferese 

O equipamento de aferese permite que um ou mais componentes 
sanguineos sejam coletados a partir de um doador enquanto o 
restante do material e retornado. Os concentrados de plaqueta 
obtidos por meio de aferese, que podem ser obtidos em numero 
de seis a 10 unidades a partir de doatpoes de sangue total, re- 
presentam um exemplo; os granulocitos sao considerados outro 
exemplo deste fato. As tecnicas de aferese tambem podem ser 
utilizadas para coletar celulas progenitoras hematopoieticas que 
tenham sido mobilizadas para a corrente sanguinea pelas citoci- 
nas (G-CSF ou GM-CSF), administradas isoladamente ou apos 
quimioterapia. Estas celulas progenitoras sao usadas para trans- 
plantes de medula ossea alogenico ou autologo. Separadores de 
celulas sanguineas podem ser usados na coleta de plasma de uma 
unica fonte ou na remo^ao de um componente sanguineo que 
esteja causando doen 9 as. Exemplos desse fato consistem na subs- 
tituiijao de eritrocitos na doen^a falciforme e a plasmaferese na 
sindrome de Goodpasture ou na sindrome de Guillain-Barre. 


Efeitos adversos 

As complicates nao infecciosas das transfusoes de sangue estao 
relacionadas no Quadro 28-12. A maior parte das complicates 
apresenta um risco significativo para o receptor. 
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A cada ano, aproximadamente 150 em cada um milhao de crian- 
qas com idade inferior a 20 anos sao diagnosticadas com cancer. 
Para as crianqas nessa faixa etaria, o cancer e a quarta principal 
causa de morte, depois de lesoes nao intencionais, homicidios e 
suicidios. Entretanto, a terapia combinada, incluindo cirurgia, 
quimioterapia e radioterapia, tern melhorado muito a sobrevi- 
vencia, tanto que a taxa de sobrevida das neoplasias pediatricas 
e atualmente superior a 75% em cinco anos. Estima-se que, em 
2020, um em cada 600 adultos sera um sobrevivente de cancer 
na infancia. 

Como as neoplasias pediatricas sao raras, os ensaios clini- 
cos randomizados (ECRs) cooperatives se tornaram a base para 
o planejamento do tratamento e dos avanqos terapeuticos. O 
Children’s Oncology Group (COG), representando a uniao de 
quatro grupos associados pediatricos (Childrens Cancer Group, 
Pediatric Oncology Group, Intergroup Rhabdomyosarcoma 
Study Group e National Wilms Tumor Study Group), oferece 
protocolos terapeuticos atuais e busca responder a importantes 
questoes de tratamento. Uma crian 9 a ou adolescente recem-diag- 
nosticada com cancer devera ser envolvida em um ensaio clinico 
colaborativo logo que possivel. Uma vez que diversos protoco¬ 
los estao potencialmente associados a toxicidades, morbidade e 
mortalidade significativas, o tratamento de crianqas com cancer 
devera ser supervisionado por um oncologista pediatric fami- 
liarizado com os efeitos nocivos do tratamento, de preferencia 
em um centra multidisciplinar de cancer infantil. 

Os avanqos na genetica molecular, na biologia celular e na 
imunologia tumoral tern contribuido de forma crucial para o 
continuo entendimento das neoplasias pediatricas e de seus tra- 
tamentos. As pesquisas em progresso sobre a biologia dos tumo- 
res levara a identificaqao de terapias dirigidas a tipos especificos 
de tumores e, espera-se, com menos efeitos sistemicos. 

A pesquisa em areas de tratamento de suporte, como pre- 
venqao e controle de infecqoes, dor e emese, tern melhorado a 
sobrevivencia e a qualidade de vida de crianqas submetidas ao 
tratamento de cancer. Estudos observacionais a longo prazo em 
sobreviventes de cancer na infancia estao gerando informaqoes 
que fornecem uma logica para a modificaqao de regimes futures 
de tratamento, no sentido de se diminuir a morbidade. Atual¬ 
mente, encontram-se disponiveis diretrizes para o tratamento 


de sobreviventes de cancer na infancia, para os profissionais de 
saude e para as familias, detalhando exames sugeridos e efeitos 
tardios de acordo com o tipo de terapia recebida. 

Cure Search. Children’s Oncology Group. Available at: http://www. 
survivorshipguidelines.org 

Ries LAG et al.: SEER Cancer Statistics Review, 1975-2000.Available 
at: http://seer.cancer.gov/csr/1975_2000 
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FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Aspirado de medula ossea ou amostra de biopsia contem 
mais de 25% de linfoblastos. 

► Palidez, petequias, purpura (50%), dor ossea (25%). 

► Hepatoesplenomegalia (60%), linfadenopatia (50%). 

► Citopenias isoladas ou multiplas: neutropenia, trombocito- 
penia, anemia (99%). 

► Leucopenia (15%) ou leucocitose (50%), ocasionalmente 
com linfoblastos identificaveis no esfregaco sanguineo. 

► Diagnostic confirmado pelo exame da medula ossea. 


Consideracoes gerais 

A leucemia linfoblastica aguda (LLA) e a neoplasia mais comum 
da infancia, contribuindo com aproximadamente 25% de todos 
os diagnostics de cancer feitos em pacientes com idades infe- 
riores a 15 anos. A incidencia mundial de LLA situa-se em torno 
de 1:25.000 crianqas por ano, incluindo 3.000 crianqas por ano 
nos EUA. O pico de incidencia da doenqa ocorre aos quatro 
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anos de idade; 85% dos pacientes sao diagnosticados entre os 
dois e dez anos de idade. Crianqas com sindrome de Down 
apresentam um aumento de 14 vezes na taxa total de leucemia. 
A LLA resulta da proliferaqao descontrolada de linfocitos imaturos. 
A sua causa e desconhecida, e os fatores geneticos poderao desem- 
penhar um papel importante. A leucemia e definida pela presenqa 
de mais de 25% de celulas hematopoieticas malignas (blastos) no 
aspirado de medula ossea. Os blastos leucemicos, na maioria dos 
casos de LLA da infancia, apresentam um antigeno na sua superficie 
celular, chamado de antigeno LLA comum (ALLAC). Esses blastos 
derivam de precursores de celulas B no initio do seu desenvolvi- 
mento, chamados de precursores B da LLA. Menos comumente, os 
linfoblastos poderao se originar das celulas T ou das celulas B ma- 
duras. Atualmente, mais de 70% das crianqas que recebem uma qui- 
mioterapia combinada agressiva e um tratamento pre-sintomatico 
precoce para o SNC sao curadas da LLA. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

As queixas apresentadas por pacientes com LLA incluem aquelas 
relacionadas a produqao reduzida de eritrocitos, leucocitos ou 
plaquetas pela medula ossea e a infiltraqao leucemica de sitios 
extramedulares (externos a medula ossea). Febres intermiten- 
tes sao comuns, resultantes da presenqa de citocinas induzidas 
pela propria leucemia ou por infecqoes secundarias a leucope- 
nia. Muitos pacientes buscam atendimento devido a presenqa 
de equimoses ou palidez. Aproximadamente 25% dos pacientes 
apresentam dor ossea, em especial na pelve, nos corpos verte- 
brais e nos membros inferiores. 

O exame fisico no diagnostico oscila de praticamente normal 
a altamente anormal. Os s]inais relacionados a infiltraqao da me¬ 
dula ossea pela leucemia incluem palidez, petequias e purpura. 
A hepatomegalia ou esplenomegalia ocorre em mais de 60% dos 
pacientes. A linfadenopatia e comum, localizada ou generalizada 
nas regioes cervical, axilar e inguinal. Os testiculos poderao estar 
ocasionalmente aumentados, uni ou bilateralmente, devido a in- 
filtraqao leucemica. A sindrome da veia cava superior e causada 
pela adenopatia do mediastino comprimindo a veia cava supe¬ 
rior. Desenvolve-se um padrao de proeminencia venosa sobre 
o torax superior, por dilataqao de veias colaterais. O pescoqo 
podera parecer aumentado devido ao ingurgitamento venoso. 
A face podera apresentar aspecto pletarico, e a area periorbital 
podera estar edemaciada. A presenqa de uma massa no medias¬ 
tino pode causar taquipneia, ortopneia e desconforto respiratorio. 
A infiltraqao leucemica dos nervos cranianos podera levar a 
paralisia do nervo cranial com rigidez leve da nuca. O exame 
de fundo de olho podera demonstrar exsudatos de infiltraqao 
leucemica e hemorragia por trombocitopenia. A anemia podera 
causar o surgimento de sopro cardiaco por fluxo aumentado, ta- 
quicardia e, raramente, insuficiencia cardiaca congestiva. 

B. Achados laboratoriais 

O hemograma completo com contagem diferencial e o teste 
inicial mais util, pois 95% dos pacientes com LLA apresentam 
uma diminuiqao de pelo menos um tipo celular (citopenia iso- 
lada): neutropenia, trombocitopenia ou anemia. A maioria dos 


pacientes apresenta reduqoes em pelo menos duas linhagens ce- 
lulares sanguineas. A contagem de leucocitos e baixa ou normal 
(= 10.000/pL) em 50% dos pacientes, porem a contagem dife¬ 
rencial evidencia neutropenia (contagem absoluta de neutrofilos 
< 1.000/pL) acompanhada de pequena porcentagem de blastos 
entre os linfocitos normais. Em 30% dos pacientes, a contagem 
de leucocitos se apresenta entre 10.000-50.000/pL; em 20% dos 
pacientes, encontra-se acima de 50.000/pL, ocasionalmente mais 
acima de 300.000/pL. Os blastos costumam ser rapidamente 
identificados nos esfregaqos do sangue periferico de pacientes 
com contagens de leucocitos elevadas. O esfregaqo do sangue 
periferico tambem mostra anormalidades nas hemacias, como 
as hemacias em forma de lagrima (dacriocitos). A maioria dos 
pacientes com LLA apresenta contagens reduzidas de plaquetas 
(< 150.000/p.L) e de hemoglobina (< 11 g/dL) no momenta do 
diagnostico. Em cerca de 1% dos pacientes diagnosticados com 
LLA, os eritrocitos e o esfregaqo de sangue periferico se mostram 
totalmente normais, porem os pacientes apresentam dor ossea, o 
que levara ao exame da medula ossea. A bioquimica serica, par- 
ticularmente o acido urico e a lactato desidrogenase (LDH), cos¬ 
tumam se mostrar elevados no momenta do diagnostico, como 
resultado da fragmentaqao celular. 

O diagnostico de LLA e estabelecido pelo exame da medula 
ossea, que mostra uma infiltraqao homogenea de blastos leucemi¬ 
cos substituindo os elementos da medula ossea. A morfologia dos 
blastos no aspirado de medula ossea geralmente distingue a LLA 
da leucemia mieloide aguda (LMA). Os linfoblastos sao peque- 
nos, com diametro celular de aproximadamente dois eritrocitos, 
e apresentam citoplasma rarefeito, em geral sem granulos. O nu- 
cleo nao apresenta nucleolos ou apenas um podera ser observado, 
pequeno e indistinto. A imunofenotipagem dos blastos da LLA 
por citometria de fluxo ajuda a distinguir a LLA de precursores de 
celula B da LLA da celula T ou da LMA. Coloraqoes histoquimicas 
especificas para as leucemias mieloblastica e monoblastica (mielo- 
peroxidase e esterase nao especifica) distinguem a LLA da LMA. 
Cerca de 5% dos pacientes apresentam leucemia do SNC, que e 
definida por uma contagem de leucocitos no liquido cerebrospi¬ 
nal (LCS) superior a 5/|lL, ocorrendo a identificaqao de blastos na 
amostra centrifugada. 

C. Tecnicas de imagem 

A radiografia de torax podera mostrar um alargamento do medias¬ 
tino ou uma massa no mediastino anterior e compressao da traqueia, 
secundaria a linfadenopatia ou a infiltraqao tunica, especialmente 
na LLA de celula T. O ultrassom abdominal podera evidenciar um 
aumento do rim devido a infiltraqao leucemica ou a uma nefropatia 
causada pelo acido urico, bem como a uma adenopatia intra-abdo¬ 
minal. Radiografias planas dos ossos longos e da coluna poderao 
mostrar desmineralizaqao, elevaqao periostea, linhas de interrupqao 
do crescimento ou compressao de corpos vertebrais. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial, com base na histaria e no exame fisico, 
inclui infecqoes cronicas pelo virus Epstein-Barr (EBV) e citomega- 
lovlrus (CMV), levando a linfadenopatia, a hepatoesplenomegalia, a 
febre e a anemia. A existencia de petequias proeminentes e purpura 
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sugere um diagnostico de purpura trombocitopenica imune. Uma 
palidez significativa pode ser causada por eritroblastopenia tran- 
sitoria da infancia, anemias hemoliticas autoimunes ou anemia 
aplastica. Febres e dores articulares, acompanhadas ou nao de he- 
patoesplenomegalia e linfadenopatia, sugerem a presenqa de artrite 
reumatoide juvenil (ARJ). O diagnostico de leucemia geralmente se 
torna obvio, uma vez que o hemograma revela citopenias multiplas 
e blastos leucemicos. Os niveis sericos de LDH poderao ajudar na 
distinqao entre a ARJ e a leucemia, pois a LDH em geral se encontra 
normal na ARJ. Uma contagem elevada de leucocitos com linfoci- 
tose e tipica de coqueluche; entretanto, neste caso, os linfocitos se 
apresentam maduros e a neutropenia raramente esta presente. 

► Tratamento 
A. Terapia especi'fica 

A intensidade do tratamento e determinada pelas caracteristicas 
prognosticas especificas presentes no momento do diagnostico, 
pela resposta do paciente a terapia e pelas caracteristicas biologi- 
cas especificas das celulas da leucemia. A maioria dos pacientes 
com LLA esta envolvida em ensaios clinicos randomizados ela- 
borados por grupos clinicos e aprovados pelo National Cancer 
Institute dos EUA; o maior grupo de todos e o COG. O primeiro 
mes de terapia consiste na induqao, ao final da qual mais de 95% 
dos pacientes apresentam remissao, da morfologia dos aspirados 
de medula ossea. Os farmacos mais comumente utilizados na 
induijao incluem prednisona oral ou dexametasona, vincristina 
intravenosa e daunorrubicina, asparaginase intramuscular e me- 
totrexato intratecal. No caso da LLA de celulas T, a ciclofosfamida 
intravenosa podera ser adicionada durante a induqao. 

A segunda fase do tratamento e a consolidaqao, durante a 
qual a quimioterapia intratecal juntamente com a terapia sis- 
temica continua e, algumas vezes, a radioterapia craniana sao 
administradas para destruir os linfoblastos infiltrados nas me¬ 
ninges. Varios meses de quimioterapia intensiva seguem a con- 
solidaqao. Esta metodologia intensiva tem proporcionado uma 
melhora de sobrevida a LLA infantil. 

A terapia de manutenqao pode incluir mercaptopurina oral 
diaria, metotrexato oral semanal e, ocasionalmente, pulsos men- 
sais de vincristina intravenosa e prednisona ou dexametasona 
oral. A quimioterapia intratecal, seja com o metotrexato isolado 
ou em combinaijao com a citarabina ou a hidrocortisona, e nor- 
malmente administrada a cada dois a tres meses. 

A quimioterapia apresenta efeitos colaterais potenciais signifi- 
cativos. Os pacientes precisam ser cuidadosamente monitorados 
para prevenir as toxicidades dos farmacos e assegurar o trata¬ 
mento precoce de complicaqoes. A duraijao do tratamento oscila 
entre 2,2 anos para as meninas e 3,2 anos para os meninos, de 
acordo com os ECRs do COG. O tratamento da LLA e ajustado de 
acordo com grupos de risco (ou prognosticos). Uma criamja com 
idade entre um e nove anos, com uma contagem de leucocitos 
inferior a 50.000/jlL no momento do diagnostico, e que nao apre- 
sente caracteristicas biologicas desfavoraveis [t(9;22) ou t(4;l 1)], e 
considerada em “risco padrao” e recebera um tratamento menos 
intensivo do que um paciente de “alto risco” ou que tenha idade 
igual ou superior a dez anos. Igualmente importante e a resposta 
do paciente ao tratamento, determinada pelo monitoramento da 
doemja residual minima (DRM). Esta estrategia de tratamento 


adaptada ao grupo de risco tem aumentado significativamente 
a taxa de cura entre pacientes com caracteristicas prognosticas 
menos favoraveis, enquanto minimiza as toxicidades relacionadas 
com o tratamento naqueles que apresentam aspectos favoraveis. 
Um hemograma anormal durante o tratamento ou apos a finaliza- 
qao da terapia geralmente e prenuncio de uma recidiva medular. 

O SNC e os testiculos sao considerados “santuarios” para a 
leucemia extramedular. Atualmente, cerca de um terqo de todas 
as recidivas da LLA esta restrito a esses locais. A quimioterapia 
sistemica nao penetra nestes sitios, como o faz em outros orgaos. 
Portanto, a quimioterapia intratecal pre-sintomatica e uma parte 
crucial de todo o tratamento de LLA, sem a qual ocorreria um 
maior numero de recidivas no SNC, com ou sem recidiva da 
medula ossea. A maioria das recidivas isoladas do SNC e diag- 
nosticada em uma crianqa assintomatica na ocasiao da injeqao 
intratecal de rotina, quando a contagem total e diferencial de ce¬ 
lulas do liquido cerebrospinal apresenta uma quantidade elevada 
de leucocitos e presenqa de blastos leucemicos. Ocasionalmente, 
desenvolvem-se os seguintes sintomas devido a recorrencia no 
SNC: cefaleia, nauseas e vomitos, irritabilidade, rigidez de nuca, 
fotofobia e paralisia do nervo craniano. Hoje em dia, a recidiva nos 
testiculos ocorre em menos de 5% dos meninos. A apresentaijao 
da recidiva testicular e, em geral, um aumento indolor unilate¬ 
ral, sem a presenqa de uma massa distinta. O acompanhamento 
rotineiro dos meninos, tanto nos periodos durante o tratamento 
como fora dele, inclui o exame fisico dos testiculos. 

O transplante de medula ossea, atualmente chamado de 
transplante de celulas progenitoras hematopoieticas (TCPH), e 
raramente utilizado como tratamento inicial para a LLA, pois 
a maior parte dos pacientes e curada apenas com quimiotera¬ 
pia. Os pacientes cujos blastos apresentam certas anormalidades 
cromossomicas, como a t(9;22) ou a hipodiploidia (< 44 cromos- 
somos), e aqueles que apresentam uma resposta muito pobre a 
terapia poderao apresentar uma melhor taxa de cura com a rea- 
lizaqao de um TCPH precoce, a partir de um doador irmao com 
o mesmo antigeno leucocitario humano (HLA)-DR ou talvez a 
partir de um doador nao relacionado compativel, quando com- 
parada apenas com a realizaqao da quimioterapia intensiva. O 
TCPH cura cerca de 50% dos pacientes com recidiva, desde que 
uma segunda remissao seja alcanqada com a quimioterapia antes 
do transplante. Crianqas que apresentam recidiva mais de um 
ano apos o termino da quimioterapia (recidiva tardia) poderao 
ser curadas com quimioterapia intensiva sem TCPH. 

Diversos agentes biologicos novos, incluindo os inibidores 
da tirosinocinase e as imunotoxinas, encontram-se atualmente 
em estagios variados de pesquisa e desenvolvimento. Algumas 
dessas terapias poderao se tornar relevantes para o futuro trata¬ 
mento da LLA de baixo risco ou recidivante. 

B. Tratamento de suporte 

Deve-se prever a possibilidade de sindrome da lise tumoral 
quando o tratamento for iniciado. A manutenqao de um debito 
urinario significativo com administraqao de liquidos intraveno- 
sos, acompanhada ou nao da alcalinizaqao da urina com bicar¬ 
bonate) de sodio intravenoso, e o tratamento com alopurinol oral 
representam os passos apropriados no controle da sindrome da 
lise tumoral. A rasburicase e indicada para a sindrome da lise 
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tumoral grave. Os nlveis sericos de potassio, fosforo e acido urico 
deverao ser monitorados. Na presenqa da slndrome do mediastino 
superior ou da veia cava superior, o uso de anestesia geral e tem- 
porariamente contraindicado. Se a hiperleucocitose (contagem de 
leucocitos > 100.000 p/L) for acompanhada por hiperviscosidade 
e alteraqoes do estado mental, pode-se indicar a leucoforese para 
reduzir rapidamente o numero de blastos circulantes e minimizar 
as complicates potenciais no SNC, tromboticas ou hemorragicas. 
Ao longo do tratamento, todo o sangue e produtos de plaquetas 
transfundidos deverao ser irradiados para prevenir a doenqa do 
enxerto versus hospedeiro, causadas pelos linfocitos transfundi¬ 
dos. Sempre que possivel, os produtos sangulneos deverao ser de- 
pletados de leucocitos para minimizar a transmissao de CMV, as 
reaqoes transfusionais e a sensibilizaqao as plaquetas. 

Devido ao estado imunocomprometido do paciente com LLA, 
as infecqoes bacterianas, fungicas ou virais sao complicates graves 
e poderao se tornar potencialmente fatais. Durante o tratamento, a 
febre (temperatura = 38,3°C) e a neutropenia (contagem absoluta 
de neutrofilos < 500/|lL) necessitam de avaliaqao imediata, hemo- 
culturas de cada lumen dos acessos venosos centrais e tratamento 
emplrico imediato com antibioticos de amplo espectro. Os pa- 
cientes que estiverem recebendo tratamento para a LLA deverao 
receber profilaxia contra o Pneumocystis jiroveci (anteriormente 
Pneumocystis carinii ); o Sulfametoxazol-trimetoprima e o farmaco 
de escolha, administrado duas vezes ao dia, por dois ou tres dias 
consecutivos na semana. Os pacientes que nao forem imunes a 
varicela apresentam risco de infecqao grave e potencialmente fatal. 
Tais pacientes deverao receber a imunoglobulina varicela-zoster 
(IGVZ) em um perlodo de 72 h apos a exposiqao, e tratamento 
com aciclovir intravenoso para a infecqao ativa. 

Prognostics 

As taxas de cura dependem das caracterlsticas prognosticas espe- 
cificas presentes no momento do diagnostico, das caracterlsticas 
biologicas do blasto leucemico e da resposta a terapia. Duas das 
caracterlsticas mais importantes sao a contagem de leucocitos 
e a faixa etaria. Crianqas com idade entre um e nove anos, cuja 
contagem de leucocitos e inferior a 50.000/pL, apresentam uma 
maior taxa de cura do que outros pacientes (- 85% de sobre- 
vida livre de eventos para essas crianqas). A rapidez da resposta 
ao tratamento de induqao possui significado prognostico, refle- 
tindo a sensibilidade do blasto leucemico a quimioterapia. Os 
pacientes sao categorizados como respondedores iniciais rapidos 
(RIRs) ou respondedores iniciais lentos (RILs), com base na por- 
centagem de blastos presentes no aspirado da medula ossea em 
um periodo de sete a 14 dias apos o inicio da induqao. Regimes 
de tratamento mais intensivos sao oferecidos aos RILs do que aos 
RIRs, para aumentar a sua chance de cura. 

Certas anormalidades cromossomicas presentes nos blastos 
leucemicos no momento do diagnostico influenciam o prognos¬ 
tico. Os pacientes com t(9,22) geralmente apresentam uma chance 
muito pequena de remissao, mesmo com quimioterapia intensiva. 
Da mesma forma, bebes com menos de seis meses de idade e com 
t(4;ll) apresentam pequena chance de cura com a quimioterapia 
convencional. Em contrapartida, os pacientes cujos blastos sao hi- 
perdiploides (contendo > 50 cromossomos, em vez dos 46 normais), 
com trissomias dos cromossomos 4, 10 e 17, e os pacientes cujos 


blastos apresentam um t(12;21) e um rearranjo TEL-AML1 pos- 
suem uma maior chance de cura, com uma taxa de sobrevida apro- 
ximada de 90%, do que as crianqas sem estas caracterlsticas. 

Tecnicas baseadas na imunotipagem dos blastos leucemicos 
ou nos rearranjos de imunoglobulinas tem sido desenvolvidas, 
com o objetivo de detectar linfoblastos residuais na medula ossea 
(DRM) ao final da induqao e durante a remissao. Varios grupos 
tem mostrado que mesmo niveis baixos de DRM sao preditivos 
de um pior prognostico. Nos ensaios cllnicos atuais da COG, 
os pacientes com niveis de DRM superiores a 0,1%, ao final da 
induqao da remissao, receberao tratamento intensificado, na ten- 
tativa de melhorar o desfecho. 
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FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Aspirado de medula ossea ou biopsia apresenta 20% ou 
mais de blastos leucemicos. 

► Fadiga, sangramento ou infeccao. 

► Adenopatia, hepatoesplenomegalia, nodulos cutaneos 
(subtipos M4 e M5). 

► Citopenias: neutropenia (69%), anemia (44%), tromboci- 
topenia (33%). 


Consideracoes gerais 

Aproximadamente 500 novos casos de LMA ocorrem por ano 
em crianqas e adolescentes nos EUA. Embora a LMA contribua 
com apenas 25% de todas as leucemias nesta faixa etaria, ela e 
responsavel por pelo menos um terqo das mortes por leucemia 
em crianqas e adolescentes. As condiqoes congenitas associadas 
a um risco aumentado de LMA incluem anemia de Diamond- 
-Blackfan, neurofibromatose, sindrome de Down, sindromes de 
Wiscott-Aldrich, Kostmann e Li-Fraumeni, bem como as sindro¬ 
mes de instabilidade cromossomica, como a anemia de Fanconi. 
Os fatores de risco adquiridos incluem a exposiqao a radiaqao io- 
nizante, os agentes quimioterapeuticos citotoxicos e os benzenos. 
Entretanto, a vasta maioria dos pacientes nao apresenta fatores 
de risco identificaveis. Historicamente, o diagnostico de LMA se 
baseou quase que exclusivamente na morfologia e na coloraqao 
imuno-histoqulmica das celulas leucemicas. A LMA possui oito 
subtipos (M0-M7), de acordo com a classificaqao francesa-ame- 
ricana-britanica (FAB) (Quadro 29-1). As analises imunofenotl- 
picas, citogeneticas e moleculares tem tido importancia crescente 
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Quadro 29-1 Subtipos da leucemia mieloide aguda, segundo a classificacao FAB 


Classificacao 


Distribuicao na infancia (idade) 

Associates 


FAB 

Nome comum 

< 2 anos 

> 2 anos 

citogeneticas 

Caracteristicas dinicas 

MO 

leucemia mieloide aguda, 
minimamente diferenciada 

1% 


Inv (3q26), t(3;3) 


Ml 

leucemia mieloblastica aguda com 
maturacao 

17% 

23% 


M2 

leucemia mieloblastica aguda com 
maturacao 

26% 


t(8;21), t(6;9); raras 

Mieloblastomas ou doromas 

M3 

leucemia pro-mielocitica aguda 

4% 

t(15;17); raramente, 
t(11;17) ou (5,-17) 

Coagulacao intravascular 
disseminada 

M4 

leucemia mielomonoblastica aguda 

30% 

24% 

11q23, inv 3, 
t(3;3), t(6;9) 

Hiperleucocitose, envolvimento do 
SNC, infiltracao cutanea e gengival 

M4Eo 

leucemia mielomonoblastica aguda 
com eosinofilos anormais 


Inv 16, t(16;16) 

M5 

leucemia monoblastica aguda 

46% 

15% 

11q23, t(9;11), 
t(8;16) 

Hiperleucocitose, envolvimento do 
SNC, infiltracao cutanea e gengival 

M6 

Eritroleucemia 

2% 



M7 

leucemia megacarioblastica aguda 

7% 

5% 

t(1;22) 

Sindrome de Down frequente 
(< 2 anos de idade) 


SNC, sistema nervoso central; FAB, classificacao francesa-americana-britanica. 


para a confirmaqao do diagnostico de LMA e para a sua classi- 
ficaqao nos subtipos biologicamente distintos, que apresentam 
implicates terapeuticas e prognosticas. As anormalidades clo- 
nais citogeneticas ocorrem em 80% dos pacientes com LMA e, em 
geral, tem valor preditivo para os desfechos clinicos. 

A terapia de induqao agressiva atualmente utlizada leva a 
uma taxa de remissao completa de 75-85%. Entretanto, a sobre- 
vida a longo prazo melhorou apenas modestamente para aproxi- 
madamente, 50%, apesar da disponibilidade de diversos agentes 
eficazes, da melhora do tratamento de suporte e das terapias pro- 
gressivamente mais intensivas. 

Achados clinicos 

As manifestaqoes cllnicas da LMA normalmente incluem anemia 
(44%), trombocitopenia (33%) e neutropenia (69%). Os sinto- 
mas poderao ser poucos e inocuos ou ser potencialmente fatais. 
O valor medio da hemoglobina no momento do diagnostico e de 
7 g/dL, e as plaquetas costumam apresentar numeros inferiores a 
50.000/pL. Frequentemente, a contagem absoluta de neutrofilos 
e inferior a 1.000/pL, embora a contagem total de leucocitos seja 
superior a 100.000/piL em 25% dos pacientes diagnosticados. 

A hiperleucocitose pode estar associada a complicates po¬ 
tencialmente fatais. A estase venosa e o acumulo de blastos nos 
pequenos vasos levam a hipoxia, hemorragia e infarto, princi- 
palmente nos pulmoes e SNC. Este quadro clinico representa 
uma emergencia medica que requer rapida intervenqao, como 
a leucoforese, com o objetivo de reduzir a contagem de leuco¬ 
citos. A leucemia do SNC esta presente em 5-15% dos pacientes 
no momento do diagnostico, uma taxa de envolvimento inicial 
mais alta do que a observada na LLA. Certos subtipos, como 


M4 e M5, apresentam uma maior probabilidade de infiltraqao 
meningeal do que os outros subtipos. Alem disso, a coagulopatia 
clinicamente significativa podera estar presente no diagnostico 
em pacientes com os subtipos M3, M4 e M5. Esta condiqao se 
manifesta com sangramento ou com uma coagulaqao intravas¬ 
cular disseminada anormal e devera ser, pelo menos em parte, 
corrigida antes do initio do tratamento, que podera exacerbar 
transitoriamente a coagulopatia. 

► Tratamento 
A. Terapia especi'fica 

A LMA responde menos ao tratamento do que a LLA e requer 
uma quimioterapia mais intensiva. A toxicidade do tratamento e 
comum e potencialmente fatal; portanto, o tratamento devera ser 
realizado apenas em um centra oncologico pediatrico terciario. 

Os atuais protocolos da LMA se apoiam na administraqao in¬ 
tensiva de antraciclinas, citarabina e etoposideo, para a induqao 
da remissao. Uma vez alcanqada, os pacientes que possuem um 
doador irmao compativel sofrerao TCPH, ao passo que aqueles 
sem doador apropriado serao tratados com ciclos adicionais de 
quimioterapia agressiva por um periodo total de seis a nove meses. 
A presenqa de Invl6 e t(8;21) prenuncia um subtipo mais respon- 
sivo de LMA. Em pacientes com uma rapida resposta a induqao, 
a quimioterapia intensiva isolada podera ser curativa para o caso 
daqueles cujos blastos apresentam estas anormalidades geneticas. 
Os ensaios com grupos de risco estao em andamento, a medida que 
vao sendo melhor compreendidos os diversos fatores biologicos. 

A heterogeneidade biologica da LMA vem ganhando crescente 
importancia terapeutica. O subtipo M3, associado a t(15;17), de- 
monstrado citogenetica ou molecularmente, esta sendo tratado 
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atualmente com acido all-transietinoico (tretinoina) em adiqao 
a quimioterapia com citarabina e daunorrubicina de dosagens 
elevadas. O acido all transretinoico leva a diferenciaqao de celu- 
las leucemicas pro-mieloclticas e pode induzir remissao, porem 
a cura requer a associat^ao com quimioterapia convencional. O 
uso de trioxido de arsenico tambem tem sido investigado no tra- 
tamento deste tipo de LMA, apresentando resultados favoraveis. 
Este subtipo apresenta uma taxa de sobrevida livre de eventos 
maior, em comparaqao a outros subtipos de LMA. 

Outro subtipo biologicamente distinto da LMA, o M7 ou 
LMA megacariocitica, ocorre em criar^as com sindrome de 
Down. Utilizando-se um tratamento menos intensivo, a taxa de 
induqao da remissao e a sobrevida total destas crianqas sao sig- 
nificativamente superiores as das crianqas com LMA que nao 
apresentam sindrome de Down. £ importante que as crianqas 
com sindrome de Down recebam tratamento apropriado, espe- 
cificamente planejado para ser menos intensivo. 

Agentes biologicos e novos agentes quimioterapicos para o 
tratamento da LMA estao sendo cada vez mais estudados. O 
desenvolvimento e o sucesso precoce dos agentes citotoxicos 
dirigidos aos anticorpos, como a ozogamicina gemtuzumab 
(Mylotarg, um anticorpo monoclonal anti-CD33 humano con- 
jugado a caliqueamicina), representam passos encorajadores na 
busca por agentes terapeuticos que resultem em taxas de sobre¬ 
vida superiores. O uso deste agente em combinaqao a quimiote¬ 
rapia intensiva para a LMA esta sendo atualmente avaliado em 
um ensaio clinico randomizado. A clofarabina, um analogo mais 
novo do nucleosideo, tambem possui atividade na LMA e esta 
atualmente sendo avaliado em ensaios com pacientes com reci- 
divas e refratarios, apresentando resultados promissores. 

B. Tratamento de suporte 

A sindrome da lise tumoral raramente ocorre durante o trata¬ 
mento de induqao da LMA. Apesar disso, quando a contagem de 
leucocitos no momento do diagnostico for superior a 100.000/|iL 
ou estiverem presentes adenopatia ou organomegalia significa- 
tivas, devera se manter um debito urinario adequado e acompa- 
nhar cuidadosamente os niveis laboratoriais de potassio, acido 
urico e fosforo. A hiperleucocitose (leucocitos > 100.000/pL) re- 
presenta uma emergencia medica e, em um paciente sintomatico, 
requer uma intervenqao rapida como a leucoforese, para reduzir 
rapidamente o numero de blastos circulantes e, dessa forma, di- 
minuir a viscosidade. Postergar a transfusao de concentrado de 
hemacias, ate que a contagem de leucocitos possa ser reduzida 
para um valor inferior a 100.000 /|lL, evita a exacerbaqao da hi- 
perviscosidade. Tambem e importante que se corrija a coagulo- 
patia comumente associada aos subtipos M3, M4 e M5 antes do 
inicio da quimioterapia de induqao. Da mesma forma que no 
tratamento da LLA, todos os produtos sanguineos deverao ser 
irradiados e leucodepletados; a profilaxia do Pneumocystis de¬ 
vera ser administrada durante o tratamento e por varias semanas 
seguintes; os pacientes nao imunes a varicela deverao receber 
IGIV em um periodo de 72 h apos a exposiqao e tratamento ime- 
diato com acyclovir intravenoso para infecqao ativa. 

O surgimento de febre (temperatura > 38,3°C) ou calafrios as- 
sociados a neutropenia requer uma avaliaqao imediata, a realiza- 
qao de hemoculturas de cada lumen dos cateteres venosos centrais, 


ou de outras culturas como a garganta ou a urina, conforme seja 
apropriado, e o inicio imediato da administraqao intravenosa 
de antibioticos de amplo espectro. As infecqoes neste grupo de 
pacientes podem se tornar rapidamente fatais. Devido a alta in- 
cidencia de infecqoes fungicas invasivas, deve-se estabelecer um 
baixo limiar para o inicio da terapia antifungica. Filgrastim (fator 
estimulador de colonias de granulocitos) podera ser usado para 
estimular a recuperaqao de granulocitos durante o tratamento da 
LMA e resulta em periodos mais curtos de neutropenia e de hos- 
pitalizaqao. E importante mencionar que o tratamento de suporte 
para este grupo de pacientes e tao importante quanto a terapia 
direcionada a leucemia, e que este tratamento devera ser realizado 
apenas em um centra terciario de oncologia pediatrica. 

Prognostic 

Resultados publicados por diversos centres de pesquisa repor- 
tam uma taxa de sobrevida de 50-60% em cinco anos apos a pri- 
meira remissao, para pacientes que nao apresentaram doadores 
irmaos compativeis de celulas progenitoras hematopoieticas. Os 
pacientes com doadores irmaos compativeis apresentaram resul¬ 
tados ligeiramente melhores, com taxas de sobrevida de 60-70% 
em cinco anos, apos um TCPH alogeneico. 

A medida que o tratamento se torna mais sofisticado, os resul¬ 
tados serao mais relacionados ao subtipo da LMA. Atualmente, 
a LMA de pacientes com t(8;21), t(15;17), inv 16 ou sindrome 
de Down apresenta o prognostico mais favoravel, com 65-75% 
de sobrevida utilizando-se tratamentos modernos, incluindo a 
quimioterapia isolada. O resultado menos favoravel ocorre na 
LMA de pacientes com monossomia 7 ou 5, anormalidades cito- 
geneticas 7q, 5q-, 1 lq23 ou mutaqoes Fit 3. 
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DOENCAS MIELOPROLIFERATIVAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Leucocitose com predominancia de celulas imaturas. 

► Curso frequentemente indolente. 

► Febre, dor ossea, sintomas respiratorios. 

► Hepatoesplenomegalia. 
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Quadro 29-2 Comparacao entre LMMJ, LMC e DMT 



LMC 

DMT 

LMMJ 

Idade da apresentacao 

> 3 anos 

< 3 meses 

< 2 anos 

Apresentacao dlnica 

Queixas constitucionais inespecificas, 
esplenomegalia macica, hepatomegalia 
variavel 

Caracteristicas de SD, em geral 
com pouco ou nenhum sintoma; ou 
hepatoesplenomegalia, sintomas 
respiratorios 

Aparecimento abrupto; erupcao 
cutanea eczematoide, linfadenopatia 
marcada, tendencia a hemorragia, 
hepatoesplenomegalia moderada, febre 

Alteracoes 

cromossomicas 

t(9;22) 

Trissomia constitucional do 21 porem 
em geral sem outra anormalidade 

Monossomia ou Del (7q) em 20% dos 
pacientes 

Caracteristicas 

laboratoriais 

Leucocitose marcada (> 100.000/pL), 
contagem de plaquetas normal a 
elevada, fosfatase alcalina do leucocito 
reduzida ou ausente, muramidase em 
geral normal 

Leucocitose variavel, contagem 
de plaquetas normal a elevada, 
plaquetas grandes, mieloblastos 

Leucocitose moderada (> 10.000/pL), 
trombocitopenia, monocitose 
(> 1.000/pL), hemoglobina fetal elevada, 
fosfatase alcalina do leucocito normal a 
reduzida, muramidase elevada 


LMC, leucemia mieloide cronica; 5D, sindronne de Down; LMMJ, leucemia mielomonocitica juvenil; DMT, disturbio mieloproliferativo transitorio. 


A ocorrencia de doenqas mieloproliferativas em crian 9 as e relativa- 
mente rara. Elas sao caracterizadas por hematopoiese ineficiente, 
que leva a contagens excessivas no sangue periferico. Os tres tipos 
mais importantes sao a leucemia mieloide cronica (LMC), que re- 
presenta menos de 5% das leucemias da infancia, o disturbio mie¬ 
loproliferativo transitorio em crianqas com sindrome de Down e a 
leucemia mielomonocitica juvenil (Quadro 29-2). 

1. Leucemia mieloide cronica 
Consideracoes gerais 

A LMC com translocaqao dos cromossomos 9 e 22 (o cromos- 
somo Philadelphia, Ph + ) e identica a LMC Ph + do adulto. A 
translocaqao 9;22 resulta na fusao do gene BCR ao cromossomo 
22 e do gene ABL ao cromossomo 9. A proteina de fusao resul- 
tante e uma tirosinocinase constitutivamente ativa que interage 
com uma serie de proteinas efetoras e leva ao descontrole da 
proliferaqao celular, a reduqao da aderencia das celulas a matriz 
extracelular da medula ossea e a resistencia a apoptose. A doenqa 
geralmente progride em tres anos para uma fase acelerada e, em 
seguida, atinge uma crise blastica. £ consenso geral que as ce¬ 
lulas Ph + apresentam uma maior suscetibilidade a aquisipio de 
alteraqoes moleculares adicionais, que levam as fases acelerada e 
blastica da doen 9 a. 

Achados clinicos 

Os pacientes com LMC podem apresentar queixas nao especifi- 
cas semelhantes as da leucemia aguda, incluindo dor ossea, febre, 
sudorese noturna e fadiga. Entretanto, os pacientes tambem po- 
derao ser assintomaticos. Os pacientes com uma contagem total 
de leucocitos superior a 100.000/|iL podem apresentar sintomas 
de leucostase, como dispneia, priapismo ou anormalidades neu- 
rologicas. Os achados clinicos poderao incluir febre, palidez, 
equimoses e hepatoesplenomegalia. A anemia, a trombocitose 
e a leucitose tambem sao caracteristicas laboratoriais frequen- 
tes. O esfregaqo periferico e, em geral, diagnostico, com uma 


predominancia caracteristica de celulas mieloides em todos os 
estagios de maturaqao e relativamente poucos blastos. 

Tratamento e prognostico 

Historicamente, hidroxiureia ou bussulfan tem sido utilizado 
para reduzir ou eliminar as celulas Ph + . Entretanto, o TCPH e 
a unica intervenqao consistentemente curativa. O registro das 
taxas de sobrevida para pacientes com menos de 20 anos de 
idade, transplantados na fase cronica a partir de doadores fami- 
liares compativeis, se situa entre 70-80%. O transplante de celu¬ 
las progenitoras de doadores nao relacionados resulta em taxas 
de sobrevida entre 50-65%. 

O entendimento dos mecanismos moleculares envolvidos na 
patogenese da LMC tem levado ao desenho racional das tera- 
pias moleculares alvo dirigidas (targeted). O imatinib mesilato 
(Gleevec) e um inibidor da tirosinocinase e apresentou sucesso 
drastico no tratamento da LMC, com a maioria dos adultos e 
crianqas alcanqando remissao citogenetica. A durabilidade da 
remissao em crianqas e desconhecida, mas este agente e atual- 
mente aceito como terapia. No entanto, alguns pacientes sao re- 
sistentes ao imatinib, e o seu papel no tratamento a longo prazo 
de crianqas com LMC aguarda estudos adicionais. 

2. Doenca mieloproliferativa transitoria 

A doen 9 a mieloproliferativa transitoria e exclusiva de pacientes 
com trissomia do 21 ou mosaicismo para trissomia do 21. Ela e 
caracterizada pela proliferaqao descontrolada de blastos, geral¬ 
mente de origem megacariocitica, ocorrendo durante o inicio da 
infancia e de resoluqao espontanea. A patogenese deste processo 
nao e bem entendida, embora as mutaqoes no gene GATA1 te- 
nham sido recentemente implicadas nos eventos iniciais. 

Embora a verdadeira incidencia seja desconhecida, estima-se 
que ocorra em ate 10% dos pacientes com sindrome de Down. 
Apesar de o processo se resolver normalmente ate os tres meses 
de idade, a infiltraqao do orgao podera levar a morbidade e mor- 
talidade significativas. 
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Os pacientes podem apresentar hidropsia fetal, efusoes pericar- 
dicas ou pleurais ou fibrose hepatica. Em geral, sao assintomaticos 
ou levemente indispostos. Portanto, o tratamento e primariamente 
de suporte. Os pacientes assintomaticos nao sao tratados, e aqueles 
com disfunqao organica recebem baixas doses de quimioterapia ou 
leucoforese (ou ambas) para reduzir as contagens de blastos no san- 
gue periferico. Embora os pacientes com doen 9 a mieloproliferativa 
transitoria apresentem uma aparente resoluqao do processo, apro- 
ximadamente 30% progridem e desenvolvem leucemia megacario- 
blastica aguda (LMA M7) dentro de tres anos. 

3. Leucemia mielomonocitica juvenil 

A leucemia mielomonocitica juvenil (LMMJ) representa apro- 
ximadamente um terqo dos disturbios mielodisplasicos e mie- 
loproliferativos da infancia. Os pacientes com neurofibromatose 
do tipo 1 (NF-1) apresentam um maior risco para LMMJ do que 
a populaqao geral. Ela ocorre em bebes e crianqas pequenas e 
esta ocasionalmente associada a monossomia do 7 ou a uma de- 
leqao do braqo longo do cromossomo 7. 

Os pacientes com LMMJ se apresentam de forma semelhante 
aqueles com outras neoplasias hematopoieticas, com linfade- 
nopatia, hepatoesplenomegalia, erupqoes cutaneas ou sintomas 
respiratorios. Os pacientes apresentam um perfil de NF-1 com 
neurofibromas ou manchas tipo “cafe com leite”. Os achados la- 
boratoriais incluem anemia, trombocitopenia, leucocitose com 
monocitose e hemoglobina fetal elevada. 

Os resultados da quimioterapia em crianqas com LMMJ tem 
sido desapontadores, com taxas estimadas de sobrevida inferio¬ 
rs a 30%. Aproximadamente 40-45% dos pacientes poderao 
apresentar uma longa sobrevida apos um TCPH, embora a oti- 
mizaqao dos regimes de condicionamento e da seleqao de doado- 
res possa melhorar estes resultados. 
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TUMORES CEREBRAIS 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Triade classica: cefaleia matinal, vomitos e papiledema. 

► Aumento do peiimetro cefalico, paralisias dos nervos cra- 
nianos, disartria, ataxia, hemiplegia, papiledema, hiper- 
reflexia, macrocefalia e sinal de MacEwen (som de "vaso 
quebrado" a percussao craniana). 

► Convulsoes, alteracoes de personalidade, visao borrada, di¬ 
plopia, fraqueza, coordenacao reduzida, puberdade precoce. 


Consideracoes gerais 

A triade classica de cefaleia matinal, vomitos e papiledema esta 
presente em menos de 30% das crianqas no momento da apresen- 
taqao. A piora do desempenho escolar e as alteraqoes na personali¬ 
dade sao comuns em crianqas maiores. A irritabilidade e o retardo 
do crescimento e do desenvolvimento sao comuns em crianqas 
pequenas com tumores cerebrais. Um tumor na fossa posterior 
podera levar a uma inclinaqao da cabe 9 a de instalaqao recente. 

Os tumores cerebrais sao os tumores solidos mais comuns 
da infancia, contribuindo com 1.500-2.000 casos novos de ne¬ 
oplasias pediatricas a cada ano nos EUA e com uma taxa de 
25-30% para todas as neoplasias da infancia. Em geral, crianqas 
com tumores cerebrais apresentam um melhor prognostico do 
que os adultos. Desfechos favoraveis sao mais comuns em tu¬ 
mores de baixo grau e totalmente acessiveis a remoqao cirurgica. 
Infelizmente, a irradiaqao craniana em crianqas pequenas pode 
apresentar significativas sequelas neurofisiologicas, intelectuais e 
endocrinologicas. 

Os tumores cerebrais da infancia sao biologica e histologica- 
mente heterogeneos, oscilando entre lesoes localizadas de baixo 
grau e tumores de alto grau com disseminaqao no neuroeixo. A 
quimioterapia sistemica de altas doses e utilizada com frequen- 
cia, especialmente em crianqas pequenas com tumores de alto 
grau, na tentativa de retardar, diminuir ou evitar completamente 
a irradiaqao craniana. Este tratamento intensivo pode ser acom- 
panhado pelo TCPH autologo ou pela reconstituiqao das celulas 
progenitoras perifericas. 

A causa da maior parte dos tumores cerebrais pediatricos e 
desconhecida. O risco de se desenvolver astrocitomas e elevado 
em crianqas com neurofibromatose ou esclerose tuberosa. Diver- 
sos estudos mostram que alguns tumores cerebrais da infancia 
ocorrem em familias com suscetibilidade genetica aumentada 
aos canceres infantis em geral, tumores cerebrais ou leucemia 
e linfoma. Uma maior incidencia de convulsoes tem sido ob- 
servada em familiares de crianqas com astrocitoma. O risco de 
se desenvolver um tumor cerebral e elevado em crianqas que 
receberam irradiaqao craniana para o tratamento de leucemia 
meningea. Todas as crianqas com gliomas e meningiomas de- 
verao ser investigadas para pesquisa de NF-1. Em crianqas com 
meningiomas, sem os achados cutaneos de NF-1, deve-se con- 
siderar a presenqa de neurofibromatose tipo 2 e de sindrome 
de von Hippel-Lindau. Mutaqoes germinativas hereditarias sao 
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possiveis em tumores atipicos teratoides/rabdoides (AT/RTs) e 
em carcinomas do plexo coroide. No caso desses tumores, a his- 
taria familiar deve ser cuidadosamente analisada, e o aconselha- 
mento genetico, considerado. 

Como os tumores cerebrais pediatricos sao raros, frequen- 
temente poderao ser diagnosticados erronea ou tardiamente; 
a maioria dos pediatras se depara com nao mais do que duas 
crian^as portadoras de tumores cerebrais durante suas carreiras. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os achados clinicos no momenta do diagnostico variant de acordo 
com a idade da crian 9 a e a localizatpao do tumor. As criampas com 
menos de dois anos apresentam, mais comumente, tumores infra- 
tentoriais. Estas, em geral, se apresentam com sintomas inespe- 
cificos, como vomitos, instabilidade, letargia e irritabilidade. Os 
sinais podem ser supreendentemente poucos ou incluirem macro- 
cefalia, ataxia, hiper-reflexia e paralisia do nervo craniano. Uma 
vez que a caixa craniana pode se expandir em crian^as pequenas, 
o papiledema costuma estar ausente. A mensuraijao do perimetro 
cefalico e a observatpao da marcha sao essenciais para a avalia^ao 
de uma crian 9 a com possivel tumor cerebral. Sintomas oculares e 
disturbios visuais aparentes, como a diliculdade de seguir com o 
olhar um objeto, podem ocorrer em associa 9 ao a tumores das vias 
opticas, como o glioma optico. Os gliomas opticos em criampas 
pequenas estao frequentemente associados a neurofibromatose. 

Crian 9 as maiores mais comumente apresentam os tumores 
supratentoriais, associados a cefaleias, sintomas visuais, convul- 
soes e deficits neurologicos focais. As caracteristicas iniciais da 
apresenta 9 ao em geral sao inespecificas. A piora do desempenho 
escolar e as altera 9 oes de personalidade sao comuns. A criam^a 
pode descrever, de forma vaga, a presem^a de disturbios visuais. 
Nestes casos, e importante questionar a crian 9 a de forma direta 
a respeito dos sintomas. As cefaleias sao comuns, mas com fre¬ 
quence nao predominam no periodo da manha, e poderao ser 
confundidas com enxaquecas. 

Crian 9 as maiores com tumores infratentoriais se apresentam 
caracteristicamente com sinais e sintomas de hidrocefalia, que 
incluem cefaleias matinais com piora progressiva e vomitos, ins¬ 
tabilidade de marcha, visao dupla e papiledema. Os astrocito- 
mas cerebelares aumentam lentamente, e os sintomas poderao 
se agravar ao longo de varios meses. O vomito matinal pode ser 
o unico sintoma de ependimomas da fossa posterior, que se ori- 
ginam no assoalho do quarto ventriculo proximo ao centro do 
vomito. Crian 9 as com tumores no tronco cerebral podem apre- 
sentar paralisia dos musculos extraocular e facial, ataxia e hemi- 
paresia; a hidrocefalia ocorre em aproximadamente 25% destes 
pacientes no momenta do diagnostico. 

B. Exames de imagem e estadiamento 

Alem da biopsia do tumor, os estudos de imagem do neuroeixo 
sao obtidos com a finalidade de se determinar se ha dissemina- 
9 ao do tumor. Nos casos de tumores cerebrais em criampas e ado- 
lescentes, a sua dissemina 9 ao fora do SNC raramente acontece. 

A ressonancia magnetica (RM) se tornou o estudo diagnos¬ 
tico de escolha para os casos de tumores cerebrais infantis. A RM 


fornece uma melhor defini 9 ao do tumor e delineia gliomas indo- 
lentes, que poderiam nao ser observados pela tomografia com- 
putadorizada (TC). Por outro lado, a TC pode ser feita em menos 
de dez minutos — em oposi 9 ao aos 30 minutos necessarios para 
a realiza 9 ao de uma RM — e ainda e util em caso de necessidade 
de um estudo diagnostico urgente ou para se detectar a calcifica- 
9 ao de um tumor. Ambas as tecnicas sao feitas, em geral, com e 
sem realce de contraste. O contraste aumenta a visualiza 9 ao das 
regioes onde ha disfun 9 ao da barreira hematencefalica. Devem 
ser feitos exames pos-operatarios para se documentar a extensao 
da retirada do tumor, em um periodo de 48 h apos a cirurgia, 
para evitar o uso de contraste no pos-operatorio. 

A investiga 9 ao de todo o neuroeixo por imagem e o exame 
citologico do LCS devem ser parte da avalia 9 ao diagnostica de 
pacientes com tumores como meduloblastoma, ependimoma e 
tumores da regiao pineal. O diagnostico de metastases no neu¬ 
roeixo (tumor disseminado ao longo do neuroeixo) podera ser 
feito por RM com contraste de gadolinio incorporando inciden- 
cias sagital e axial. A RM da coluna devera ser realizada, antes da 
cirurgia, em todas as crian 9 as com tumores de linha media do 
quarto ventriculo ou do cerebelo. Deve-se obter uma amostra do 
LCS durante a cirurgia diagnostica. O LCS de origem lombar e 
preferivel para a realiza 9 ao do exame citologico, em vez do LCS 
ventricular. Os niveis de biomarcadores no sangue e no LCS, 
como a gonadotrofina corionica humana e a a-fetoproteina, 
podem ajudar no diagnostico e no acompanhamento. Os dois 
marcadores citados deverao ser obtidos do sangue, antes da ci¬ 
rurgia, em todos os casos de tumores pineais e suprasselares. 

O neurocirurgiao devera discutir o estadiamento e a coleta de 
amostras com um oncologista, antes da cirurgia, no caso de uma 
crian 9 a com apresenta 9 ao recente e exames de imagem sugesti- 
vos de tumor cerebral. 

C. Classificacao 

Cerca de 50% dos tumores cerebrais pediatricos comuns ocor- 
rem acima do tentorio, e 50% na fossa posterior. No lactente, 
os tumores da fossa posterior sao mais comuns. A maioria dos 
tumores cerebrais da infancia pode ser dividida em duas catego- 
rias, de acordo com as celulas de origem: (1) tumores gliais, como 
astrocitomas e ependimomas, ou (2) tumores nao gliais, como 
meduloblastoma e outros tumores primitivos neuroectodermi- 
cos. Alguns tumores content ambos os elementos gliais e neurais 
(p. ex., ganglioglioma). Um grupo de tumores menos comuns 
do SNC nao se encaixa em nenhuma das duas categorias (i.e, 
craniofaringiomas, AT/RTs, tumores das celulas germinativas, 
tumores do plexo coroide e meningiomas). Tumores de baixo 
e alto grau sao encontrados na maior parte das categorias. O 
Quadro 29-3 lista as localiza 9 oes e frequences dos tumores ce¬ 
rebrais infantis comuns. 

O astrocitoma e o tumor cerebral mais comum da infancia. 
Em sua maioria, sao astrocitomas pilociticos juvenis (classifica- 
9 ao grau I da Organiza 9 ao Mundial da Saude) encontrados na 
fossa posterior, apresentando uma morfologia celular regular e 
poucas, ou nenhuma, figuras mitaticas. Os astrocitomas de baixo 
grau sao, na maioria dos casos, curaveis com excisao cirurgica 
completa isoladamente. A quimioterapia e eficaz para os astroci¬ 
tomas de baixo grau. 
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Quadro 29-3 Localizacao e frequencia dos tumores 
cerebrais infantis comuns 

Localizacao 

Frequencia de ocorrencia (%) 

Hemisferica 

37 

Astrocitoma de baixo grau 

23 

Astrocitoma de alto grau 

11 

Outras 

3 

Fossa posterior 

49 

Meduloblastoma 

15 

Astrocitoma cerebelar 

15 

Glioma do tronco cerebral 

15 

Ependimoma 

4 

Linha media 

14 

Craniofaringioma 

8 

Glioma quiasmatico 

4 

lumor da regiao pineal 

2 


O meduloblastoma e os tumores neuroectodermicos primi¬ 
tives relacionados sao os tumores cerebrais de alto grau mais 
comuns em crianqas. Estes tumores normalmente ocorrem na 
primeira decada de vida, com um pico de incidencia entre os 
cinco e dez anos de idade e com uma proporqao sexo feminino/ 
masculino de 2,1:1,3. Os tumores aparecem no verme cerebelar 
da linha media, com extensao variavel para o interior do quarto 
ventriculo. A disseminaqao observada no neuroeixo no mo¬ 
menta do diagnostico afeta de 10-46% dos pacientes. Os fatores 
prognosticos estao listados no Quadro 29-4. A determinate do 
risco pela histologia podera, em breve, ser substituida pelas clas- 
sificaqoes moleculares. 

Os tumores do tronco cerebral sao os terceiros colocados 
em frequencia de ocorrencia em crianqas. Eles sao, em geral, de 
origem astrocitica e, ocasionalmente, de alto grau. As crian 9 as 
com tumores que infiltram o tronco cerebral de forma difusa e 
envolvem primariamente a ponte apresentam uma taxa de so- 
brevida inferior a 15%. Os tumores do tronco cerebral, que ocor¬ 
rem acima ou abaixo da ponte e crescem de forma excentrica 
ou cistica, apresentam um prognostico de certa forma melhor. 
Os tumores exofiticos nesta localizacao podem ser possiveis de 
cirurgia. Em geral, os tumores de tronco cerebral sao tratados 
sem o estabelecimento de um diagnostico tecidual. 


Quadro 29-4 Fatores prognosticos em criancas com 
meduloblastoma 


Fator 

Favoravel 

Oesfavoravel 

Extensao da doenca 

Nao disseminada 

Disseminada 

Caracteristicas 

Indiferenciadas, 

Celula grande, 

histologicas 

desmoplasticas 

anaplasica 

Idade 

> 4 anos 

< 4 anos 


Outros tumores cerebrais sao menos comuns, como epen- 
dimomas, tumores de celulas germinativas, tumores do plexo 
coroide e craniofaringomas, e cada um deles esta associado a 
desafios diagnosticos e terapeuticos especificos. 

Tratamento 

A. Cuidados de suporte 

A administrate de dexametasona devera ser iniciada antes 
da cirurgia inicial (0,5-1,0 mg/kg inicialmente e, em seguida, 
0,25-0,5 mg/kg/dia divididas em quatro doses). Os anticon- 
vulsivantes (geralmente fenitoina, 4-8 mg/kg/dia) deverao ser 
iniciados se a crian^a apresentar convulsoes ou se a abordagem 
cirurgica tiver maior probabilidade de induzir convulsoes. Con- 
siderando que o tratamento pos-operatario de crianqas pequenas 
com tumores cerebrais de alto grau incorporam a quimioterapia 
sistemica cada vez mais intensiva, deve-se considerar, tambem, o 
uso de profilaxia para impedir a candidiase oral e a infec^ao por 
Pneumocystis. A dexametasona e a fenitoina reduzem potencial- 
mente a eficacia da quimioterapia e deverao ser suspensas assim 
que for possivel apos a cirurgia. 

Os cuidados ideais para o paciente pediatrico com tumor 
cerebral requerem uma equipe multiprofissional, incluindo su- 
bespecialistas em neurocirurgia pediatrica, neuro-oncologia, 
neurologia, endocrinologia, neuropsicologia, radioterapia e 
medicina de reabilitaijao, assim como enfermeiros, assisten- 
tes sociais e uma equipe de fisioterapia, terapia ocupacional e 
fonoaudiologia altamente especializados. 

B. Terapia especifica 

O objetivo do tratamento e erradicar o tumor com a menor mor- 
bidade possivel a curto e a longo prazo. A morbidade neurofisiolo- 
gica a longo prazo se torna um assunto especialmente importante, 
relacionada tanto aos deficits causados pelo proprio tumor como 
pelas sequelas do tratamento. A remoqao cirurgica meticulosa da 
maior parte possivel do tumor e, normalmente, a estrategia de es- 
colha inicial. Avan^os tecnologicos, incluindo microscopia tran- 
soperataria, aspirador tecidual ultrassonico e laser de C0 2 (que 
e usado com menor frequencia na cirurgia de tumor cerebral pe¬ 
diatrico); a precisao da resseojao estereotatica computadorizada; 
e a disponibilidade de tecnicas para o monitoramento intraope- 
ratario, como os potenciais evocados e a eletrocorticografia, tem 
aumentado a viabilidade e a seguran^a da resseeqao cirurgica de 
muitos tumores cerebrais na faixa pediatrica. Uma segunda cirur¬ 
gia para nova inspeqao, realizada apos a quimioterapia, esta sendo 
cada vez mais utilizada em caso de tumores que nao tenham sido 
completamente ressecados na cirurgia inicial. 

A radioterapia para tumores cerebrais pediatricos esta em evo- 
luqao. No caso dos tumores que apresentam alta probabilidade de 
disseminaqao no neuroeixo (p. ex., meduloblastoma), a irradia^ao 
craniospinal ainda e a terapia padrao para crianqas com mais de 
tres anos de idade. Em outros casos de tumores (p. ex., ependi- 
moma), a irradiaqao craniopinal foi abandonada, porque a dis- 
seminaijao no neuroeixo e rara na primeira recidiva. Estao sendo 
exploradas novas estrategias para a aplicaijao da radia^ao, para mi- 
nimizar seus efeitos adversos sobre o tecido cerebral normal; estas 
incluem a radioterapia conformacional tridimensional. 
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A quimioterapia e eficaz no tratamento de astrocitomas e me- 
duloblastomas de baixo grau e neoplasicos. Existe um estudo ini- 
cial demonstrando a eficiencia da quimioterapia nas AT/RTs. A 
terapia usada neste estudo foi prolongada e intensiva. Uma serie 
de protocolos para tumores cerebrais em crianqas com menos de 
tres anos de idade envolveu a administraqao de quimioterapia 
intensiva apos a ressecqao do tumor, postergando ou omitindo a 
radioterapia. Os resultados destes ensaios tem sido normalmente 
desapontadores, porem forneceram conhecimentos valiosos em 
relaqao as diversas respostas a quimioterapia por diferentes tipos 
de tumores. Ensaios futuros poderao fornecer periodos mais 
curtos de uma quimioterapia mais intensa, seguidos pela radio¬ 
terapia conformacional. As tecnicas conformacionais permitem 
que a liberaqao da radiaqao seja feita estritamente em campos 
definidos, limitando os efeitos colaterais. 

Em crianqas maiores com glioma neoplasico, a estrategia atual 
e a ressecqao cirurgica do tumor e um tratamento combinado com 
radioterapia e quimioterapia intensiva. Em pacientes com glioblas¬ 
toma, o uso de altas doses de quimioterapia e a reconstituiqao com 
medula ossea autologa ou celula progenitora periferica estao sendo 
estudados. Os resultados iniciais tem sido conflitantes, porem a 
toxicidade deste tipo de terapia ainda e preocupante. A cirurgia 
nao e indicada para os gliomas difusos do tronco cerebral. O tra¬ 
tamento tradicional destes tumores tem sido a irradiaqao local. O 
hiperfracionamento para se elevar a dose dos 54 Gy convencionais 
para valores entre 72-78 Gy nao mostrou beneficio aparente em 
recente estudo do CCG. Novas estrategias sao necessarias para o 
tratamento deste tumor de prognostico desfavoravel. 

O tratamento de astrocitomas de baixo grau esta em evo- 
luqao. Numeros crescentes de crianqas jovens estao recebendo 
agentes quimioterapeuticos antitumorais, como a carboplatina 
e a vincristina, apos a ressecqao incompleta destes tumores. O 
papel da irradiaqao apos a ressec 9 ao subtotal esta sendo questio- 
nado, mesmo no caso de crianqas maiores. 

Prognostico 

Apesar dos progressos na cirurgia e na radioterapia, a perspec- 
tiva de cura permanece desfavoravel para crianqas com tumores 
gliais de alto grau. Um estudo recente do CCG mostrou uma taxa 
de sobrevida livre de progressao de 45%, em crianqas com glio¬ 
mas de alto grau que receberam radioterapia e quimioterapia. 
Um estudo de acompanhamento feito pela mesma instituiqao, 
no qual todos os pacientes receberam quimioterapia e radiote¬ 
rapia, demonstrou uma taxa de sobrevida livre de progressao de 
36% em cinco anos. Existe uma possibilidade de terapia efetiva 
de resgate com altas doses de quimioterapia, para crianqas que 
apresentam recidiva. Alem disso, a extensao da ressecqao parece 
se correlacionar positivamente com o prognostico, com uma 
taxa de sobrevida livre de progressao de 17% em tres anos para 
pacientes que receberam apenas biopsia, 29-32% para os pa¬ 
cientes que sofreram ressecqoes parciais ou subtotals e 54% para 
aqueles que realizaram ressecqoes de 90% do tumor. Os fatores 
biologicos que podem afetar a sobrevida estao sendo cada vez 
mais conhecidos. O prognostico para o glioma pontino difuso 
continua muito ruim, sem beneficios para o uso da combina- 
qao da quimioterapia de altas doses com a radioterapia, quando 
comparado ao uso isolado da ultima. 


A taxa de sobrevida aos astrocitomas de baixo grau em cinco 
anos, ou ate dez anos, e de 60-90%. Entretanto, o prognostico 
depende tanto da localizaqao quanto do grau do tumor. Uma 
crianqa com astrocitoma pilocitico do cerebelo apresenta um 
prognostico consideravelmente melhor do que uma crianqa com 
um astrocitoma fibrilar do cortex cerebral. Recentemente, foi 
descoberta uma nova entidade de tumor da infancia de baixo 
grau, o astrocitoma pilomixoide. Os astrocitomas pilomixoides 
parecem apresentar um pior prognostico do que os astrocitomas 
pilociticos juvenis. Para os astrocitomas de baixo grau recorren- 
tes ou progressives na infancia, a quimioterapia relativamente 
moderada podera melhorar a probabilidade da sobrevida. 

A irradiaqao craniospinal convencional de crianqas com 
medulomas de estagios mais baixos levara a taxas de sobrevida 
entre 60-90%. As taxas de sobrevida em dez anos sao menores 
(40-60%). A quimioterapia permite uma reduqao na dose de ir- 
radiaqao craniospinal, enquanto preserva as taxas de sobrevida 
dos pacientes de medio risco (86% em cinco anos no mais re¬ 
cente protocolo de medio risco da COG). Entretanto, mesmo 
a irradiaqao craniospinal de dose reduzida apresenta um efeito 
adverso sobre o intelecto, especialmente em crianqas com menos 
de sete anos de idade. As taxas de sobrevida por cinco anos para 
omeduloblastoma de alto risco tem sido entre 25-40%, porem 
um estudo recente apresentado na conferencia da American So¬ 
ciety of Clinical Oncology (ASCO) em 2007 sugere um prog¬ 
nostico melhor para pacientes que receberam quimioterapia 
intensiva e irradiaqao. Crianqas com tumores neuroectodermi- 
cos primitivos supratentoriais tambem se beneficiam da adiqao 
da quimioterapia a irradiac^ao craniospinal. 

O prognostico para as crianqas com AT/RTs, anteriormente 
desfavoravel, parece ter melhorado com a utilizaqao de terapia 
combinada intensiva. Um estudo recente de centra de pesquisa 
unico sugere um melhor curso para o ependimoma, utilizan- 
do-se tecnicas de radiaqao conformacionais. Esta observaqao 
carece de confirmaqao por um estudo multicentrico. 

O tratamento de tumores cerebrais em crian 9 as com menos 
de tres anos de idade e de gliomas do tronco cerebral e neopla¬ 
sicos ainda permanece como um desafio importante. A enfase 
crescente esta sobre a qualidade de vida dos pacientes, e nao ape¬ 
nas sobre a taxa de sobrevida. 
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LINFOMAS E DISTURBIOS LINFOPROLIFERATIVOS 

O termo linfoma se refere a uma proliferate) maligna de celu- 
las linfoides, geralmente originada a partir dos tecidos linfoides 
(i.e, linfonodos, timo, baqo) e a estes associada. Em contrapartida, 
o termo leucemia se refere a uma proliferate maligna origina- 
ria da medula ossea, que podera incluir celulas linfoides. Como 
os linfomas podem envolver a medula ossea, a distinqao entre 
os dois podera ser confusa. O diagnostico de linfoma e comum 
entre os canceres infantis, representando entre 10-15% de todas 
as neoplasias. A forma mais comum e a doenqa de Hodgkin, que 
representa quase metade de todos os casos. Os demais subtipos, 
conhecidos coletivamente como linfomas nao Hodgkin, sao di- 
vididos em quatro grupos principals: linfomas linfoblasticos, de 
pequenas celulas nao clivadas, de grandes celulas B e de grandes 
celulas anaplasicas. 

Ao contrario dos linfomas, as doenqas linfoproliferativas 
(DLPs) sao muito raras na populaqao geral. A maioria e de ori- 
gem policlonal, acumulo nao neoplasico (embora ocasionalmente 
fatal) de linfocitos que ocorre quando o sistema imune falha em 
controlar linfocitos transformados por virus. Entretanto, uma pro¬ 
liferate monoclonal maligna tambem pode surgir. A DLP pos- 
-transplante aparece em pacientes imunodeprimidos para impe- 
dir a rejeiqao do transplante de orgao solido ou de medula ossea, 
particularmente em pacientes que sofreram transplante hepatico 
ou cardiaco. A DLP espontanea ocorre em indivlduos imunodefi- 
cientes e, menos comumente, em pacientes imunocompetentes. 

1. Doenca de Hodgkin 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Adenopatia indolor cervical (70-80%) ou supraclavicular 
(25%); massa mediastinal (50%). 

► Fadiga, anorexia, perda de peso, febre, sudorese noturna, 
prurido, tosse. 

Consideracoes gerais 

As crianqas com doenqa de Hodgkin apresentam uma melhor 
resposta ao tratamento do que os adultos, com uma taxa de so- 
brevida total de 75% por mais de 20 anos apos o diagnostico. 
Embora as terapias utilizadas em adultos sejam aplicaveis, o ma- 
nejo da doenqa de Hodgkin em crianqas com menos de 18 anos 
de idade com frequencia difere. Como o controle excelente da 
doenqa pode resultar de estrategias terapeuticas, a seleqao de 
procedimentos para estadiamento (radiograficos, cirurgicos 
ou outros procedimentos para determinar sltios adicionais da 
doenqa) e o tratamento se baseiam, com frequencia, na toxici- 
dade potencial a longo prazo associada a intervenqao. 


Embora a doenqa de Hodgkin represente 50% dos linfomas 
da infancia, apenas 15% de todos os casos ocorrem em crianqas 
com ate 16 anos de idade. Crianqas com menos de 5 anos con- 
tribuem para 3% dos casos infantis. Existe uma predominance 
masculina de 4:1 na primeira decada de vida. Em palses subde- 
senvolvidos, a distribuiqao da faixa etaria e bastante diferente, 
com um pico de incidence em crianqas mais jovens. 

A doenqa de Hodgkin e subdividida em quatro grupos his- 
tologicos, e a distribuiqao infantil e equivalente a observada em 
adultos: rico em linfocitos (10-20%), esclerose nodular (40-60%, 
aumenta com a idade), celularidade mista (20-40%) e depleqao 
linfocitaria (5-10%). O prognostico e independente da subclas- 
sificaqao, e a terapia apropriada se baseia no estadiamento (ver 
adiante, discussao sobre estadiamento). 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

As crianqas com doenca de Hodgkin geralmente se apresentam 
com adenopatia cervical indolor. Os linfonodos frequentemente 
apresentam consistence mais firme do que os nodos inflamato- 
rios e apresentam uma textura borrachosa. Eles podem ser bem 
delimitados, ou apresentar coalescences entre si, e nao estao 
aderidos aos tecidos adjacentes. A taxa de crescimento e variavel, 
e os nodos envolvidos podem aumentar e diminuir de tamanho, 
por um periodo de semanas a meses. 

Como a doenqa de Hodgkin quase sempre se origina nos lin¬ 
fonodos e se dissemina para grupos nodais contiguos, e neces- 
sario que se faqa um exame detalhado de todos os sltios nodais. 
A linfadenopatia e comum em crianqas, de modo que a decisao 
de se realizar uma biopsia e, em geral, dificil ou retardada por 
um periodo prolongado. As indicates para a consideraqao de 
uma biopsia precoce de linfonodo incluem a falta de infeeqao 
identificavel na regiao drenada pelo linfonodo aumentado, um 
linfonodo maior do que 2 cm, adenopatia supraclavicular ou raio 
X de torax anormal e linfadenopatia progressiva apos duas sema¬ 
nas ou persistente por um periodo de quatro a oito semanas. 

Os sintomas constitucionais estao presentes em cerca de um 
terqo das crianqas no momenta da apresentaqao. Os sintomas de 
febre superior a 38°C, perda de 10% de peso nos seis meses an- 
teriores e sudorese noturna intensa sao definidos pelos criterios 
de estadiamento de Ann Arbor como sintomas “B”. A designaqao 
“A” se refere a ausencia desses sintomas. Os sintomas “B” pos- 
suem valor prognostico, e geralmente e necessaria a realizaqao 
de uma terapia mais agressiva para alcanqar a cura. Um prurido 
generalizado e a presenqa de dor associada a ingestao de alcool 
tambem poderao ser observados. 

Metade dos pacientes apresenta doenqa mediastinal assinto- 
matica (adenopatia ou massa no mediastino anterior), embora 
possam ocorrer sintomas decorrentes da compressao de estru- 
turas vitais no torax. Em caso de suspeita de linfoma, devera 
ser feito um raio X de torax. O mediastino devera ser avaliado 
de forma completa e detalhada antes da realizaqao de qualquer 
procedimento cirurgico, para se evitar obstruqao das vias respi- 
ratarias ou colapso cardiovascular durante a anestesia e posslvel 
obito. Esplenomegalia ou hepatomegalia, em geral, estao asso- 
ciadas a doenqa avanqada. 
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B. Achados laboratoriais 

O hemograma costuma estar normal, embora possam estar pre- 
sentes anemia, neutrofilia, eosinofilia e trombocitose. A hemos- 
sedimenta 9 ao e outros reagentes de fase aguda se encontram 
ocasionalmente elevados e podem servir como marcadores de 
atividade da doenqa. Ocorrem anormalidades imunologicas, 
particularmente na imunidade mediada por celulas, e a anergia 
e comum em pacientes com doenqa avanqada no momento do 
diagnostico. Tambem foram observados fenomenos devidos a 
presenqa de autoanticorpos, como a anemia hemolitica e um qua¬ 
dra trombocitopenico idiopatico semelhante a purpura. 

C. Estadiamento 

O estadiamento da doenqa de Hodgkin determina o tratamento 
e o prognostico. O sistema de estadiamento mais comum e a 
classifica^o de Ann Arbor, que descreve a extensao da doen 9 a 
de I a IV e os sintomas por um sufixo A ou B (p. ex., estagio IIIB). 
Uma pesquisa sistematica da doen 9 a inclui raio X de torax; TC 
do torax, do abdome e da pelve; e aspirados e biopsias bilaterais 
da medula ossea. A cintigrafia ossea com tecnecio podera evi- 
denciar o envolvimento osseo e e geralmente reservada para os 
pacientes com dor ossea, ja que este tipo de envolvimento e raro. 
A cintigrafia com galio define tumores com maior avidez por 
galio e e mais util na avalia 9 ao de doenqa residual do mediastino, 
ao final do tratamento. A tomografia com emissao de positrons 
esta sendo cada vez mais utilizada para o estadiamento e acom- 
panhamento de pacientes com doen 9 a de Hodgkin, frequente- 
mente substituindo a cintigrafia com galio. 

A laparotomia de estadiamento e raramente realizada em 
crianqas, pois quase todos os pacientes recebem quimioterapia 
sistemica, em vez de radioterapia. Essa mudanqa de estrategia 
terapeutica e devida as toxicidades da radia 9 ao de campos exten- 
sos em altas doses em crianqas e as complicaqoes da laparotomia, 
incluindo a sepse pos-esplenectomia. 

D. Achados patologicos 

O diagnostico da doen 9 a de Hodgkin requer a caracterizaqao 
histologica da celula de Reed-Sternberg ou de suas variantes 
no tecido. As celulas de Reed-Sterberg sao celulas B do centro 
germinativo que sofreram transformaqao maligna. Quase 20% 
destes tumores, em paises desenvolvidos, sao positivos para o 
EBV, e existem evidencias crescentes implicando este virus no 
desenvolvimento da doen 9 a de Hodgkin. 

Tratamento e prognostico 

Para se alcazar uma sobrevida livre de doen 9 a a longo prazo, 
minimizando a toxicidade do tratamento, a doen 9 a de Hodgkin 
tern sido cada vez mais tratada com a quimioterapia isolada — e 
cada vez menos com radioterapia. 

Diversas combinaqoes de agentes quimioterapicos sao efica- 
zes, e o periodo do tratamento e relativamente curto, quando 
comparado aos protocolos de oncologia pediatrica para a leuce- 
mia. Um estudo atual da COG esta investigando a eficiencia de 
nove semanas de tratamento com AVPC (adriamicina [doxor- 
rubicina], vincristina, prednisona e ciclofosfamida) para induzir 


uma resposta completa em pacientes com doenqa de Hodgkin de 
baixo risco. Dois farmacos adicionais, bleomicina e etoposideo, 
estao sendo atualmente utilizados no tratamento de pacientes de 
risco intermediario, por um periodo total de quatro a seis meses. 
A remoqao do protocolo da irradiaqao do local envolvido esta 
sendo investigada, para pacientes com doen 9 a de Hodgkin de 
risco intermediario que respondent precocemente a quimiotera¬ 
pia. A terapia combinada, associando quimioterapia e radiotera¬ 
pia, e utilizada na doen 9 a avanqada. 

O tratamento atual proporciona as crianqas com doen 9 a de 
Hodgkin em estagios I e II uma probabilidade de sobrevida livre 
de doenqa em cinco anos apos o diagnostico de pelo menos 90%, 
o que em geral equivale a cura. Dois terqos de todas as recidivas 
ocorrem dentro de dois anos apos o diagnostico, e raramente 
ocorrem recidivas apos os quatro anos. Em caso da doenqa mais 
avanqada (estagios III e IV), as taxas de sobrevida livre de doenqa 
em cinco anos oscilam entre 60-90%. Com um maior numero 
de pacientes apresentando sobrevida a longo prazo na doen 9 a 
de Hodgkin, o risco de neoplasias secundarias, tanto leucemias 
quanto tumores solidos, se torna mais aparente, sendo maior em 
pacientes que recebem radioterapia. Portanto, elucidar a melhor 
estrategia de tratamento para minimizar este risco devera ser o 
objetivo de estudos futures. 

Os pacientes com doenqa de Hodgkin recidivante podem apre- 
sentar resultados com a terapia de resgate, muitas vezes, com o uso 
combinado de quimioterapia e radioterapia. Uma alternativa cada 
vez mais popular e o TCPH autologo, que podera melhorar as taxas 
de sobrevida. O TCPH alogeneico tambem e utilizado, porem pos- 
sui riscos elevados para a ocorrencia de complicaqoes e podera nao 
proporcionar beneficios adicionais a sobrevida. 

Buglio D: Novel small-molecule therapy of Hodgkin lymphoma. 

Expert Rev Anticancer Ther 2007;7:735 [PMID: 17492936], 
Hagemeister FB: Hodgkins lymphoma in younger patients: Lessons 
learned on the road to success. Oncology 2007;21:434 [PMID: 
17474345], 

Lin HM: Second malignancy after treatment of pediatric Hodgkin 
disease. J Pediatr Hematol Oncol 2005;27:28 [PMID: 15654275], 
Schwartz CL: Special issues in pediatric Hodgkins disease. Eur J Hae¬ 
matol 2005;(Suppl 66):55 [PMID: 16007870], 

2. Linfoma nao Hodgkin 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Tosse, dispneia, ortopneia, edema de face, linfadenopatia, 
massa mediastinal, efusao pleural. 

► Dor abdominal, distensao abdominal, vomitos, constipacao, 
massa abdominal, ascite, hepatoesplenomegalia. 

► Adenopatia, febre, deficit neurologico, lesoes cutaneas. 


Consideracoes gerais 

Os linfomas nao Hodgkin (LNHs) constituem um grupo di- 
verso de canceres, contribuindo para 5-10% das neoplasias em 
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Quadro 29-5 Comparacao dos linfomas nao Hodgkin pediatricos 



Linfoma linfoblastico 

Linfoma de pequenas celulas 
nao clivadas (BL e BLL) 

Linfoma de grandes 
celulas B 

Linfoma de grandes 
celulas anaplasicas 

Incidencia (%) 

30-40 

35-50 

10-15 

10-15 

Caracteristicas 

histopatologicas 

Indistintas dos linfoblastos 
da LLA 

Nudeo grande com nudeolo 
evidente envolto por citoplasma 
basofilico contendo vacuolos 
lipidicos 

Grandes celulas com nucleos 
divados ou nao clivados 

Grandes celulas 
pleomorficas 

Imunofenotipo 

Celula I imatura 

Celula B 

Celula B 

Celula T ou celula null 

Marcadores 

citogeneticos 

Iranslocacoes envolvendo 
o cromossomo 14q11 e o 
cromossomo 7; deiecoes 
intersticiais do cromossomo 1 

T(8;14), t(8;22), t(2;8) 

Muitos 

24.t(2;5) 

Apresentacao 

clinica 

lumor intratoracico, massa 
mediastinal (50-70%), 
linfadenopatia acima do 
diafragma (50-80%) 

lumor intra-abdominal (90%), 
comprometimento da mandibula 
(LB esporadico 10-20%, LB 
endemico 70%), envolvimento da 
medula ossea 

Mais comum: tumor 
abdominal; sitios raros: 
pulmao, face, cerebro, osso, 
testiculos, musculo 

Linfadenopatia, febre, perda 
de peso, sudorese noturna, 
sitios extranodais incluindo 
visceras e pele 

Iratamento 

Similar a terapia da LLA; 

24 meses de duracao 

Administracao intensiva de 
agentes alcalinizantes e 
metotrexato; profilaxia do SNC; 

3-9 meses de duracao 

Similar a terapia do LB/BLL 

Similar a terapia do linfoma 
linfoblastico ou LB/BLL 


LLA, leucemia linfoblastica aguda; LB, linfoma de Burkitt; BLL, linfoma semelhante ao Burkitt; SNC, sistema nervoso central. 


criangas com menos de 15 anos de idade. Surgem, por ano, cerca 
de 500 novos casos nos EUA. A incidencia de LNHs aumenta 
com a idade. Criangas com idade inferior a 15 anos representam 
apenas 3% de todos os casos de LNHs, e a ocorrencia da doenga 
e rara antes dos 5 anos. Observa-se uma predominance mascu- 
lina de aproximadamente 3:1. Na Africa equatorial, os LNHs sao 
responsaveis por quase 50% das neoplasias pediatricas. 

A maioria das criangas que desenvolve LNH e imuno- 
logicamente normal. Entretanto, criangas com deficiencias 
imunologicas congenitas ou adquiridas (p. ex., sindrome de 
Wiscott-Aldrich, sindrome da imunodeficiencia combinada 
grave, sindrome linfoproliferativa ligada ao X, infecgao por HIV, 
terapia imunossupressora apos transplante de medula ou orgao 
solido) apresentam um risco aumentado para o desenvolvimento 
de LNHs. Esse risco tern sido estimado em 100-10.000 vezes 
maior, quando comparado ao dos individuos-controle pareados 
por idade. 

Modelos animais sugerem uma contribuigao viral para a 
patogenese do LNH e tambem ha evidences do envolvimento 
viral no LNH humano. Na Africa equatorial, 95% dos linfomas 
de Burkitt content DNA de EBV; porem, na America do Norte, 
menos de 20% dos tumores de Burkitt content genoma do EBV. 
O papel de outros virus (p. ex., herpes-virus humano 6 e 8), dos 
disturbios nas defesas imunes, da imunoestimulagao cronica e 
dos rearranjos cromossomicos especificos como estimuladores 
potenciais do desenvolvimento do LNH esta sob investigagao. 

Ao contrario do LNH do adulto, todos os LNHs da infan- 
cia sao neoplasias difusas, de alto grau e de proliferagao rapida. 
Estes tumores exibem comportamento agressivo, porem costu- 
mam responder muito bem ao tratamento. Quase todos os LNHs 


pediatricos podem ser histologicamente classificados em quatro 
grupos principals: linfoma linfoblastico (LL), linfoma de peque- 
nas celulas nao clivadas (linfoma de Burkitt [BL] e linfoma seme¬ 
lhante ao Burkitt [BLL]), linfoma de grandes celulas B (LBCL) e 
linfoma anaplasico de grandes celulas (ALCL). A imunofenoti- 
pagem e as caracteristicas citogeneticas, alem da apresentagao 
clinica, sao cada vez mais importantes para a classifficagao, a pa¬ 
togenese e o tratamento dos LNHs. Comparagoes entre os LNHs 
pediatricos estao resumidas no Quadro 29-5. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os LNHs da infancia podem aparecer em qualquer sitio de te- 
cido linfoide, incluindo linfonodos, timo, figado e bago. Locais 
extralinfaticos comuns incluem osso, medula ossea, SNC, pele e 
testiculos. Os sinais e sintomas observados na apresentagao sao 
determinados pela localizagao das lesoes e pelo grau de dissemi- 
nagao. Como o LNH costuma progredir rapidamente, a duragao 
dos sintomas e muito breve, de alguns dias a umas poucas sema- 
nas. Porem, as criangas se apresentam com um numero limitado 
de sindromes, a maior parte das quais se correlacionando com o 
tipo celular. 

Criangas com LL ocasionalmente se apresentam com sinto¬ 
mas de compressao das vias respiratorias (dor, dispneia, ortop- 
neia) ou obstrugao da veia cava superior (edema facial, quemose, 
pletora, congestao venosa), que resultam da doenga mediastinal. 
Estes sintomas representam uma emergencia medica verdadeira 
e necessitam de diagnostico e tratamento imediatos. Derrames 
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Quadro 29-6 Comparacao entre os linfomas de Burkitt 
esporadico e endemico 



Endemico 

Esporadico 

Incidencia 

10 por 100.000 

0,9 por 100.000 

Citogenetica 

Ponto de quebra do 
cromossomo 8 acima 
do locus c -myc 

Ponto de quebra do 
cromossomo 8 dentro 
do locus de c -myc 

Associacao com EBV 

> 95% 

£ 20% 

Sitios de doenca na 
apresentacao 

Mandibuia (58%), 
abdome (58%), SNC 
(19%), orbita (11%), 
medula (7%) 

Mandibuia (7%), 
abdome (91%), SNC 
(14%), orbita (1%), 
medula (20%) 


SNC, sistema nervoso central; EBV, virus Epstein-Barr. 


pleurais ou pericardicos poderao comprometer ainda mais o es- 
tado respiratorio e cardiovascular do paciente. O envolvimento 
do SNC e da medula ossea nao e comum no momento do diag¬ 
nostico. Quando a medula ossea apresenta mais de 25% de linfo- 
blastos, os pacientes sao diagnosticados com LLA. 

A maior parte dos pacientes com LB e BLL se apresenta com 
doenqa abdominal. A presenqa de dor abdominal, distensao, 
uma massa no quadrante inferior direito ou uma intussuscep- 
9 ao em uma crianqa com mais de cinco anos de idade sugere o 
diagnostico de LB. O envolvimento da medula ossea e comum 
(aproximadamente 65% dos pacientes). OLBeo tumor conhe- 
cido de proliferaqao mais rapida e apresenta uma taxa elevada de 
morte celular espontanea, quando o seu crescimento ultrapassa 
a capacidade de suprimento sanguineo. Consequentemente, as 
crianqas que se apresentam com doenqa abdominal grave, com 
frequencia, sao portadores da sindrome de lise tumoral (hiperu- 
ricemia, hiperfosfatemia e hiperpotassemia). Estas anormalida- 
des podem ser agravadas por infiltraqao do rim pelo tumor ou 
por obstruqao urinaria ocasionada pelo tumor. Embora histolo- 
gicamente semelhantes, existem numerosas diferenqas entre os 
casos de LB que ocorrem em areas endemicas da Africa equato¬ 
rial e os casos esporadicos da America do Norte (Quadro 29-6). 

Os linfomas de grandes celulas sao clinicamente semelhan¬ 
tes aos linfomas de pequenas celulas nao clivadas, embora seja 
muito comum a ocorrencia de sitios raros de envolvimento, 
particularmente com o ALCL. Lesoes cutaneas, deficits neuro- 
logicos focais e efusoes pleurais ou peritoneais, sem uma massa 
obvia associada sao frequentemente observados. 

B. Avaliacao diagnostics 

O diagnostico e feito por biopsia do tecido envolvido, com es- 
tudos histologicos, imunofenotipicos e citogeneticos. Se estiver 
presente doenqa mediastinal, deve-se evitar a anestesia geral em 
caso de comprometimento das vias respiratorias ou da veia cava 
pelo tumor. Nestes casos, amostras de liquido pleural ou ascitico, 
medula ossea ou linfonodos perifericos, obtidas sob anestesia 
local, poderao confirmar o diagnostico. Devem-se evitar os pro- 
cedimentos de cirurgia abdominal extensa e de resseojao intesti¬ 
nal em pacientes que apresentem uma massa abdominal e sejam 


suspeitos de LB, ja que o tumor ira regredir rapidamente com o 
inicio da quimioterapia. O crescimento rapido destes tumores e 
as complicaqoes associadas potencialmente fatais demandam a 
realizaqao rapida dos estudos complementares, de modo que a 
terapia especifica nao seja retardada. 

Apos um exame fisico cuidadoso, deverao ser obtidos o he- 
mograma, testes de funqao hepatica e perfil bioquimico (eletroli- 
tos, calcio, fosforo, acido urico, funqao renal). Um nivel elevado 
de LDH reflete atividade tumoral e podera servir como um mar- 
cador de atividade da doenqa. Estudos de imagem deverao in- 
cluir um raio X de torax e TC de torax, ultrassonografia ou TC 
abdominal, e, possivelmente, uma tomografia com emissao de 
positrons ou cintigrafia com galio. Os exames da medula ossea e 
do LCS tambem sao essenciais. 

► Tratamento 

A. Cuidados de suporte 

O manejo dos problemas potencialmente fatais, no momento da 
apresentaqao, e critico. As complicaqoes mais comuns sao a sin- 
drome do mediastino superior e a sindrome da lise tumoral aguda. 
Pacientes com comprometimento das vias respiratorias necessi- 
tam do inicio imediato da terapia especifica. Devido ao risco do 
uso de anestesia geral nestes pacientes, algumas vezes e necessario 
iniciar a administraqao de corticosteroides ou uma radioterapia de 
emergencia de baixa dose ate que a massa reduza o suficiente para 
que se possa realizar uma biopsia com seguranqa. A resposta aos 
esteroides e a radioterapia e, em geral, imediata (12-24 h). 

Deve-se suspeitar da ocorrencia da sindrome de lise tumoral 
em todos os pacientes que apresentem LNH com uma grande 
atividade tumoral. A manutenqao de um debito urinario alto 
(> 5 mL/kg/h) com o uso de liquidos intravenosos e diureticos 
e a chave do tratamento. O alupurinol ira reduzir o nivel serico 
de acido urico, e a alcalinizaqao da urina ira aumentar a sua so- 
lubilidade. A rasburicase e uma alternativa intravenosa eficaz 
para o alopurinol. Como o fosfato se precipita na urina alcalina, 
a administraqao de alcalis devera ser interrompida em caso de 
hiperfosfatemia. A dialise renal e algumas vezes necessaria para 
controlar as anormalidades metabolicas. Todas as tentativas de¬ 
verao ser feitas na intenqao de corrigir ou minimizar as anorma¬ 
lidades antes do inicio da quimioterapia; entretanto, este periodo 
de estabilizaqao nao devera exceder 24-48 h. 

B. Terapia especifica 

A quimioterapia sistemica representa o esteio do tratamento dos 
LNHs. Quase todos os pacientes com LNH necessitam de quimio¬ 
terapia intratecal intensiva para a profilaxia do SNC. A ressecqao 
cirurgica nao e indicada, a menos que seja possivel ressecar a tota- 
lidade do tumor com seguranqa, o que e raro. A ressecqao parcial 
ou a cirurgia para simples reduqao de volume do tumor nao sao 
justificaveis. A radioterapia nao melhora o curso da doenqa; por- 
tanto, o seu uso e limitado a circunstancias excepcionais. 

A terapia para o LL geralmente se baseia nos protocolos de 
tratamento planejados para a LLA e consiste na quimioterapia 
multiagente e dose-intensiva. A duraqao da terapia e de dois 
anos. O tratamento do LB e do BLL, com agentes alquilantes e 
doses intermediarias a altas de metotrexato, administradas de 
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forma intensa e por periodos relativamente curtos, produz os 
mais altos Indices de cura. A LBCL e tratada de forma seme- 
lhante, e a ALCL tem sido tratada tanto de acordo com os proto- 
colos estabelecidos para LB como para LL. 

Os anticorpos monoclonais como o rituximab (anti-CD20) 
permitem uma terapia mais dirigida aos linfomas e tem tido su- 
cesso na melhora do curso da doenca em adultos. Estudos que 
empregam este tipo de terapia em crian^as estao em andamento 
tanto em casos novos como na LNH de celulas B refrataria ou 
recidivante. 

Prognostics 

Um importante fator preditivo do curso do LNH e a extensao 
da doenqa no momento do diagnostico. Noventa por cento dos 
pacientes com doenqa localizada poderao esperar uma sobre- 
vida livre de doenqa a longo prazo. Os pacientes com doenqa 
extensa em ambos os lados do diafragma, envolvimento do SNC 
ou da medula ossea, alem de um sitio primario, apresentam uma 
taxa de sobrevida entre 70-80%. A recidiva ocorre precocemente 
no LNH; os pacientes com LL raramente apresentam recidivas 
30 meses apos o diagnostico, e pacientes com LB e BLL muito 
raramente apresentam recidivas apos um ano. Os pacientes que 
apresentam recidiva poderao ter uma chance de cura pelo TCPH 
autologo ou alogeneico. 
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Jacobsen E et al.: Update on the therapy of highly aggressive 
nonHodgkin’s lymphoma. Expert Opin Biol Ther 2006;6:699 
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Yuston JT et al.: Biology and treatment of Burkitt’s lymphoma. Curr 
Opin Hematol 2007;14:375 [PMID: 17534164], 

3. Disturbios linfoproliferativos 

Os DLPs podem ser considerados como pertencendo a um con¬ 
tinuum com os linfomas. Enquanto os DLPs representam proli¬ 
ferates inapropriadas, geralmente policlonais, de linfocitos nao 
malignos, os linfomas representam o desenvolvimento de clones 
malignos, que se originam algumas vezes de DLPs previos. 

A. Disturbios linfoproliferativos pos-transplante 

Os disturbios linfoproliferativos pos-transplante (DLPTs) apa- 
recem em pacientes que receberam doses substanciais de medi¬ 
cates imunossupressoras, nos casos de transplante de orgaos 
solidos ou medula ossea. Nestes pacientes, a reativatpio de uma 
infec^ao latente por EBV nas celulas B desencadeia uma prolife- 
rato policlonal destas celulas, que sera fatal se nao for interrom- 
pida. Ocasionalmente, desenvolve-se um linfoma verdadeiro, em 
geral apresentando uma translocaqao cromossomica. 

Os DLPs sao cada vez mais comuns e representam compli¬ 
cates significativas do transplante. A incidencia de DLPTs os- 
cila aproximadamente entre 2-15% nos individuos receptores de 


transplante, dependendo do orgao transplantado e do regime 
imunossupressor. 

O tratamento destes disturbios e um desafio para os medicos 
especialistas em transplantes e os oncologistas. O tratamento ini- 
cial e a redu<;ao da imunossupressao, que permite que as proprias 
celulas imunes do paciente destruam os linfocitos transformados 
pelos virus. Entretanto, isso apenas e eficiente em aproximada¬ 
mente metade dos pacientes. Para aqueles que nao respondem a 
imunossupressao, varios regimes de quimioterapia poderao ter 
sucesso. O uso de anticorpos anti-celula B, como o rituximab 
(anti-CD20), para o tratamento dos DLPTs tem sido promissor 
nos ensaios clinicos. 

B. Doenca linfoproliferativa espontanea 

As imunodeficiencias nas quais ocorrem os DLPTs incluem sin- 
drome de Bloom, sindrome de Chediak-Higashi, ataxia-telangiec¬ 
tasia, sindrome de Wiscott-Aldrich, sindrome linfoproliferativa 
ligada ao X, imunodeficiencias congenitas da celula T e infec^ao 
por HIV! O tratamento depende das circunstancias, porem ao con- 
trario do que se observa com os DLPTs, poucas op<;6es terapeuti- 
cas costumam estar disponiveis. A doenqa de Castleman e um DLP 
que ocorre em crianqas sem qualquer imunodeficiencia aparente. 
A sindrome linfoproliferativa autoimune (SLPA) e caracterizada 
por linfadenopatia disseminada com hepatoesplenomegalia e por 
fenomenos autoimunes. A SLPA resulta de muta^oes na via do 
Fas-ligante, que e crucial na regulaqao da apoptose. 
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Giulina LB et al.: Treatment with rituximab in benign and malignant 
hematologic disorders in children. J Pediatr 2007;150:338 [PMID: 
17382107], 
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following solid organ transplant and rituximab—the final answer? 
Pediatr Transplant 2007;11:575 [PMID: 17663676]. 


NEUROBLASTOMA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Dor ossea, dor abdominal, anorexia, perda de peso, fadiga, 
febre, irritabilidade. 

► Massa abdominal (65%), adenopatia, proptose, equimose 
periorbital, massas no cranio, nodulos subcutaneos, hepa- 
tomegalia, compressao da medula espinal. 


Consideracoes gerais 

O neuroblastoma se origina do tecido da crista neural dos gan- 
glios simpaticos ou da medula suprarrenal. £ composto por pe- 
quenas celulas completamente uniformes com pouco citoplasma 
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e nucleos hipercromaticos, que podem formar padroes em rose- 
tas. O diagnostico patologico nem sempre e facil, e o neuroblas¬ 
toma devera ser diferenciado das outras neoplasias da infancia 
com “celulas pequenas, redondas e azuis” (p. ex., sarcoma de 
Ewing, rabdomiossarcoma, tumor neuroectodermico periferico 
e linfoma). 

O neuroblastoma representa de 7-10% das neoplasias pedia- 
tricas eeo tumor solido mais comum fora do SNC. Cinquenta 
por cento dos neuroblastomas sao diagnosticados antes dos 
2 anos de idade, e 90%, antes dos 5 anos. 

O neuroblastoma e uma doencpa biologicamente diversa com 
comportamento clinico variado, oscilando desde uma regressao 
espontanea a doenqa progressiva, apesar de uma terapia muito 
intensiva. Infelizmente, apesar dos avanqos significativos em 
nossos entendimentos a respeito desse tumor em nivel celular 
e molecular, a taxa de sobrevida total pouco mudou nos ultimos 
20 anos, apresentando uma sobrevida livre de eventos inferior a 
15% em tres anos. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

As manifestacpoes clinicas variam de acordo com o sitio primario 
da doenqa neoplasica e com a funqao neuroendocrina do tumor. 
Muitas crian^as se apresentam com sintomas constitucionais, 
como febre, perda de peso e irritabilidade. A dor ossea sugere 
doenqa metastatica, que esta presente em 60% das crianqas que 
tem mais de 1 ano de idade no momenta do diagnostico. O exame 
fisico podera revelar uma massa firme, fixa e de formato irregular, 
que se estende alem da linha media. As margens sao, em geral, 
pouco definidas. Embora a maioria das crianqas apresente um 
tumor primario abdominal (40% na glandula suprarrenal, 25% 
nos ganglios paraspinais), o neuroblastoma podera se originar 
em qualquer regiao em que exista tecido de origem simpatica. 
No mediastino posterior, o tumor costuma ser assintomatico e 
descoberto em um raio X de torax obtido por outras razoes. Os 
pacientes com neuroblastoma cervical se apresentam com uma 
massa no pescoqo, que costuma ser erroneamente diagnosticada 
como sinal de infeccpao. A sindrome de Horner (ptose unilateral, 
miose e anidrose) ou heterocromia da iris (iris com cores distin- 
tas) podera acompanhar o neuroblastoma cervical. Os tumores 
paraespinhosos poderao se estender pelo forame espinal, cau- 
sando compressao da medula. Os pacientes podem se apresentar 
com paresia, paralisia e disfumpao da bexiga ou intestino. 

Os sitios mais comuns de metastases sao osso, medula ossea, 
linfonodos (regional e disseminado), figado e tecido subcutaneo. 
O neuroblastoma possui uma predileqao pela metastase do cra¬ 
nio, em particular do osso esfenoide e tecido retrobulbar. Este fata 
leva a equimose periorbital e a proptose. As metastases hepaticas, 
particularmente no recem-nascido, podem ser muito significati- 
vas. Os nodulos subcutaneos apresentam Colorado azulada, com 
rubor eritematoso associado, que apresenta descoloraqao a com¬ 
pressao, provavelmente devido a liberaqao de catecolaminas. 

O neuroblastoma tambem pode estar associado a manifes- 
taqoes paraneoplasicas incomuns. Talvez o exemplo mais mar- 
cante seja a apsoclonia-mioclonis, tambem conhecida como 
sindrome dos olhos danqantes/pes danqantes. Este fenomeno e 
caracterizado pelo aparecimento agudo de movimentos rapidos 


e caoticos, espasmos mioclonicos dos membros e tronco, ataxia 
e alteraqoes de comportamento. Esse processo, que em geral per- 
siste apos o final da terapia, e considerado como secundario a 
presenqa de anticorpos antineurais de reaqao cruzada. Intratavel, 
a diarreia aquosa cronica esta associada a secreqao de peptideos 
intestinais vasoativos pelo tumor. Ambas as sindromes paraneo¬ 
plasicas estao associadas a desfechos favoraveis. 

B. Achados laboratoriais 

A anemia esta presente em 60% das crianqas com neuroblastoma 
e pode ser devida a doenqa cronica ou a infiltraqao da medula. As 
vezes, a trombocitopenia pode estar presente, porem a trombo- 
citose e um achado mais comum, mesmo na presenqa de doenqa 
metastatica na medula. As catecolaminas urinarias (acido va- 
nililmandelico e acido homovanilico) estao elevadas em pelo 
menos 90% dos pacientes no momenta do diagnostico e deverao 
ser avaliadas antes da cirurgia. 

C. Imagem 

As radiografias planas do tumor primario poderao evidenciar cal- 
cifica^oes pontilhadas. As metastases osseas apresentam aparen- 
cia irregular e litica. A rea^ao periostea e as fraturas patologicas 
tambem podem ser observadas. A TC fornece mais informaqoes, 
incluindo a extensao do tumor primario, os seus efeitos nas es- 
truturas adjacentes e a presenqa de metastases no figado e linfo¬ 
nodos. Classicamente, em tumores que se originam da glandula 
suprarrenal, o rim se mostra deslocado inferolateralmente, o que 
ajuda a diferenciar o neuroblastoma do tumor de Wilms. A RM e 
util para determinar a presenqa de envolvimento da medula espi¬ 
nal em tumores que parecem invadir os forames neurais. 

A cintigrafia ossea com tecnecio e feita para avaliaqao de me¬ 
tastases osseas, pois o tumor normalmente capta este elemento. 
A cintigrafia com metaiodobenzil-guanidina (MIBG) tambem e 
utilizada para se detectar doenqa metastatica. 

D. Estadiamento 

O estadiamento do neuroblastoma e realizado de acordo com 
o International Neuroblastoma Staging System (INSS) (Qua¬ 
dra 29-7). E feita uma biopsia do tumor para se determinar suas 
caracteristicas biologicas. Alem disso, devem ser realizados aspi- 
rados bilaterais com biopsia da medula ossea para avaliar o seu 
envolvimento. 

Os tumores sao classificados como favoraveis ou desfavora- 
veis, com base em suas caracteristicas histologicas. A amplificaqao 
do proto-oncogene MYCN e um marcador de comportamento 
clinico agressivo com progressao rapida da doencpa. A analise 
do DNA da celula tumoral tambem e preditiva para o desfecho. 
A hiperdiploidia e um achado favoravel, ao passo que o DNA 
diploide esta associado a um pior prognostico. 

Tratamento e prognostico 

Os pacientes sao tratados com base em um sistema de estratifi- 
caqao de risco pelo COG, pelo estagio determinado pelo INSS, 
pela idade, pela analise de MYCN, pela histologia, pelos achados 
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Quadro 29-7 International Neuroblastoma Staging System 


Estagio 

Descricao 

1 

lumor localizado com resseccao macroscopica completa, 
com ou sem doenca residual microscopica; linfonodos 
ipsilaterais representatives com microscopia negativa para 
o tumor. 

2A 

lumor localizado com resseccao macroscopica incompleta; 
linfonodos nao aderentes ipsilaterais representatives com 
microscopia negativa para o tumor. 

2B 

lumor localizado com ou sem resseccao macroscopica 
completa, com linfonodos nao aderentes ipsilaterais 
positivos para o tumor. Os linfonodos aumentados deverao 
estar negativos em nivel microscopico. 

3 

lumor unilateral nao excisavel com infiltracao atravessando a 
linha media, com ou sem envolvimento de linfonodos regionais; 
ou tumor unilateral localizado com envolvimento do linfonodo 
regional contralateral; ou tumor da linha media com extensao 
bilateral por infiltracao (nao excisavel) ou por envolvimento 
nodal. A linha media e definida como a coluna vertebral. 0s 
tumores gue se originam em um dos lados e cruzam a linha 
media deverao se infiltrar ate ou alem do lado oposto da coluna 
vertebral. 

4 

Qualquer tumor primario com disseminacao para linfonodos 
distantes, osso, medula ossea, figado, pele ou outros orgaos, 
excetuando-se as condicoes definidas para o estagio 4S. 

4S 

lumor primario localizado, conforme definido para os 
estagios 1, 2A ou 2B, com disseminacao limitada a pele, ao 
figado ou a medula ossea e limitada a bebes com menos de 

1 ano de idade. 0 envolvimento da medula ossea devera ser 
< 10% de celulas nudeadas. 


citogeneticos e pelo indice de DNA. O esteio do tratamento e a 
ressecqao cirurgica aliada a quimioterapia. O tamanho do tumor, 
normalmente grande, costuma impossibilitar a ressecqao prima- 
ria. Sob essas circunstancias, apenas a biopsia e realizada. Apos a 
quimioterapia, um segundo procedimento cirurgico podera per- 
mitir a ressecqao do tumor primario. A radioterapia e, algumas 
vezes, tambem necessaria. Agentes quimioterapicos eficazes no 
tratamento do neuroblastoma incluem ciclofosfamida, doxorrubi- 
cina, etoposideo, cisplatina, vincristina e topotecano. Cerca de 80% 
dos pacientes alcanqam remissao completa ou parcial, embora, em 
caso de doenqa avanqada, a remissao raramente seja duravel. 

No caso da doen 9 a de baixo risco (estagios 1 e 2, com ca- 
racteristicas biologicas favoraveis), apenas a ressecqao cirurgica 
podera ser suficiente para alcanqar a cura. Bebes com menos de 
1 ano com a doenqa no estagio 4S poderao precisar de pouco 
ou nenhum tratamento, embora a quimioterapia possa ser ini- 
ciada para se evitar complicates mecanicas causadas por uma 
doeruja grave. No caso de neuroblastoma de risco intermediary 
(subpopulaqoes de pacientes com os estagios 3 e 4 da doenqa), 
a estrategia primaria de tratamento e a cirurgia, em combina- 
qao com a quimioterapia. Os pacientes de alto risco (a maioria 
com estagios 3 e 4 da doenqa) requerem terapia multimodal, in- 
cluindo cirurgia, radioterapia, quimioterapia e TCPH autologo. 
A administraqao do acido cr's-retinoico, um agente que induz a 


diferenciaqao, pode prolongar a sobrevida livre de doenqa em 
casos de neuroblastoma de estagio avanqado, quando utilizado 
no contexto da doenqa residual minima (DRM) apos o TCPH. 

Um ensaio clinico colaborativo recente concluiu que a admi- 
nistra 9 ao de chi4.18 (um anticorpo monoclonal especifico para 
o antigeno de membrana predominante nas celulas do neuro¬ 
blastoma) e de citocinas melhora o curso da doenqa na popula- 
qao de alto risco apos o TCPH. Este tratamento sera oferecido a 
todos os pacientes futures com doenqa de alto risco. Um ensaio 
em andamento da COG com pacientes de alto risco compara o 
transplante unico versus o TCPH em tandem nesta popula 9 ao. 
A fenritinide, um retinoide sintetico, e o MIBG radiomarcado 
tambem estao sendo investigados. 

Para as crianqas com os estagios 1, 2 e 4S da doenqa, a taxa 
de sobrevida em cinco anos e de 70-90%. Bebes com menos 
de 460 dias apresentam uma probabilidade superior a 80% de 
sobrevida. Crianqas com mais de 1 ano de idade apresentando 
o estagio 3 da doenqa possuem um prognostico intermediary 
(aproximadamente 40-70%). Pacientes maiores com a doenqa 
no estagio 4 apresentam um prognostico desfavoravel (5-50% de 
sobrevida por 5 anos a partir do diagnostico), embora pacientes 
com idade entre 12-18 meses, com hiperdiploidia e MYCN nao 
amplificado, apresentem um excelente prognostico. 

George RE et al.: Hyperdiploidy plus nonamplified MYCN confers a 
favorable prognosis in children 12-18 months old with dissemi¬ 
nated neuroblastoma: A Pediatric Oncology Group Study. J Clin 
Oncol 2005;23:6466 [PMID: 16116152], 

London WB et al.: Evidence for an age cutoff greater than 365 days for 
neuroblastoma risk group stratification in the Children’s Onco¬ 
logy Group. J Clin Oncol 2005;23:6459 [PMID: 16116153], 
Matthay KK et al.: Opsoclonus myoclonus syndrome in neuroblas¬ 
toma: A report from a workshop on the dancing eyes syndrome 
at the advances in neuroblastoma meeting in Genoa, Italy, 2004. 
Cancer Lett 2005;228:275 [PMID: 15922508], 

Mattay KK et al.: Long-term results for children with high-risk neuro¬ 
blastoma treated on a randomized trial of myeloablative therapy 
followed by 13-cis-retinoic acid: Aa Children’s Oncology Group 
study. J Clin Oncol 2009;27:1007 [PMID: 19171716], 

Schmidt ML et al.: Favorable prognosis for patients 12-18 mon¬ 
ths of age with stage 4 nonamplified MYCN neuroblastoma: A 
Children’s Cancer Group Study. J Clin Oncol 2005;23:6474 [PMID: 
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neuroblastoma 


TUMOR DE WILMS (NEFR0BLAST0MA) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Massa ou edema abdominal assintomaticos (83%). 

► Febre (23%), hematuria (21%). 

► Hipertensao (25%), malformacoes geniturinarias (6%), 
aniridia, hemi-hipertrofia. 









9i 


DOENCA NEOPLASICA 




Consideracoes gerais 

Aproximadamente 460 novos casos de tumor de Wilms ocor- 
rem por ano nos EUA, representando 5-6% dos canceres em 
crianqas com menos de 15 anos de idade. Apos o neuroblastoma, 
este e o segundo tumor abdominal mais comum em crianqas. 
A maior parte dos tumores de Wilms e de ocorrencia espora- 
dica. Entretanto, em poucas crianqas, os tumores de Wilms se 
apresentam em um contexto de malformaqoes ou sindromes as- 
sociadas (p. ex., criptorquidismo, hipospadias, disgenese gona¬ 
dal, pseudo-hermafroditismo e rim em ferradura), sindrome de 
Beckwith-Wiedemann, sindrome de Denys-Drash e sindrome 
de WAGR (tumor de Wilms, aniridia, genitalia ambigua e re- 
tardo mental). 

A media de idade do diagnostico esta relacionada ao sexo e 
a letalidade, com os tumores bilaterais se apresentando em in- 
dividuos mais jovens do que os unilaterais, e com os meninos 
sendo diagnosticados mais cedo do que as meninas. O tumor de 
Wilms ocorre mais comumente entre os 2 e 5 anos de idade; sua 
ocorrencia e rara apos os 6 anos. A idade media para o estabele- 
cimento do diagnostico e de 4 anos. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

A maior parte das crianqas com tumor de Wilms se apresenta 
com aumento progressive do abdome ou com uma massa abdo¬ 
minal assintomatica descoberta por um familiar e/ou profissio- 
nal de saude. A massa e em geral lisa e firme, bem demarcada e 
raramente cruza a linha media, embora possa se estender infe- 
riormente para o interior da pelve. Cerca de 25% dos pacientes 
estao hipertensos no momento da apresentaqao. A hematuria 
intensa e um achado raro, embora a hematuria microscopica 
ocorra em aproximadamente 25% dos pacientes. 

B. Achados laboratoriais 

O hemograma costuma estar normal, porem alguns pacientes 
apresentam anemia secundaria a hemorragia para o interior do 
tumor. O nitrogenio ureico e a creatinina serica se encontram, 
em geral, normais. O EGU podera evidenciar sangue ou leuco- 
citos. 

C. Exames de imagem e estadiamento 

A ultrassonografia ou a TC do abdome devera estabelecer a pre- 
senqa de uma massa intrarrenal. Tambem e essencial que o rim 
contralateral seja avaliado em relaqao a sua presen 9 a e funqao, 
assim como para tumor de Wilms sincronico. A ultrassonafia de 
Doppler da veia cava inferior e necessaria para investigar pre- 
senqa de extensao da propagaqao do tumor. O figado devera ser 
investigado quanto a existencia de doenqa metastatica. O raio 
X de torax devera ser feito para determinar a existencia de me- 
tastase pulmonar. Aproximadamente 10% dos pacientes apre¬ 
sentam doen 9 a metastatica no momento do diagnostico. Destes, 
80% serao portadores de doen 9 a pulmonar, e 15%, de metastases 
hepaticas. As metastases osseas e cerebrais sao extremamente 
raras e em geral associadas a tipos de tumores renais mais raros e 


agressivos, como o sarcoma de celulas claras ou tumor rabdoide; 
portanto, a cintigrafia ossea e os exames de imagem do cerebro 
nao sao realizados rotineiramente. O estagio clinico sera deci- 
dido na cirurgia e confirmado pelo patologista. 

Tratamento e prognostico 

Nos EUA, o tratamento do tumor de Wilms se inicia com a ex- 
ploraqao cirurgica do abdome por meio de abordagem cirurgica 
anterior, de modo a permitir a inspeqao e a palpaqao do rim con¬ 
tralateral. O figado e os linfonodos sao inspecionados, e as areas 
suspeitas sofrerao biopsia ou excisao. E realizada, entao, a ressec- 
9 ao completa do tumor. Todas as tentativas sao feitas no sentido 
de evitar a semeadura ( spillage ) do tumor durante a cirurgia, pois 
isto poderia aumentar o estadiamento e o tratamento. Como a 
terapia esta condicionada ao estagio do tumor, e fundamental 
que o cirurgiao que realize o procedimento esteja familiarizado 
com a necessidade de estadiamento. 

Alem do estadiamento, o tipo histologico do tumor traz im- 
plicaqoes para a terapia e o prognostico. Uma histologia favora- 
vel (HF; ver discussao mais adiante) se refere ao tumor de Wilms 
trifasico classico e suas variantes. Uma histologia desfavoravel 
(HD) inclui a presenqa de anaplasia difusa (atipia nuclear ex¬ 
trema) e ocorre em 5% dos tumores de Wilms. A presenqa de 
apenas alguns pequenos focos de anaplasia em um tumor de 
Wilms ja representa um prognostico pior para pacientes com 
tumores nos estagios II, III e IV. A perda da heterozigose dos 
cromossomos lp e 16q representa um fator prognostico adverso 
para aqueles com histologia favoravel. Apos a excisao e o exame 
patologico do tumor, o paciente sera classificado em um estagio 
que definira a terapia subsequente. 

A melhora no tratamento do tumor de Wilms tern levado a 
uma taxa global de cura de aproximadamente 90%. O estudo 4 do 
National Wilms Tumor Study Groups (NWTS-4) demonstrou 
que as taxas de sobrevida foram melhoradas pela intensifica 9 ao 
da terapia durante a fase inicial de tratamento com reduqao da 
duraqao total do tratamento (24 semanas versus 60 semanas de 
tratamento). 

O Quadro 29-8 fornece uma visao das recomendaqoes atuais 
para o tratamento pelo NWTS-5. Os pacientes com tumor de 
Wilms nos estagios III ou IV necessitam de radioterapia para o 
tumor primario e para os sitios de metastase. A quimioterapia de¬ 
vera ser iniciada, preferencialmente, em cinco dias apos a cirur¬ 
gia, e a radioterapia podera come 9 ar em dez dias. O estagio V da 


Quadro 29-8 Tratamento do tumor de Wilms 


Estagio/Subtipo 

histologico 

Tratamento 

HF HI e HD 1 

18 semanas (dactinomicina e vincristina) 

HF lll-IV e anaplasia 
focal ll-IV 

24 semanas (dactinomicina, vincristina e 
doxorrubicina) com radiacao 

HD ll-IV (anaplasia 
difusa) 

24 semanas (vincristina, doxorrubicina, 
etoposideo e cidofosfamida) com radiacao 


HF, histologia favoravel; HD, histologia desfavoravel. 
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doenqa (tumor bilateral de Wilms) impoe uma estrategia distinta, 
que consiste em posslveis biopsias renais bilaterais seguidas por 
quimioterapia e uma segunda cirurgia renal ( second-icole ) pou- 
pando o rim. A radioterapia tambem podera ser necessaria. 

Utilizando estas estrategias, as taxas totais de sobrevida em 
quatro anos, de acordo com o NWTS-4, sao as seguintes: estagio 
IHF, 96%; estagios II a IV HF, 82-92%; estagios I a III HD (ana¬ 
plasia difusa), 56-70%; estagio IV HD, 17%. Os pacientes com 
tumor de Wilms recidivante apresentam uma taxa de resgate de 
aproximadamente 50% apos cirurgia, radioterapia e quimiotera¬ 
pia (isoladas ou em combinaqao). O TCPH tambem esta sendo 
explorado como uma forma de melhorar as chances de sobrevida 
apos a recorrencia. 

Consideracoes futuras 

Embora o progresso no tratamento do tumor de Wilms venha 
sendo extraordinario, importantes questoes permanecem para 
serem respondidas. Questoes tem sido levantadas a respeito do 
papel da quimioterapia pre-nefrectomia, no tratamento do tumor 
de Wilms. A quimioterapia pre-cirurgica parece reduzir a ruptura 
do tumor na ressecqao, porem podera influenciar desfavoravel- 
mente o curso da doenqa por alterar o estadiamento. Estudos futu¬ 
res terao o seu foco dirigido para minimizar as toxicidades agudas 
e cronicas para aqueles com doenqa de baixo risco e melhorar o 
curso da doenqa daqueles com doenqa recidivante e de alto risco. 

DavidofFAM: Wilms tumor. CurrOpinPediatr2009;21(3):357 [PMID: 
19417665], 

Davidoff AM et al.: The feasibility and outcome of nephronsparing 
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2008;10(2):115 [PMID: 18345721], 

Grundy PE et al.: Loss of heterozygosity for chromosomes lp and 
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tumor: A report from the National Wilms Tumor Study Group. J 
Clin Oncol 2005;23:7312 [PMID: 16129848], 

Wright KD, Green DM, Daw NC: Late effects of treatment of Wilms 
tumor. Pediatr Hematol Oncol 2009;26(6): 407 [PMID: 19657990], 
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TUM0RES OSSEOS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Dor ossea. 

► Massa observada ao exame. 


Os tumores osseos malignos primarios sao raros na infancia, re- 
gistrando apenas o aparecimento de 650-700 casos por ano. O 
osteossarcoma representa 60% dos casos e ocorre principalmente 


em adolescentes e adultos jovens. O sarcoma de Ewing e o se- 
gundo tumor maligno mais comum de origem ossea e ocorre 
em bebes ate adultos jovens. Ambos os tumores se manifestam 
predominantemente em indivlduos do sexo masculino. 

Os sinais cardinals do tumor osseo sao a dor no local do en- 
volvimento, em geral apos um leve trauma, formaqao de massa e 
fratura em uma area de destruiqao cortical do osso. 

1. Osteossarcoma 

Consideracoes gerais 

Embora o osteossarcoma seja a sexta neoplasia mais comum da 
infancia, ocupa o terceiro lugar entre os adolescentes e jovens 
adultos. Esse pico de ocorrencia durante o surto de crescimento 
do adolescente sugere uma relaqao causal entre o crescimento 
rapido do osso e a transformatpao maligna. Dados epidemio- 
logicos fornecem evidencias adicionais para a existencia desta 
relaqao, mostrando que pacientes com osteossarcoma sao mais 
altos que seus semelhantes, que a ocorrencia mais frequente do 
osteossarcoma e em sltios onde ocorre o maior aumento do osso 
em comprimento e tamanho e, ainda, que seu aparecimento e 
anterior em meninas, considerando os meninos de mesma faixa 
etaria, correspondendo ao surto de crescimento mais precoce 
nas primeiras. A metafise dos ossos tubulares longos e primaria- 
mente afetada. O femur distal representa mais de 40% dos casos, 
seguido em frequencia pela tibia proximal, pelo umero proximal 
e pelo femur medio e proximal. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A dor sobre a area envolvida e o sintoma comum de apresenta- 
qao, com ou sem massa de tecido mole associada. Os pacientes 
geralmente apresentam os sintomas durante varios meses ante- 
riores ao diagnostico. Os sintomas sistemicos (febre, perda de 
peso) sao raros. A avaliaqao laboratorial podera revelar niveis 
sericos elevados de fosfatase alcalina ou de LDH. 

B. Exames de imagem e estadiamento 

Achados radiologicos mostram destruiqao permeativa do padrao 
trabecular do osso normal, com margens indistintas. Alem disso, 
a formaqao periostea do novo osso e a elevaqao do cortex osseo 
poderao criar um triangulo de Codman. Podera se observar, com 
frequencia, a presenqa de uma massa de tecido mole com calci- 
ficaqoes distribuidas em um padrao radial ou de raios de sol. A 
RM e mais sensivel para se definir a extensao do tumor primario 
e vem substituindo, amplamente, a TC. Os sitios mais comuns de 
metastase sao o pulmao (< 20% dos casos recem-diagnosticados) 
e os sitios osseos adicionais (10%). A TC do torax e a cintigrafia 
ossea sao essenciais para a detecqao da doenqa metastatica. A co- 
leta de aspirado e a biopsia da medula ossea nao sao indicadas. 

Apesar do perfil radiografico bastante caracteristico, e necessa¬ 
ria uma amostra de tecido para que o diagnostico seja confirmado. 
A localizaqao da incisao da biopsia e de grande importancia. Uma 
incisao mal localizada podera impedir um procedimento de recu- 
peraqao de um membra e levar a sua amputaqao. O cirurgiao que ira 
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realizar o procedimento cirurgico definitivo deveria realizar a biop- 
sia. Foi proposto um sistema de estadiamento para o osteossarcoma 
com base na extensao do tumor local e na presenqa ou ausencia de 
metastases distantes, porem este ainda nao foi validado. 

Tratamento e prognostic 

Estudos historicos mostraram que mais de 50% dos pacientes 
que foram apenas submetidos a cirurgia desenvolveram me¬ 
tastases pulmonares em seis meses apos o procedimento. Este 
fato sugere a presen^a de doenqa micrometastatica no momento 
do diagnostico. Ensaios que incluem a quimioterapia adjuvante 
mostraram melhores taxas de sobrevida livre de doen^a, entre 
55-85%, em pacientes acompanhados por tres a dez anos. 

Os osteossarcomas sao lesoes altamente resistentes a radia- 
9 ao; por esse motivo, a radioterapia e inutil no controle prima- 
rio. A quimioterapia costuma ser administrada antes da cirurgia 
definitiva (quimioterapia neoadjuvante). Dessa forma, e feito um 
ataque inicial a doen^a micrometastatica, e o tumor tambem po¬ 
dera se beneficiar com a sua reduqao, facilitando o procedimento 
de recupera^ao de um membro. A quimioterapia pre-operatoria 
tambem possibilita a avaliaqao histologica detalhada da resposta 
tumoral aos agentes quimioterapicos. Se a resposta histologica 
for fraca (> 10% de tecido tumoral viavel), a quimioterapia po¬ 
dera ser alterada de acordo com a necessidade. A quimioterapia 
pode ser administrada por via intra-arterial ou intravenosa, em- 
bora os beneficios da primeira sejam discutiveis. Os agentes efi- 
cazes no tratamento do osteossarcoma incluem doxorrubicina, 
cisplatina, metotrexato de altas doses e ifosfamida. 

A cura definitiva requer a ressecqao cirurgica total do tumor, 
com uma margem de tecido adjacente nao envolvido. A amputa^ao, 
a recupera^ao do membro e a plastia de rotaqao (rotac^ao de Van 
Ness) sao igualmente eficazes em alcanqar o controle local do os¬ 
teossarcoma. As contraindicaqoes para a cirurgia conservadora do 
membro incluem o envolvimento importante do feixe neurovascu¬ 
lar pelo tumor, a idade esqueletica imatura, particularmente no caso 
dos tumores de extremidades inferiores, a infecqao na regiao do 
tumor, o sitio de biopsia inadequado e um envolvimento muscular 
extenso que podera levar a um prognostico funcional desfavoravel. 

A quimioterapia pos-cirurgica e geralmente mantida ate que 
o paciente tenha recebido um ano de tratamento. As recidivas 
apos tres anos sao raras, porem algumas vezes ocorrem de forma 
tardia. A resposta histologica a quimioterapia neoadjuvante e 
um excelente preditor do desfecho. Os pacientes com doem;a 
localizada e 90% de necrose do tumor apresentam uma taxa de 
sobrevida livre de doen^a entre 70-85%. Outros fatores prog¬ 
nostics favoraveis incluem as lesoes esqueleticas distais, maior 
dura^ao dos sintomas, idade superior a 20 anos, sexo feminino 
e indice de DNA tumoral proximo a diploidia. Os pacientes que 
apresentam doenqa metastatica no momento do diagnostico, ou 
lesoes osseas multifocais, nao apresentam boa evoluqao, apesar 
dos avanqos na quimioterapia e nas tecnicas cirurgicas. 

2. Sarcoma de Ewing 
Consideracoes gerais 

O sarcoma de Ewing representa apenas 10% dos tumores osseos 
malignos primarios; ocorrem menos de 200 novos casos por ano 


nos EUA. Esta e primariamente uma doen 9 a que acomete os ho- 
mens brancos, raramente afeta os negros e aparece, na maioria 
dos casos, na segunda decada de vida. O sarcoma de Ewing e con- 
siderado uma neoplasia de “celulas pequenas, redondas e azuis”. 
O diagnostico diferencial inclui rabdomiossarcoma, linfoma e 
neuroblastoma. Embora seja mais comumente observado no osso, 
ele tambem pode ocorrer nos tecidos moles (sarcoma de Ewing 
extraosseo ou tumor neuroectodermico periferico [TNEP]). 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A dor no local do tumor primario e o sinal mais comumente 
observado, com ou sem edema e eritema. Nenhum achado labo- 
ratorial especifico e caracteristico do sarcoma de Ewing, porem 
pode-se obervar um nivel elevado de LDH, que, quando pre¬ 
sente, representa um achado de significance prognostica. Os 
sintomas associados incluem febre e perda de peso. 

B. Imagem e estadiamento 

A aparencia radiologica do sarcoma de Ewing e semelhante a do 
osteossarcoma, embora o sarcoma de Ewing envolva, em geral, 
as diafises dos ossos longos. O esqueleto axial central origina 
40% dos tumores de Ewing. A avalia^ao de um paciente diagnos- 
ticado como portador de sarcoma de Ewing devera incluir uma 
RM da lesao primaria, para se definir a extensao da doenqa local 
tao precisamente quanto possivel. Este fato e imperativo para se 
planejar os futures procedimentos de cirurgia ou radioterapia. 
A doenqa metastatica esta presente em 25% dos pacientes no 
momento do diagnostico. O pulmao (38%), o osso (particular¬ 
mente a coluna) (31%) e a medula ossea (11%) sao os sitios mais 
comuns de metastase. A TC do torax, a cintigrafia ossea e a reali- 
za^ao de aspirado e biopsia bilaterais da medula ossea sao essen- 
ciais para o planejamento do estadiamento. 

A realiza^ao de uma biopsia e essencial para o estabelecimento 
do diagnostico. Histologicamente, o sarcoma de Ewing consiste em 
camadas de celulas indiferenciadas com nucleos hipercromaticos, 
bordos celulares bem deftnidos e citoplasma escasso. A necrose 
e comum. Podera ser necessaria a realizaqao de procedimentos 
de microscopia eletronica, imunocitoquimica e citogenetica para 
se confirmar o diagnostico. Uma amostra generosa da biopsia de 
tecido e, em geral, necessaria para o diagnostico, porem o inicio da 
quimioterapia nao devera ser retardado. 

Uma anormalidade citogenetica compativel, t( 11 ;22), tem sido 
identificada no sarcoma de Ewing e no TNEP e esta presente em 
85-90% dos tumores. Esses tumores tambem expressam o proto- 
-oncogene c-myc, que podera ser util para diferenciar o sarcoma 
de Ewing do neuroblastoma, que nao expressa o gene em questao. 

Tratamento e prognostico 

A terapia normalmente se inicia com a administra^ao de quimio¬ 
terapia apos a biopsia e e seguida por medidas de controle local. 
Dependendo de diversos fatores, incluindo o sitio primario do 
tumor e a resposta a quimioterapia, o controle local podera ser 
alcan 9 ado por cirurgia, radioterapia ou pela combina 9 ao desses 
metodos. Apos o controle local, a quimioterapia continuara por 
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aproximadamente um ano. O tratamento eficaz para o sarcoma 
de Ewing emprega combinaqoes de dactinomicina, vincristina, 
doxorrubicina, ciclofosfamida, etoposideo e ifosfamida. Dados 
recentes mostraram que a administraqao da quimioterapia a 
cada duas semanas, em vez de tres semanas, melhorou a sobre- 
vida livre de eventos para o sarcoma de Ewing localizado. 

Os pacientes com tumores primarios pequenos localizados 
apresentam uma taxa de sobrevida livre de doenga de 50-70%. 
No caso de pacientes com doenga metastatica e grandes tumores 
primarios pelvicos, a sobrevida e ruim. O TCPH autologo esta 
sendo investigado como uma possibilidade para o tratamento 
destes pacientes de alto risco. 
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RABDOMIOSSARCOMA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Massa indolor, progressivamente crescente; proptose; se- 
crecoes cronicas (nasal, aural, sinusal, vaginal); paralisia 
dos nervos cranianos. 

► Obstrucao urinaria, constipacao, hematuria. 


Consideracoes gerais 

O rabdomiossarcoma e o sarcoma mais comum de tecidos moles 
que ocorre na infancia e representa 10% dos tumores solidos 
neste perlodo. O seu pico de incidencia ocorre entre 2 e 5 anos 
de idade; 70% das criangas sao diagnosticadas antes dos 10 anos. 
Um segundo pico menor e observado em adolescentes com tu¬ 
mores de extremidade. Os homens sao mais comumente afeta- 
dos do que as mulheres. 

O rabdomiossarcoma pode ocorrer em qualquer lugar do 
corpo. Quando o rabdomiossarcoma mimetiza o musculo estriado 
e mostra estrias transversals ao microscopio optico, o diagnostico 
e imediato. Algumas vezes, e necessario o uso da imuno-histo- 
qulmica, microscopia eletronica ou analise cromossomica para 
se estabelecer o diagnostico. O rabdomiossarcoma e, desta forma, 
classificado em subtipos com base em suas caracterlsticas pato- 
logicas: embrionario (60-80%), do qual o tipo botrioide e uma 
variante, alveolar (aproximadamente 15-20%), sarcoma indife- 
renciado (8%), pleomorfico, que e encontrado em adultos (1%) e 
outros (11%). Estes subtipos aparecem em sltios caracterlsticos e 
apresentam potencial para metastase e cursos distintos. 

Embora a patogenese do rabdomiossarcoma seja desconhe- 
cida, tem sido observada uma pre-disposigao genetica em casos 
raros. A slndrome de Li-Fraumeni resulta de uma mutagao here¬ 
ditaria do gene supressor de tumor p53, que leva a um alto risco 
de sarcomas do osso e de tecidos moles na infancia, alem de can¬ 
cer de mama e outras neoplasias antes dos 45 anos de idade. Duas 
translocates cromossomicas caracterlsticas [t(2:13) e t(l;13)] 
tem sido descritas no rabdomiossarcoma alveolar. A transloca- 
gao t(l;13) parece ser uma caracteristica de bom prognostico em 
pacientes com rabdomiossarcoma alveolar metastatico, ao passo 
que a t(2;13) esta associada a desfechos desfavoraveis. 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Os sinais e sintomas apresentados pelo rabdomiossarcoma resul¬ 
tant de disturbios do funcionamento normal do corpo, devidos ao 
crescimento do tumor (Quadro 29-9). Por exemplo, os pacientes 


Quadro 29-9 Caracterlsticas do rabdomiossarcoma 


Sitio Primario 

Frequencia (%) 

Sinais e sintomas 

Subtipo patologico predominante 

Cabeca e pescoco 

35 

Embrionario 

Orbita 

9 

Proptose 


Parameningeal 

16 

Paralisia do nervo craniano; obstrucao aural ou 
sinusal com ou sem drenagem 


Outros 

10 

Indolor, massa progressivamente crescente 


Geniturinario 

22 

Embrionario (variante botrioide na bexiga e na vagina) 

Bexiga e prostata 

13 

Hematuria, obstrucao urinaria 


Vagina e utero 

2 

Massa pelvica, descarga vaginal 


Paratesticular 

7 

Massa indolor 


Extremidades 

18 

Adolescentes, edema na parte do corpo afetada 

Alveolar (50%), indiferenciado 

Outros 

25 

Massa 

Alveolar, indiferenciada 
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com rabdomiossarcoma orbital se apresentam com proptose, e 
os pacientes com rabdomiossarcoma de bexiga podem se apre- 
sentar com hematuria, obstru^ao urinaria ou massa pelvica. 

B. Exames de imagem 

Um raio X simples e uma TC e/ou RM deverao ser obtidos para 
se determinar a extensao do tumor primario e avaliar os linfono- 
dos regionais. Uma TC do torax e feita para afastar a possibili- 
dade de metastase pulmonar, o sitio mais comum de metastases 
no momento do diagnostico. Deve-se fazer uma pesquisa do 
esqueleto e uma cintigrafia ossea para determinar a existencia 
de metastases osseas. Biopsias e aspirados bilaterais da medula 
ossea sao obtidos para afastar a possibilidade de infiltra^ao da 
medula ossea. Estudos adicionais poderao ser necessarios para 
determinados sitios. Por exemplo, em tumores primarios para- 
meningeais, realiza-se uma pun^ao lombar para avaliar a pre- 
sen«;a de celulas tumorais no liquido cerebrospinal. 

► Tratamento 

O manejo e o tratamento ideais para o rabdomiossarcoma sao 
complexos e requerem a combina^ao de modalidades terapeu- 
ticas. Quando possivel, o tumor devera ser excisado, o que nem 
sempre e factivel devido aos seus local de origem e tamanho. 
Quando apenas a ressec 9 ao parcial do tumor e possivel, o pro- 
cedimento operatorio e geralmente limitado a biopsia e a reti- 
rada de amostras dos linfonodos. A cirurgia para redu^ao do 
volume de um tumor nao ressecavel podera melhorar o curso 
da doemja. A quimioterapia pode, algumas vezes, converter um 
tumor inoperavel em passivel de ressec^ao. Em geral, realiza-se 
um segundo procedimento para remover uma possivel doencpa 
residual e confirmar a resposta clinica a quimioterapia e a radio- 
terapia, por volta da vigesima semana de tratamento. 

A radioterapia e um metodo eficaz de controle local do tumor 
para doernpa residual, tanto microscopica como macroscopica. Ela 
e administrada, em geral, em todos os pacientes, com a unica exce- 
9 ao daqueles com tumor localizado que tenha sido completamente 
ressecado. Todos os pacientes com rabdomiossarcoma recebem 
quimioterapia, mesmo quando o tumor e totalmente removido 
apos o diagnostico. O regime exato e a duraijao da quimioterapia 
sao determinados por sitio primario, grupo e presempa de metas¬ 
tases nodais. A vincristina, a dactinomicina e a ciclofosfamida tem 
mostrado a maior eficacia no tratamento do rabdomiossarcoma. 
Agentes mais recentes, como o irinotecan, tambem estao sendo 
utilizados no tratamento de linha de frente do rabdomiossarcoma 
metastatico, com base em respostas satisfatorias nos casos de 
doen^a recidivante. Estrategias mais recentes de tratamento para 
pacientes de alto risco incluem diferentes combina^oes de farma- 
cos e esquemas de dosagem, incluindo fatores de crescimento he- 
matopoieticos, radioterapia hiperfracionada e TCPH autologo. 

Prognostico 

A idade do paciente, a extensao do tumor no momento do diag¬ 
nostico, o sitio primario, o subtipo patologico e a resposta ao tra¬ 
tamento influenciam, em conjunto, a taxa de sobrevida livre de 
doen<;a desde o diagnostico. As crian^as que apresentam doen^a 
localizada ao diagnostico possuem uma taxa de sobrevida livre 


de doen^a entre 70-75% em 3 anos, ao passo que aquelas com 
doen^a metastatica na apresenta^ao tem um pior prognostico 
(39% em tres anos). 
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RETINOBLASTOMA 

Consideracoes gerais 

O retinoblastoma e uma neoplasia neuroectodermica que se ori- 
gina a partir de celulas embrionarias da retina, representando 
3% das doemjas malignas que acometem crian^as com menos de 
15 anos de idade. Ele e o tumor intraocular mais comum em pa¬ 
cientes pediatricos e causa 5% dos casos de cegueira infantil. Nos 
EUA, ocorrem de 200-300 novos casos por ano. Esta e uma neo¬ 
plasia caracteristica do inicio da infancia, com 90% dos tumores 
diagnosticados antes dos cinco anos de idade. O envolvimento 
bilateral ocorre em 20-30% das criam;as e e diagnosticado em 
uma idade menor (idade media de 14 meses) do que a doen 9 a 
unilateral (idade media de 23 meses). 

O retinoblastoma e o prototipo dos canceres hereditarios 
devido a uma muta 9 ao no gene retinoblastoma (RBI), que esta 
localizado no bra 90 longo do cromossomo 13 (13ql4). Este gene 
e um gene supressor de tumor que normalmente controla o cres¬ 
cimento celular. Quando o gene e inativado, como ocorre no 
retinoblastoma, o crescimento celular e descontrolado e leva a 
forma 9 ao de tumor. A inativa 9 ao de ambos os alelos de RBI na 
mesma celula e necessaria para a forma 9 ao do tumor. 

Sao conhecidas duas formas de retinoblastoma: hereditaria 
e nao hereditaria. Com base nas diferentes caracteristicas clini- 
cas de ambas as formas, Knudson propos uma hipotese de “dois 
sinais” para o desenvolvimento do retinoblastoma. Ele postulou 
que sao necessarios dois eventos independentes para uma celula 
adquirir o potencial tumoral. As muta 9 oes no locus RBI podem 
ser hereditarias ou ocorrer espontaneamente. Nos casos heredi¬ 
tarios, a primeira muta 9 ao se origina durante a gametogenese, 
espontaneamente (90%) ou por transmissao de um genitor 
(10%). Essa muta 9 ao esta presente em cada celula da retina e em 
todas as outras celulas somaticas e germinativas. Noventa por 
cento dos individuos portadores dessa muta 9 ao germinativa de- 
senvolverao retinoblastoma. Para a forma 9 ao do tumor, devera 
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ocorrer a perda do segundo alelo de RBI em uma celula; a perda 
de um unico alelo seria insuficiente para a forma^ao do tumor. A 
segunda muta^ao ocorre em uma celula somatica (retina). Nos 
casos nao hereditarios (60%), ambas as mutaijoes se originam 
em uma celula somatica apos a ocorrencia da gametogenese. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

Criamjas com retinoblastoma geralmente sao levadas ao atendi- 
mento medico enquanto o tumor ainda esta confinado ao globo. 
Embora presente ao nascimento, o retinoblastoma nao costuma 
ser detectado ate que tenha chegado a um tamanho considera- 
vel. A leucocoria (reflexo pupilar branco) e o sinal mais comum 
(encontrado em 60% dos pacientes). Os pais poderao notar uma 
aparencia incomum do olho ou uma assimetria dos olhos em 
uma fotografia. O diagnostico diferencial da leucocoria inclui 
granuloma causado pelo Toxocara canis, hamartoma astrocitico, 
retinopatia da prematuridade, doenqa de Coats e vltreo primario 
hiperplasico persistente. O estrabismo (em 20% dos pacientes) e 
observado quando o tumor envolve a macula e a visao central e 
perdida. Raramente (em 7% dos pacientes), a manifestaqao inicial 
e de olho vermelho com dor por glaucoma, hifema ou proptose. 
Um unico foco ou multiplos focos de tumor podem ser vistos em 
um ou em ambos os olhos no momento do diagnostico. O envol- 
vimento bilateral ocorre em 20-30% das crianqas. 

B. Avaliacao diagnostica 

Em caso de suspeita de retinoblastoma, deve-se proceder a um 
exame oftalmologico detalhado sob anestesia geral. O oftalmolo- 
gista estabelece o diagnostico de retinoblastoma pela visualizaqao 
do tumor no interior do olho, sem confirmaqao patologica. A 
presen<;a de uma massa rosea esbranquiqada se projetando para 
o interior do humor vitreo sugere o diagnostico; calcificaijoes 
intraoculares e semeadura vitrea sao praticamente patognomoni- 
cas do retinoblastoma. Uma TC da orbita e uma RM das orbitas 
e do cerebro detectam a calcificaqao intraocular, avaliam a infil- 
traqao do tumor no nervo optico e detectam a extensao extraocu¬ 
lar do tumor. Podem ser observados um ou multiplos focos do 
tumor em um ou ambos os olhos no momento do diagnostico. 
A presenqa de metastase na medula e nas meninges pode ser in- 
vestigada pela realizaqao de biopsia/aspirados bilaterais da medula 
ossea, alem da citologia do llquido cerebrospinal. 

Tratamento 

Cada olho e tratado de acordo com o seu potencial de visao util, e 
sao feitas todas as tentativas para que a visao seja preservada. A es- 
colha da terapia depende do tamanho, da localiza^ao e do numero 
de lesoes intraoculares. As indicaqoes absolutas para a enucleaqao 
incluem a ausencia de visao, a presenqa de glaucoma neovascular, 
a incapacidade de examinar o olho tratado e a incapacidade de 
controlar o crescimento do tumor com o tratamento conserva- 
dor. A irradiaqao por feixe externo e o esteio principal da terapia, 
administrando-se uma dose total de 35-45 Gy. Entretanto, mui- 
tos centres estao investigando o papel da quimioterapia sistemica 
para o tratamento do retinoblastoma confinado ao globo e, atual- 
mente, a eliminaijao da radioterapia por feixe externo ja esta sendo 


aceita. Crioterapia, fotocoagulaijao e placas radioativas podem ser 
utilizadas para controlar localmente o tumor. Os pacientes com 
doen 9 a metastatica recebem quimioterapia. 

As crianqas com retinoblastoma confinado a retina (seja uni¬ 
lateral ou bilateral) apresentam um excelente prognostico, com 
taxas de sobrevida superiores a 90% em cinco anos. A morta- 
lidade esta diretamente correlacionada a extensao do envolvi- 
mento do nervo optico, a extensao orbital do tumor e a invasao 
coroide maciqa. Os pacientes que apresentam comprometimento 
do nervo optico alem da lamina crivosa, apresentam uma taxa 
de sobrevida de apenas 40% em cinco anos. Os pacientes com 
disseminaqao metastatica ou meningeal raramente sobrevivem, 
embora a quimioterapia intensiva e o TCPH resultem em sobre¬ 
vida a longo prazo em alguns pacientes. 

Os pacientes com mutaqao germinativa (forma hereditaria) 
apresentam um risco significativo para o desenvolvimento de 
tumores secundarios. Os osteossarcomas representam 40% des¬ 
ses tumores. As neoplasias malignas secundarias ocorrem tanto 
nos pacientes que receberam radioterapia quanto nos outros que 
nao foram tratados. A incidencia acumulada, em 30 anos, para 
a ocorrencia de uma segunda neoplasia e de 35% nos pacientes 
que receberam radioterapia e de 6% naqueles que nao sofreram 
o tratamento. O risco continua a aumentar ao longo do tempo. 
Embora a radia<;ao contribua para o risco, e a presen 9 a do pro- 
prio gene do retinoblastoma a responsavel pelo desenvolvimento 
dos tumores nao oculares nesses pacientes. 

Abramson DH, Sxhefler AC: Update on retinoblastoma. Retina 
2004;24:828 [PMID: 15579980], 

Canty CA: Retinoblastoma: An overview for advanced practice nur¬ 
ses. J Am Acad nurse Pract 2009;21(3):149 [PMID:19302690], 

Kiss S, Leiderman YI, Mukai S: Diagnosis, classification and treatment 
of retinoblastoma. Int Ophthalmol Clin 2008;48(2):135 [PMID: 
18427266], 

Lin P,O’Brien JM: Frontiers in the management of retinoblastoma. 
Am J Ophthalmol 2009;148(2):192 |PMID:19477707], 

Rodriguez-Galindo C et al.: Treatment of intraocular retinoblas¬ 
toma with vincristine and carboplatin. J Clin Oncol 2003; 
15:2019 [PMID: 12743157]. 

Sastre X et al.: Proceedings of the consensus meetings from the In¬ 
ternational Retinoblastoma Staging Working Group on the pa¬ 
thology guidelines for the examination of enucleated eyes and 
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Pathol Lab Med 2009;133(8):1199 [PMID: 19653709], 

Shields C et al.: Continuing challenges in the management of retinoblas¬ 
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TUMORES HEPATICOS 

Dois ter 90 s das massas hepaticas observadas na infancia sao ma- 
lignos. Noventa por cento das neoplasias hepaticas se referem 
ao hepatoblastoma ou ao carcinoma hepatocelular. O hepato¬ 
blastoma representa a grande maioria dos tumores hepaticos em 
crian 9 as com menos de 5 anos de idade, e o carcinoma hepato¬ 
celular, a maioria encontrada em crian 9 as entre 15-19 anos de 
idade. As caracterlsticas destas neoplasias hepaticas sao compa- 
radas no Quadro 29-10. Dos tumores benignos, 60% sao hamar¬ 
tomas ou tumores vasculares, como os hemangiomas. Existem 
evidencias crescentes sobre a forte associa 9 ao entre a prematuri¬ 
dade e o risco de hepatoblastoma. 




9i 


DOENCA NEOPLASICA 




■ 


Quadro 29-10 Comparacao entre o hepatoblastoma e o carcinoma hepatocelular na infancia 



Hepatoblastoma 

Carcinoma hepatocelular 

Idade media na apresentacao 

1 ano (0-3 anos) 

12 anos (5-18 anos) 

Proporcao sexo masculino/feminino 

1,7:1 

1,4:1 

Condicoes associadas 

Hemi-hipertrofia, sindrome de Beckwith-Wiedemann, 
prematuridade, sindrome de Gardner 

Infeccao pelo virus da hepatite B, tirosinemia 
hereditaria, cirrose biliar, deficiencia da oq-antitripsina 

Caracteristicas patologicas 

Celulas fetais ou embrionarias; componente 
mensenguimal (30%) 

Grandes celulas tumorais pleomorficas e celulas 
tumorais gigantes 

lesao hepatica solitaria 

80% 

20-50% 

Caracteristicas especlficas no diagnostic 

Osteopenia (20-30%), precocidade isossexual (3%) 

Hemoperitoneo, policitemia 

Caracteristicas laboratoriais 



Hiperbilirrubinemia 

5% 

25% 

AFP elevada 

> 90% 

50% 

Testes de funcao hepatica anormais 

15-30% 

> 30-50% 


AFP, a-fetoproteina. 


As criangas com tumores hepaticos geralmente procuram 
assistencia medica em razao do aumento do abdome. Aproxi- 
madamente 10% dos hepatoblastomas sao identificados pela 
primeira vez em um exame de rotina. Anorexia, perda de peso, 
vomitos e dor abdominal estao mais comumente associados ao 
carcinoma hepatocelular. O nivel serico de a-fetoproteina esta, 
algumas vezes, elevado e e um excelente marcador para a res- 
posta ao tratamento. 

Estudos de imagem devem incluir ultrassom abdominal, 
TC ou RM. Os tumores malignos apresentam um padrao hi- 
perecoico difuso na ultrassonografia, e os tumores benignos 
costumam ser fracamente ecoicos. As lesoes vasculares content 
areas com varios graus de ecogenicidade. O ultrassom tambem 
e util para a obtengao de imagens das veias hepaticas, porta 
e cava inferior. A TC e, em particular, a RM sao importantes 
para definir a extensao do tumor no interior do figado. A TC 
de torax e osso deve ser realizada para se avaliar a dissemi- 
nagao da metastase. Como o envolvimento da medula ossea e 
bastante raro, a realizagao de aspirados e biopsias de medula 
nao e indicada. 

O prognostico para criangas com neoplasias hepaticas de- 
pende do tipo de tumor e da possibilidade de ressecgao. A res¬ 
secgao completa e essencial para a sobrevida. A quimioterapia 
podera reduzir o tamanho da maioria dos hepatoblastomas. 
Apos a biopsia da lesao, a quimioterapia neoadjuvante e admi- 
nistrada antes da tentativa de ressecgao cirurgica completa. A 
quimioterapia com frequencia converte um tumor inoperavel 
em uma lesao completamente ressecavel e pode, tambem, er- 
radicar uma doenga metastatica. Cerca de 50-60% dos hepa¬ 
toblastomas sao totalmente ressecaveis, e apenas um tergo dos 
carcinomas hepatocelulares pode ser completamente remo- 
vido. Mesmo com a ressecgao completa, apenas um tergo dos 
pacientes com carcinoma hepatocelular apresenta sobrevida a 
longo prazo. Um ensaio recente do CCG/Pediatric Oncology 
Group mostrou que a associaifao de cisplatina, fluoruracila 
e vincristina e mais eficaz e menos toxica do que a primeira 


associada a doxorrubicina, no tratamento do hepatoblastoma. 
Outras combina^oes de farmacos que mostraram beneficios 
incluem a carboplatina associada ao etoposideo e a doxorrubi¬ 
cina mais ifosfamida. Transplante de figado tern mostrado ser 
uma op^ao cirurgica de sucesso para pacientes cujos tumores 
sejam considerados inoperaveis. 

Faraj W et al.: Liver transplantation for hepatoblastoma. Liver Transpl 
2008;14:1614 [PMID: 18975296], 

Feusner J, Plaschkes J: Hepatoblastoma and low birth weight: A trend 
or chance observation? Med Pediatr Oncol 2002;39:508 [PMID: 
12228908], 

Katzenstein HM et al.: Hepatocellular carcinoma in children and 
adolescents: Results from the Pediatric Oncology Group and 
the Children’s Cancer Group intergroup study. J Clin Oncol 
2002;12:2789 [PMID: 12065555], 

Katzenstein HM et al.: Treatment of unresectable and metastatic he¬ 
patoblastoma: A Pediatric Oncology Group Phase II study. J Clin 
Oncol 2002;20:3438 [PMID: 12177104], 

Malogolowkin MH et al.: Intensified platinum therapy is an ineffec¬ 
tive strategy for improving outcome in pediatric patients with 
advanced hepatoblastoma. J Clin Oncol 2006;24:2879 [PMID: 
16782927], 


HISTIOCITOSE DAS CELULAS DE LANGERHANS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Erupcoes cutaneas seborreicas. 

► Dermatite de fraldas. 

► Secrecao aural. 

► Dor ossea. 
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Consideracoes gerais 

A histiocitose da celula de Langerhans (HCL; anteriormente re- 
ferida como histiocitose X) e um conjunto de disturbios raros e 
pouco compreendidos. Ela pode ocorrer como uma lesao isolada 
ou como uma doenqa sistemica disseminada, envolvendo prati- 
camente qualquer local do corpo. O granuloma eosinofilico, a 
doenqa de Hand-Schuller-Christian e a doenqa de Letterer-Siwe 
sao fenomenos englobados neste disturbio. A HCL nao e uma 
neoplasia verdadeira e sim uma proliferaqao clonal e reativa de 
celulas histiociticas normals, provavelmente resultantes de um 
defeito imunorregulador. 

A caracteristica patologica distinta e a proliferaqao de celulas 
histiociticas alem do que seria observado em um processo inflama- 
torio normal. Os histiocitos de Langerhans apresentam as seguintes 
caracteristicas tipicas: na microscopia optica, os nucleos se mostram 
profundamente indentados (forma de grao de cafe) e alongados, e 
o citoplasma e palido, distinto e abundante. As caracteristicas diag- 
nosticas adicionais incluem a identificaqao dos granulos de Birbeck 
na microscopia eletronica, a expressao de CD1 na superficie celular 
e a imunocoloraqao positiva da proteina S-100. 

Achados clmicos 

Como a HCL inclui um amplo espectro de doenqas, a sua apre- 
sentaqao pode ser variavel, desde uma simples lesao assintoma- 
tica ate uma doenqa amplamente disseminada. 

Os pacientes com doenqa localizada se apresentam primaria- 
mente com lesoes limitadas ao osso. Ocasionalmente observadas 
em radiografias obtidas por outras razoes, essas lesoes sao bem de- 
marcadas e com frequencia encontradas no cranio, nas claviculas, 
costelas e vertebras, podendo ser dolorosas. Os pacientes tambem 
poderao se apresentar com doenqa localizada na pele, algumas vezes 
sob a forma de uma dermatite das fraldas de dificil resoluqao. 

Lesoes osseas, febre, perda de peso, otite media, exoftalmia e dia¬ 
betes insipido ocorrem em um pequeno numero de crianqas com a 
doenqa. Crianqas que apresentam esta doenqa multifocal, chamada 
anteriormente de doenqa de Hand-Schuller-Christian, em geral 
possuem sintomas generalizados e disfimqao organica. 

As crianqas com HCL disseminada (antes chamada de doenqa 
de Letterer-Siwe) se apresentam, antes dos 2 anos de idade, com 
erupqao cutanea seborreica, febre, perda de peso, linfadenopatia, 
hepatoesplenomegalia e anormalidades hematologicas. 

O diagnostico e estabelecido a partir da biopsia do orgao en- 
volvido. A investigaqao deve incluir hemograma, testes de funqao 
hepatica e renal, uma pesquisa geral do esqueleto ou cintigrafia 
ossea com tecnecio e analise da densidade urinaria, para afastar 
a hipotese de diabetes insipido. 

Tratamento e prognostico 

O curso da HCL e muito variavel, porem o processo costuma se 
resolver espontaneamente. As lesoes isoladas poderao prescindir 
de quaisquer terapias. Os corticosteroides intralesionais, a cure- 
tagem e a radioterapia de baixa dose sao medidas uteis para o 
tratamento local de lesoes focais sintomaticas. Os pacientes com 
doenqa localizada apresentam um excelente prognostico. 


A doenqa multifocal e normalmente tratada com quimiotera- 
pia sistemica. A prednisona e a vinblastina sao usadas na doenqa 
multifocal ou quando a doenqa envolve outros orgaos como fi- 
gado, baqo e sistema hematopoietico. Os agentes sao adminis- 
trados repetida ou continuamente ate a resoluqao das lesoes; os 
farmacos poderao ser, entao, gradualmente reduzidos e, por fim, 
interrompidos. Um protocolo terapeutico comum para a HCL e 
o HCL III. Outros agentes quimioterapeuticos ativos incluem a 
6-mercaptopurina, o metotrexato e o etoposideo. O TCPH tam¬ 
bem podera ser empregado com sucesso nos casos refratarios. 

A doenqa multifocal e menos previsivel, porem a maioria dos 
casos se resolve sem sequelas. A idade, o grau de envolvimento 
do orgao e a resposta a terapia sao os fatores prognosticos mais 
importantes. Os bebes com doenqa disseminada tendem a apre¬ 
sentar um pior prognostico, com taxas de mortalidade proximas 
a 50%. As novas estrategias de tratamento para pacientes que 
nao respondem a quimioterapia convencional tem sido avaliadas 
em pequenos estudos. A 2-clorodesoxiadenosina (2-CDA) vem 
sendo utilizada com algum sucesso. As estrategias terapeuticas 
direcionadas para a resposta imune comprometida, utilizando 
a-interferona ou etanercept (antifator de necrose tumoral-a), 
tambem tem sido descritas. 

Cooper N et al.: The use of reduced-intensity stem cell transplanta¬ 
tion in haemophagoacytic lymphohistiocytosis and Langerhans 
cell histiocytosis. Bone Marrow transplant 2008;42(Suppl 2): 
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Gasent Blesa JM et al.: Langerhans cell histiocytosis. Clin Transl 
Oncol 2008;10(11):688 [PMID:19015065], 

Henter JI et al.: Successful treatment of Langerhans cell histiocytosis 
with etanercept. N Engl J Med 2001;345:1577 [PMID: 11794238]. 

Jubran RF et al.: Predictors of outcome in children with Langerhans cell 
histiocytosis. Pediatr Blood Cancer 2005;45:37 [PMID: 15768381], 

Rodriquez-Galindo C et al.: Treatment of children with Langerhans 
cell histiocytosis with 2-chlorodeoxyadenosine. Am J Hematol 
2002;69:179 [PMID: 11891804], 
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matol 2008;25(3):291 [PMID:18577030], 
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TRANSPLANTE DE CELULAS PROGENITORAS 
HEMATOPOIETICAS 


Amy K. Keating, MD, Roger H. Giller, MD, 
e Ralph R. Quinones, MD 

INDICACOES E RACIONAL 

O transplante de celulas progenitoras hematopoieticas (TCPH) 
ou celulas-tronco hematopoieticas, normalmente referido como 
transplante de medula ossea (TCM), e considerado a terapia pa- 
drao para uma serie de neoplasias, disturbios hematopoieticos 
(anemia aplastica, hemoglobinopatias), doenqas de deposito e 
imunodeficiencias graves. 

O racional para o TCPH em pacientes com disturbios nao 
malignos e a substituiqao dos elementos hematopoieticos ou 
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linfoides ausentes ou deficientes pelas celulas progenitoras trans- 
plantadas. No caso de crianqas com disturbios oncologicos, o 
racional para o TCPH e multifacetado. Uma vez que o funciona- 
mento da medula e recuperado pelas celulas progenitoras hema¬ 
topoieticas, doses mais elevadas de quimioterapia e/ou radiaqao 
poderao ser administradas, o que podera sobrepujar a resistencia 
da celula cancerosa e levar a morte da celula tumoral. Adicional- 
mente, em pacientes que recebem um TCPH alogeneico (celulas 
progenitoras de outros indivlduos), as celulas linfoides do doa- 
dor poderao reconhecer o cancer como estranho e efetivar uma 
resposta imune contra a neoplasia, um conceito conhecido como 
efeito do enxerto versus hospedeiro (EVH). 

FUNDAMENTOS DO TCPH 

O TCPH e normalmente descrito pela origem da celula progeni- 
tora e pelo regime preparatorio utilizado. As origens do TCPH 
podem ser divididas em duas principals categorias: autologa, 
infusao das proprias celulas progenitoras hematopoieticas do 
proprio paciente, ou alogeneica, infusao das celulas progenito¬ 
ras hematopoieticas de outro indivlduo. As celulas progenitoras 
podem ser obtidas a partir da medula ossea, do sangue periferico 
e do sangue de cordao umbilical. 

O transplante autologo — geralmente conhecido como “res- 
gate” de celulas-tronco — e restrito ao tratamento de certas 
neoplasias pediatricas: neuroblastoma, linfoma, determinados 
tumores cerebrais, tumores de celula germinativa e sarcoma de 
Ewing. O transplante autologo envolve a aplicaqao de niveis mie- 
loablativos de quimioterapia seguida pelo resgate hematopoie- 
tico com a infusao das celulas progenitoras do proprio paciente. 
A recidiva da neoplasia continua a ser o maior obstaculo para 
o transplante autologo bem-sucedido, provavelmente devido as 
limitaqoes em se alcanqar o controle sistemico do cancer antes 
do transplante e a ausencia de efeito EVH. 

O transplante alogeneico envolve a administraqao de doses mie- 
loablativas ou submioeloablativas (“minitransplante”) de quimio¬ 
terapia e radioterapia, seguida pela terapia de resgate com celulas 
progenitoras de outro indivlduo, seja este um familiar ou alguem 
nao relacionado. A seleqao de um doador compativel para o trans¬ 
plante alogeneico e critica e permanece como um importante de- 
safio. Um doador compativel e aquele que apresenta o maior nivel 
de compatibilidade com os antigenos HLA do receptor, HLA-A, B, 
C, DR e potencialmente DQ, ja que estes sao mediadores de rejei- 
qao do enxerto e da doenqa do enxerto versus hospedeiro (DEVH). 
Cada crianqa expressa um alelo paterno e um alelo materno dos 
antigenos HLA. Portanto, a probabilidade de uma crianqa herdar 
qualquer combinaqao especifica e ser compativel com outro irmao 
para que se realize um transplante alogeneico e de um para cada 
quatro casos. Estao sendo desenvolvidos extensos bancos mundiais 
de registro para doadores de medula ossea e de sangue de cordao 
umbilical; entretanto, encontrar um doador nao relacionado com 
compatibilidade adequada ainda pode ser bastante dificil, especial- 
mente para as minorias subrepresentadas. 

Os regimes preparatories variam amplamente, e o esquema 
especifico dependera da doenqa do paciente e de suas complica¬ 
tes organicas previas. Um deles podera utilizar uma combina- 
qao de quimioterapias e, em alguns casos, de irradiaqao total do 
corpo para induzir mieloablaqao e imunossupressao no receptor, 


a fim de permitir uma resposta de sucesso ao enxerto da celula 
progenitora do doador. Alem disso, quando se trata um paciente 
com doenqa neoplasica, a terapia preparatoria tambem servira 
como um tratamento antineoplasico. Devido a variedade de 
combinaqoes disponiveis, cada regime ira apresentar diferentes 
toxicidades e consequencias a longo prazo. 

O tratamento de suporte, nas primeiras semanas apos o trans¬ 
plante, inclui o controle dos efeitos colaterais da quimioterapia, 
a prevenqao e o tratamento de infecqoes, o suporte nutricional 
e a induqao de imunossupressao, com a intenqao de reduzir o 
desenvolvimento potencial da DEVH nos receptores de TCPH 
alogeneicos. Alem disso, como o paciente pos-TCPH nao tera 
uma medula funcional nas semanas que se seguem a terapia pre¬ 
paratoria, ele ira precisar do reforqo de elementos sanguineos. 
Estes deverao ser depletados de leucocitos, a fim de se reduzir 
o risco de transmissao de CMV, e irradiados para impedir que 
a DEVH contamine os linfocitos que ainda restam na mistura 
sanguinea depletada de leucocitos. 

COMPLICACOES INFECCIOSAS 

Os pacientes que sofrem TCPH se tornam profundamente 
imunocomprometidos por varios meses apos o transplante, e 
as infecqoes por bacterias, virus, fungos e protozoarios contri- 
buem para morbidade e mortalidade significativas. Durante a 
fase inicial (ate um mes apos o transplante), quando ocorrem 
a neutropenia e o rompimento da mucosa, as bacterias do trato 
aereo-digestorio do paciente sao comumente responsaveis pela 
bacteriemia. Uma cobertura empirica com antibioticos e a suple- 
mentaqao com imunoglobulina intravenosa reduzem o risco de 
sepse bacteriana imediatamente apos o transplante. A presenqa 
de cateteres venosos centrais torna a cobertura de antibioticos 
contra bacterias gram-positivas uma importante consideraqao 
a ser feita no controle da infeeqao. A reativaqao do herpes-virus 
simples podera ocorrer em ate 70% dos pacientes soropositivos; 
portanto, normalmente se utiliza a profilaxia com aciclovir. As 
infecqoes fungicas, particularmente por Candida e Aspergillus , 
tornaram rotineiro este tipo de profilaxia. 

Na fase intermediaria (entre um e seis meses apos o trans¬ 
plante), os pacientes que sofreram TCPH normalmente recuperam 
a sua contagem de neutrofilos, porem ainda continuam significa- 
tivamente comprometidos devido a quantidade e a atividade re- 
duzida dos linfocitos T. Em razao deste defeito relativo das celulas 
T, a crianqa, apos o transplante, e suscetivel a doenqa fulminante, 
subita e potencialmente fatal causada por patogenos virais, in- 
cluindo o CMV apos a reativaqao endogena, assim como os virus 
comuns adquiridos na comunidade, como virus sincicial respira- 
torio, adenovirus, influenza, parainfluenza e o metapneumovirus 
humano. £ importante que se reduza a aquisiqao dessas infecqoes 
por meio da higiene cuidadosa das maos e da restriqao de conta- 
tos. No caso de infeeqao, o diagnostico imediato e critico, e o uso 
de terapias antivirais disponiveis, como a inalaqao de ribavirina, 
podera salvar vidas. A administraqao profilatica de aciclovir ajuda 
a limitar a reativaqao e as infecqoes pelos herpes-virus simples e 
da varicela-zoster. O foscarnet e o ganciclovir poderao ser utiliza- 
dos para tratar a reativaqao/infecqao pelo CMV que, quando nao 
tratado, podera levar a retinite, a enterite e a pneumonia grave. As 
infecqoes por protozoarios, como a pneumonia pelo P. jiroveci, 
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tambem representam um risco nesta fase intermediaria, e podem 
ser prevenidas pela profilaxia com sulfametoxazol-trimetoprima, 
dapsona ou pentamidina. 

A fase tardia (de seis a doze meses apos o transplante) e ca- 
racterizada pelas infecqoes por bacterias encapsuladas, como o 
Pneumococcus , devido a disfunqao do sistema reticuloendotelial. 
A reativa^ao do virus da varicela-zoster, com manifestaqao clinica 
de herpes-zoster, tambem e comum. Os pacientes sob tratamento 
imunossupressor para a DEVH apresentam um risco aumentado 
e protraido para todos os tipos de infecqao. 

DOENCA DO ENXERTO VERSUS HOSPEOEIRO 

Apesar do uso de agentes imunossupressores, de anticorpos anti- 
celula T e da depleqao da celula T da mistura de celulas do doador, 
aproximadamente 20-70% dos pacientes que recebem TCPH alo- 
geneico experimentam certo grau de DEVH aguda. Os fatores que 
influenciam o risco de DEVH incluem o grau de compatibilidade 
do HLA, a origem das celulas progenitoras, a idade do paciente e o 
sexo do doador. A DEVH aguda geralmente ocorre ate os primei- 
ros 100 dias apos o transplante. A primeira manifestaqao tipica e 
uma erupqao cutanea maculopapular. Biopsias cutaneas poderao 
ser feitas para se confirmar o diagnostico. O envolvimento intesti¬ 
nal leva a diarreia secretora, e o comprometimento hepatico leva 
a icetericia colestatica. A DEVH cronica ocorre apos o centesimo 
dia e podera envolver multiplos sistemas organicos. Ederose cuta¬ 
nea, mi absorqao, perda de peso, ceratoconjuntivite seca, muco- 
site oral, insuficiencia pulmonar cronica e ictericia colestatica sao 
manifesta^oes comuns. O tratamento para a DEVH consiste no 
uso adicional de agentes imunossupressores. 

COMPLICACOES TARDIAS 

O acompanhamento tardio dos pacientes com DEVH e essencial. 
Os pacientes apresentam um risco para a ocorrencia de nume- 
rosas complicates, incluindo insuficiencia pulmonar, catarata, 
disfumjao endocrina afetando o crescimento e a fertilidade, dis- 
fun<;ao cardiaca, necrose avascular do osso, retardo no desenvol- 
vimento e neoplasias secundarias. 

Embora o entendimento do TCPH possua muitos desafios, 
ele representa um importante avan^o no tratamento de uma va- 
riedade de doenqas pediatricas graves. 

Auletta JJ, Cooke KR: Bone marrow transplantation: New approaches 
to immunosuppression and management of acute graft-versus- 
host disease. Curr Opin Pediatr Feb 2009;21(1): 30-38 [PMID: 
19242239]. 

Bollard CM et al.: Hematopoietic stem cell transplantation in pediatric 
oncology. In Pizzo PA, Poplack DG (editors): Principles and Prac¬ 
tice of Pediatric Oncology. Lippincott Williams & Wilkins, 2006. 

Kurtzberg J: Update on umbilical cord blood transplantation. Curr 
Opin Pediatr Feb 2009:21(l):22-29 [PMID: 19253461], 


EFEITOS TARDIOS DA TERAPIA 0NC0L0GICA 

pediAtrica 


Os efeitos tardios do tratamento por cirurgia, radiaijao e quimio- 
terapia tem sido observados nos sobreviventes de cancer infantil. 


As atuais estimativas mostram que 1 em cada 700 adultos com 
menos de 45 anos de idade e um sobrevivente de cancer infantil. 
Um estudo recente mostrou que 60% dos sobreviventes de cancer 
pediatrico diagnosticados entre 1970 e 1986 apresentaram pelo 
menos uma condi^ao cronica. Praticamente qualquer sistema 
organico podera apresentar sequelas relacionadas a uma terapia 
previa de cancer. Este fato gerou a criaqao de clinicas oncologicas 
especializadas, cuja funqao e identificar e fornecer tratamento 
para estes pacientes. 

O Childhood Cancer Survivor Study, um projeto colabora- 
tivo pediatrico multi-institucional, foi desenvolvido para inves- 
tigar os varios aspectos dos efeitos tardios da terapia de cancer 
infantil em uma coorte de mais de 13.000 sobreviventes do can¬ 
cer na infancia. 

COMPLICACOES DO CRESCIMENTO 

As crian^as que receberam irradiat^ao craniana apresentam o 
mais alto risco para desenvolver complicates no crescimento. 
As complicates no crescimento decorrentes da terapia de 
cancer no sobrevivente pediatrico sao geralmente secundarias 
a lesao direta da glandula hipofisaria, levando a deficiencia do 
hormonio do crescimento. Entretanto, novas evidencias em 
crianqas tratadas para LLA sugerem que a quimioterapia isolada 
podera levar a uma atenuaqao do crescimento linear, sem que 
se observe recuperaqao apos a interrupqao da terapia. Ate 90% 
dos pacientes que recebem mais de 30 Gy de radia^o no SNC 
irao apresentar deficiencia do hormonio do crescimento em 
um periodo de dois anos. Aproximadamente 50% das crianqas 
que receberam 24 Gy irao apresentar problemas relacionados 
ao hormonio do crescimento. Os efeitos da irradiaqao craniana 
parecem estar relacionados a idade, sendo particularmente vul- 
neraveis as crian^as com menos de 5 anos no momento da te¬ 
rapia. Estes pacientes, em geral, se beneficiam da terapia com 
hormonio do crescimento. Atualmente, nao existem evidencias 
de que essa terapia cause recidiva da neoplasia. 

A irradiaqao espinal inibe o crescimento do corpo vertebral. 
Em 30% das crian^as tratadas, a altura podera ser inferior ao 
quinto percentil. A exposi^ao assimetrica da coluna a irradiaijao 
podera levar a escoliose. 

O crescimento devera ser monitorado cuidadosamente, em 
particular nos jovens sobreviventes de cancer na infancia. Os 
estudos de acompanhamento deverao incluir altura, peso, velo- 
cidade de crescimento, pesquisa de escoliose e, quando indicado, 
dosagem do hormonio do crescimento. 

COMPLICACOES ENDOCRINAS 

A disfunqao da tireoide, se manifestando por meio de hipoti- 
reoidismo, e comum em crian^as que sofreram irradiaqao total 
do corpo, irradiaqao craniana ou radioterapia local no pes- 
C090. As crian^as com tumores cerebrais que receberam mais 
de 3.000 cGy se encontram particularmente em risco, assim 
como aquelas que receberam mais de 4.000 cGy na regiao do 
pesco 90 . O tempo medio para o desenvolvimento de disfumjao 
da tireoide e de 12 meses apos a exposiqao, porem a faixa de 
variaqao e ampla. Portanto, os individuos em risco deverao ser 




DOENCA NEOPLASICA 



monitorados anualmente, por pelo menos sete anos, a partir do 
final da terapia. Embora os sinais e sintomas do hipotireoidismo 
estejam presentes, a maioria dos pacientes ira apresentar um 
nlvel normal de tiroxina e um nlvel elevado do hormonio esti- 
mulador da tireoide. Estes indivlduos deverao receber reposiqao 
de hormonio da tireoide, pois o estimulo persistente da glandula 
por um nivel hormonal elevado podera predispor a ocorrencia 
de nodulos e carcinomas. Em um registro recente do Childhood 
Cancer Survivor Study, o cancer de tireoide se apresentou em 
uma taxa 18 vezes maior do que a esperada para a populaqao 
geral, em sobreviventes de cancer infantil que haviam recebido 
irradia^ao na regiao do pescoqo. O hipertireoidismo, embora 
raro, tambem ocorre em pacientes que sofreram irradiac^ao no 
pesco^o. 

A puberdade precoce, o retardo de puberdade e a infertili- 
dade sao consequencias potenciais da terapia antineoplasica. A 
puberdade precoce, mais comum em meninas, e geralmente re- 
sultante da irradiac^ao craniana, levando a ativacpao prematura 
do eixo hipotalamico-hipofisario. Este fato leva ao fechamento 
prematuro da epifise e a altura reduzida do adulto. Um analogo 
do hormonio luteinizante e o hormonio do crescimento sao uti- 
lizados para interromper a puberdade precoce e facilitar a con- 
tinuaijao do crescimento. A disfunqao da gonada em meninos e 
normalmente resultante da irradiaijao dos testiculos. Os pacien¬ 
tes que receberam irradia<;ao testicular como parte da terapia da 
LLA, irradiaqao abdominal por doemja de Hodgkin ou irradia- 
(jao total do corpo devido ao TCPH apresentam o mais alto risco. 
A radiaqao danifica tanto o epitelio germinativo (produzindo 
azoospermia) como as celulas de Leidwig (causando baixos ni- 
veis de testosterona e puberdade retardada). Os agentes alcali- 
nizantes, como a ifosfamida e a ciclofosfamida, tambem podem 
interferir no funcionamento das gonadas masculinas, levando 
a oligospermia ou azoospermia, baixos niveis de testosterona e 
niveis anormais do hormonio foliculo-estimulante (FSH) e do 
hormonio luteinizante (LH). A determinaijao do tamanho do 
testiculo, a analise do semen e a quantificaqao dos niveis de tes¬ 
tosterona, FSH e LH irao ajudar a identificar anormalidades nos 
pacientes em risco. Quando a terapia apresentar potencial para 
disfunqao das gonadas, deve-se oferecer um banco de espermas 
no periodo pre-terapeutico aos adolescentes do sexo masculino. 

A exposiqao dos ovarios a radiaqao abdominal podera levar 
ao retardo da puberdade com consequente aumento de FSH e 
LH e uma reduqao do estrogenio. As meninas que receberam 
irradiaqao total do corpo como prepara^ao para o TCPH e aque- 
las que receberam irradiaqao craniospinal se encontram par- 
ticularmente em risco de apresentarem retardo da puberdade e 
menopausa precoce. Em pacientes com alto risco para o desen- 
volvimento de complicates das gonadas, deve-se obter uma de- 
talhada historia menstrual, e os niveis de LH, FSH e estrogenio 
deverao ser monitorados, quando necessario. 

Nenhum estudo, ate os dias de hoje, confirmou a existencia 
de um risco elevado para abortos espontaneos, ocorrencia de na- 
timortos, nascimentos prematuros, malformaqoes congenitas ou 
doen^as geneticas na prole de sobreviventes de cancer da infan- 
cia. As mulheres que receberam irradiaqao abdominal poderao 
desenvolver insuficiencia vascular uterina ou fibrose da muscu- 
latura abdominal e pelvica ou do litero e deverao ter a gravidez 
considerada como de alto risco. 


COMPLICACOES CARDIOPULMONARES 

A disfunqao pulmonar em geral se manifesta como fibrose 
pulmonar. Os fatores relacionados a terapia que sabidamente 
causam toxicidade pulmonar incluem certos agentes quimiote- 
rapicos, como a bleomicina, as nitrosoureias e o bussulfan, assim 
como a irradiaqao do pulmao ou do corpo inteiro. A toxicidade 
pulmonar resultante de quimioterapia esta relacionada com a 
dose cumulativa total recebida. Os testes de funqao pulmonar 
em pacientes com toxicidade induzida pela terapia mostram in¬ 
suficiencia pulmonar restritiva, com difusao reduzida do mono- 
xido de carbono e volumes pulmonares pequenos. Os indivlduos 
expostos a esses fatores de risco deverao ser aconselhados a nao 
fumar e a fornecer informaqoes corretas da historia do trata- 
mento, caso necessitem de anestesia geral. 

As complicates cardiacas geralmente resultam da expo- 
si^ao as antraciclinas (daunorrubicina, doxorrubicina e mito- 
xantrona), que destroem os miocitos e levam ao crescimento 
inadequado do miocardio durante o desenvolvimento da crianqa 
e, finalmente, poderao levar a insuficiencia cardiaca congestiva. 
A incidencia de miocardiopatia causada pela antraciclina 
aumenta de forma dependente da dose. Pelo menos 5% dos 
pacientes que recebem uma dose cumulativa de antraciclinas 
superior a 550 mg/m 2 experimentam uma disfunqao cardiaca. 
Em um estudo recente, as complicates devidas a esses agentes 
surgiram de seis a 19 anos apos a administraqao dos farmacos. 
Gestantes que receberam antraciclinas deverao ser acompanha- 
das de perto para identificar o aparecimento de sinais e sintomas 
de insuficiencia cardiaca congestiva, em caso da observato de 
miocardiopatia proxima ao momento do parto. 

A radioterapia na regiao do mediastino, que e um compo- 
nente comum da terapia para a doenqa de Hodgkin, tern sido re¬ 
lacionada com um risco elevado de doen 9 a arterial coronariana; 
a pericardite restritiva cronica tambem podera ocorrer nestes 
pacientes. 

As recomendaqoes atuais incluem a realizato de ecocar- 
diograma e eletrocardiograma a cada 1-5 anos, dependendo da 
idade do paciente na ocasiao da terapia, da dose total recebida e 
da presenqa ou ausencia de irradiaqao no mediastino. O monito- 
ramento seletivo com varias modalidades e indicado para aque- 
les que foram tratados com antraciclinas quando tinham menos 
de 4 anos de idade ou receberam mais de 500 mg/m 2 desses far¬ 
macos. A mediqao dos niveis sericos de troponina-T cardiaca ou 
do peptideo natriuretico atrial poderao ser uteis na avaliaqao da 
cardiotoxidade precoce das antraciclinas. 

COMPLICACOES RENAIS 

Os efeitos colaterais renais tardios se originam da terapia com 
cisplatina, agentes alquilantes (ifosfamida e ciclofosfamida) ou 
da irradiaqao pelvica. Os pacientes que receberam cisplatina po¬ 
derao apresentar um depura^ao anormal da creatinina, acompa- 
nhada ou nao de niveis sericos alterados, bem como de disfunqao 
tubular persistente com hipomagnesemia. Os agentes alquilantes 
podem causar cistite hemorragica, que podera prosseguir apos 
o termino da quimioterapia e tem sido associada ao desenvol¬ 
vimento do carcinoma de bexiga. A ifosfamida tambem pode 
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levar a sindrome de Fanconi, que podera resultar em raquitismo 
clinico, caso nao se proceda a substitui<;ao adequada de fosfato. 
A irradiaijao pelvica podera resultar no funcionamento anormal 
da bexiga com gotejamento, frequencia alterada e enurese. 

Os pacientes que utilizaram agentes nefrotoxicos, observa- 
dos em longos acompanhamentos, deverao ser monitorados por 
urinalise, perils apropriados dos eletrolitos e pressao sangulnea. 
A coleta da urina para analise da depura^ao da creatinina ou a 
realizaqao de ultrassom renal pode ser indicada para os indivi- 
duos sob suspeita de toxicidade renal. 

COMPLICACOES NEUROPSICOLOGICAS 

Os sobreviventes de cancer infantil que receberam irradiaijao 
craniana como terapia da LLA ou de tumores cerebrals parecem 
apresentar o maior risco de sequelas neuropsicologicas. A gravi- 
dade dos efeitos da irradiatpao craniana varia entre os pacientes 
individuals e depende da dose, do esquema de administrate 
das doses, do tamanho e da localizatpao do campo irradiado, 
do perlodo de tempo decorrido apos o tratamento, da idade da 
criampa na ocasiao da terapia e do sexo da crianqa. As meninas 
podem ser mais suscetlveis do que os meninos a toxicidade sobre 
o SNC, devido ao crescimento e desenvolvimento mais rapido do 
cerebro durante a infancia. 

Os principals efeitos da irradiado no SNC parecem estar re- 
lacionados com capacidade de atentpao, habilidade com tarefas 
nao verbais e matematicas e com a memoria de curta dura^ao. 
Estudos recentes sustentam a associa^ao entre o tratamento 
sistemico com metotrexato de alta dosagem, quimioterapia in- 
tratecal tripla e, mais recentemente, a dexametasona e o compro- 
metimento cognitivo significativo. 

Alem disso, os pacientes de cancer pediatrico tem sido consi- 
derados portadores de um maior numero de problemas de com- 
portamento e de menor competencia social, quando comparados 
a um grupo-controle de irmaos. Os adolescentes sobreviventes 
de cancer demonstram um senso elevado de fragilidade fisica 
e vulnerabilidade, manifestado por hipocondria ou comporta- 
mentos fobicos. 

Um relato recente do Childhood Cancer Survivor Study ob- 
servou que, quando comparados a popula^ao em geral, os sobre¬ 
viventes de cancer na infancia e seus irmaos apresentam saude 
psicologica positiva, boa qualidade de vida relacionada a saude e 
satisfaqao pela vida. Entretanto, existem subgrupos que pode- 
riam ser indicados para intervempao. 

NEOPLASIAS SECUNDARIAS 

Aproximadamente 3-12% das crian^as que receberam tratamento 
oncologico irao desenvolver um novo cancer, em um periodo 
de 20 anos apos o seu primeiro diagnostico. Esta incidencia e 


dez vezes maior, quando comparada aos individuos-controle de 
mesma idade. Os fatores de risco particulares incluem exposiqao 
a agentes alquilantes, epipodofilotoxinas (etoposideo) e radio- 
terapia, diagnostico primario de retinoblastoma ou doenca de 
Hodgkin ou presen<;a de uma sindrome de suscetibilidade gene- 
tica hereditaria (sindrome de Li-Fraumeni ou NF). Em recente 
estudo, a incidencia cumulativa estimada de uma segunda neo¬ 
plasia em uma coorte do Childhood Cancer Survivor Study foi 
de 3,2%, em um periodo de 20 anos apos o diagnostico. 

As neoplasias hematopoieticas secundarias (LMA) resultam 
da terapia com epipodofilotoxinas ou agentes alquilantes. O es¬ 
quema de administraqao do farmaco (etoposideo) e a dose total 
poderao estar relacionados com o desenvolvimento desta leuce- 
mia secundaria. 

As crian^as que receberam radioterapia apresentam um risco 
de desenvolver neoplasias secundarias, como sarcomas, carci¬ 
nomas ou tumores cerebrais, no local irradiado. Um estudo re¬ 
cente, examinando a incidencia de neoplasias secundarias em 
uma coorte de pacientes pediatricos com doenqa de Hodgkin, 
mostrou que o risco cumulativo para a ocorrencia de uma se¬ 
gunda neoplasia pode ser de ate 8%, em 15 anos apos o diag¬ 
nostico. O tumor solido mais comum foi o cancer de mama 
(a maioria localizada no campo irradiado), seguido pelo cancer 
da tireoide. Meninas que foram submetidas a radioterapia entre 
os 10-16 anos apresentaram o risco mais elevado e uma inciden¬ 
cia proxima aos 35%, quando estavam proximas dos 40 anos. 
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As crian^as vivenciam a dor a um nivel no minirno semelhante 
ao dos adultos. Varios estudos mostraram que os neonatos e 
bebes sentem dor e tem memoria destas experiencias dolorosas. 
Frequentemente, crianqas recebem menos prescribes do que o 
necessario e subdoses de analgesicos opioides e nao opioides, de- 
vido a preocupaqoes excessivas sobre depressao respiratoria e/ou 
pouca compreensao da necessidade de medicamentos analgesi¬ 
cos em crianqas. Ha poucos dados para guiar a administraqao de 
muitos dos medicamentos para dor, e a maioria dos medicamen¬ 
tos analgesicos disponiveis no mercado hoje nao e oficialmente 
usada em pacientes pediatricos. 

Taddio A, Katz J: The effects of early pain experience in neona¬ 
tes on pain responses in infancy and childhood. Pediatr Drugs 
2005;7:245-257 [PMID: 16118561], 

AVALIACAO DA DOR 

A padronizaqao das mensuraqoes de dor requer o uso de esca- 
las apropriadas. Na maioria das instituiqoes, as escalas de dor 
sao estratificadas por idade (Quadro 30-1) e usadas em toda a 
instituiqao, desde a sala de cirurgia ate a unidade de internaqao 
e no ambulatorio, criando uma linguagem comum sobre a dor 
do paciente. A avalia^ao da dor por meio de escalas se tornou o 
“5 2 sinal vital” nos contextos hospitalares e e documentada, pelo 
menos, tanto quanto a frequencia cardiaca e a pressao sangui- 
nea em muitos centres pediatricos ao redor do mundo. Existem 
muitas escalas de dor disponiveis, todas com vantagens e des- 
vantagens (Figuras 30-1 e 30-2 e Quadro 30-2, para exemplos). 
E menos importante qual o tipo de escala usado, desde que seja 
usado de maneira consistente. 

Populacdes especiais 

Os pacientes nao comunicativos, como os neonatos, e os que apre- 
sentam deficits cognitivos sao frequentemente dificeis de avaliar 
em relaqao a dor. Para esses pacientes, o uso de uma ferramenta de 
avaliaqao apropriada (ver Quadro 30-1) de maneira frequente (a 
cada 1-2 h) e essencial para assegurar o controle adequado da dor. 


Para essas populaqoes, as tendencias de aumento nos escores da 
dor sao na maioria das vezes um sinal de desconforto. 

Bieri D et al.: The Faces Pain Scale for the self-assessment of the seve¬ 
rity of pain experienced by children: Development, initial valida¬ 
tion, and preliminary investigation for ratio scale properties. Pain 
1990;41:139-150. 

Merkel SI et al.: The FLACC: A behavioral scale for scoring postope¬ 
rative pain in young children. Pediatr Nurs 1997;23: 293-297. 

Wong DL, Baker CM: Smiling faces as anchor for pain intensity sca¬ 
les. Pain 2001;89:295-300. 


DOR AGUDA 

Definicao e etiologia 

A dor aguda e causada por uma fonte identificavel. Na maioria 
dos casos, e autolimitada, e o tratamento e um reflexo da gravi- 
dade e do tipo de lesao. Em crianqas, a maioria das dores agudas 
e causada por trauma, ou, se no contexto hospitalar, por uma 
fonte iatrogenica como a cirurgia. 

Tratamento 

O tratamento da dor aguda depende das condi^oes de cada 
paciente. Nos cuidados ambulatoriais, o pilar principal do tra¬ 
tamento sao os anti-inflamatorios nao esteroides (AINEs) 
(Quadro 30-3). O paracetamol e o AINE mais comumente 
usado; e administrado via oral ou retal. Ele e mais previsivel em 
seus efeitos com uma dose oral. Tambem foi verificado que a ad- 
ministraqao regular (oral, 10-15 mg/kg, retal 20 mg/kg) e melhor 
do que a administra^ao SN, tanto para a dor menor quanto como 
terapia adjuvante para a dor maior. A toxicidade do paracetamol 
e baixa nas doses clinicamente usadas. Entretanto, o uso de para¬ 
cetamol em conjunto com diversos medicamentos combinados, 
vendidos com ou sem prescriqao, tem sido uma causa frequente 
de toxicidade. O dano ou insuficiencia hepatica pode ocorrer 
com doses excedendo 200 mg/kg/dia. Outros analgesicos orais 
disponiveis em suspensao sao o ibuprofeno (10-15 mg/kg) e o 
naproxeno (10-20 mg/kg). 






MANEJO DA DOR E CUIDADOS PEDlATRICOS PALIATIVOS E TERMINAIS 


3 


Quadro 30-1 Escalas de dor — descricao e uso apropriado a idade 


Nome da escala 

Tipo 

Descricao 

Grupo etario 

Numerica 

Autorrelato 

Escala verbal 0-10; 0 = sem dor, 10 = pior dor que voce 
poderia imaginar 

Criancas que entendem o conceito de numeros, 
grau e ordem; aproximadamente > 8 anos 

Escalas de Bieri e 
Wong-Baker 

Autorrelato 

6 faces que variam desde nenhuma dor ate a pior dor 
que voce pode imaginar 

Criancas mais jovens que tem dificuldade com a 
escala numerica; idade cognitiva 3-7 anos 

FLACC 

Observacao de 
comportamento 

5 categorias: face, pernas, atividade, choro e 
consolabilidade; a variacao do escore total e 0-10; o escore 
s* 7 indica dor intensa. Figuras 30-1 e 30-2 e Quadro 30-2 

Criancas nao verbais > 1 ano 

CRIES, NIPS, PIPP 

Observacao do 
comportamento 

Mede um conjunto de criterios padronizados e da o 
escore 

Bebes nao verbais < 1 ano 


CRIES, fhoro requer saturacao de 0 2 , sinais vitais aumentados ( increased), expressao e insonia ( sleeplessness); FLACC, Face, Pernas (legs), Atividade, Chora, 
Consolabilidade; NIPS, Escala de Dor no Bebe Neonatal ( Neonatal Infant Pain Scale), PIPP, Perfil da Dor no Bebe Prematura ( Premature Infant Pain Profile). 
Motoyama EK, Davis PJ: Smith's Anesthesia for Infants and Children, 7th ed. Mosby Elsevier, 2006:436-458. 


Quadro 30-2 Ferramenta FLACC de avaliacao da dor 


Categorias 

Escore 0 

Escore 1 

Escore 2 

Face 

Nenhuma expressao ou sorriso em 
particular 

Gesto ou careta ocasional, quieto, 
desinteressado 

Careta frequente ou constante, mandibula 
fechada, queixo tremulo 

Pernas 

Posicao normal ou relaxada 

Intranquilas, inquietas, tensas 

Chutando, ou pernas espichadas 

Atividade 

Deitado quietamente, posicao normal, 
movimenta-se facilmente 

Torcendo-se, deslocando-se de um lado a 
outro, tenso 

Arqueado, rigido, ou contraido 

Choro 

Sem choro (acordado ou dormindo) 

Gemidos ou choro fraco, queixa ocasional 

Choro continue, gritos ou solucos, queixas 
frequentes 

Consolabilidade 

Contente, relaxado 

Tranquilizado por ocasional toque, abraco, 
ou conversa, distraivel 

Dificil de consolar ou confortar 



0 2 4 6 8 10 


▲ Figura 30-1 Escala das Faces de Dor de Bieri, revisada. (Bieri D et al: The Faces Pain Scale for the self-assessment of the severity of 
pain experienced by children: Development, initial validation, and preliminary investigations for ratio scale properties. Pain 41:139,1990.) 



▲ Figura 30-2 Escala de Dor de Wong-Baker. (Wong DL, Baker CM: Smiling faces as anchor for pain intensity scales. Pain 9:295, 2001.) 
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Quadro 30-3 Doses sugeridas para analgesicos nao opioides 



Via 

Recomendacoes de dosagem 

Meia-vida 

Duracao 

Paracetamol 

VO 

10-15 mg/kg/dose a cada 4-6 h, dose maxima 4.000 mg/dia 

Neonatos: 2-5 h; adultos 2-3 h 

4 h 


VR 

40 mg/kg dose inicial, seguido por 10-20 mg/kg/dose a cada 6 h 



Ibuprofeno 

VO 

4-10 mg/kg/dose a cada 6-8 h, dose maxima 

40 mg/kg/dia, nao exceder 2.400 mg/dia 

Criancas 1-7 anos: 1-2 h; adultos: 2-4 h 

6-8 h 

Cetorolaco 

IV 

0,5 mg/kg/dose a cada 6 h, maximo de 30 mg/dose, curso 
maximo de 8 doses 

Criancas: - 6 h; adultos: - 5 h 

4-6 h 


Quando a dor e mais intensa, os opioides orais podem ser 
adicionados para uso a curto prazo (Quadro 30-4). Muitos des¬ 
ses opioides vem associados a um AINE, isto e, oxicodona/pa- 
racetamol e hidrocodona/paracetamol. Ao usar esses farmacos 
combinados, a dose se baseia no componente opioide. O uso 
simultaneo de outros AINEs similares deve ser interrompido. 
Os opioides orais mais comumente usados sao a oxicodona, a hi- 
drocodona e a codeina. O uso de codeina e menos recomendado 
devido ao seu metabolismo. 

A codeina e metabolizada em morfina via isoenzima cito- 
cromo P-450 2D4. De 1 ate 10% das pessoas (asiaticos 1-2%, 
afroamericanos 1-3%, brancos 5-10%) apresentam dificuldades 


neste metabolismo, como resultado de um polimorfismo gene- 
tico. Assim, pacientes com esse defeito nao obtem nenhum efeito 
desse farmaco. Uma porcentagem muito pequena de pacientes 
(primariamente da Africa Oriental) e metabolizadora ultrarra- 
pida. Esses pacientes convertem 10-15 vezes mais a quantidade 
da substantia original a um composto ativo, que pode resultar 
em toxicidade clinica. A morfina, a oxicodona e a hidrocodona 
sao todas disponiveis sob a forma de suspensao, sao ativas sob a 
forma em que sao administradas e sao metabolizadas por meio 
de multiplas vias. 

Para a dor intensa que nao e amenizada pela administraqao 
de analgesicos orais, um opioide intravenoso pode ser usado 


Quadro 30-4 Doses sugeridas de opioides orais e intravenosos em bebes e criancas 


Opioide 

Via 

Recomendacoes de dosagem 

Inicio de acao 

Duracao 

Fentanila 

IV intermitente 

0,5-1 mcg/kg/dose (melhor para analgesia 
intermitente de curta duracao; titular dose ate 
o efeito) 

1-3 min 

30-60 min 

Hidromorfona 

IV 

Criancas: 0,015 mg/kg/dose a cada 3-6 h 
Adolescentes: 1-4 mg a cada 3-6 h 

15 min 

4-5h 

Metadona 

IV 

0,1 mg/kg/dose a cada 4 h por 2-3 doses, entao 
a cada 6-12 h 

10-20 min 

6-8 h (22-48 h apos 
doses repetidas) 

Morfina 

IV intermitente 

0,05-0,1 mg/kg/dose a cada 2-4 h 

Neonatos: 7-8 h; 1-3 meses: 

6 h; 6 meses-2,5 anos: 3 h; 

3-19 anos: 1-2 h; 
adultos: 2-4 h 

2-4 h 

Codeina 

VO 

0,5-1 mg/kg/dose a cada 4-6 h, maximo de 

60 mg/dose 

30-60 min 

4-6 h 

Hidromorfona 

VO 

Criancas: 0,03-0,1 mg/kg/dose a cada 4-6 h 
Adolescentes: 1-4 mg a cada 3-4 h 

15-30 min 

4-5h 

Hidrocodona 

VO 

Criancas: 0,15-0,2 mg/kg/dose a cada 4-6 h 
Adolescentes: 1-2 comprimidos a cada 4-6h 
(limitado devido ao conteudo de paracetamol; ver 
recomendacoes sobre o paracetamol no texto) 

10-20 min 

3-6 h 

Metadona 

VO 

0,1 mg/kg/dose a cada 4-6 h por 2-3 doses, 
entao a cada 6-12 h 

30-60 min 

6-8 h (22-48 h apos 
doses repetidas) 

Morfina 

V0-VR 

0,2-0,5 mg/kg/dose a cada 4-6 h 

15-60 min 

3-5 h 


V0-1P 

0,3-0,6 mg/kg/dose a cada 12 h 

1-2 h 

8-12 h 


Polaner DM: Acute pain management in infants and children. In Perkins RM et al. (editors): Pediatric Hospital Medicine, 2nd ed. Lippincott Williams and 
Wilkins, 2008:743-754. 
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Quadro 30-5 Recomendacoes de dosagem para Analgesia Controlada pelo Paciente (ACP) 



Morfina 

Fentanila 

Hidromorfona 

Solucao 

1 mg/ml 

Solucao 10 mcg/ml 

0,1 mg/mL ou 1 mg/ml 

Dose inicial 

15-20 mcg/kg (max 1,5 mg) 

0,25 mcg/kg 

3-4 mcg/kg (max 0,3 mg) 

Tempo para o efeito 

8-10 min 

8-10 min 

8-10 min 

Infusao basal 

0-20 mcg/kg/h 

0-1 mcg/kg/h 

0-4 mcg/kg/h 

Dose maxima inicial (para pacientes que 
nao toleram nao opioides) 

100 mcg/kg/h 

1-2mcg/kg/h 

20 mcg/kg/h 


com doses tituladas ate se obter o efeito desejado; as opqoes para 
alivio da dor dependent da gravidade e da localizaqao da dor e 
da idade. Os opioides intravenosos usados em bolo, infusao con- 
tinua e como parte de uma infusao de analgesia controlada pelo 
paciente (ACP) tem um longo registro de uso seguro e eficaz em 
criampas. Frequentemente, o AINE cetorolaco, em 0,5-1,0 mg/kg, 
e usado como adjuvante para a dor intensa. Os efeitos colate- 
rais do cetorolaco sao os mesmos que nos adultos: insuficiencia 
renal, irritabilidade gastrica e tempo de sangramento prolon- 
gado devido a redurpao da adesao plaquetaria. Os pacientes com 
disturbios hemorragicos nao devem receber cetorolaco. 

As bombas de ACP podem ser usadas em criamjas tao jovens 
quanto 6 anos, com instruqao e treinamento adequados (Quadro 
30-5). A morfina e a hidromorfona sao os farmacos mais comu- 
mente usados para o manejo da ACP nos EUA. Sempre que a ACP 
for usada, e imperativo avaliar os pacientes frequentemente (pelo 
menos de hora em hora) para assegurar alivio adequado da dor. 

Andersson T et al.: Drug-metabolizing enzymes: Evidence for clini¬ 
cal utility of pharmacogenomic tests. Clin Pharmacol Ther 78: 
559-581 [PMID: 16338273], 

Berde CB, Sethna N:Analgesics for the treatment of pain in children. 
N Engl J Med 2002 Oct 3;347(14):1094-1103. 


McGrath PA, Ruskin, DA: Caring for children with chronic pain: 
Ethical considerations. Paediatr Anaesth 2007 Jun;17(6):505- 
508 [PMID: 17498011], 

Weisman SJ, Rusy LM: Pain management in infants and children. In 
Motoyama EK, Davis PJ (editors): Smith’s Anesthesia for Infants 
and Children, 7th ed. Mosby Elsevier, 2006:436-458. 
www.ampainsoc.org/advocacy/pediatric.htm 


Tratamento 

Quando posslvel, uma abordagem com equipe multiprofissional 
e o padrao-ouro do cuidado da dor cronica em crianqas. Todas 
as crian^as avaliadas por dor cronica devem ser vistas em sua 
consulta inicial por todos os membros primarios da equipe para 
estabelecer uma estrategia de manejo. A equipe deve incluir um 
medico especialista em dor, um psicologo e/ou um psiquiatra 
pediatrico, terapeutas ocupacionais e fisioterapeutas, enfermei- 
ros especializados em dor e um assistente social. A maioria dos 
programas de manejo da dor cronica pediatrica nos EUA baseia 
a sua abordagem na combinaifao entre reabilitaqao intensiva e 
psicoterapia intensiva, utilizando o mlnimo posslvel de procedi- 
mentos invasivos e farmacoterapia. 


MANEJO DA DOR CRONICA 
Avaliacao 

A dor cronica e uma dor que persiste apos o curso habitual de 
uma enfermidade aguda ou alem do tempo esperado para uma 
lesao aguda. Em crianqas, este e um problema cada vez mais re- 
conhecido. E estimado que a dor cronica possa afetar ate 10-15% 
da popula^ao. Os problemas mais comuns incluem cefaleia, dor 
abdominal cronica, dor miofascial, fibromialgia, artrite reu- 
matoide juvenil, sindrome da dor regional complexa, dor de 
membro fantasma e dor associada ao cancer. A dor cronica em 
crianqas frequentemente tem multiplos outros fat ores contribu- 
tivos, incluindo problemas psicologicos, fatores psicossociais, 
fatores sociologicos e dinamica familiar. A associar^ao da dor a 
uma causa fisica unica pode fazer o medico investigar o paciente 
com repetidos testes invasivos, exames de laboratorio e procedi- 
mentos, prescrevendo medicamentos em demasia. Uma avalia- 
<pao multidimensional da dor cronica e ideal e frequentemente 
necessaria. 


A. Tolerancia, dependencia e adiccao 

As respostas fisiologicas e psicologicas aos opioides sao similares 
entre adultos e crianqas. Um consenso da American Academy of 
Pain Medicine, da American Pain Society, e da American Society 
of Addiction Medicine definiu as diferenqas importantes entre as 
respostas normals e patologicas aos opioides. As defini^oes de 
tolerancia, dependencia e adicqao sao listadas a seguir. 

1. Tolerancia — Um estado de adaptarpao no qual a expositpao a 
um farmaco induz a alteratpoes que resultam em uma diminuiijao 
de um ou mais dos efeitos do farmaco com o passar do tempo. 
A tolerancia se desenvolve em velocidades diferentes para os di- 
ferentes efeitos do opioide, isto e, a tolerancia para sonolencia 
e depressao respiratoria ocorre mais cedo do que aquela para 
constipa^ao e analgesia. 

2. Dependencia — Um estado de adaptaqao que e manifes- 
tado por uma sindrome especifica de abstinencia pela retirada 
do farmaco, que pode ser produzida pela cessaqao abrupta, pela 
reduqao rapida da dose, pela diminuiqao do nivel sanguineo do 
farmaco e/ou pela administracpao de um antagonista. 
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3. Adiccao — Uma doenqa primaria, cronica e neurobiologica, 
com fatores geneticos, psicossociais e ambientais que influen- 
ciam o seu desenvolvimento e manifestaqoes. E caracterizada 
por comportamentos que incluem um ou mais dos seguintes: 

• Perda de controle sobre o uso do farmaco. 

• Necessidade/desejo premente e uso compulsivo do farmaco. 

• Uso, apesar das consequencias adversas. 

A adicqao e rara quando os opioides forem apropriadamente 
usados para dor aguda, tanto no contexto hospitalar quanto am- 
bulatorial. Deve ser enfatizado que a tolerancia e a dependencia 
nao se equivalem a adiccpao. 

Heit HA: Addiction, physical dependence, and tolerance: Precise 
definitions to help clinicians evaluate and treat chronic pain pa¬ 
tients. J Pain Palliat Care Pharmacother 2003;17:15-29 [PMID: 
14640337], 

B. Abstinencia 

1. Reconhecimento — Os sintomas de abstinencia a retirada 
podem ser esperados em todos os pacientes depois de uma se- 
mana de tratamento com opioides. Os sinais de abstinencia em 
crianqas maiores incluem agitaqao, irritabilidade, disforia, taqui- 
cardia, taquipneia, congestao nasal, instabilidade termica e intole- 
rancia a alimentaqao. Em neonatos com abstinencia (sindrome de 
abstinencia neonatal), os sintomas comuns incluem excitabilidade 
neurologica, disfunqao gastrintestinal, sinais autonomicos (sudo- 
rese aumentada, obstruqao nasal, febre, eritema cutaneo, ganho de 
peso inadequado) e escoriaqoes na pele por arranhadura. 

2. Tratamento 

• Elaborar um plano/horario junto com o paciente e a familia. 

• Considerar a duraqao da utilizaqao do opioide. 

• Considerar a troca para um opioide usado uma vez ao dia 
(ver administrate de metadona no Quadro 30-4). 

• Diminuir a dose em 10-25% a cada 1-2 dias. 

• Pesquisar sinais de abstinencia. 

• Considerar a adiqao de lorazepam 0,05-0,1 mg/kg a cada 
6-8 h. 

• Considerar a adiqao de adesivo de clonidina 0,1 mg/dia (tro- 
cado a cada cinco dias). 

Richard J et al.: A Prospective Evaluation of Opioid Weaning in 
Opioid-Dependent Pediatric Critical Care Patients. Anesthesia 
and Analgesia. 2006;102:1045-1050. 


CUIDADOS PEDlATRICOS PALIATIVOS 
E TERMINAIS 


INTRODUCAO 

Estima-se que quase 55.000 crianqas morram a cada ano nos EUA. 
Pelo menos 50% dessas crianqas morrem durante o periodo neo¬ 
natal ou dentro do primeiro ano de vida. Muitas dessas crianqas, 
particularmente aquelas com mais de 1 ano de idade, sofrem de 
doenqas que claramente limitam a expectativa de vida. Milhares 


de crianqas sao diagnosticadas com essas doenqas, resultando em 
uma condiqao cronica que pode durar por muitos anos, mesmo 
decadas. Alem disso, as crianqas que sao diagnosticadas com en- 
fermidades potencialmente fatais que possam ser curaveis, como 
o cancer, continuam a viver com o potencial de uma recidiva 
da neoplasia por muitos anos. Essas populates sao aquelas em 
que os cuidados paliativos e terminals podem desempenhar um 
papel importante durante a enfermidade desses pacientes. 

Embora comumente usado de modo intercambiavel, cuidado 
paliativo e cuidado terminal nao sao sinonimos. O cuidado pa- 
liativo visa prevenir, aliviar, reduzir ou amenizar os sintomas 
produzidos por enfermidades ou seus tratamentos que poten¬ 
cialmente limitam a vida e manter a qualidade de vida do pa¬ 
ciente ao longo de todo o tratamento. A provisao de cuidado 
paliativo nao implica morte iminente nem impede o uso de mo- 
dalidades agressivas de tratamento curativo. Ao contrario, reco- 
nhece a incerteza e o potencial inerente de sofrimento em uma 
condiqao que potencialmente limita a vida, como o cancer. A 
compreensao de como uma familia define a qualidade de vida e 
o sofrimento para sua crianqa e imperativa e fornece um roteiro 
para a tomada de decisao entre o provedor de cuidados e a fami¬ 
lia ao longo do tratamento. 

Enquanto uma crianqa estiver respondendo bem a um tra¬ 
tamento, o foco primario sera alcanqar a cura ou a estabiliza- 
qao da doenqa. As metas do cuidado paliativo nesse momento 
focam na promoqao da qualidade de vida e no preparo da so- 
brevida em face de uma enfermidade potencialmente limitante 
da vida. Algumas dessas metas incluem suporte a familia para 
aceitar o diagnostico, abordagem das preocupaqoes relativas a 
dor e angustia no tratamento, facilitaqao da reintegraqao social 
na escola e na comunidade e promoqao da normalidade de vida 
da crianqa, tanto quanto possivel. Quando se tornar claro que as 
chances para cura sao poucas ou representam um custo exces- 
sivo para a qualidade de vida da crianqa, as metas do cuidado 
paliativo se deslocarao para o cuidado terminal. O foco ainda 
sera a promoqao da qualidade de vida, mas agora em preparaqao 
para um final de vida confortavel e digno, com cada vez menos 
atenqao dada ao tratamento ou a cura da doenqa em si. 

O cuidado paliativo inclui nao so a terapia de suporte e o 
manejo da dor e dos sintomas da doenqa, mas tambem aborda 
igualmente as necessidades psicossociais, emocionais e espiri- 
tuais do paciente e da sua familia ante uma enfermidade com 
potencial limitaqao da expectativa de vida. 


CRIANCAS QUE PODEM SE BENEFICIAR DAS 
INTERVENCOES DE CUIDADOS PALIATIVOS 

Em uma revisao recente de Himelstein e cols., as condiqoes 
apropriadas aos cuidados paliativos foram divididas em quatro 
grupos: 

• Condiqoes nas quais o tratamento curativo e possivel, mas 
que pode falhar, como cancer avanqado ou progressive e 
doenqa cardiaca complexa congenita ou adquirida graves. 

• Condiqoes que requerem tratamento intensivo a longo prazo, 
direcionado para manter a qualidade de vida, como HIV/ 
Aids, fibrose cistica e distrofia muscular. 
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• Condiqoes progressivas em que o tratamento e exclusiva- 
mente paliativo apos o diagnostico, como os disturbios meta- 
bolicos progressives e certas anormalidades cromossomicas. 

• Condiqoes que envolvem incapacidade grave e nao progressiva, 
causando vulnerabilidade extrema a complicaqoes de saude, 
como paralisia cerebral grave e lesao encefalica anoxica. 

MANEJO DA DOR NOS CUIDADOS PEDIATRICOS 
PALIATIVOS 

O manejo otimizado da dor e fundamental ao se prover cuida- 
dos paliativos pediatricos (ver a se^ao de definiqoes do Manejo da 
Dor e diretrizes para o tratamento). Conforme se aproxima o final 
da vida, a dosagem de medicamentos para o conforto pode final- 
mente exceder as doses prescritas normalmente. A meta a qual- 
quer momento deve ser alcanqar e manter o conforto. Quando 
o manejo da dor no final da vida for provido com essa meta em 
mente e em harmonia com cuidadosa avalia^ao e documentaqao 
continua dos sintomas da crianqa, nao deve haver nenhuma razao 


para temer que essa arpao seja equivalente a eutanasia, que e uma 
aqao consciente com a inten^ao de apressar a morte. 

TERAPIA ADJUVANTE VISANDO A QUALIDADE 
DE VIDA E MANEJO DE SINTOMAS NOS 
CUIDADOS PALIATIVOS PEDIATRICOS 

Ao oferecer tratamento a crianqas com uma enfermidade que limita 
a expectativa de vida, particularmente no seu fim, certos sinais e 
sintomas nao dolorosos podem se desenvolver mais depressa em 
crianqas em comparaqao a populaqao adulta. Uma historia com- 
pleta e um exame fisico abrangente devem ser obtidos. £ importante 
determinar quanta angustia o sintoma causa a crianqa e o quanto 
se interfere na rotina da crianrpa e da familia ao se decidir pelo tra¬ 
tamento. As areas de manejo devem incluir tratamento farmacolo- 
gico, cuidados de enfermagem e suporte psicossocial. Os sintomas 
que mais comumente ocorrem durante a progressao da doenqa e no 
fim da vida em crianqas com uma condiqao fatal estao listados no 
Quadro 30-6, com sugestoes para manejo. 


Quadro 30-6 Manejo dos sintomas em cuidados paliativos pediatricos 


Sintoma 

Etiologia 

Manejo 

Nauseas e vomitos 

Quimioterapia, narcoticos, metabolicos 

Difenidramina, hidroxizina, inibidores da 5-HT 3 , agentes procineticos 
para motilidade Gl 

Anorexia 

Cancer, dor, gosto anormal, alteracoes Gl, 
alteracoes metabolicas, drogas, fatores 
psicologicos 

Tratamento da condicao subjacente, exercicios, consultoria com 
nutricionista, estimulantes do apetite (dronabinol, megestrol, 
esteroide) 

Constipacao/diarreia 

Narcoticos, quimioterapia, ma absorcao, 
relacionados ao farmaco 

laxativos (devem ser iniciados sempre que os narcoticos forem 
administrados), loperamida para diarreia, antagonistas perifericos de 
opioides (metilnatrexona, alvimopan) 

Dispneia 

Obstrucao de via respiratoria; diminuicao no tecido 
pulmonar funcionante devido a derrames, infeccao, 
metastases; movimento prejudicado da parede 
toracica; anemia 

Tratamento de causa espedfica (cirurgia para aliviar obstrucao, 
transfusao de eritrocitos, quimioterapia/radioterapia para doenca 
metastatica), manejo nao farmacologico (tranquilizacao, posicao de 
conforto, melhoria da circulacao aerea usando ventilador eletrico, 
oxigenio e terapia de relaxamento), manejo farmacologico com 
opioides administrados IV/SC em infusao continua, morfina nebulizada 
em pacientes mais velhos, uso concomitante de ansiollticos 
(lorazepam, midazolam) se houver agitacao 

Congestao respiratoria 
terminal 

Secrecoes de vias respiratorias/orais no final da vida, 
resultando em estertores umidos ruidosos 

Reposicionamento, anticolinergicos como hioscina IV/SC/VO ou 
escopolamina transdermica 

Escaras de pressao 

Dano tecidual direto, fragilidade tecidual, imobilidade, 
resposta diminuida a dor ou irritacao 

Prevencao (evitar trauma, aliviar a pressao, manter boa higiene), 
tratamento com higiene local, desbridamento, uso de curativos 
apropriados, antibioticos, analgesicos 

Dor ossea 

Metastases osseas, infiltracao leucemica da 
medula ossea 

Radiacao paliativa, isotopos com afinidade ossea, bifosfonados, 
quimioterapia, analgesicos 

Agitacao 

Presente com dor, dispneia, fase terminal de 
enfermidades 

Benzodiazeplnicos (midazolam), barbituricos para alcancar a sedacao 
completa na agitacao terminal 

Prurido 

Urticaria, neuralgia pos-herpetica, colestase, 
uremia, opioides 

Anti-histaminicos (colestase, uremia, opioides), antagonistas do 
receptor 5-HT 3 (colestase, opioides) 

Hematologicos 

Infiltracao da medula por celulas malignas 
(leucemia) 

Transfusoes (eritrocitos, plaquetas) para aliviar os sintomas, 
hemostaticos (acido aminocaproico) 
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ASPECTOS PSICOSSOCIAIS DOS CUIDADOS 
PALIATIVOS PEDlATRICOS 

O cuidado paliativo pediatrico e finpar, ja que os cuidadores 
devem estar familiarizados com o desenvolvimento emocional 
e espiritual normal das criancas. Trabalhar com uma crianqa em 
seu nlvel de desenvolvimento pelo uso de comunicaqao oral e 
expressiva permitira a ela ser mais aberta no que diz respeito a 
esperan^as, sonhos e medos. A compreensao da crianca sobre a 
morte dependera tambem do seu estagio de desenvolvimento. 
As crianqas entendem a morte como um estado de mudan^a, aos 
3 anos de idade, universalidade, aos 5-6 anos de idade, e mor- 
talidade pessoal, aos 8-9 anos de idade. O Quadro 30-7 fornece 
um amplo panorama dos conceitos das crianqas sobre a morte e 
oferece algumas interven^oes uteis. 


CONCEITOS DE MORTE DAS CRIANCAS 

Conforme o final da vida se aproxima, o apoio psicossocial e ines- 
timavel para a crianca e a familia. As crianqas podem precisar de 
alguem para conversar fora da unidade familiar, que possa respon¬ 
der as suas perguntas e preocupa^oes aberta e honestamente. Os 
pais podem precisar de orientaqao e apoio ao iniciar discussoes ou 
responder as perguntas de sua crian 9 a sobre morte e estar mor- 
rendo. As criancas e adolescentes podem ter tarefas especificas que 
desejem completar antes de morrerem. Algumas querem ter infor- 
maqoes sobre os pianos do serviijo funebre e exequias e o que sera 
feito com seu corpo. Os pais frequentemente precisam de apoio na 
organizaijao do funeral, no manuseio das preocupaijoes financei- 
ras, na conversa com os irmaos e os outros membros de familia e 
para lidar com seu proprio luto. 


Quadro 30-7 Os conceitos de morte das criancas 


Grupo etario e 
desenvolvimento cognitivo 

Compreensao 
cognitiva da morte 

Resposta ao estresse 

Intervencoes uteis 

Lactancia: 0 senso de si e 
diretamente relacionado as 
necessidades satisfeitas 

Nenhuma 

Letargia, irritabilidade, 
falha em se desenvolver 

Manter rotinas 

Resposta rapida para as necessidades de cuidados fisicos e 
emocionais 

Abracar, segurar, balancar 

Bebe: Egocentrico, 
pensamento concreto; 
ve objetos e eventos em 
relacao a utilidade para si 

Nenhuma, mas 
comecando a perceber 
as implicates da 
separacao 

Irritabilidade, mudanca 
nos padroes de 
sono-vigllia, teimosia, 
regressao, acessos 
de birra 

Manter rotinas 

Manter pessoas e objetos familiares a mao 

Resposta rapida para as necessidades de cuidados fisicos e 
emocionais 

Aceitar a necessidade aumentada de conforto fisico e emocional, 
mas continuar encorajando a aguisicao de habilidades de 
desenvolvimento 

Pre-escolar: Comeca a 
entender o conceito de 
tempo, mas permanece 
a sensacao limitada de 
tempo, a curiosidade, 
ainda bastante concreto 
no pensar 

Ve a morte como 
deliberadamente 
causada 

Pensamento magico 
sobre causas de 
enfermidade e morte 

A morte nao e um 
estado permanente 

Comportamentos 
opositores, regressao, 
alteracoes sono-vigllia, 
pesadelos, queixas 
somaticas 

Comeca a identiflcar o 
significado e o contexto 
das emocoes 

Explicates simples e concretas para perguntas — descobrir o 
gue a crianca deseja saber 

Reforcar que a morte e a enfermidade nao sao o resultado de 
seus pensamentos ou desejos 

Manter pessoas e objetos familiares a mao 

0 brincar e uma ferramenta poderosa para ajudar as criancas a 
processar os eventos e emocoes e como distracao em situates 
estressantes 

Idade escolar: Inicio da 
habilidade de aplicar a 
logica; aceita pontos de 
vista diferentes de seu 
proprio 

A morte e vista no 
contexto da experiencia 
(animais de estimacao, 
avos, o gue e visto na 
televisao ou no cinema) 
Pode entender gue a 
morte e permanente 

Comportamentos 
opositores, pesadelos, 
alteracoes no sono, 
isolamento, tristeza 

Pode identificar 
verbalmente os proprios 
sentimentos de medo, 
tristeza, felicidade 

Assegurar que a crianca perceba e entenda o que esta 
acontecendo e responder de acordo com suas perguntas 

Reconhecer que os sentimentos de tristeza, medo e raiva sao normais 
Permitir o controle apropriado para a idade, sempre que possivel 
Manter tanta normalidade na rotina quanto possivel 

0 brincar e muito importante para a expressao de emocoes e 
liberacao do estresse, e possivel direcionar as brincadeiras 

Pre-adolescencia e 
adolescencia: Ganho de 
dominio sobre eles mesmos 
como individuos, explorando 
suas proprias conviccoes 
morais, eticas e espirituais; 
confianca aumentada 
nos pares para suporte 
emocional e informacao 

Consciencia adulta da 
morte, mas ainda pode 
ser altamente vivencial 
na compreensao 

Raiva, isolamento, 
tristeza, depressao, 
queixas somaticas 

Pode ter dificuldades para 
pedir ajuda emocional 

Criar o tom para comunicacao aberta e honesta 

Permitir a pessoa jovem tanto controle quanto possivel nas 
decisoes sobre seus proprios cuidados de saude 

Estar disposto a examinar e respeitar os anseios e desejos sobre 
a disposicao de pertences, planejamento do funeral, o que 
acontece ao seu corpo 

Ajudar a pessoa jovem a realizar tarefas e atividades importantes 
da vida, que deem algum significado a sua existencia, ou que 
deixem algum legado 
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£ importante reconhecer que o luto nao e uma enfermidade, 
mas um processo dinamico normal, multidimensional e Impar, 
que se apresenta como uma angustia penetrante devido a uma 
perda perceptlvel. Uma vez que os pais aceitam a realidade da 
perda da crianqa, eles devem entao completar as outras tarefas 
do luto, como experimentar a dor da sua perda e ajustar-se a um 
ambiente sem seu filho, a fim de continuar com suas vidas. Os 
pais que perdem um filho estao em alto risco para reaqoes de 
luto complicado, como o luto ausente, o luto retardado e o luto 
prolongado ou nao resolvido. Os irmaos tambem estao em risco 
para luto complicado e requerem atenqao especial. 

APOIO ESPIRITUAL E CULTURAL 

As decisoes de cuidados de saude estao frequentemente entrela- 
qadas com um sistema cultural e de crenqas da famllia. A com- 
preensao das influencias das convicqoes e da cultura da famllia 
permite ao medico fornecer cuidados sensiveis e apropriados, 
particularmente no final da vida. A interaqao com membros das 
comunidades da mesma fe e cultura da familia pode ajudar tanto 
a equipe de cuidados quanto o apoio comunitario da familia. A 
permissao para oraqoes, rituais, ou outras atividades especificas 
pode ajudar a facilitar os procedimentos e discussoes. 

As familias que falam uma lingua estrangeira provavelmente 
sofrem mais pelo apoio inadequado. Todo esforqo deve ser feito 
para encontrar e utilizar um interprete qualificado, particular¬ 
mente para qualquer discussao que envolva dar noticias dificeis ou 
tomar decisoes criticas. Muitas vezes, o papel de interprete e im- 
posto a um membro bilingue, ou amigo da familia, que pode nao 
entender bem o suficiente a terminologia medica para traduzir de 
forma clara, ou que deliberadamente possa traduzir a informaqao 
de forma inexata, em uma tentativa de proteger a familia. 

PLANEJAMENTO DE CUIDADOS AVANCADOS 

O planejamento de cuidados avanqados permite aos pacientes e 
familias tornar conhecidos os seus desejos sobre o que fazer nos 
cuidados de problemas graves ou potencialmente fatais. Himels- 
tein e cols, descrevem o planejamento dos cuidados avanqados 
como um processo de quatro passos. Primeiro, os individuos 
considerados detentores do poder de decisao sao identificados e 
incluidos no processo. Segundo, uma avaliaqao da compreensao 
do paciente e da familia sobre a enfermidade e o prognostico e 
feita, e a morte iminente e descrita em termos que a crianqa e a 
familia possam entender. Terceiro, com base em sua compreen¬ 
sao da enfermidade e no prognostico, as metas dos cuidados sao 
determinadas em relaqao a intervenqao atual e futura — sejam 
elas curativas, incertas, ou primariamente focadas na provisao de 
conforto. Por fim, sao tomadas as decisoes compartilhadas sobre 
o uso atual e futuro ou o abandono de tecnicas de suporte vital e 
intervenqoes medicas agressivas. No caso de haver discordancia 
entre os pais ou entre os pais e o paciente em relaqao a essas tec¬ 
nicas ou intervenqoes, pode ser prudente envolver o comite de 
etica do hospital, a fim de resolver esses problemas. 

Alguns estados permitem aos pais assinar uma declaraqao que 
afirma a sua decisao em nao ter tentativas de ressuscitaqao no caso 


de uma parada cardiaca ou respiratoria fora do hospital. Quando 
esta declaraqao antecipada de nao ressuscitaqao existir, os pres- 
tadores de cuidados de emergencia nao precisarao fornecer res- 
suscitaqao cardiopulmonar (RCP) se chamados ao local. Alguns 
distritos escolares respeitarao uma declaraqao antecipada de nao 
ressuscitaqao nos limites da escola, outros nao o farao. Se uma 
crianqa com uma declaraqao antecipada de nao ressuscitaqao de- 
sejar ir a escola, deve ser organizada uma discussao entre a equipe 
medica e a escolar para determinar o melhor piano caso a crianqa 
apresente uma parada cardiaca ou respiratoria na escola. 

Os pais e, ocasionalmente, a crianqa podem considerar a pos- 
sibilidade de doar orgaos ou tecidos corporais depois da morte. 
Embora os tecidos doados por uma crianqa possam estar limita- 
dos em alguns casos pelo tipo da doenqa (p. ex., cancer), alguns 
pais encontram um conforto imenso em saber que o seu filho 
foi capaz de beneficiar outra crianqa. Se os pais nao discutiram a 
doaqao com o medico quando da morte e a doaqao for possivel, 
o medico deve oferecer a oportunidade para a familia. 

A necropsia e outro item que muitos medicos consideram di- 
ficil de abordar com uma familia, mas e uma opqao importante a 
discutir. Nos casos de morte previsivel por causas naturais, as au- 
topsias geralmente nao sao obrigatorias; entretanto, a informaqao 
obtida de uma necropsia pode ser util para tranquilidade dos pais 
ou para a pesquisa medica. Se a morte no domicilio for seguida 
por uma necropsia, acordos especiais para transportar e receber o 
corpo precisarao ser feitos com o necroterio ou o legista. 
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Recursos on-line 

Education on Palliative and End of Life Care (EPEC; adult focused): 
www.epec.net 

Initiative for Pediatric Palliative Care (IPPC): www.ippcweb.org 

National Hospice and Palliative Care Organization (NHPCO)— 
Childrens Project on Palliative/Hospice Services (ChiPPs): www. 
nhpco.org 
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As imunodeficiencias que se apresentam na infancia compreen- 
dem disturbios raros, caracterizados por uma combinaqao de 
padroes clinicos, testes imunes laboratoriais e, em geral, pela 
identificaqao molecular do gene mutante. As criamjas com 
imunodeficiencia primaria (IDP) geralmente se apresentam 
com infecqoes bacterianas recorrentes e/ou graves, crescimento 
inadequado ou retardo no desenvolvimento, como resultado da 
infecqao. Em contrapartida, a maioria das crianqas com infec- 
qoes menores frequentes, como, por exemplo, doenqas virais 
respiratorias, otite media ou sinusite simples, nao e portadora 
de disturbio imune basico. A imunodeficiencia deve ser con- 
siderada quando as infecqoes sao recorrentes, graves, persis- 
tentes, resistentes ao tratamento ou causadas por organismos 
oportunistas. Os padroes clinicos e as infecqoes recorrentes 
por determinados tipos de microrganismos sao indicativas de 
imunodeficiencias especificas. Como e comum ocorrer uma 
demora no estabelecimento do diagnostico da IDP, e necessaria 
uma aguqada suspeita diagnostica para que as complicates 
clinicas sejam evitadas. 

O sistema imune humano e compreendido pelo sistema 
imune inato, filogeneticamente mais primitivo, e pelo sistema 
imune adaptativo, ambos possuidores de componentes humorais 
e celulares. Com o objetivo de classificaqao clinica, as IDPs sao 
normalmente divididas em quatro grupos principais: deficien- 
cias do anticorpo, imunodeficiencias combinadas das celulas 
T e B, disturbios fagociticos e deficiencias do complemento. 
A compreensao do papel representado por cada componente 
do sistema imune permite a avaliaqao critica de uma possivel 
imunodeficiencia como causa de infecqoes recorrentes. 

AVALIACAO DA IMUNODEFICIENCIA: 
CONSIDERACOES PRIMARIAS 

Quando se avalia a existencia de uma possivel IDP, devem ser 
consideradas outras condiqoes que aumentam a suscetibilidade 
as infecqoes, como a rinite alergica promovendo a sinusite, a fi¬ 
brose cistica associada a dificuldade de ganho de peso, pneumo¬ 
nia e sinusite, a asma levando a tosse cronica e a um aumento 
na suscetibilidade para infecqoes respiratorias, a aspiraqao de 


um corpo estranho e as condiqoes que interferem na funqao 
de barreira da pele, como, por exemplo, a dermatite atopica. As 
causas comuns da imunodeficiencia secundaria ou adquirida 
precisam ser excluidas. Estas incluem desnutriqao, envelheci- 
mento, determinados farmacos (quimioterapia, medicamentos 
imunossupressores, glicocorticoides e farmacos antirreumaticos 
modificadores da doenqa), espoliaqao de proteina por gastroen- 
teropatia ou insuficiencia renal e outras doenqas especificas, 
associadas ao comprometimento da imunidade (neoplasias das 
celulas sanguineas e da medula ossea e certas infecqoes cronicas, 
incluindo o HIV). No caso de envolvimento de um unico sitio, 
poderao estar presentes defeitos anatomicos e corpos estranhos. 
A Figura 311 relaciona as situaqoes em que a IDP devera ser 
considerada. 

Padroes clinicos importantes poderao indicar a presenqa da 
IDP, a categoria do comprometimento imune (Quadro 31-1) 
e, algumas vezes, a IDP especifica. A frequencia e a gravidade 
das infecqoes fornecem informaqoes adicionais as considera- 
qoes sobre a IDP. Os sinais de alerta estabelecidos pela Mo- 
dell Foundation sao mostrados na Figura 31-2. As crianqas 
que apresentarem dois ou mais desses sinais deverao ser in- 
vestigadas quanto a existencia de IDP. A idade do paciente na 
ocasiao do aparecimento das infecqoes pode representar uma 
pista util. Por exemplo, os defeitos nos fagocitos e na imuni¬ 
dade da celula T se apresentam durante os primeiros meses 
de vida, considerando que os anticorpos maternos protegem 
os bebes com deficiencia de anticorpo durante tres a seis 
meses apos o nascimento. O tipo de infecqao podera guiar a 
investigaqao inicial, pois os defeitos observados no anticorpo, 
no complemento e no fagocito predispoem principalmente as in- 
fecqoes bacterianas, e a diarreia, a candidiase superficial, as 
infecqoes oportunistas e as infecqoes pelo herpes-virus sao 
mais caracteristicos da imunodeficiencia da celula T. As sin- 
dromes de imunodeficiencia combinadas surgirao como uma 
combinaqao de infecqoes tipicas das deficiencias das celulas B 
e T. O Quadro 31-1 classifica a IDP em quatro categorias prin¬ 
cipais relativas a imunidade do hospedeiro, com base na idade 
de aparecimento, nas infecqoes com patogenos especificos, nos 
orgaos afetados e em outras caracteristicas especificas. Por fim, 
o sexo masculino aumenta a probabilidade de uma IDP ligada 




IMUNODEFICIENCIA gETUfflTTigl^^ 


Passo 1: 


Passo 2: 


Passo 3: 


Passo 4: 


Passo 5: 



▲ Figura 31-1 Estrategia geral para analise das imunodeficiencias primarias. 


ao X (LX), e a consanguinidade eleva a possibilidade de ocor- 
rencia da forma autossomica recessiva da IDP (AR). 

Cunningham-Rundles C: Immune deficiency: Office evaluation and 
treatment. Allergy Asthma Proc 2003;24:409 [PMID: 14763242], 


A investigagao laboratorial devera ser guiada pela apresen- 
tagao cllnica e pela categoria suspeita de comprometimento do 
sistema imune do hospedeiro. Um hemograma completo com 
contagem diferencial e uma avaliagao quantitativa das imuno- 
globulinas (Igs) irao identificar a maioria dos pacientes com IDP, 


Dez sinais de alerta para a imunodeficiencia primaria 


A IDP sensibiliza criangas e jovens adultos a sofrerem infecgoes de recorrencia frequente ou 
incomumente dificeis de serem curadas. Somente nos EUA, ate meio milhao de pessoas sofrem de 
uma das cem doengas de IDP conhecidas. Caso voce, ou alguem que voce conhece, seja afetado por 
dois ou mais dos seguintes sinais de alerta, informe a um medico sobre a possivel presenga de uma 
IDP subjacente. 



Oito ou mais novas infecgdes 

1 da orelha em um ano 


Abscessos cutaneos ou organicos 
b profundos e recorrentes 



Duas ou mais infecgoes graves 
^ dos seios da face em um ano 


“Sapinho" (candidiase) persistente na boca 
7 ou lesao semelhante em qualquer outra 
parte da pele, apos um ano de idade 



2 Dois ou mais meses sob a administragao 
de antibioticos com pouco efeito 


Necessidade de antibioticos 
° intravenosos para debelar infecgoes 



Dois ou mais episodios de 

4 pneumonia em um ano 


Duas ou mais infecgoes 
profundas 



Bebe que nao ganha peso ou nao 

55 cresce normalmente 


Historia familiar de 
imunodeficiencia primaria 


▲ Figura 31-2 Sinais de alerta para a imunodeficiencia primaria. (Adaptada, com permissao, da Jeffrey Modell Foundation.) 
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Quadro 31-1 Caracten'sticas clinicas das imunodeficiencias primarias por categorias 


Caracteristicas 

Idade do surgimento 
das infeccoes 


Patogenos 

especificos 


Orgaos afetados e 
infeccoes 


Caracteristicas 

especiais 


Deficiencia combinada 
(disturbio dos linfocitos T e B) 

Surgimento precoce, geralmente 
antes dos seis meses 


Bacterias: Streptococcus 
penumoniae, Campylobacter 
fetus, Staphylococcus aureus, 
Haemophilus influenzae, 
Pseudomonas aeruginosa, 
Mycopalsma hominis, 
Ureaplasma urealyticum, 
Listeria monocitogenes, 
Salmonella sp., flora enterica, 
micobacterias atipicas e BCG 
Virus: CMV, EBV, varicela, RSV, 
enterovirus, rotavirus 
Fungos/protozoarios: Candida 
albicans, Aspergillus fumigatus, 
Toxoplasma gondii 

Outros: Pneumocystis carinii, 
Crystosporidium 

Geral: retardo do crescimento 
Infeccoes: infeccoes graves 
(meningite, septicemia, 
sinopulmonar), candidiase 
recorrente, diarreia protraida 


DEVH a partir de celulas T 
maternas ou de produtos 
sanguineos de transfusao 

Infeccao disseminada apos 
imunizacao com BCG ou vacina 
contra polio com virus vivos 
Tecido linfoide ausente 
Tino ausente no raio X de torax 


Deficiencia do anticorpo 
(disturbio dos linfocitos B) 

Surgimento apos o declinio 
dos anticorpos maternos, 
geralmente apos 3-6 meses; 
algumas vezes ocorre mais 
tarde, na infancia ou na 
idade adulta 

Bacterias: S. pneumoniae, 

C. fetus, H. influenzae, P. 
aeruginosa, LI. urealyticum, 
S. aureus, M. hominis 

Virus: Enterovirus 
Fungos/protozoarios: 

Giardia lamblia 


Infeccoes: sinopulmonares 
recorrentes, pneumonia, 
meningite 

Gl: ma absorcao cronica, 
sintomas semelhantes a Dll 
Outros: artrite 


Disturbio do fagocito 

Surgimento precoce 


Autoimunidade 
Neoplasia linforreticular 
Infeccao apos vacinacao com 
polio ou BCG 

Encefalite enteroviral cronica 


Pele: dermatite, abscessos, 
celulite 

Linfonodos: adenite 
supurativa 

Cavidade oral: periodontite, 
ulceras 

Pulmoes: pneumonia, 
abscessos 

Outros: abscessos hepaticos 
e cerebrais, osteomielite 

Cicatrizacao inadeguada de 
ferimentos 

Estenose pilorica e uretral, 
Dll 


Disturbio do complemento 

Qualguer idade 


Bacterias: S. aureus, flora 
enterica, Burkholderia sp., 
Aspergillus sp., P. aeruginosa, 
Salmonella sp., Serrotio 
sp., Nocardio osteroides, 
Klebisiello sp., micobacterias 
nao tuberculosas e BCG 
Virus: nenhum 

Fungos/protozoarios: 

C. albicans, A. fumigatus 


Bacterias: Neisseria 
meningitidis e gonorrhoeae, 
S. pneumoniae, S. aureus, 

P. aeruginosa, H. influenzae 
Virus: nenhum 

Fungos/protozoarios: 

nenhum comum 


Infeccoes: meningite, 
infeccao gonococica 
disseminada, septicemia, 
penumonia 


Disturbios autoimunes: LES, 
vasculite, dermatomiosite, 
esderoderma, 
glomerulonefrite 
Outros: angioedema 
hereditario, SUHa 


SUHa: sindrome hemolitico-uremico atipica; BCG, bacilo de Calmette-Guerin,- CMV, citomegalovirus; EBV, virus Epstein-Barr ; DEVH, doenca enxerto versus 
hospedeiro; Dll, doenca intestinal inflamatoria; RSV, virus sincicial respiratorio; LES, lupus eritematoso sistemico 


ja que as deficiencias do anticorpo representam pelo menos 50% 
das IDPs (Figura 31-3). 

Anticorpos e imunoglobulinas 

A triagem laboratorial inicial, para a pesquisa de deficiencia de 
anticorpos, inclui a avaliaijao das imunoglobulinas sericas: IgG, 


IgM, IgA e IgE. Os seus niveis normals variam com a idade, a me- 
dida que a produqao pelos linfocitos B amadurece. Portanto, os 
niveis normals especificos de cada faixa etaria deverao ser levados 
em considera<;ao na interpretaijao das concentrates de Ig (ver 
Quadro 31-3 para os niveis normais). Niveis normais de IgG, IgM 
e IgA e niveis elevados de IgE sao indicatives de atopia. Alguns pa- 
cientes podem apresentar niveis normais de Ig e nao produzirem 
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Quadro 31-2 Avaliacao laboratorial da imunodeficiencia primaria 


Disturbio suspeito 

Triagem — 
avaliacao inicial 

Avaliacao secundaria 

Avaliacao avancada 

Disturbio do linfocito B 

Imunoglobulinas quantitativas 
(IgG, IgM, IgA) 

Enumeracao das populacoes de linfocito B 
(celulas B CD19 + /20 + ) 

Resposta do anticorpo a imunizacoes anteriores 
ou repetidas (tetano, difteria, H. influenzae) 
Iso-hemaglutininas 

Triagem para mutacoes geneticas 
especificas 

Triagem para celulas B de memoria 
(celulas B lgM“ IgD CD27*/CD20 + ) 

Disturbio combinado 
dos linfocitos T e B 

Hemograma, contagem 
absoluta de linfocitos, 
testagem para HIV 

linfocitos T e B, enumeracao das celulas NK 
(T = CD3 + , CD4 + ou CD8*; B = CD19 + /CD20 + ; 

NK = CD56*/CD16 + ) 

Avaliacao da proliferacao do linfocito em 
resposta a mitogenos e antigenos 

Teste cutaneo de hipersensibilidade do tipo 
retardada 

Analise do DNA para mutacoes geneticas 
especificas 

Niveis de ADA ou PNP dos eritrocitos 

Estudos de citotoxicidade 

Disturbios dos fagocitos 

leucograma com contagem 
diferencial 

Analise de DHR por citometria de fluxo 

Ensaio de reducao do nitroazul tetrazolico 

Ensaios bactericidas, analise de CD11/18 
Ensaio de quimiotaxia 

Deficiencia do 
complemento 

CH50 

AH50 

Niveis e atividades individuais das 
proteinas do complemento 


ADA, adenosina desaminase; DHR, di-hidrorodamina; HIV, virus da imunodeficiencia hunnana; PNP, purina nucleosideo fosforilase. 


anticorpos protetores contra determinados microrganismos; ou- 
tros pacientes apresentam niveis subnormais de Ig, porem sao 
capazes de produzir os anticorpos protetores. Os anticorpos espe- 
cificos incluem as iso-hemaglutininas, anticorpos IgM que ocor- 
rem naturalmente e sao detectaveis por volta dos seis meses de 
idade, exceto em crianqas do grupo sanguineo AB. Os anticorpos 
IgG especificos contra antigenos proteicos (tetano, difteria, ru¬ 
beola, caxumba) e polissacaridicos (Haemophilus influenzae, Strep¬ 
tococcus penumoniae) podem ser avaliados apos a imunizaqao. 
A resposta aos antigenos polissacaridicos se desenvolve durante o 
segundo ano de vida, porem vacinas conjugadas a proteinas podem 
induzir uma resposta precoce em crian^as imunocompetentes. 


Deficiencias combinadas 
celular e humoral 


(15%) 



Deficiencias 

celulares 

(5%) 

Disturbios 
do fagocito 
( 10 %) 

Deficiencias 
do complemento 
(5%) 


▲ Figura 31-3 Frequences relativas das imunodeficiencias 
primarias. (Adaptada, com permissao, de Stiehm ER e cols, (edi- 
tores): Immunologic Disorders in Infants and Children, 5th ed. 
Elsevier, 2004.) 


A avaliaqao da resposta do anticorpo aos antigenos polissacaridi¬ 
cos pneumococicos podera ser util no caso de infecqoes repetidas, 
porem nao e recomendada como ferramenta de triagem, pois seus 
resultados poderao ser de dificil interpretaijao, ja que a resposta 
imune normal as vacinas polissacaridicas nao conjugadas podera 
ser fraca ou de dificil mensuraqao. O padrao-ouro e a comparaijao 
entre as titulaqoes pre e pos-imunizaqao, mostrando pelo menos 
um aumento de tres vezes para mais de dois antigenos, em um 
periodo de pelo menos tres semanas apos a imunizaqao. 


Quadro 31-3 Valores normais das imunoglobulinas segundo 
a faixa etaria 


Idade 

IgG (mg/dL) 

IgM (mg/dL) 

IgA (mg/dL) 

Recem-nascido 

1.031 ±200 

11 ±7 

2 ± 3 

1-3 meses 

430 ±119 

30 ± 11 

21 ± 13 

4-6 meses 

427 ±186 

43 ± 17 

28 ±18 

7-12 meses 

661 ±219 

55 ±23 

37 ±18 

13-24 meses 

762 ± 209 

58 ±23 

50 ±24 

25-36 meses 

892 ± 183 

61 ± 19 

71 ± 34 

3-5 anos 

929 ± 228 

56 ± 18 

93 ± 27 

6-8 anos 

923 ±256 

65 ±25 

124 ±45 

9-11 anos 

1.124 ±235 

79 ±33 

131 ± 60 

12-16 anos 

946 ± 124 

59 ± 20 

148 ±63 

Adultos 

1.158 ±305 

99 ±27 

200 ± 61 


Adaptada, com permissao, de Stiehm e cols. Immunologic Disorders of 
Infants and Children, 5th ed. Elsevier, 2004. 
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A obtenqao de um hemograma com contagem diferencial e 
quantificaqao dos linfocitos T e B e recomendada, no caso de uma 
triagem inicial revelar concentrates muito pequenas de todas as 
classses de Ig. Certos tipos de hipogamaglobulinemia sao caracte- 
rizados por baixos nlveis ou pela ausencia de linfocitos B (linfoci¬ 
tos CD19-positivos ( + ) ou CD-20 + ), como a agamaglobulinemia 
de Bruton ligada ao X (LX). A eletroforese das proteinas podera 
ajudar na identifica^ao da gamopatia monoclonal, como e visto 
na slndrome linfoproliferativa LX, que podera ser complicada por 
uma infeapao fatal pelo virus Epstein-Barr (EBV) e nas doempas 
de cadeia pesada. A albumina serica devera ser investigada nos 
pacientes com hipogamaglobulinemia para que sejam excluidas 
as deficiencias secundarias, devido a perda de proteinas pelo in- 
testino ou pelos rins. Os valores das subclasses IgG ou IgA po- 
derao estar anormais em pacientes com diferentes sindromes de 
imunodeficiencia, porem raramente sao liteis na avaliaqao inicial. 

Ballow M: Primary immunodeficiency disorders: Antibody defi¬ 
ciency. J Allergy Clin Immunol 2002;109:581 [PMID: 11941303], 

Linfocitos T 

A triagem laboratorial inicial para uma deficiencia do linfocito 
T inclui um hemograma com contagem diferencial, com a inten- 
qao de investigar uma contagem absoluta de linfocitos reduzida 
(< 1.000/pL). Quando se suspeitar de anormalidades do linfocito 
T, sera necessaria uma avaliaqao das quantidades absolutas das 
celulas T (linfocitos CD3 + ) e de suas subpopulaqoes (celulas T 
CD4 + /CD3 + e CD8 + /CD3 + ), das celulas B e das celulas natural 
killer (NK). A funqao da celula T pode ser avaliada por ensaios 
de proliferate de linfocitos in vitro, na presenqa de mitogenos 
que estimulam todas as populates de celulas T e por antigenos 
determinados que estimulem apenas populates antigeno-es- 
pecificas. Os ensaios de proliferate e a mensuracpao da produ- 
qao de citocinas pelos linfocitos poderao ajudar a caracterizar a 
imunodeficiencia celular, porem esses testes nao sao liteis para a 
triagem de crianqas com doenqa cronica e infeccpoes recorrentes, 
particularmente quando muito pequenas. Uma atividade celular 
proxima ao limite devera ser interpretada com base na corre¬ 
late clinica. A funqao da celula T e tambem estudada in vivo, 
em geral, por testes cutaneos de hipersensibilidade retardada a 
antigenos especificos, incluindo Candida albicans, tetano ou ca- 
xumba, porem a obtenqao de um resultado negativo nao sera 
util, ja que podera ser consequencia de idade precoce, doenqa 
cronica, deficiencia de vitamina C ou falha tecnica do teste. As 
deficiencias do linfocito T, frequentemente, podem nao se ma- 
nifestar como anergia ate que o comprometimento seja grave, 
como, por exemplo, no caso da Aids. £ importante que seja 
avaliada a produ^ao de um anticorpo especifico pelo paciente, 
pois o funcionamento adequado do linfocito B e a produqao 
de anticorpos dependem da atividade adequada do linfocito T. 
Portanto, a maioria das deficiencias do linfocito T se manifesta 
como deficiencia combinada dos dois tipos de linfocitos, T e B. 

Imunidade do fagocito 

A triagem laboratorial inicial para os disturbios dos fagocitos, 
principalmente para o comprometimento da funqao do neutrofilo, 


devera incluir um hemograma com contagem diferencial para 
avaliaqao de neutropenia. Um esfregaqo sanguineo podera detec- 
tar corpos de Howell-Jolly nos eritrocitos, indicatives de asplenia 
e anormalidades nos granulos lisossomais dos neutrofilos. A ob- 
serva^ao de uma anormalidade no “burst” respiratorio do neutro¬ 
filo, que levaria ao comprometimento de sua atividade bactericida, 
pode ser testada pela reduqao do nitroazul de tetrazolio (NBT). O 
ensaio de citometria de fluxo com a di-hidrorodamina (DHR) ava- 
lia a mesma funqao, de forma mais quantitativa. As moleculas de 
adesao do leucocito podem ser estudadas por citometria de fluxo. 
Os ensaios para o estudo da fagocitose de bacterias pelos neutro¬ 
filos e de sua atividade microbicida fagocitica estao disponiveis 
em laboratories especializados. O padrao do sintoma clinico que 
sugere um possivel disturbio na funqao da celula fagocitica devera 
orientar o teste a ser utilizado. 

Rosenzweig SD, Holland SM: Phagocyte immunodeficiencies and 
their infections. J Allergy Clin Immunol 2004;113:620 [PMID: 
15100664], 

Vias do complemento (Figura 31-4) 

O ensaio CH50 testa a atividade hemolitica total do sistema do 
complemento e se constitui em uma triagem para a maioria das 
doenqas causadas pela sua deficiencia. Uma titulaqao normal de 
CH50 depende da capacidade de todos os 11 componentes da via 
classica e do complexo de ataque a membrana para interagir e, em 
seguida, lisar os eritrocitos de carneiro cobertos pelo anticorpo. 
As deficiencias da via alternativa do complemento sao identi- 
ficadas pela lise subnormal dos eritrocitos de coelho no ensaio 
com AH50. Para ambos os ensaios, o soro do paciente devera ser 
separado e congelado a -70°C em 30-60 minutos apos a coleta, 



Complexo de ataque 
a membrana 


▲ Figura 31-4 Vias de ativacao do complemento e papel 
funcional central de C3. MASP, serina protease associada a 
MBL; MBL, lectina ligada a manose. 
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para prevenir a perda de atividade. A avaliaqao dos niveis dos 
componentes individuals nao e necessaria quando os resultados 
de ambos os ensaios estao normais. Se ambos estiverem baixos, a 
explicaqao mais comum seria a existencia de uma deficiencia na 
porqao da via terminal compartilhada (C3, C5, C6, C7, C8 ou C9). 
Se CH50 estiver baixo e AH50, normal, a deficiencia devera afetar 
Cl, C4, C2 ou os componentes da via da lectina. Caso contrario, 
quando AH50 estiver baixo e CH50, normal, deve-se suspeitar de 
uma deficiencia nos fatores D ou B ou na properdina. 

Wen L et al.: Clinical and laboratory evaluation of complement defi¬ 
ciency. J Allergy Clin Immunol 2004;113:585 [PMID: 15100659]. 

SINDROMES DA DEFICIENCIA DO ANTICORPO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Infeccoes bacterianas recorrentes, causadas por bacterias 
piogenicas encapsuladas. 

► Baixos niveis de imunoglobulina. 

► Incapacidade para a producao de anticorpos especificos 
contra antigenos de vacinas ou infeccoes. 


Consideracoes gerais 

As sindromes de deficiencia do anticorpo incluem ambas as for¬ 
mas, congenita e adquirida, de hipogamaglobulinemia ou aga- 
maglobulinemia, refletidas pelos baixos niveis de uma ou mais 
imunoglobulinas: IgM, IgG e IgA. As deficiencias levam as infec- 
qoes bacterianas recorrentes, comumente por bacterias encapsu¬ 
ladas, incluindo penumonia, otite, sinusite, meningite, celulite e 
sepse. Agrupadas, as deficiencias do anticorpo representam quase 
metade de todas as imunodeficiencias primarias. O Quadro 31-4 
mostra as sindromes primarias de deficiencia do anticorpo, acha- 
dos laboratoriais e heranqa genetica desses disturbios. Os pacien- 
tes que sao incapazes de produzir anticorpos especificos contra 
imunizaqoes ou infecqoes sao candidates a terapia de substituiqao 
de Ig, normalmente a Ig intravenosa (IGIV). Em contrapartida, 
aqueles com hipogamaglobulinemia secundaria ou transitoria 
podem apresentar uma baixa concentraqao serica total de IgG e 
ainda assim produzir anticorpos especificos. Esses individuos ge- 
ralmente nao se beneficiam da terapia de substituiqao por IGIV. 

1. Agamaglobulinemia ligada ao X 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Infeccoes precoces, em geral apos 4 meses de idade. 

► Infeccoes bacterianas tfpicas incluem infeccoes por bacte¬ 
rias encapsuladas, por exemplo, H. influenzae, S. pneumo¬ 
niae, Staphylococcus aureus e Pseudomonas aeruginosa, 
como tambem especies de Mycoplasma. 


► Risco de infeccoes enterovirais graves e, raramente, polio, 
devido ao uso de vacina viva. 

► Retardo do crescimento e tecido linfoide ausente no exame. 

► Niveis muito baixos de Igs e de linfocitos B. 


Consideracoes gerais 

A agamaglobulinemia ligada ao X (ALX) representa 85% das 
hipogamaglobulinemias congenitas e ocorre em aproximada- 
mente 1:200.000 nascimentos de meninos. Crianqas com ALX 
se apresentam com infecqoes apos os 4 meses de idade, quando 
os niveis maternos de IgG diminuem. A ALX e causada por uma 
mutaqao genetica no cromossomo X (Xq21.33-q22) que afeta a 
expressao de uma tirosinocinase especifica da celula B ( BTK ), 
interrompendo a sua maturaqao e acarretando quantidades bai- 
xas ou ausentes de celulas B e de Igs sericas. A detecqao e o diag¬ 
nostico precoce da ALX permitem que a terapia de substituiqao 
por IGIV seja iniciada antes da ocorrencia de uma infecqao po- 
tencialmente fatal. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

As infeccoes sinopulmonares causadas por H. influenzae e S. 
pneumoniae sao comuns, porem tambem podem ser observadas 
infecqoes de tecidos profundos e artrite por Mycoplasma sp. ou 
Ureaplasma sp. As infecqoes pulmonares recorrentes poderao 
levar a bronquiectasia. Os pacientes deficientes em anticorpo 
tambem apresentam risco para a contrat^ao de polio causada 
pelas cepas da vacina oral, resultando em paralisia, e pelos eco- 
virus, causando encefalite cronica. Na apresentaijao, os bebes do 
sexo masculino tem um tecido linfoide bastante reduzido ou au¬ 
sente, incluindo tonsilas, adenoides e linfonodos. Uma pequena 
proponjao de pacientes tambem apresenta uma historia de cres¬ 
cimento insuficiente. 

B. Achados Laboratoriais 

A maioria dos pacientes apresenta baixos niveis ou ausencia de Igs 
M, G, A e E e, apesar da contagem normal de leucocitos, apresenta 
pouca quantidade ou ausencia de linfocitos B. O teste genetico para 
a mutaqao em BTK confirma o diagnostico nos meninos afetados. 
As meninas portadoras podem ser detectadas pelo teste genetico 
ou por triagem da expressao da proteina codificada por BTK nas 
plaquetas, que e realizada por laboratories especializados. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial inclui outras causas para a deficiencia 
de anticorpo e imunodeficiencias combinadas. As crianqas com 
ALX sao do sexo masculino e se apresentam em uma idade 
mais precoce, com infecqoes bacterianas piogenicas graves ou 
recorrentes. Quando comparada a outras causas de deficien¬ 
cia do anticorpo, a ALX leva ao menor numero de linfocitos 
B, e os niveis e a funqao dos linfocitos T estao normais. As 
causas adicionais das infecqoes recorrentes e dos baixos niveis 
de Ig incluem a perda de proteina por insuficiencia renal ou 
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Quadro 31-4 Disturbios de deficiency do anticorpo 


Doenca 

Ig do Soro 

Celulas B circulantes 

Mutacao genetica 

Forma de heranca 

Caracterlsticas clinicas 

Agamaglobulinemia 
ligada ao X 

Todos os isotipos em 
niveis muito baixos 
ou ausentes 

Profundamente 

reduzida 

Mutacoes em BTK 

LX 

Infeccoes bacterianas 
graves 

Agamaglobulinemia 

autossomica 

recessiva 

Todos os isotipos 
em niveis baixos ou 
ausentes 

Profundamente 

reduzida 

Mutacoes em p, Igor, 
genes 7.5, genes BLNK 
ou LRRC8 

AR 

Infeccoes bacterianas 
graves 

Delecoes no gene 
da cadeia pesada 
de Ig 

IgG, ou lgG 2 , 
lgG 4 ausente, em 
alguns casos IgE e 

IgA-i ou lgA 2 ausente 

Normal ou reduzida 

Delecao cromossomal 
em 14q32 

AR 

Nem sempre sintomatica 

Deficiencia da 
cadeia k 

lg(K) reduzida; 
resposta do anticorpo 
normal ou reduzida 

Celulas produtoras 
de k normais ou 
reduzidas 

Mutacoes pontuais no 
cromossomo 2p11 em 
alguns pacientes 

AR 

Nenhuma 

Deficiencia em DIA a 

IgG e IgA reduzidas 

Normal 

Mutacao no gene DIA 

AR 

Linfonodos aumentados 
e centros germinativos 

Deficiencia em UNG a 

IgG e IgA reduzidas 

Normal 

Mutacao no gene UNG 

AR 

Linfonodos aumentados 
e centros germinativos 

Deficiencia em ICOS 

Todos os isotipos 
reduzidos 

Reduzida 

Mutacao no gene ICOS 

AR 

Infeccoes bacterianas 
recorrentes 

Imunodeficiencia 
variavel comum b 

Reducao em IgG e 
geralmente IgA e IgM 

Normal ou reduzida 

Variavel, mutacao no 
gene TACI (AD) 

Variavel 

Infeccoes bacterianas 
recorrentes 

Deficiencia seletiva 
das imunoglobulinas 



Deficiencia da 
subdasse IgG 

Reduzida em urn ou 
mais subtipos de IgG 

Normais ou imaturas 

Disturbios na 
diferenciacao do isotipo 

Desconhecido 

Nem sempre sintomatico 

Deficiencia em IgA 

Reducao em IgA; 
e lgA 2 

Celulas IgA-positivas 
normais ou reduzidas 

Falha na diferenciacao 
terminal em celulas B 
IgA-positivas 

Variavel 

Disturbios autoimunes 
ou alergicos, alguns 
apresentando infeccoes 

Deficiencia do 
anticorpo especlfico 

Normal 

Normal 

Desconhecido 

Desconhecido 

Incapacidade de produzir 
anticorpos contra 
antigenos especificos 

Hipogamaglobulinemia 
transitoria da 
infancia 

IgG e IgA reduzidas, 
porem IgM em geral 
normal 

Normal 

Disturbio na 
diferenciacao: retardo 
na maturacao da funcao 
helper 

Desconhecido 

Nem sempre sintomatico, 
podendo apresentar 
infeccoes respiratorias, 
otite media 


a Deficiencias em DIA ou UNG sao formas da sindrome hiper-lgM, porem diferem das deficiencias em CD40L e CD40, em que os pacientes apresentam 
linfonodos grandes com centros germinativos e n3o sao suscetiveis a infeccoes oportunistas. 

b lmunodeficienda variavel comum: existem varios fenotipos clinicos distintos, provavelmente apresentando doencas distintas com imunopatogeneses diversas. 
AD, autossomica dominante; DIA, citidina desaminase induzida por ativacao; AR, autossomica recessiva; BTK, tirosinocinase de Bruton; ICOS, coestimulador 
indutfvel; lg(K), imunoglobulina com cadeia leve k ; TACI, ativador transmembranico modulador de calcio e ligante da cidofilina; UNG, uracila-DNA glicosilase, 
LX, ligada ao X. 

Adaptado, com permissao, de Ballow M: Primary Immunodeficiency Disorders: Antibody deficiency. J Allergy Clin Immunol 2002; 109:581 e Notarangelo e 
cols.: Primary immunodeficiency diseases: Un update. J Allergy Clin Immunol 2004; 114:679-680. 


gastrintestinal, porem os pacientes com esses disturbios apre¬ 
sentam quantidades normals de linfocitos B e, tipicamente, 
uma deficiencia isolada de IgG. 

► Tratamento 

A terapia atual consiste na terapia de reposigao cronica com 
IGIV. Alem de impedir as infecgoes, a reposigao com IGIV 


geralmente leva a resolugao da artrite inflamatoria e melhora do 
crescimento. Como a gravidade das infecgoes varia e os anti- 
bioticos sao amplamente utilizados, o diagnostico costuma ser 
retardado por anos, porem a ALX devera ser considerada em 
meninos com infecgoes recorrentes independentemente da gra¬ 
vidade. O diagnostico precoce podera evitar a incapacidade per- 
manente e a morte prematura. 
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2. Agamaglobulinemia autossomica 
recessiva congenita 

Consideracoes gerais 

A agamaglobulinemia autossomica recessiva congenita e rara, 
representando menos de 15% de todas as hipogamaglobuline- 
mias congenitas e ocorre tanto em crianqas do sexo masculino 
quanto do sexo feminino. Na sua forma mais comum, ela e cau- 
sada por mutaqoes no gene da cadeia pesada de IgM localizado 
no cromossomo 14q32. Estas mutaqoes levam a expressao anor- 
mal ou ausente de IgM e ao desenvolvimento anormal das celu- 
las B, com produqao de anticorpos reduzida ou ausente. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

De forma semelhante aos pacientes com ALX, as crianqas se 
apresentam com infecqoes bacterianas graves e recorrentes, ti- 
picamente antes dos seis meses de vida. As infecqoes incluem 
pneumonia, otite, sinusite, meningite, celulite e sepse. Infecqoes 
cronicas do SNC pelo enterovirus tem sido observadas. 

B. Achados laboratoriais 

Os pacientes geralmente apresentam baixas quantidades de linfo- 
citos B circulantes e baixos niveis ou ausencia de imunoglobulinas. 
A atividade especifica do anticorpo e reduzida. Quando houver 
suspeita do diagnostico, a detecqao de uma mutaqao na cadeia pe¬ 
sada p podera confirmar a ocorrencia do tipo mais comum. Mu- 
taqoes adicionais incluem as mutaqoes nos genes que codificam a 
molecula de Iga e a cadeia leve X5, os genes BLNK ou LRRC8. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial e semelhante ao descrito para a ALX e 
inclui a ALX nos pacientes do sexo masculino. 

Tratamento 

O tratamento e o prognostico sao semelhantes aqueles descritos 
para a ALX. 

3. Imunodeficiencia variavel comum 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Infeccoes sinopulmonares recorrentes, infeccoes com Giar- 
dla lamblia e Campylobacter jejuni. 

► Niveis reduzidos de IgG e IgA; repostas inadequadas do 
anticorpo especifico. 

► Frequentemente associada a doencas autoimunes. 


Consideracoes gerais 

A imunodeficiencia variavel comum (IDVC) representa um 
diagnostico de exclusao apos a eliminaqao de outras causas de 


hipogamaglobulinemia. O aparecimento pode ocorrer em qual- 
quer idade e a incidencia se aproxima de 1:30.000. Muitos casos 
sao esporadicos, porem uma pequena porcentagem de pacientes 
apresenta heranqa autossomica dominante ou recessiva, e alguns 
casos estao associados aos alelos HLDR/DQ. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

Os pacientes apresentam infecqoes recorrentes, mais comumente 
do trato sinopulmonar, porem as infecqoes gastrintestinais croni¬ 
cas poderao se manifestar com diarreia recorrente. Os pacientes 
com IDVC apresentam risco para desenvolver bronquiectasia, 
doenqas autoimunes (purpura trombocitopenica idiopatica, 
anemia hemolitica autoimune, artrite reumatoide e doenqa in¬ 
testinal inflamatoria) e neoplasias (especialmente carcinoma e 
linfoma gastrico). 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais sao variaveis, porem revelam baixos 
niveis de IgG e IgA, quantidades normais de linfocitos B, baixas 
quantidades de linfocitos B de memoria (avaliados por citome- 
tria de fluxo) e niveis anormais de anticorpos e respostas es- 
pecificas. Alguns pacientes tambem apresentam evidencias de 
anormalidades dos linfocitos T. As infecqoes cronicas do trato 
gastrintestinal sao, em geral, devidas a G. lamblia ou C. jejuni. 

Embora a IDVC seja comumente um diagnostico de exclusao, 
pesquisas recentes desvendaram multiplas mutaqoes especificas 
que antes eram conhecidas apenas como IDVC. Um exemplo e 
uma mutaqao em um membro da familia de receptores do fator 
de necrose tumoral, identificado como um ativador transmem- 
branico modulador de calcio e ligante da ciclofilina (TACI), que 
medeia o switching dos isotipos nas celulas B. As mutaqoes em 
TACI foram recentemente observadas em 10-15% dos pacien¬ 
tes com IDVC, assim como em alguns familiares destes com 
deficiencia de IgA. As mutaqoes parecem ser de hera^a autosso¬ 
mica dominante com penetrancia variavel de imunodeficiencia 
clinica e doenqa autoimune indicativa de comprometimento da 
funcpao da celula T-regulatoria. 

Diagnostico diferencial 

Quando um paciente se apresenta com infecqoes recorrentes, 
baixos niveis de imunoglobulina e sintomas potencialmente 
autoimunes, alguns diagnosticos distintos deverao ser consi- 
derados, incluindo outras causas que levam a baixos niveis de 
imunoglobulina (perda e produqao anormal) e a doenqas autoi¬ 
munes. Os pacientes com IDVC possuem quantidades normais 
de linfocitos B apesar da fraca resposta de seus anticorpos es- 
pecificos, o que os diferencia dos pacientes com ALX e agama¬ 
globulinemia autossomica recessiva. Os pacientes com IDVC 
tambem nao apresentam as mutaqoes especificas responsaveis 
por estes disturbios. Entretanto, esses pacientes costumam apre- 
sentar quantidades reduzidas de celulas B de memoria (celulas B 
IgM-/IgD-/CD27 + /CD20+). 
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► Tratamento 

O tratamento inclui a terapia de reposiqao cronica com IGIV e a 
investigate regular de bronquiectasia, disturbios autoimunes e 
neoplasias. O prognostico dependera do tempo ate o diagnostico 
e da implementaijao da terapia de reposiijao com IGIV e podera 
ser bom. Outras complicates incluem a hiperplasia das celulas 
B no intestino, que podera ser grave o bastante para mimetizar 
a doen 9 a de Crohn e a atrofia gastrica com acloridria, algumas 
vezes acompanhada de anemia perniciosa. A proliferaqao linfor- 
reticular pode ocorrer apos a infeeqao pelo EBV e nem sempre 
e maligna. 

Abonia JP et al.: Common variable immunodeficiency. Allergy As¬ 
thma Proc 2002;23:53 [PMID: 11894736], 

Castigli E, Geha RS: Molecular basis of common variable immu¬ 
nodeficiency. J Allergy Clin Immunol 2006;117:740 [PMID: 
16630927], 

Kokron CM et al.: Clinical and laboratory aspects of common varia¬ 
ble immunodeficiency.Ann Braz Acad Sci 2004;76:707 [PMID: 
15558152], 


4. Sindrome hiper-IgM autossomica 
recessiva 

As formas autossomicas recessivas da sindrome hiper-IgM 
diferem da forma LX (ver seqao sobre Outros Disturbios de 
Imunodeficiencia Combinada, mais adiante), ja que os pacien- 
tes afetados apresentam expressao e funqao normals do ligante 
CD40. Os pacientes possuem mutaqoes na citidina desaminase 
induzida por ativaijao (DIA) ou uracil-DNA-glicosilase (UNG). 
A DIA participa do switching de linfocitos B, quando eles dei- 
xam de produzir IgM e passam a produzir IgG, IgA ou IgE. A 
UNG tambem e importante para o switching das classes isoti- 
picas. A apresentaqao clinica dos pacientes deficientes em DIA 
e UNG e menos grave do que a observada na sindrome hiper- 
IgM LX e tambem nao apresenta infecqoes oportunistas. Os 
pacientes afetados costumam apresentar hiperplasia linfoide, 
comparada a pouca quantidade de tecido linfoide encontrada 
na smdrome hiper-IgM LX. O tratamento de substituiqao com 
IGIV diminui as infecqoes e, frequentemente, normaliza os ni- 
veis de IgM. 

Etzioni A, Ochs HD: The hyper-IgM syndrome—an evolving story. 

Pediatr Res 2004;56:519 [PMID: 15319456], 


5. Hipogamaglobulinemia adquirida 

As formas adquiridas de hipogamaglobulinemia sao comuns e 
podem surgir em qualquer idade. Causas secundarias da hipo¬ 
gamaglobulinemia (smdrome nefrotica e enteropatia perdedora 
de proteina) devem ser excluidas medindo-se a albumina serica. 
A perda de albumina (PM 69323 Da) e normalmente paralela a 
perda de IgM (PM 150.000 Da). Em geral, as formas adquiridas 
nao sao tratadas com IGIV, pois, embora os niveis de imunoglo- 
bulina sejam baixos, a funqao do anticorpo e adequadamente 
protetora. Os disturbios morfologicos ou sindromes associadas 
poderao direcionar um diagnostico especifico. 


Conley ME: Early defects in B cell development. Curr Opin Allergy 
Clin Immunol 2002;2:517 [PMID: 14752335], 

6. Hipogamaglobulinemia transitoria 

Os niveis sericos de IgG normalmente diminuem durante os 
primeiros 4-6 meses de vida do bebe, conforme a IgG materna 
transmitida in utero e metabolizada. A hipogamaglobulinemia 
transitoria representa um retardo no aparecimento da sintese de 
imunoglobulinas, o que leva a permanencia de um baixo nivel 
por um periodo prolongado. Os pacientes sintomaticos apresen¬ 
tam infecqoes recorrentes, incluindo infecqoes do trato respira- 
torio superior, otite e sinusite. Deve-se suspeitar do diagnostico 
em bebes e crianqas pequenas que apresentem baixos niveis de 
IgG e IgA (em geral dois desvios-padrao abaixo do normal para 
a idade), porem niveis normals de IgM e quantidade normal de 
linfocitos B circulantes. £ importante mencionar que as crianqas 
afetadas apresentam respostas de anticorpos especificos e ativi- 
dade da celula T normal. Nenhum tratamento sera necessario, 
alem dos antibioticos apropriados. Os bebes com infecqoes gra¬ 
ves e hipogamaglobulinemia podem receber substituiqao com 
IGIV, porem os beneficios e riscos deverao ser considerados, e 
este procedimento raramente e necessario. A recuperaijao ocorre 
entre os 18 e 30 meses de idade, e o prognostico para as crianqas 
afetadas e excelente, desde que as infecqoes sejam tratadas rapida 
e adequadamente. 

7. Deficiencies seletivas das imunoglobinas 

A deficiencia seletiva de IgA e a anormalidade imune mais 
comum, encontrada em aproximadamente 1:700 individuos. 
Ela e definida por um nivel serico de IgA inferior a 7 mg/dL. 
As quantidades e as funqoes da IgM serica, a IgG, os anticorpos 
especificos e os linfocitos B e T estao normals. A IgA e prima- 
riamente eficaz na sua forma secretada, presente na superficie 
das mucosas. Portanto, os pacientes sintomaticos com baixos 
niveis sericos de IgA desenvolvem infecqoes do trato respirato- 
rio superior, diarreia, ou ambos, mas a maioria dos individuos 
e assintomatica. 

Foram observadas tambem associates com doen^a intes¬ 
tinal inflamatoria, doenqa atopica, asma e disturbios automi- 
munes (tireoidite, artrite, vitiligo, trombocitopenia e diabetes). 
A reposito de IgA nao esta sendo realizada atualmente. Para 
a maioria dos pacientes sintomaticos com deficiencia de IgA, 
o uso de antibioticos e terapias autoimunes apropriadas e su- 
ficiente, porem alguns pacientes tern sido tratados com a re- 
posiqao de IGIV. Este devera ser um procedimento cuidadoso, 
considerando que os pacientes deficientes em IgA estao em 
risco para desenvolver anticorpos anti-IgA quando expos- 
tos ao produto sanguineo, e a administraqao desses produtos 
podera levar a anafilaxia. Portanto, quando a administraqao 
de derivados sanguineos e necessaria, recomenda-se o uso de 
concentrado de hemacias lavadas e expansores de volume sem 
elementos sanguineos. 

A possibilidade de uma deficiencia de subclasse de IgG 
(p. ex., niveis sericos anormalmente baixos de IgG2, IgG3 ou 
IgG4) predispor os pacientes com niveis sericos normals de Ig 
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total a infecqoes recorrentes do trato respiratorio superior nao 
esta confirmada. Normalmente, a IgGl corresponde a 60% da 
quantidade total de IgG e IgG2, em torno de 10%. A IgG3 re- 
presenta aproximadamente 5%, e a IgG4 podera ser indetec- 
tavel em ate 20% das pessoas saudaveis. Alem disso, os nlveis 
sericos estao relacionados a faixa etaria. £ dificil estabelecer 
uma liga 9 ao entre as deficiencias das subclasses de IgG e qual- 
quer padrao compatlvel de infecqao. A reposiqao de IgG devera 
ser reservada para os pacientes com disturbios na produqao 
de anticorpos especlficos, que sao raramente observados em 
pacientes com deficiencias seletivas para as subclasses IgA 
ou IgG. 


IMUNODEFICIENCIA COMBINADA GRAVE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Instalacao no primeiro ano de vida. 

► Infeccoes recorrentes causadas por bacterias, virus, fungos 
e patogenos oportunistas. 

► Diarreia cronica e dificuldade de ganho de peso. 

► Tecido linfoide ausente. 


Tratamento da hipogamaglobulinemia 

O esteio da terapia para a hipogamaglobulinemia e a reposiqao 
com IgG, porem o controle apropriado das infecqoes tambem e 
importante. As modalidades de tratamentos adicionais incluem 
uso da terapia com citocinas, como a interleucina (IL)-2, repo- 
si 9 ao hormonal e suplementaqao vitamlnica. Existent evidencias 
crescentes de que a deficiencia de vitamina D, em particular, 
pode apresentar um impacto significativo sobre o funcionamento 
do sistema imune. A terapia curativa com o transplante de me- 
dula ossea (TMO) tem alcanqado sucesso em pacientes com 
ALX. A terapia genica ainda nao esta disponivel fora dos cen¬ 
tres de pesquisa. A reposiqao de IgG e normalmente adminis- 
trada por infusoes intravenosas de uma dose de 400-600 mg/kg 
a cada tres a quatro semanas, a fim de manter os niveis sericos 
de vale de IgG acima de 500-800 mg/dL (objetiva-se um nivel de 
vale mais elevado para os pacientes com insuficiencia pulmonar 
estabelecida). A substituiqao subcutanea esta disponivel, porem 
requer injeqoes mais frequentes e podera limitar a dose maxima. 
O objetivo do tratamento e prevenir as infecqoes futuras e mi- 
nimizar qualquer progressao de insuficiencia pulmonar cronica 
(bronquite ou bronquiectasia). Apesar da imunidade passiva for- 
necida pela substituiqao de IgG, as infecqoes permanecem como 
um risco persistente para os pacientes afetados. O prognostico 
tambem dependera da terapia antibiotica apropriada e no mo¬ 
menta adequado. Os organismos infectantes tipicos incluem 
bacterias encapsuladas, porem Mycoplasma sp. e Ureaplasma sp. 
tambem devem ser consideradas. As infusoes costumam ser bem 
toleradas, com a maior parte das reaqoes sendo brandas, incluindo 
cefaleias, lombalgias e dores nos membros, ansiedade e sensaqao 
de pressao no torax. Reaqoes sistemicas raras poderao ocorrer, 
incluindo taquicardia, calafrios, febre e, em casos graves, cho- 
que anafilatico. No caso de pacientes com hipogamaglobulinemia 
congenita, a terapia de reposiqao e normalmente cronica. Como 
medida de precauqao, os pacientes com agamaglobulinemia ou 
hipogamaglobulinemia nao deverao receber vacinas de organis¬ 
mos vivos, porem as vacinas de organismos nao vivos poderao ser 
beneficas, particularmente para os pacientes com IDVC. 

Durandy A et al.: Immunoglobulin replacement therapy in primary 
antibody deficiency diseases—maximizing success. Int Arch Al¬ 
lergy Immunol 2005; 136:217 [PMID: 15713984], 

Goldacker S et al.: Active vaccination in patients with common va¬ 
riable immunodeficiency (CVID). Clin Immunol 2007; 124:294- 
303 [PMID: 17602874], 


CONSIDERACOES GERAIS 

As doenqas combinadas dos linfocitos T e B incluem a smdrome 
da imunodeficiencia combinada grave (SCID) que engloba as 
doenqas congenitas causadas por diferentes mutaqoes geneticas, 
as quais levam a deficiencia grave dos linfocitos T e B. Apesar 
das diferenqas nas mutaqoes basicas, os pacientes afetados tem 
apresentaqao clinica semelhante, com infecqoes recorrentes 
causadas por bacterias, virus, fungos e patogenos oportunistas. 
Alem disso, os pacientes costumam sofrer de diarreia cronica 
e dificuldade de ganho de peso. Sem tratamento, todos os pa¬ 
cientes com SCID evoluiriam para o obito durante os primeiros 
anos de vida. A SCID devera ser considerada como diagnostico 
diferencial, no caso de qualquer crianqa que apresente diarreia e 
hipogamaglobulinemia. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Sintomas comuns incluem tosse persistente, taquipneia, hipoxia 
secundaria a infecqao subjacente por Pneumocystis carinii, alem 
de candidiase oral ou na regiao das fraldas persistente. O exame 
fisico destaca-se pela ausencia de tecido linfoide, incluindo ton- 
silas e linfonodos. Um raio X de torax geralmente evidencia a 
ausencia de timo. 

B. Achados laboratoriais 

A avaliaqao laboratorial revela, em geral, linfopenia e um certo 
grau de hipogamaglobulinemia. Ocasionalmente, um bebe com 
SCID ira apresentar quantidades normals de linfocitos, resultan- 
tes da enxertia relacionada a transfusao ou da enxertia de linfo¬ 
citos T maternos via transfusao realizada na ocasiao do parto. As 
quantidades de celulas NK e de linfocitos B poderao estar reduzi- 
das, normais ou elevadas. Alem disso, os ensaios de proliferaqao 
de linfocitos in vitro mostram baixa resposta aos mitogenos, e os 
anticorpos especlficos estao ausentes. O diagnostico pre-natal e 
passivel de ser realizado. Uma vez que exista a suspeita de SCID, 
o teste genetico devera ser realizado para confirmar o diagnos¬ 
tico e a mutaqao presente, com propositos de aconselhamento 
prognostico e genetico. Ate hoje foram descritos nove genes 
mutantes responsaveis pelo fenotipo da SCID. A apresentaqao 
clinica e o tratamento sao geralmente semelhantes. As variantes 
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Quadro 31-5 Variantes da imunodeficiencia grave combinada 


Presenca de 


Gene 

Locus 

Proteina e funcao 

Celula T 

Celula B 

Celula NK 

Heranca 

IL2RG 

xql 3,1 

Cadeia y comum aos receptores das citocinas IL-2, 4, 7, 9,15, 21; 
necessaria para ativar JAK3 e sinalizacao intracelular 

- 

+ 

- 

LX 

ADA 

20q13,11 

Parte da via de resgate das purinas; necessaria para a remocao dos 
metabolites toxicos que inibem todas as celulas linfoides 

- 

- 

- 

AR 

JAK3 

19p13,1 

Uma tirosinocinase importante para a diferenciacao das celulas 
linfoides 

- 

+ 

- 

AR 

IL7R 

5p13 

Receptor de IL-7, necessario para o desenvolvimento da celula I e 
ativacao de JAK3 

- 

+ 

+ 

AR 

RAG1/RAG2 

11 pi 3 

DNA recombinases, medeiam a recombinacao do DNA durante o 
desenvolvimento das celulas B e T 

- 

- 

+ 

AR 

CD38 

11 q23 

Essencial para o desenvolvimento da celula T 

- 

+ 

+ 

AR 

CD45 

1q31-32 

Tirosinocinase, importante para a regulacao de outras cinases no 
desenvolvimento dos receptores de antigeno das celulas T e B 

- 

+ 

+ 

AR 

Artemis 

20q13,11 

Envolvida no reparo das quebras da dupla fita do DNA que ocorrem 
durante a recombinacao 

- 

- 

+ 

AR 


ausente; +, presente; AR, autossomica recessiva; IL, interleucina; NK, natural killer-. LX, ligada ao X. 

Adaptado, com permissao, de Kalman L et aL Mutations in genes for T-cell development: IL7R, CD45, IL2RG, JAK3, RAGl, RAG2, ARTEMIS and ADA and 
severe combined immunodeficiency: HuGE review. Genet Med 2004 ; 6:16 [PMID: 15461463], 


da SCID podem ser classificadas de acordo com a presenga ou 
ausencia de linfocitos especlficos, incluindo as celulas T, Be NK 
(Quadro 31-5). 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial da SCID inclui outras causas de infec¬ 
goes recorrentes e graves e respostas imunes anormais, sendo a 
principal a infecgao pelo HIV. Outras causas de hipogamaglo- 
bulinemia ou agamaglobulinemia poderao ser consideradas, 
mas serao normalmente excluidas na presenga de quantidades 
e atividades anormais do linfocito T. O espectro de infecgao e 
a gravidade da apresentagao em criangas com SCID e mais 
serio e precoce do que naquelas com agamaglobulinemia. Os 
sintomas das anormalidades congenitas com as caracteristicas 
da imunodeficiencia combinada serao discutidos mais adiante 
neste capitulo (ver segao sobre Sindromes Geneticas Associadas 
a Imunodeficiencia). 

► Tratamento 

Quando houver suspeita de SCID, deve-se iniciar a profilaxia con¬ 
tra o Pneumocystis com trimetroprim-sulfametoxazol e a terapia 
de reposigao com IGIV. Os pacientes com suspeita de SCID deverao 
ser transfundidos apenas com produtos sangumeos irradiados e ndo 
deverao receber qualquer vacina com organismos vivos. A confir- 
magao do diagnostico devera incluir a investigagao dos subtipos 
da SCID, listados no Quadro 31-5. O TMO oferece a melhor pos- 
sibilidade de cura, considerando um irmao de antigeno leucoci- 
tario humano (HLA)-compativel como sendo a melhor chance 


de sucesso. No caso dos pacientes afetados sem doadores de HLA 
identicos, sao utilizadas celulas de medula ossea ou celulas pro- 
genitoras do cordao umbilical de HLA haploidentico, depletadas 
de linfocitos T. Para a maioria dos pacientes, a mieloablagao nao 
sera necessaria, uma vez que o paciente nao possui linfocitos T. 
Alem disso, a maior parte deles nao precisara de profilaxia para a 
doenga do enxerto versus hospedeiro (DEVH), a menos que o doa- 
dor nao seja relacionado. A reconstituigao com linfocitos T leva 
aproximadamente quatro meses, porem apenas 50% dos pacientes 
recuperam a atividade completa do linfocito B, com a maioria ne- 
cessitando de reposigao cronica com IGIV. Durante meses apos o 
transplante, os pacientes estarao suscetiveis a diversas infecgoes 
graves, e a profilaxia, em geral, sera mantida. Alem disso, quais- 
quer sinais ou sintomas de infecgao deverao ser investigados de 
imediato e tratados intensivamente. A taxa mais alta de sucesso 
sera observada nos pacientes mais jovens antes do desenvolvi- 
mento de infecgoes (> 95% de sobrevida), porem as taxas totais de 
sobrevida oscilam entre 50-100%, dependendo da mutagao basica. 
Em relagao a terapia genica, as SCID LX tem sido tratadas com 
medula ossea autaloga, na qual a fungao normal do gene foi trans- 
duzida para os linfocitos via genoma retroviral. Infelizmente, dois 
pacientes desenvolveram leucemia, devido a insergao do vetor re¬ 
troviral ter ocorrido em um local proximo a um oncogene. Neste 
momenta, vetores mais seguros estao sendo investigados. 

Buckley RH: Molecular defects in human severe combined immuno¬ 
deficiency and approaches to immune reconstitution. Annu Rev 
Immunol 2004;22:625 [PMID: 15032591]. 

Chinen J, Puck JM: Success and risks of gene therapy in primary im¬ 
munodeficiencies. J Allergy Clin Immunol 2004:113:595 [PMID: 
15100660], 
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1. Imunodeficencia combinada grave 
ligada ao X 

A SCID LX, a forma mais comum da SCID (40%), leva a mutaqoes 
em IL2RG (gene que codifica o receptor de 11-2), que codifica a ca- 
deia y comum. A protelna da cadeia y e compartilhada por varios 
receptores de citocinas, presentes na superflcie celular, essenciais 
para a maturaqao do linfocito T, incluindo IL-2, IL-4, IL-7, IL-9, 
IL-15 e IL-21. Durante os primeiros tres meses de vida, os bebes 
do sexo masculino se apresentam com diarreia, tosse e erupqoes 
cutaneas. A avaliaqao laboratorial revela baixas quantidades de 
linfocitos T, quantidades normais de linfocitos B (que nao produ- 
zem anticorpos funcionais) e ausencia de celulas NK. 

2. Deficiencia da adenosina desaminase 

A deficiencia da adenosina desaminase (ADA) e uma forma 
de SCID de carater AR causada pela ausencia da adenosina 
desaminase, que e importante para a remoqao de metaboli¬ 
tes toxicos formados pelos linfocitos, incluindo a adenosina, a 
2’-desoxiadenosina e a 2’0-metiladenosina. Os niveis elevados 
desses metabolites levam a morte do linfocito. Em seguida, os 
pacientes afetados desenvolvem ausencia completa de atividade 
dos linfocitos T e progressiva reduqao na produqao de imuno- 
globulinas. A SCID ADA e diferenciada das outras variantes de 
SCID pelas seguintes caracteristicas: linfopenia mais profunda 
(< 500/mm 3 ), anormalidades esqueleticas, incluindo a displasia 
condro-ossea (articulaqoes costocondrais dilatadas e anomalias 
nas vertebras) e deficiencia de todos os tipos de linfocitos. Sus- 
peita-se do diagnostico em pacientes com linfopenia profunda 
e infecqoes recorrentes. O diagnostico e confirmado com um 
ensaio da atividade ADA no eritrocito. A mutaqao genetica se 
localiza no cromossomo 20ql3,2-13,ll. Alem do TMO, a res- 
tauraqao da competencia imune podera ocorrer em alguns pa¬ 
cientes com o uso de infusoes semanais do conjugado da enzima 
ADA estabilizada com polietilenoglicol. A terapia genetica com 
celulas progenitoras com um vetor retroviral incorporado com a 
ADA tem obtido sucesso, porem o vetor gerou efeixos oncogeni- 
cos adversos. O desenvolvimento de vetores mais seguros ainda 
esta por vir. 

3. Deficiencia da janus cinase 3 

Outra forma de SCID AR e consequencia de mutaqoes no gene 
que codifica a janus cinase 3, a qual e importante para a sinali- 
zaqao intracelular atraves da cadeia y comum. A apresentaqao 
clinica e o fenotipo do linfocito assemelham-se muito a SCID 
ligada ao X, com baixos niveis de linfocitos T e NK, e linfocitos B 
nao funcionais em niveis normais ou elevados. 

4. Deficiencia da cadeia-a do receptor 
da interleucina-7 

A deficiencia da cadeia-a do receptor da interleucina-7 (IL-7Ra) 
e transmitida de forma AR. O receptor de IL-7 e importante para 
a maturaqao do linfocito T, e as mutaqoes no seu gene geram 
baixas quantidades dessas celulas, porem niveis normais de lin¬ 
focitos B nao funcionais e de celulas NK. 


5. Deficiencies do gene ativador 
da recombinase 

Outro tipo de SCID de carater autossomico recessivo e con¬ 
sequencia de mutaqoes nos genes ativadores da recombinase 
( RAG1 e RAG2 ), que codificam proteinas cruciais para a forma- 
qao dos complexos receptores de antigeno dos linfocitos T e B. 
Diversas mutaqoes nesses genes tem sido descritas. A apresen- 
tacpao clinica e semelhante aquelas das outras formas de SCID, 
porem o fenotipo do linfocito e diferente, ja que os pacientes 
com SCID devidas as mutaqoes em RAG1 e RAG2 nao possuem 
linfocitos T nem B, porem conservam a quantidade de celulas 
NK normal ou elevada. 

A sindrome de Omenn e uma sindrome de heranqa AR 
caracterizada por SCID, erupqao eczematoide, hepatoespleno- 
megalia, linfadenopatia e alopecia. A doenqa e causada por mu- 
tapes em RAG1 e RAG2, ou mutaqoes de Artemis (ver a seguir). 
A avaliaqao laboratorial revela a ausencia de linfocitos B, quan¬ 
tidades normais a elevadas de linfocitos T com funqao restrita e 
celulas NK normais e funcionais. Alem disso, os pacientes afeta¬ 
dos geralmente apresentam eosinofilia e niveis elevados de IgE. 
A sindrome e tipicamente fatal, embora o TMO venha sendo 
usado com sucesso. 

Ege M et al.: Omenn syndrome due to ARTEMIS mutations. Blood 
2005;105:4179 [PMID: 15731174], 

6. Deficiencia da cadeia-5 de CD3 

A deficiencia da cadeia-8 de CD3 (CD38) e uma forma rara da 
SCID AR. Os defeitos homozigoticos na cadeia CD38 impedem a 
maturaqao da celula T. A apresentaqao clinica e o fenotipo do lin¬ 
focito sao semelhantes aos observados na deficiencia do IL-7Ra, 
porem a deficiencia da cadeia CD38 difere das outras formas de 
SCID no aspecto em que estes pacientes apresentam uma silhueta 
tunica de aparencia normal na radiografia de torax. 

Dadi H et al.: Effect of CD3™ deficiency on maturation of alpha/beta 
and gamma/delta T-cell lineages in severe combined immunode¬ 
ficiency. N Engl J Med 2003;349:1821 [PMID: 14602880], 

7. Deficiencia de CD45 

Outra forma rara de SCID AR e consequencia de mutaqoes no 
gene que codifica CD45, uma tirosina fosfatase importante para a 
regulaqao da transduqao de sinal. Os pacientes afetados mostram 
uma apresentaqao clinica semelhante as outras formas de SCID e 
um fenotipo linfocitico com pouca ou nenhuma quantidade de 
celulas T e NK, porem com quantidades normais de linfocitos B. 

8. Deficiencia de Artemis 

O Artemis e um fator de reparo do DNA, importante para o 
reparo das quebras da dupla fita, essencial para a formaqao do 
complexo dos receptores de antigeno dos linfocitos T e B. A 
transmissao e de carater AR, e a apresentaqao clinica e o fenotipo 
linfocitico sao semelhantes aqueles observados nas deficiencias 
de RAG1 e RAG2. 




imunodeficiencia 


9. Deficiencia de ZAP-70 

A deficiencia da proteina associada a cadeia zeta (ZAP)-70 re- 
sulta em uma forma rara de SCID AR. A proteina ZAP-70 e 
uma tirosinocinase importante para a sinalizaqao e a ativaqao 
do linfocito T. A apresentaqao clinica e semelhante as das outras 
formas das SCID, porem os pacientes mais afetados apresentam 
linfonodos palpaveis e silhueta timica visivel. A avaliaqao do lin¬ 
focito revela ausencia de linfocitos T CD8 + , quantidades nor¬ 
mals, porem nao funcionais, de linfocitos T CD4 + , quantidades 
normais de linfocitos B fracamente ativos e quantidades normals 
e funcionais de celulas NK. 

Elder M: SCID due to ZAP-70 deficiency. Pediatr Hematol Oncol 
1997;19:546 [PMID: 9407944], 


OUTROS DISTURBIOS DE IMUNODEFICIENCIA 
COMBINADA 

As imunodeficiencias combinadas incluem os defeitos que 
comprometem diretamente ambos os linfocitos T e B, bem 
como os defeitos especificos dos linfocitos T, pois o funciona- 
mento adequado do linfocito B e a produqao de anticorpos sao 
dependentes da funqao do linfocito T. Portanto, a maior parte 
das deficiencias do linfocito T se manifesta como comprometi- 
mentos combinados. 

1. Sindrome de Wiskott-Aldrich 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Imunodeficiencia com infeccoes recorrentes. 

► Trombocitopenia com microplaquetas. 

► Eczema. 

► Ocorre apenas em individuos do sexo masculino. 


Consideracoes gerais 

A sindrome de Wiskott-Aldrich (SWA) e uma doenqa recessiva 
ligada ao X caracterizada por imunodeficiencia, trombocitope¬ 
nia com microplaquetas e eczema. A sindrome resulta de mu- 
taqoes no gene que codifica a WASP, localizado no cromossomo 
XI lp. A WASP e uma proteina envolvida no rearranjo da actina 
e e importante nas interaqoes entre os linfocitos T e as celulas 
apresentadoras de antigeno. 

Achados dinicos 
A. Sinais e sintomas 

Os sintomas comuns na apresentaqao incluem diarreia com 
sangue, hemorragia cerebral e infecqoes graves por bacterias en- 
capsuladas com polissacarideos, porem a apresentaqao clinica 


podera variar desde uma SWA grave classica ate uma trombo¬ 
citopenia leve sem imunodeficiencia, ou uma trombocitopenia 
ligada ao X (TLX), dependendo da mutaqao. Os obitos precoces 
sao devidos a hemorragia e as infecqoes, porem neoplasias e sin- 
dromes autoimunes poderao se desenvolver ao longo do tempo. 
A sobrevida alem da adolescencia e rara em pacientes que nao 
recebem tratamento, embora a TLX seja algumas vezes diagnos- 
ticada em adultos. 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais que sugerem o diagnostico sao baixa 
contagem de plaquetas, plaquetas pequenas, iso-hemaglutininas 
em baixa quantidade ou ausentes e respostas reduzidas do an- 
ticorpo aos antigenos polissacaridicos (S. pneumoniae e H. in¬ 
fluenzae). Os niveis de IgM poderao estar reduzidos; IgA e IgE 
normalmente estao elevados. O diagnostico podera ser confir- 
mado pelo teste genetico de uma mutaqao do gene WASP ou pela 
expressao da WASP. O teste genetico tambem pode ser utilizado 
para triagem de portadores. 

Diagnostico diferencial 

Alem da SWA e da TLX, o diagnostico diferencial em um pa- 
ciente com baixa contagem de plaquetas devera incluir outras 
causas de consumo, destruiqao e produqao anormal de plaquetas, 
como purpura trombocitopenica idiopatica, leucemia ou mielo- 
displasia, efeitos adversos de farmacos e infecqao. A SWA pode 
ser diferenciada dessas outras condiqoes pelo pequeno tamanho 
das plaquetas ao esfregaqo sanguineo, pela presenqa de eczema 
e de outras caracteristicas atopicas e por disfunqao imune docu- 
mentada. Alem disso, existe um espectro continuo entre a SWA 
e a TLX, no qual a imunodeficiencia nao se manifesta. Mais re- 
centemente, foi desenvolvido um escore clinico para ajudar os 
medicos na distinqao entre SWA e TLX. 

^ Tratamento 

O tratamento inclui a profilaxia da infecqao com antibioticos 
(incluindo sulfametoxazol-trimetoprima para a pneumonia por 
P. carinii ) e a terapia de substituiqao com IGIV para pacientes 
que apresentam respostas deficientes do anticorpo. A esplenec- 
tomia para reduzir a trombocitopenia tem sido util para alguns 
pacientes com TLX, porem deve ser seguida pela profilaxia com 
antibioticos, devido ao risco elevado de septicemia e morte su- 
bita. As transfusoes de plaquetas deverao ser evitadas, a menos 
que ocorra sangramento grave. Por fim, o TMO a partir do 
doador mais proximamente compativel oferece a possibilidade 
de uma cura definitiva, porem esta associado a morbidade e a 
mortalidade. 


Dupuis Girod S et al.: Autoimmunity in Wiskott-Aldrich syn¬ 
drome: Risk factors, clinical features, and outcome in a single¬ 
center cohort of 55 patients. Pediatrics 2003;lll:e622 [PMID: 
12728121], 

Ochs HD, Notarangelo LD: X-linked immunodeficiencies. Curr Al¬ 
lergy Asthma Rep 2004;4:339 [PMID: 15283872], 
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2. Sindrome de delecao do 22q11,2 
(sindrome de DiGeorge) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Defeitos cardiacos congenitos. 

► Hipocalcemia e convulsoes. 

► Caracteristicas craniofaciais espedficas. 

► Hipoplasia ttmica. 


Consideracoes gerais 

A smdrome de DiGeorge, ou sindrome de deleqao do 22ql 1,2, e 
uma sindrome de carater autossomico dominante, que leva a um 
desenvolvimento defeituoso da terceira e da quarta bolsas farin- 
geanas. Observa-se uma consideravel variaqao no fenotipo, com 
base na localizaqao e na extensao da microdeleqao. Outras sindro- 
mes associadas incluem a sindrome velocardiofacial e a smdrome 
de Shprintzen. A incidencia observada e de aproximadamente 
1:4.000 nascimentos, e o cromossomo anormal e geralmente her- 
dado da mae. A imunodeficiencia associada e secundaria ao timo 
aplasico ou hipoplasico, onde ocorreria a maturaqao do linfocito 
T. Surpreendentemente, a maioria dos pacientes apresenta pouco 
ou nenhum defeito imune. O termo smdrome de DiGeorge parcial 
e comumente aplicado a esses pacientes que apresentam a funqao 
timica comprometida, porem presente. 

Achados dinicos 

A. Sinais e sintomas 

As caracteristicas clinicas incluem disturbios cardiacos congeni¬ 
tos, hipocalcemia devida ao hipoparatireoidismo, caracteristicas 
craniofaciais distintas, anomalias renais e hipoplasia timica. A 
apresentaqao costuma ser consequente a insuficiencia cardiaca 
ou a uma hipocalcemia de 24-48 h apos o parto. O diagnostico e 
algumas vezes estabelecido durante o curso de uma cirurgia car¬ 
diaca, quando o timo nao e encontrado no mediastino. Questoes 
clinicas adicionais importantes incluem o retardo do desenvolvi¬ 
mento da fala e problemas comportamentais. 

B. Achados laboratoriais 

A avaliaqao laboratorial revela quantidades normals a reduzidas 
de linfocitos T, com a preservaqao da funqao normal dos linfo- 
citos T e B. No caso raro do paciente que apresenta comprome- 
timento ou ausencias de funqao dos linfocitos T, a funqao do 
linfocito B e a produqao de anticorpos tambem poderao estar 
anormais. Ao longo do tempo, o numero de linfocitos T se nor- 
maliza na maioria dos pacientes que apresentavam baixas quan¬ 
tidades dessas celulas na apresentaqao inicial. O diagnostico e 
confirmado por analise cromossomica da hibridizaqao in situ 
por fluorescencia (FISH), para pesquisa da microdeleqao no cro¬ 
mossomo 22. 


Tratamento 

O tratamento da smdrome de deleqao do 22ql 1,2 pode requerer 
cirurgia para os defeitos cardiacos e suplementaqao de vitamina 
D, calcio ou hormonio da paratireoide, para corrigir a hipocal¬ 
cemia e tratar as convulsoes. Os produtos de transfusao deverao 
ser irradiados. Tanto os enxertos timicos quanto o TMO tem 
sido empregados com sucesso nos pacientes com ausencia da 
imunidade conferida pelos linfocitos T. Antes da prescriqao de 
vacinas de organismos vivos, o numero e a funqao das celulas 
T deverao ser avaliados, caso ainda nao sejam conhecidos, para 
prevenqao dos efeitos colaterais relacionados a vacina. 

Sediva A et al.: Early development of immunity in DiGeorge syn¬ 
drome. Med Sci Monit 2005;11:CR182 [PMID: 15795698], 

3. Ataxia-telangiectasia 

A ataxia-telangiectasia (A-T) e um disturbio raro, neurodege- 
nerativo e de carater AR, causada por mutaqoes no gene ataxia- 
-telangiectasia (ATM) localizado no cromossomo llq22-23, 
que codifica a proteina ATM, uma proteinocinase envolvida no 
reparo da dupla fita de DNA e na regulaqao do ciclo celular. A 
A-T e caracterizada por ataxia cerebelar progressiva, telangiec¬ 
tasia e uma imunodeficiencia variavel. A apresentaqao clinica 
e geralmente na epoca em que a crianqa comeqa a engatinhar, 
com disturbios da fala, do equilibrio e tambem com infecqoes 
sinopulmonares. As telangiectasias das areas conjuntivas e ex- 
postas (p. ex., nariz, orelhas e ombros) surgem mais tarde, ao 
longo da infancia. As infecqoes do trato respiratorio, facilitadas 
pela fraqueza do musculo respiratorio, pela disfunqao na deglu- 
tiqao e por aspiraqoes recorrentes, e as neoplasias, incluindo car¬ 
cinomas e linfomas, representam as principals causas de morte 
entre a segunda e a quarta decadas de vida. Da mesma forma 
que na A-T, a smdrome de quebra de Nijmegen e um disturbio 
associado ao comprometimento do reparo de DNA com carac¬ 
teristicas clinicas mais graves, incluindo microcefalia e facies de 
“passaro”. Os achados anormais na A-T incluem niveis sericos 
elevados de a-fetoproteina, que aumentam ao longo do tempo e 
sao utilizados para fins diagnosticos; deficiencias de imunoglo- 
bulinas, incluindo baixos niveis de IgA, IgE e IgG; e comprome¬ 
timento da capacidade de reparo das quebras de DNA induzidas 
pela radiaqao. Nao existe tratamento definitivo, embora a IGIV e 
os antibioticos agressivos venham sendo utilizados com sucesso 
limitado. Os individuos heterozigotos apresentam um risco au- 
mentado para cancer de mama. 

Nowak-Wegrzyn A et al.: Immunodeficiency and infections in ataxia- 
telangiectasia. J Pediatr 2004;144:505 [PMID: 15069401], 

Perlman S et al.: Ataxia-telangiectasia: Diagnosis and treatment. 
Semin Pediatr Neurol 2003;10:173 [PMID: 14653405], 

4. Si'ndrome hiper-IgM ligada ao X 

A sindrome hiper-IgM ligada ao X ou deficiencia do ligante 
CD40 (CD40L) e a forma mais comum da sindrome hiper- 
IgM e envolve uma mutaqao no gene que codifica CD40L 
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(CD154). CD40L e expressa em linfocitos T ativados e e ne- 
cessaria para que estes induzam o switching dos isotipos das 
imunoglobulinas nas celulas B. Ao contrario da forma AR da 
sindrome hiper-IgM, a mutaqao acarreta ambas as deficiencias, 
mediadas pelo anticorpo e pela celula, ja que a interaqao entre 
o CD40L das celulas T e o CD40 presente nas celulas B e nas 
outras celulas apresentadoras de antlgeno e importante, tanto 
para a produqao de anticorpos quanto para a ativatpao da celula 
T. Os meninos afetados apresentam quantidades normals de 
linfocitos B, baixos niveis de IgG e IgA, porem niveis normals 
ou elevados de IgM. Tipicamente, os bebes do sexo masculino 
se apresentam com infecqoes bacterianas e oportunistas re- 
correntes, como a penumonia por P. carinii ou a diarreia por 
Crystosporidium. Alem disso, os meninos afetados apresentam 
uma alta frequencia de colangite esclerosante, e aumento de 
carcinomas hepaticos e do trato biliar, neutropenia e sindromes 
autoimunes, incluindo trombocitopenia, artrite e doenqa in¬ 
testinal inflamatoria. O tratamento conservador inclui IGIV e 
profilaxia com antibioticos. Como o prognostico ainda e muito 
reservado, o TMO tem sido utilizado com sucesso inicial. 


Etzioni A, Ochs HD: The hyper-IgM syndrome—An evolving story. 

Pediatr Res 2004;56:519 [PMID: 15319456], 

Jacobsohn DA et al.: Nonmyeloablative hematopoietic stem cell 
transplant for X-linked hyperimmunoglobulin M syndrome 
with cholangiopathy. Pediatrics 2004;113:el22 [PMID: 
14754981], 

5. Imunodeficiencia devida as mutacoes no 
modulador do fator nudear-icB essencial 

A imunodeficiencia devida as mutaqoes no modulador do fator 
nuclear-KB essencial (NEMO) e uma sindrome ligada ao X, na 
qual os pacientes do sexo masculino manifestam displasia ec- 
todermica (dentes anormais, cabelo ralo e esparso e glandulas 
sudoriparas anormais ou ausentes) e disturbios dos linfoci¬ 
tos T e B. Muitas mutaqoes sao fatais ainda no utero, para os 
bebes do sexo masculino. As meninas portadoras apresentam 
incontinentia pigmenti. A mutaqao leva a sinalizaqao anormal 
do receptor. Os meninos sobreviventes apresentam infecqoes 
precoces graves, infecqoes oportunistas por P. carinii e mico- 
bacterias atipicas. A avaliaqao laboratorial revela hipogamaglo- 
bulinemia e baixa produqao de anticorpos especificos, porem 
numeros normais de linfocitos T e B. A avaliaqao funcional dos 
linfocitos demonstra respostas variaveis. Como os pacientes 
portadores de mutaqoes NEMO confirmadas sao muito raros, 
o melhor curso de tratamento e desconhecido, porem a terapia 
intensiva com antibioticos combinada a IGIV, assim como o 
TMO, vem sendo utilizados. O prognostico e dependente da 
gravidade da imunodeficiencia, com a maior parte dos obitos 
sendo devidos as infecqoes. 

Orange JS et al.: The presentation and natural history of immuno¬ 
deficiency caused by nuclear factor kappaB essential modula¬ 
tor mutation. J Allergy Clin Immunol 2004;113:725 [PMID: 
15100680], 


6. Imunodeficiencia combinada com 
expressao deficiente do complexo de 
histocompatibilidade principal I e II 

A deficiencia do complexo de histocompatibilidade principal 
de classe I (MHC I) ou sindrome do linfocito nu tipo I e uma 
imunodeficiencia combinada de carater AR. Os pacientes afeta¬ 
dos apresentam expressao anormal do transportador associado 
ao processamento de antigeno (TAP). As proteinas TAP sao im- 
portantes para o transporte intracelular e a expressao de MHC 
I na superficie celular. Os pacientes com a sindrome do linfo¬ 
cito nu tipo I apresentam infecqoes sinopulmonares e cutaneas 
recorrentes. O diagnostico e confirmado pela demonstraqao da 
ausencia de expressao de MHC I. 

A deficiencia do complexo de histocompatibilidade princi¬ 
pal de classe II (MHC II) ou sindrome do linfocito nu tipo II e 
uma imunodeficiencia combinada rara de carater AR, na qual 
as celulas nao apresentam a expressao de MHC II. A apresen- 
taqao clinica inclui infecqoes bacterianas, fungicas e virais re¬ 
correntes. Os pacientes com a sindrome do linfocito nu tipo II 
apresentam numeros normais de linfocitos T e B, porem baixos 
niveis de linfocitos CD4 + , funqao linfocitica anormal e hipoga- 
maglobulinemia. Eles tambem apresentam uma alta incidencia 
de colangite esclerosante. Quando se suspeita deste diagnostico, 
a demonstraqao da ausencia de moleculas de MHC II confirma 
o disturbio. Casos graves serao fatais sem a realizaqao do TMO, 
porem fenotipos leves poderao ser controlados com a substitui- 
9 ao de IGIV e o uso intensivo de antibioticos. 

Nekrep N et al.: When the lymphocyte loses its clothes. Immunity 
2003:18;453 [PMID: 12705848], 

7. Doencas devidas a deficiencia nas vias 
de interferona-y e interleucina-12 

A IL-12 e um poderoso indutor da produqao de interferona-y 
(IFN-y) pelas celulas T e NK. O IFN-y e, portanto, o eixo IFN-y- 
IL-12, e crucial para a ativaqao do macrofago e para a resistencia 
as infecqoes micobacterianas. Os individuos com deficiencia he¬ 
reditaria nos receptores macrofagicos de IFN-y, nos receptores 
linfociticos de IL-12 ou na propria IL-12 sofrem de uma susce- 
tibilidade profunda e seletiva a infecqao por micobacterias nao 
tuberculosas, como o complexo Mycobacterium avium ou o ba- 
cilo Calmette-Guerin (BCG). Aproximadamente metade destes 
pacientes experimentou salmonelose disseminada. O tratamento 
com suplemento de IFN-y e eficaz, a menos que o receptor de 
IFN-y nao seja funcional. Uma profilaxia micobacteriana cro- 
nica devera ser considerada nesses individuos. 

Rosenzweig SD, Holland SM: Congenital defects in the interferon- 
gamma/interleukin-12 pathway. Curr Opin Pediatr 2004;16:3. 

8. Deficiencia da purina nudeosideo 
fosforilase 

A deficiencia da purina nudeosideo fosforilase (PNP) e uma 
imunodeficiencia devida a defeitos no gene que codifica a PNP, 
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importante na via de resgate das purinas. A deficiencia de PNP 
da origem a metabolitos toxicos que levam a morte do linfocito 
T, porem, em muitos pacientes, os linfocitos B sao poupados. 
Esta doenqa de carater AR nao apenas leva a infec^oes graves 
e recorrentes, como os pacientes afetados tambem apresentam 
disturbios autoimunes e neurologicos concomitantes (retardo no 
desenvolvimento, ataxia e espasticidade). As infecqoes aparecem 
em faixas etarias variaveis. A avaliaqao laboratorial revela baixos 
niveis ou ausencia de linfocitos T e uma deficiencia variavel nos 
linfocitos B. Sem a realiza^ao do TMO, esta doenqa e fatal devido 
a ocorrencia de infec^oes ou neoplasias. 

Dror Y et al.: Purine nucleoside phosphorylase deficiency as¬ 
sociated with a dysplastic marrow morphology. Pediatr Res 
2004;55:472 [PMID: 14711904], 

Myers LA et al.: Purine nucleoside phosphorylase deficiency pre¬ 
senting with lymphopenia and developmental delay: Successful 
correction with umbilical cord blood transplantation. J Pediatr 
2004:145:710 [PMID: 15520787], 

DISTURBIOS DO FAGOCITO 

Os disturbios do fagocito incluem anormalidades de quantidade 
(neutropenia) e funqao dos neutrofilos polimorfonucleares. Os 
defeitos funcionais consistem em comprometimento da adesao, 
quimiotaxia e atividade bactericida. 


teinas envolvidas no complexo enzimatico nicotinamida adenina 
dinucleotideo fosfato (NADPH) oxidase, levando a geraqao de 
superoxido e de peroxido de hidrogenio durante o processo da 
ingestao de microrganismos. A maior parte dos casos (provavel- 
mente 75%) e herdada como um carater recessivo ligado ao X, 
porem tambem existem formas de heranqa AR. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

A apresenta^ao clinica tipica e caracterizada pela forma^ao recor- 
rente de abscessos nos tecido subcutaneo, linfonodos, pulmoes e 
figado, por pneumonia e por erupqoes cutaneas eczematosas e 
purulentas. Os organismos infectantes sao tipicamente bacterias 
catalase-positivas, que podem metabolizar o peroxido de hidro¬ 
genio gerado pelo hospedeiro em resposta a infecijao, evitando, 
assim, sua morte quando capturadas em um vacuolo fagocitico. 
(Os estreptococos, os pneumococos e o H. influenzae nao pos- 
suem catalase e nao sao patogenicos nos casos de DGC.) A as- 
pergilose tambem e comum e representa uma causa frequente de 
obito. A linfadenopatia e a hepatoesplenomegalia sao observadas 
no exame fisico, e os granulomas sao identificados nos cortes 
histopatologicos. A inflamaijao granulomatosa podera causar 
obstru^ao da porifao distal do estomago ou da bexiga urinaria 
destes pacientes, levando a vomitos ou obstru^ao urinaria. 


1. Neutropenia 

A presenqa de neutropenia deve ser considerada quando as in- 
fecijoes recorrentes estiverem sendo avaliadas. O diagnostico e 
o tratamento da neutropenia foram discutidos no Capitulo 28. 
Alem disso, algumas sindromes IDP estao associadas a neutro¬ 
penia (p. ex., ALX). 

Dror Y, Sung L: Update on childhood neutropenia: Molecu¬ 
lar and clinical advances. Hematol Oncol Clin North Am 
2004:18:1439 [PMID: 15511624], 

2. Doenca granulomatosa cronica 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Infeccoes recorrentes por bacterias catalase-positivas e 
fungos. 

► Forma autossomica recessiva e ligada ao X. 

► Causada pela geracao anormal, associada a fagocitose, de 
metabolitos do oxigenio microbicidas ("burst" respiratorio) 
por neutrofilos, monocitos e macrofagos. 


Consideracoes gerais 

A doenqa granulomatosa cronica (DGC) e causada por um de- 
feito em qualquer um dos diversos genes que codificam as pro- 


B. Achados laboratoriais 

Os pacientes se apresentam com infecqoes graves, culturas bac- 
terianas positivas e neutrofilia. Os organismos infectantes mais 
comuns sao o S. aureus, Aspergillus sp, Burkholderia cepacia e 
Serratia marcescens. (Uma cultura positiva para qualquer um dos 
dois ultimos ira sugerir este diagnostico.) Os pacientes tambem 
apresentam granulomas da pele, figado e trato geniturinario. A 
hemossedimenta^ao podera estar elevada, sem infec 9 ao obvia. 
O diagnostico e confirmado pela demonstraqao da falta de pro- 
du^ao de peroxido de hidrogenio, por analise de citometria de 
fluxo do ensaio DHR, ou da falta de produ<;ao de superoxido por 
meio do teste do NBT. Ambos os testes identificam o estado 
portador da doenqa ligada ao X. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial inclui outras anormalidades ou 
deficiencias do fagocito descritas nesta seqao, bem como a 
rara deficiencia dos granulos neutrofilicos. Outros estados de 
imunodeficiencia que levam a infeccoes graves por bacterias ou 
fungos devem ser considerados, porem nenhum deles apresenta 
a forma^ao de abscesso grave e o “burst” respiratorio deficiente 
associado a fagocitose, que caracterizam a DGC. 

Tratamento 

A administraqao diaria de um agente antimicrobiano, como o 
sulfametoxazol-trimetoprima, e indicada para todos os pacien¬ 
tes. A administra^ao de um agente antifungico, como o itracona- 
zol e as injeqoes regulares subcutaneas de IFNy, podem reduzir 
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amplamente o risco de infecqoes graves. O TMO tem sido reali- 
zado com sucesso em alguns casos, porem o risco de obito e alto, 
a menos que a condiqao do paciente seja estavel. A obstruqao gas- 
trica ou GU podera ser aliviada pela terapia a curto prazo com 
esteroides. 

Johnston RB Jr: Clinical aspects of chronic granulomatous disease. 
Curr Opin Hematol 2001;8:17. 

3. Disturbios de adesao dos leucocitos tipos I e II 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Infeccoes recorrentes graves. 

► Abscessos "trios" sem formacao de pus. 

► Dificuldade de cicatrizacao. 

► Doenca gengival ou periodontal (ou ambas). 


Consideracoes gerais 

A capacidade das celulas fagoclticas em penetrar nos sltios pe- 
rifericos da infecqao e crucial para a resposta eficiente do hos- 
pedeiro. No caso do disturbio de adesao dos leucocitos (DAL), 
os defeitos das proteinas necessarias a aderencia e a migraqao 
dos leucocitos atraves da parede do vaso sanguineo impedem 
que estas celulas alcancem os sitios de infecqao. O DAL I e uma 
doenca de carater AR causada por mutaqoes na cadeia comum 
da familia da (3 2 integrina (CD18), localizada no cromossomo 
21q22,3. Essas mutaqoes levam ao comprometimento de migra- 
qao, aderencia e fagocitose do neutrofilo e da imunidade depen- 
dente do anticorpo. DAL II e uma doenqa rara de carater AR, 
causada por um erro inato no metabolismo da fucose, levando a 
expressao anormal da sialil-Lewis X do leucocito (CD15s), que 
se liga as selectinas do endotelio vascular. O fenotipo resultante e 
semelhante a DAL I, com infecqoes recorrentes, ausencia de for- 
maqao de pus, cicatrizaqao inadequada de ferimentos e doenqa 
periodontal. Os pacientes com DAL II tambem apresentam 
retardo no desenvolvimento, estatura baixa, face dismorfica e 
grupo sanguineo Bombay (hh). O diagnostico e confirmado por 
analise de citometria de fluxo para CD15s. 

► Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Os pacientes se apresentam com fenotipos de gravidade variavel, 
incluindo infecqoes graves recorrentes, ausencia de formaqao de 
pus, cicatrizaqao inadequada e doenqa gengival e periodontal. A 
caracteristica mais marcante e a escassez de sinais de inflamaqao 
e a ausencia de neutrofilos na avaliaqao histopatologica dos sitios 
infectados (i.e., abscessos “frios”), especialmente quando ocorre 
uma neutrofilia concomitante, uma consequencia da adesao re- 
duzida as paredes vasculares. O fenotipo mais grave se manifesta 
com infecqoes no periodo neonatal, incluindo retardo na queda 
do coto umbilical e onfalite associada. 


B. Achados laboratoriais 

A avaliaqao laboratorial normalmente evidencia leucocitose pro- 
nunciada. O diagnostico dos casos suspeitos e confirmado por 
analise de citometria de fluxo para CD18 ou CD15s. 

Tratamento 

O tratamento inclui a terapia intensiva com antibioticos. A su- 
plementaqao de fucose no caso da DAL II tem sido utilizada com 
algum sucesso. 

4. Deficiencia da glicose-6-fosfato 
desidrogenase 

As formas graves de deficiencia da glicose-6-fosfato desidro¬ 
genase afetam os leucocitos, bem como os eritrocitos e levam 
as infecqoes recorrentes devido ao “burst” respiratorio anormal 
do neutrofilo. A imunodeficiencia associada a glicose-6-fosfato 
desidrogenase e menos comum do que a anemia hemolitica as¬ 
sociada. 

5. Deficiencia da mieloperoxidase 

A mieloperoxidase (MPO) do leucocito e importante para a des- 
truiqao intracelular da C. albicans. Embora esta deficiencia seja 
bastante comum, apenas poucos pacientes com diabetes conco¬ 
mitante apresentaram candidiases graves. O diagnostico podera 
ser confirmado pelos ensaios que avaliam os niveis de MPO nos 
leucocitos. O gene MPO foi mapeado no cromossomo 17. 

DEFICIENCIAS DO COMPLEMENTO 

O complemento contribui para a imunidade inata e facilita a 
imunidade mediada pelo anticorpo por meio da opsonizaqao, 
lise das celulas-alvo e recrutamento das celulas fagoclticas. O 
sistema do complemento inclui tres vias interativas de reaqoes 
enzimaticas: classica, alternativa e da lectina (ver Figura 31-4). 
As tres vias realizam a clivagem de C3 e promovem inflamaqao, 
eliminaqao de patogenos e estimulo da resposta imune. A ativa- 
9 ao do sistema do complemento ocorre por meio de produtos 
bacterianos, enzimas teciduais e anticorpos IgG e IgM ligados a 
superficie celular. 

1. Deficiencies dos componentes 
do complemento 

As deficiencias individuals dos componentes do complemento 
(C1-C9) sao herdadas por carater autossomico codominante, 
com cada progenitor contribuindo com um gene nulo. Os ni¬ 
veis sericos do componente deficiente correspondem aproxi- 
madamente a metade dos niveis normais nos progenitores e 
a zero, ou proximo a zero, nos pacientes. As deficiencias de 
Cl, C2 ou C4 predispoem o aumento de infecqoes, mas estao 
particularmente associadas aos disturbios autoimunes, como 
o lupus eritematoso sistemico. Os pacientes com deficiencia 
homozigotica de C2 podem se apresentar, em qualquer idade 
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da infancia, com bacteriemia ou meningite por S. pneumoniae 
ou H. influenzae. A deficiencia primaria de C3 apresenta graves 
infecqoes piogenicas, ja que e crucial para a opsonizaqao em 
ambas as vias, classica e alternativa. A deficiencia da proteina 
de controle fator I, que age na quebra do complexo de clivagem 
de C3 na via classica ou alternativa, leva ao consumo excessivo 
de C3 e, portanto, as infecqoes bacterianas graves. A deficien¬ 
cia de um componente terminal do complemento no complexo 
de ataque a membrana (C5, C6, C7, C8 e C9) ou na properdina 
(uma proteina de controle da via alternativa ligada ao X) leva 
a meningite recorrente causada por Neisseria ou a infecqao go- 
nococica disseminada. Os sobreviventes destas serias infecqoes 
por Neisseria deverao ser investigados em relaqao a deficiencia 
de complemento, inicialmente com um ensaio para CH50 e, 
em seguida, com o ensaio para AH50, no caso do primeiro ter 
apresentado resultado normal. 

A lectina que se liga a manose (MBL) e as ficolinas-1, 2 e 
3 servem como os componentes de reconhecimento da via de 
lectinas, que reconhece os carboidratos da superficie bacteriana. 
A deficiencia de MBL tem sido relacionada com o risco aumen- 
tado de infecqoes na infancia e em pacientes que apresentam 
outros defeitos de defesa do hospedeiro. A deficiencia em ficoli- 
na-3 tem sido associada as infecqoes graves. 

Johnston RB Jr: The complement system and disorders of the comple¬ 
ment system. In Kliegman RM et al. (editors): Nelson Textbook of 
Pediatrics, 19th ed. 2010. 

Tebruegge M, Curtis N: Epidemiology, etiology, pathogenesis, and 
diagnosis of recurrent bacterial meningitis. Clin Microbiol Rev 
2008;21:519. 

Wen L et al.: Clinical and laboratory evaluation of complement 
deficiency. J Allergy Clin Immunol 2004;113:585 [PMID: 
15100659], 

2. Angioedema hereditario devido a 
deficiencia no inibidor da Cl esterase 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Episodios recorrentes de angioedema geralmente desenca- 
deados por trauma. 

► Ausencia de urticaria ou prurido associados. 

► Inlcio em qualquer faixa etaria, porem o periodo mais 
comum e apos a puberdade. 


Consideracoes gerais 

O angioedema hereditario e um disturbio de heranqa autosso- 
mica dominante causado pela deficiencia no inibidor da Cl este¬ 
rase (Cl-INH). O aumento na suscetibilidade as infecqoes nao e 
observado. As formas adquiridas podem ocorrer no caso de neo¬ 
plasias do linfocito B, mutaqoes no fator XII ou uso terapeutico 
de inibidores da enzima conversora de angiotensina. 


Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Os pacientes afetados podem apresentar edema cutaneo e in¬ 
testinal, e edemas potencialmente fatais das vias respiratorias. 
Os locals tlpicos de edema incluem face, extremidades e geni¬ 
tals. Traumas acidentais ou decorrentes de cirurgia, partos ou 
procedimentos dentarios poderao induzir edema. Os problemas 
tlpicos incluem obstruqao intestinal episodica e obstruqao da 
via respiratoria superior induzida por procedimento dentario. 
O edema e normalmente indolor (a menos que envolva o intes- 
tino) e dura de 48-72 h. Nao se tem observado a associaqao de 
eritema ou prurido. A faixa etaria da instalaqao clinica e variavel 
e, em geral, relata-se uma historia familiar positiva. 

B. Achados laboratoriais 

Os testes iniciais de triagem para a deficiencia em Cl-INH mos- 
tram um CH50 reduzido ou baixos niveis de C4 e C2. Geral¬ 
mente, Clq encontra-se normal. O diagnostico e confirmado 
por niveis baixos ou ausentes de Cl-INH (tipo I, 85% dos casos) 
ou pela sua atividade funcional reduzida ou ausente (tipo II). 

Diagnostico diferencial 

Outras causas de angioedema adquirido, incluindo aquelas asso- 
ciadas a determinados medicamentos (principalmente farmacos 
modificadores da enzima conversora da angiotensina), doenqas 
autoimunes e doenqas linfoproliferativas, deverao ser considera- 
das. Um nivel normal de Clq no angioedema hereditario normal¬ 
mente distingue esta das outras formas hereditarias da doenqa. 

Tratamento 

A administraqao intravenosa do concentrado de Cl-INH e o 
tratamento de escolha para o controle emergencial do edema 
agudo (p. ex., edema laringeo ou facial difuso, crises abdominais 
graves). Entretanto, o tratamento com este concentrado esta hoje 
aprovado nos EUA apenas para a profilaxia cronica, quando as 
crises tem frequencia mensal ou se mostram potencialmente fa¬ 
tais, ou para preparaqao de cirurgia ou procedimento dentario. 
O plasma fresco congelado podera ser usado como substituto na 
situaqao aguda. O androgenio sintetico oxandrolona previne as 
crises por niveis crescentes de Cl-INH e e aprovado para o uso 
pediatrico cauteloso. As histaminas, a adrenalina e os esteroides 
nao apresentam valor terapeutico nesses casos. 

Farkas H et al.: Management of hereditary angioedema in pediatric 
patients. Pediatrics 2007;120:e713 [PMID: 17724112], 

Zuraw BL: Hereditary angioedema. N Engl J Med 2008;359: 1027- 
1036 [PMID: 18768946], 

3. Deficiencia do fator H e sindrome 
hemolitico-uremica atipica (SHUa) 

Os efeitos da deficiencia do fator H sao semelhantes aqueles des- 
critos para a deficiencia do fator I, pois o fator H ajuda a inativar a 
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enzima de clivagem de C3 na via alternativa. Os niveis de C3, fator 
B, CH50 e AP50 se encontram igualmente reduzidos. Alguns pa- 
cientes apresentam infeccpoes graves cronicas, e muitos sofreram 
glomerulonefrite ou sindrome hemolitico-uremica atipica (SHUa). 
As muta^oes nos genes que codificam a proteina de controle da 
membrana, fator I, fator B, C3 ou a proteina anti-inflamatoria 
endotelial trombomodulina, ou autoanticorpos contra o fator H, 
tambem foram associadas a SHUa. Em uma crian<;a com SHUa, 
e aconselhavel a investigaijao da deficiencia do complemento, ini- 
cialmente com o ensaio para CH50. Na presen 9 a simultanea de um 
disturbio do complemento, o prognostico sera menos favoravel, e 
o seu reconhecimento devera alertar o medico para o aumento do 
risco de infeapao ou doenqa autoimune, ou de ambos. 

Loirat C,Noris M, Fremeaux-Bacchi V: Complement and the aty¬ 
pical hemolytic uremic syndrome in children. Pediatr Nephrol 
2008;23:1957 [PMID: 18594873], 


OUTRAS SINDROMES DE IMUNODEFICIENCIA 
BEM ESTABELECIDAS 

1. Sindrome hiper-lgE 

A sindrome hiper-lgE (SHIE) — tambem conhecida como sin- 
drome de Job — e uma IDP rara caracterizada por niveis ele- 
vados de IgE (> 2.000 UI/mL), erupqao eczematoide neonatal, 
infectpoes recorrentes por S. aureus, pneumonia recorrente com 
formatpao de pneumatocele e facies tipica. O padrao de transmis- 
sao parece ser esporadico, embora tenham sido registrados casos 
de carater autossomico dominante e recessivo. As mutatpoes em 
fator de transcri^ao especifico, transdutor de sinal e ativador 
de transcri^ao 3 ( STAT3 ) originam as formas esporadica e do¬ 
minante da SHIE. Os achados clinicos adicionais da SHIE sao 
dentes primarios inclusos, escoliose, hiperextensibilidade, palato 
alto e osteoporose. Alem das infectpoes estafilococicas, os pacien- 
tes afetados tambem apresentam uma incidencia aumentada de 
infectpoes devidas a Streptococcus sp., Pseudomonas sp., C. albi¬ 
cans e tambem infecijoes oportunistas por P. carinii. A avaliaijao 
laboratorial revela niveis normals a profundamente elevados de 
IgE e, as vezes, uma eosinofilia associada. Entretanto, os proprios 
niveis elevados de IgE nao representam um fator de risco para 
SHIE, pois a dermatite atopica e a infec^ao parasitaria sao cau- 
sas muito mais comuns da elevat^ao de IgE. O diagnostico e, em 
geral, dificil devido a apresentaijao variavel, que pode se tornar 
progressivamente grave com o aumento da idade, porem o teste 
genetico para as muta^oes em STAT3 ira ajudar na confirma^ao 
do diagnostico de SHIE, particularmente em idades mais preco- 
ces. O pilar do tratamento e o uso profilatico e sintomatico dos 
antibioticos, em combina<;ao com cuidados adequados com a 
pele. A IGIV tem sido usada com algum sucesso para reduzir as 
infecijoes e, possivelmente, modificar os niveis de IgE. 

Grimbacher B et al.: Hyper-IgE syndromes. Immunol Rev 2005; 

203:244 [PMID: 15661034], 

Holland SM et al.: STAT3 mutations in the hyper-IgE syndrome. N 

Engl J Med 2007;357:1608 [PMID: 17881745], 


2. Sindrome de desregulacao imune, 
poliendocrinopatia e enteropatia ligada ao X 

A sindrome de desregulatjao imune, poliendocrinopatia e ente¬ 
ropatia ligada ao X (IPEX) e uma doen 9 a rara que geralmente 
se manifesta, nos primeiros meses de vida, por diarreia grave 
e diabetes melito dependente de insulina. Os meninos afetados 
tambem apresentam eczema grave, alergia alimentar, citopenias 
autoimunes, linfadenopatia, esplenomegalia e infec 9 oes recor¬ 
rentes. A maioria morre antes dos 2 anos de idade devido a des- 
nutr^ao ou sepse. A sindrome IPEX resulta de muta 9 oes no gene 
FOXP3, que codifica uma proteina essencial para o desenvolvi- 
mento dos linfocitos T regulatorios. As contagens de leucocitos e 
os niveis de imunoglobulinas geralmente estao normals. A imu- 
nossupressao e a suplementa 9 ao nutricional produzem melhoras 
temporarias, porem o prognostico e ruim, e a maioria dos casos 
evolui para o obito precoce. O TMO vem sendo experimentado 
com sucesso variavel. Mais recentemente, as sindromes seme- 
lhantes a IPEX tem sido descritas como associadas as muta 9 oes 
no gene que codifica CD25, o receptor de IL-2 de alta afinidade 
(IL2R) expresso constitutivamente nas celulas T regulatorias. Em 
casos de suspeita de IPEX ou de sindromes semelhantes a IPEX, 
deve-se avaliar a presen 9 a de celulas T regulatorias FOXP3+/ 
CD25 + , nao apenas nos meninos afetados como tambem nas 
meninas. O teste genetico para as muta 9 oes em FOXP3 sera util 
para a identifica 9 ao dos pacientes afetados e dos carreadores da 
muta 9 ao genica. 

Chatila TA et al.: JM2, encoding a fork head-related protein, is muta¬ 
ted in X-linked autoimmunity-allergic dysregulation syndrome. J 
Clin Invest 2000;106:R75 [PMID: 11120765], 

Nieves DS et al.: Dermatologic and immunologic findings in the im¬ 
mune dysregulation, polyendocrinopathy, enteropathy, X-linked 
syndrome. Arch Dermatol 2004;140:466 [PMID: 15096376], 
Torgerson T, Ochs HD: Immune dysregulation, polyendocrinopathy, 
enteropathy, X-linked: Forkhead box protein 3 mutations and lack 
of regulatory T cells. J Allergy Clin Immunol 2007;120:744 [PMID: 
17942886], 

3. Sindrome linfoproliferativa ligada ao X 

A sindrome linfoproliferativa ligada ao X e uma imunodeficien- 
cia que normalmente se desenvolve apos a infec 9 ao por EBV. 
Os meninos afetados desenvolvem mononucleose infecciosa ful- 
minante com sindrome hemofagocitica, insuficiencia multipla 
dos orgaos e aplasia da medula ossea. O gene mutado ( SH2D1A / 
SAP/DSHP ) codifica uma proteina de sinaliza 9 ao usada pelos 
linfocitos T e pelas celulas NK, chamada de proteina adaptadora 
de SLAM (SAP). Os meninos afetados eram imunologicamente 
normals antes da infec 9 ao por EBV e, durante a infec 9 ao aguda, 
produzem anticorpos contra o virus. Na maioria dos casos, a 
infec 9 ao por EBV e fatal. Os pacientes que sobrevivem ao episo- 
dio inicial ou que nunca foram infectados pelo EBV na infancia 
desenvolvem linfomas, vasculite, hipogamaglobulinemias (com 
IgM elevada) ou IDVC em uma fase de vida tardia. A analise 
genetica da muta 9 ao no gene SAP ( SH2D1A ) e a avalia 9 ao da 
expressao da proteina SAP estao disponiveis. As muta 9 oes no 
gene que codifica o inibidor de apoptose ligado ao X (XIAP), um 
potente regulador da homeostase do linfocito, tem sido descritas 
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ate hoje como uma smdrome semelhante a TLX. Os testes para 
as mutaqoes do gene que codifica XIAP ( BIRC4 ) e a expressao da 
proteina XIAP irao ajudar no estabelecimento do diagnostico. 

Latour S, Veilette A: Molecular and immunological basis of X-linked 
lymphoproliferative disease. Immunol Rev 2003;192: 221 [PMID: 
12670406], 

Rigaud S et al.: XIAP deficiency in humans causes an X-linked 
lymphoproliferative syndrome. Nature 2006;444:110 [PMID: 
17080092], 

4. Candidi'ase mucocutanea cronica 

Existem duas formas de candidiase mucocutanea cronica 
(CMC). O primeiro tipo e um disturbio de carater autossomico 
dominante caracterizado por candidiases isoladas da pele, da 
unha e das membranas mucosas, e nao devido a outras causas. A 
doenqa sistemica nao e caracteristica, porem existem relatos de 
casos de aneurismas micoticos intracranianos. A CMC primaria 
ocorre mais comumente como uma sindrome isolada, porem 
podera estar associada a disturbios endocrinos ou autoimunes. 
O defeito basico e desconhecido, porem o prognostico e bom 
com o uso de terapia antifungica. 

Uma forma autossomica recessiva da CMC com autoi- 
munidade associada, tambem conhecida como sindrome da 
poliendocrinopatia autoimune, candidiase e displasia ectoder- 
mica (APECED), e caracterizada por candidiases recorrentes, 
resposta anormal dos linfocitos T a Candida , endocrinopatias 
autoimunes e distrofias ectodermicas. A APECED e causada 
por mutaqoes no gene que codifica uma proteina reguladora da 
transcriqao chamada de regulador autoimune (AIRE), impor- 
tante para o desenvolvimento normal do timocito. O tratamento 
inclui terapia antifungica em combinaqao com a terapia para as 
endocrinopatias associadas. 

Lawrence T et al.: Autosomal-dominant primary immunodeficien¬ 
cies. Cur Opin Hematol 2004:12:22 [PMID: 15604887], 

Soderbergh A et al.: Prevalence and clinical associations of 10 defined 
autoantibodies in autoimmune polyendocrine syndrome type 1. J 
Clin Endocrinol Metab 2004;89:557 [PMID: 14764761], 

5. Sindrome linfoproiiferativa autoimune 

A smdrome linfoproiiferativa autoimune (SLPA) resulta de mu¬ 
tates em genes importantes para a regula^ao da morte celular 
programada do linfocito (apoptose). Mais comumente, o defeito 
e no Fas (CD 95) ou no ligante Fas, mas outros defeitos na via 
Fas tambem ja foram descritos (p. ex., na caspase 10). A apresen- 
taqao clinica nao inclui linfadenopatia, esplenomegalia e distur¬ 
bios autoimunes (anemia hemolitica autoimune, neutropenia, 
trombocitopenia e, algumas vezes, artrite). Alguns pacientes 
apresentam infectpoes frequentes. A suspeita diagnostica ocorre 
quando os subgrupos de linfocitos T demonstram, a citometria 
de fluxo, contagens elevadas de linfocitos T CD3 + CD4~ CD8~ 
(duplo-negativos). Os diversos tipos de SLPA se distinguem pela 
resposta dos linfocitos a apoptose induzida por Fas. Os pacientes 
sao, em geral, heterozigotos, e a heranqa e principalmente au¬ 
tossomica dominante. O tratamento com prednisona costuma 


controlar a linfadenopatia. As infecqoes deverao ser tratadas 
da forma adequada. Em alguns casos, o TMO foi curativo. Os 
pacientes afetados tambem apresentam um risco para a mani- 
festaqao de linfomas. As mutaqoes que afetam outra proteina 
relacionada a apoptose, caspase 8, levam a uma smdrome vari- 
ante de SLPA, na qual a suscetibilidade a infecqao pelo virus da 
herpes simples tambem aumenta. 

Bleesing JJH: Autoimmune lymphoproliferative syndrome: A genetic 
disorder of abnormal lymphocyte apoptosis. Immunol Allergy 
Clin North Am 2002;22:339 |PMID: 11269222], 

Magerus-Chatinet et al.: FAS-L, IL-10, and double-negative CD4- 
CD8- TCR alpha/beta+ T cells are reliable markers of autoim¬ 
mune lymphoproliferative syndrome (ALPS) associated with FAS 
loss of function. Blood 2009;113:3027 |PMID: 19176318], 
Rieux-Laucat F et al.: Cell-death signaling and human disease. Curr 
Opin Immunol 2003;15:325 [PMID: 12787759], 


SINDROMES GENETICAS ASSOCIADAS 
A IMUNODEFICIENCIA 

Diversas sindromes geneticas descritas apresentam imunode- 
ficiencias associadas, que normalmente sao identificadas apos 
o diagnostico da sindrome. Em geral, o defeito imune nao e o 
principal problema clinico presente. 

Ming JE et al.: Genetic syndromes associated with immunodeficiency. 

Immunol Allergy Clin North Am 2002;22:261. 

Ming JE, Stiehm ER: Syndromic immunodeficiencies with humoral 
defects. Immunol Allergy Clin North Am 2001;21:91. 

1. Sindrome de Bloom 

As caracteristicas da sindrome de Bloom incluem retardo no 
crescimento, sensibilidade a luz do sol e telangiectasia da face. 
A sindrome leva a mutaqoes em uma helicase do DNA, acarre- 
tando um excesso de trocas entre cromatides-irmas. Os pacien¬ 
tes afetados apresentam um risco aumentado para neoplasias e 
infeapoes potencialmente fatais. Os niveis sericos de IgA e IgM 
sao variavelmente baixos, e a funqao do linfocito T e anormal. 

2. Deficiencia da transcobalamina 2 

A deficiencia da transcobalamina 2 e devida ao transporte ce¬ 
lular deficiente de cobalamina e leva a anemia megaloblastica, 
a diarreia e ao crescimento insuficiente. Os pacientes afetados 
apresentam hipogamaglobulinemia e inadequada produqao de 
anticorpos especificos. 

3. Smdrome de imunodeficiencia, instabilidade 
centromerica e anomalias facials 

A sindrome de imunodeficiencia, instabilidade centromerica e 
anomalias facials (ICF) e uma condiqao rara causada pelo com- 
prometimento da metiltransferase do DNA. Ao contrario de 
outras sindromes relacionadas a instabilidade cromossomica, a 
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sindrome ICF nao apresenta uma hipersensibilidade a luz do sol 
associada. Os pacientes afetados apresentam infecqoes respirato- 
rias, gastrintestinais e cutaneas graves, devidas aos nlveis baixos 
ou ausentes de imunoglobulinas e a quantidade e funqao anor- 
mais dos linfocitos T. 

4. Trissomia do 21 

Os pacientes com trissomia do 21 (sindrome de Down) apresen¬ 
tam uma suscetibilidade aumentada para infecqoes respiratorias. 
A imunodeficiencia e variavel e tem sido registradas quantidade 
e funqao anormais dos linfocitos TeB. Alem disso, os pacientes 
apresentam uma incidencia aumentada de doenqas autoimunes. 

5. Sindrome de Turner 

A sindrome de Turner (ausencia parcial ou completa de um 
cromossomo X) esta associada a um risco aumentado de otite 
media, infecqoes respiratorias e neoplasias. Os disturbios imu- 
nes sao variaveis, podendo apresentar linfocitos T anormais em 
numero e funqao e hipogamaglobulinemia. 

6. Sindrome de Chediak-Higashi 

A sindrome de Chediak-Higashi e uma doenqa rara de cara- 
ter autossomico recessivo, causada por mutaqoes em um gene 
regulador do transporte lisossomal ( LYST ). Os neutrofilos dos 
individuos afetados apresentam lisossomos gigantes, compro- 
metimento da quimiotaxia, neutropenia e citotoxicidade anor- 
mal das celulas NK. Os pacientes se apresentam com infecqoes 
recorrentes (particularmente periodontite), albinismo oculo- 
cutaneo parcial e neuropatia. A maioria dos pacientes progride 
para a sindrome de infiltraqao linfo-histiocistica generalizada, 
que e uma causa comum de obito. As estrategias de tratamento 
sao dirigidas para as infecqoes e neuropatia, e o uso de imunos- 
supressores tenta reduzir a progressao linfoproliferativa. 

7. Sindrome de Griscelli 

Caracterizada por albinismo parcial, neutropenia, trombocitope- 
nia e linfo-histiocitose, a sindrome de Griscelli e uma sindrome 
rara de carater autossomico recessivo, levando a mutaqoes no 
gene VA que codifica a miosina. Os pacientes afetados apresen¬ 
tam infecqoes graves e recorrentes causadas por fungos, virus 
e bacterias. A avabaqao imunologica mostra niveis variaveis de 
imunoglobulinas e da atividade funcional do anticorpo e com- 
prometimento da funqao do linfocito T. O TMO pode corrigir 
a imunodeficiencia. A sindrome de Griscelli e diferenciada da 
sindrome de Chediak-Higashi pela ausencia de granulos nos 
leucocitos. 

8. Sindrome de Netherton 

Os pacientes que apresentam a sindrome de Netherton, de ca¬ 
rater autossomico recessivo, se apresentam com tricorrexe (ca- 
belo quebradiqo), erupqao ictiosiforme e doenqas alergicas. Uma 
subpopulaqao de pacientes desenvolve infecqoes recorrentes. A 
atividade imunologica e variavel, porem pode incluir hipo ou 


hipergamaglobulinemia, funqao anormal do linfocito T ou do 
fagocito. A doenqa resulta de mutaqoes em um inibidor de serina 
proteinase codificado pelo gene SPINK5. 

9. Hipoplasia cartilagem-cabelo 

A hipoplasia cartilagem-cabelo e uma forma autossomica reces- 
siva de condrodisplasia, manifestando-se por estatura pequena e 
membros curtos, cabelo hipoplafico, imunidade deficiente e eri- 
trogenese inadequada. O defeito imune e caracterizado por lin- 
fopenia leve a moderada e atividade anormal do linfocito, porem 
com funqao normal do anticorpo. Os pacientes afetados apre¬ 
sentam suscetibilidade aumentada a infecqoes e risco aumentado 
para a ocorrencia de linfoma. O disturbio resulta da mutaqao no 
gene RMRP, que codifica o componente RNA de um complexo 
MRP RNAse. O TMO pode restaurar a imunidade mediada pela 
celula, porem nao corrige as anormalidades da cartilagem ou do 
cabelo. 

Ridanpaa M et al.: The major mutation in the RMRP gene causing 
CHH among the Amish is the same as that found in most Finnish 
cases. Am J Med Genet C Semin Med Genet 2003;121:81 [PMID: 
12888988], 


DOENCA ENXERTO VERSUS HOSPEDEIRO 

A doenqa enxerto versus hospedeiro (DEVH) ocorre quando lin¬ 
focitos T, de doadores imunologicamente competentes, sao en- 
xertados em um hospedeiro incapaz de rejeita-los. Os linfocitos 
T dos doadores imunocompetentes reconhecem o hospedeiro 
como estranho, levando a morbidade significativa e, potencial- 
mente, a morte. Alem da doenqa associada ao TMO, a DEVH 
tambem podera ocorrer em pacientes imunodeficientes que 
receberam produtos sanguineos nao irradiados (i.e., contendo 
linfocitos T dos doadores) ou enxertia de linfocitos T maternos 
durante o nascimento. Uma erupqao cutanea progressiva, se- 
guida por diarreia, hepatite, nefrite, infiltrados pulmonares, febre 
e lesao medular, caracterizam a DEVH. A avaliaqao laboratorial 
revela eosinofilia e leucocitose, e o diagnostico e confirmado 
pela biopsia. A prevenqao e a estrategia de maior sucesso para o 
caso da DEVH. No caso de TMO, os regimes imunossupressores 
profilaticos incluem metotrexato, ciclosporina e mofetil mico- 
fenolato. O tratamento da DEVH inclui regimes semelhantes, 
adicionados de soro antitimocitos, costicosteroides e anticorpos 
monoclonais dirigidos contra os linfocitos T. 

Jaksh M.Mattsson J: The pathophysiology of acute graft-versus-host 
disease. Scand J Immunol 2005:61:398. 
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CONCEITOS GERAIS 


O conceito classico de que efeitos endocrinos sao o resultado de 
substancias secretadas no sangue com efeitos sobre celulas-alvo 
distantes tem sido reestruturado para abranger outras formas em 
que os efeitos hormonais ocorrem. Especificamente, alguns sis- 
temas hormonais envolvem a estimulaqao ou a inibiqao de pro¬ 
cesses metabolicos em celulas circunvizinhas (p. ex., nas ilhotas 
pancreaticas ou na cartilagem). Este fenomeno e denominado 
paracrino. Outros efeitos hormonais refletem a aqao de hormo- 
nios nas mesmas celulas que os produziram. Esta aqao e deno- 
minada autderina. A descoberta da produqao local de insulina, 
glucagon, grelina, somatostatina, colecistocinina e de varios ou¬ 
tros hormonios no cerebro e no intestino da suporte ao conceito 
de processos paracrinos e autocrinos nesses tecidos. 

Outra descoberta importante na fisiologia endocrina foi o 
reconhecimento do papel dos receptores hormonais especificos 
nos tecidos-alvo, sem os quais os efeitos hormonais nao ocorre- 
riam. Por exemplo, na sindrome de insensibilidade aos androge- 
nios (SAI) completa, os receptores androgenicos sao defeituosos, 
e o individuo 46,XY desenvolve graus variados de subvirilizaqao 
da genitalia externa e do sistema ductal interno (de Wolff), ape- 
sar da presemja dos testiculos e da produqao adequada de testos- 
terona. De forma similar, no diabetes insipido nefrogenico ou na 
osteodistrofia hereditaria de Albright (OHA) (pseudo-hipopara- 
tireoidismo [PHP]), as crianqas acometidas apresentam defeito 
na funqao do receptor de hormonio antidiuretico ou de parator- 
monio (PTH), respectivamente, e exibem os efeitos metabolicos 
do diabetes insipido ou do hipoparatireoidismo, apesar da secre- 
qao hormonal adequada. Por outro lado, a ativaqao anormal dos 
receptores hormonais causa efeitos do hormonio mesmo sem 
sua secreqao anormal. Exemplos deste fenomeno sao a sindrome 
de McCune-Albright (puberdade precoce e hipotireoidismo), a 
testotoxicose (puberdade precoce masculina familiar) e a hipo- 
calcemia hipercalciurica (ver as seqoes pertinentes adiante). 

TIPOS DE HORMONIOS 

Os hormonios podem ser de tres tipos quimicos principals: pep- 
tideos e proteinas, esteroides e aminas. Os hormonios peptideos 


compreendem os fatores de liberac^ao secretados pelo hipo- 
talamo, os hormonios da hipofise anterior e posterior, as celu¬ 
las das ilhotas pancreaticas, a glandula paratireoide, o pulmao 
(angiotensina II), o coraqao e o cerebro (hormonio atrial e hor¬ 
monio natriuretico cerebral) e os fatores locais de crescimento, 
como, por exemplo, o fator I de crescimento semelhante a in¬ 
sulina (IGF-1). Os hormonios esteroides sao secretados princi- 
palmente pelo cortex da suprarrenal, pelas gonadas e pelo rim 
(vitamina D ativa [l,25(OH) 2 D3]). Os hormonios aminicos sao 
secretados pela medula suprarrenal (epinefrina) e pela glandula 
tireoide (tri-iodotironina [T 3 ] e tiroxina [T 4 ]). Como regra, os 
hormonios peptideos e a epinefrina atuam por meio da liga<;ao 
a receptores especificos na superficie de suas celulas-alvo. Os 
efeitos metabolicos desses hormonios sao, em geral, a estimu- 
la 9 ao ou a inibiqao da atividade de enzimas preexistentes ou de 
proteinas transportadoras (efeitos pos-transla^ao). Os hormo¬ 
nios esteroides, o hormonio tireoidiano e a vitamina D ativa, em 
contrapartida, atuam mais lentamente e se ligam a receptores 
citoplasmaticos presentes no interior da celula-alvo e posterior- 
mente a regioes especificas do DNA nuclear, onde direcionam a 
expressao de proteina(s) especifica(s). Seus efeitos metabolicos 
sao geralmente ocasionados pela estimulaqao ou inibiijao da sin- 
tese de novas enzimas ou de proteinas transportadoras (efeitos 
transcricionais), aumentando ou diminuindo, assim, a quanti- 
dade, e nao a atividade, dessas proteinas na celula-alvo. 

Os processos metabolicos que requerem resposta rapida, como 
a homeostasia da glicemia ou do calcio, sao geralmente controla- 
dos por hormonios peptideos e pela epinefrina, ao passo que os 
processos que respondem mais lentamente, como o desenvolvi- 
mento puberal e a taxa metabolica, sao controlados por hormonios 
esteroides e pelo hormonio tireoidiano. O controle da homeosta¬ 
sia eletrolitica e intermediario e regulado por uma combinaqao de 
hormonios peptideos e esteroides (Quadro 32-1). 

CONTROLE DA SECRECAO HORMONAL 
POR RETROALIMENTACAO 

A secreqao hormonal e regulada, em sua maior parte, por retroa- 
limentaijao ( feedback ) em resposta a alteraqoes do meio interno. 
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Quadro 32-1 Regulacao hormonal dos processos metabolicos 


Primeiro nivel (mais direto) 

Metabolico ou outros parametros 

Estimulo 

Glandula endocrina 

Hormonio 

Glicose 

Hiperglicemia 

Celula beta pancreatica 

Insulina 

Glicose 

Hipoglicemia 

Celula alfa pancreatica 

Glucagon 

Glicose 

Hipoglicemia 

Medula suprarrenal 

Epinefrina 

Calcio 

Hipercalcemia 

Celula C tireoidiana 

Calcitonina (?) 

Calcio 

Hipocalcemia 

Paratireoide 

PTH 

Sodio / osmolalidade plasmatica 

Hipernatremia / hiperosmolalidade 

Hipotalamo com a hipofise 
posterior como reservatorio 

ADH 

Volume plasmatico 

Hipervolemia 

Coracao 

ANH 

Segundo nivel: equilibrio de sodio e potassio 

Metabolico ou outros parametros 

Anormalidade 

Glandula endocrina 

Hormonio 

Sodio / potassio 

Hiponatremia 

Rim 

Renina (uma enzima) 

Hipercaliemia 

Figado e outros 

Angiotensina 1 


Hipovolemia 

Pulmao 

Angiotensina II 


Cortex suprarrenal 

Aldosterona 

Terceiro nivel (mais complexo) 

Hormonio de liberacao hipotalamico 

Hormonio trofico (hipofise) 

Tecido endocrino-alvo 

Hormonio da glandula endocrina 

CRH 

ACTH 

Cortex suprarrenal 

Cortisol 

GHRH 

GH 

Figado e todos os tecidos 

IGF-1 

GnRH 

1H 

Testiculo 

Testosterona 

GnRH 

FSH / 1H 

Ovario 

Estradiol / progesterona 

TRH 

TSH 

Tireoide 

T 4 e T 3 


ACTH, hormonio adrenocorticotrofiCO; ADH, hormonio antidiuretico; ANH, hormonio natriuretico atrial; CRH, hormonio liberador de corticotrofina; F5H, hormo- 
nio foliculo-estimulante; GH, hormonio do crescimento; GHRH, hormonio liberador de hormonio do crescimento; GnRH, hormonio liberador de gonadotrofina; 
IGF-1, fator I de crescimento semelhante a insulina; LH, hormonio luteinizante; PTH, paratormonio; T 3 , tri-iodotironina; T 4 , tiroxina; TRH, hormonio liberador 
de tireotrofina; TSH, hormonio estimulante da tireoide. 


Quando o desequilibrio metabolico e corrigido, a estimulaqao da 
secreqao hormonal e interrompida e pode ser ate mesmo inibida. 
A supercorre^ao do desequilibrio estimula a secre^ao de hor¬ 
monio ou hormonios de contrabalan^o, para que a homeostasia 
seja mantida dentro de limites relativamente estreitos. O con- 
trole hipotalamico-hipofisario da secreijao hormonal tambem e 
regulado por retroalimentaqao. A falencia terminal dos orgaos 
(insuficiencia da glandula endocrina) leva a reduqao das con¬ 
centrates circulantes dos hormonios produzidos pela glandula 
endocrina e, assim, ao aumento da secre^ao de hormonios hi- 
potalamicos de liberaqao e de hormonios hipofisarios (ver Qua¬ 
dro 32-1; Figura 32-1). Caso a concentraqao circulante normal 
dos hormonios seja restaurada, a inibirpao por retroalimentaqao 
da hipofise e do hipotalamo resulta na interrupqao da secre^ao 
anteriormente estimulada dos hormonios de liberaqao e hipofi¬ 
sarios, bem como restaura^ao de suas concentraqoes circulantes 
aos niveis normals. 

Do mesmo modo, na presemja de hiperfunqao autonoma 
da glandula endocrina (p. ex., sindrome de McCune-Albright, 


doenqa de Graves ou tumor da glandula suprarrenal), os hormo¬ 
nios hipotalamicos de libera^ao e os hormonios hipofisarios sao 
suprimidos (ver Figura 32-1). 

Bethin K, Fuqua JS: General concepts and physiology. In: Kappy MS, 
Allen DB, Geffner ME (editors): Pediatric Practice-Endocrinology. 
McGraw-Hill, 2010: 1-22. 


DISTURBIOS DO CRESCIMENTO 


Os disturbios do crescimento e desenvolvimento sao os pro- 
blemas mais comuns avaliados pelos endocrinologistas pe- 
diatricos. Enquanto a maioria dos casos representa variantes 
normals do desenvolvimento, e essencial a identifica^ao de 
padroes anormais de crescimento, uma vez que desvios do pa- 
drao podem ser a primeira ou unica manifesta^o de muitos 
disturbios endocrinos. A velocidade de ganho estatural e o pa- 
rametro mais critico na avaliaqao do crescimento da crianqa. 
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▲ Figura 32-1 Esquema geral do eixo hipotamalo-hipofi- 
se-glandula endocrina. Os hormonios de liberacao sinte- 
tizados no hipotalamo sao secretados na circulacao portal 
hipofisaria. Os hormonios troficos sao secretados pela hi- 
pofise em resposta, e eles atuam em glandulas endocrinas 
especificas para estimular a secrecao de seus respectivos 
hormonios. Os hormonios das glandulas endocrinas exercem 
seus respectivos efeitos sobre diversos tecidos-alvo (orgaos 
terminais) e exercem retroalimentacao negativa (inibicao 
por retroalimentacao) sobre suas proprias secrecoes ao 
atuarem ao nivel da hipofise e do hipotalamo. Este sistema 
e caracteristico dos hormonios listados no Quadro 32-1 
(terceiro nivel). 


O aumento ou a reduqao persistente dos percentis de altura 
entre os 2 anos de idade e o intcio da puberdade sempre requer 
avaliaqao. £ mais diftcil distinguir entre o crescimento normal 
e o anormal nos primeiros 2 anos de vida, visto que os lacten- 
tes podem apresentar aceleraqao ( catch-up ) ou desaceleraqao 
( catch-down ) do crescimento nesse periodo. De forma seme- 
lhante, a variabilidade no momento do initio da puberdade 
faz com que a adolescencia inicial seja outro periodo durante 
o qual a avaliaqao das anormalidades do crescimento necessita 
de consideraqao minuciosa. 

Devem-se usar padroes adequados na avaliaifao do cresci¬ 
mento. O National Center for Health Statistics oferece graficos 
de crescimento padrao para crianqas norte-americanas (ver 
Capitulo 1). Os padroes de crescimento normal podem variar 
segundo o pais de origem. Os graficos de crescimento estao dis- 
poniveis para alguns grupos etnicos da America do Norte e para 
algumas sindromes com disturbios especificos do crescimento, 
como a sindrome de Turner ou de Down. 


ALTURA-ALVO E MAT UR AC AO ESQUELETICA 

O potencial de crescimento e altura da crianqa e determinado 
em grande parte por fatores geneticos. A altura-alvo (media dos 
pais) de uma crianqa e calculada por meio da altura media dos 
pais somada a 6,5 cm, para meninos, ou subtraindo-se 6,5 cm, 
para meninas. Este calculo ajuda na identificaqao do potencial 
genetico de crescimento da crian 9 a. A maioria das crianqas al¬ 
canna a altura de adulto dentro de 8 cm da altura media dos pais. 
Outro parametro que determina o potencial de crescimento e 
a maturaqao esqueletica ou a idade ossea. Apos o periodo neo¬ 
natal, a idade ossea e avaliada comparando-se a radiografia da 
mao e do punho esquerdos da crianqa com os padroes de Greu- 
lich e Pyle. A presenqa de idade ossea retardada ou avan^ada 
nao e diagnostica de nenhuma doenqa especifica, mas o grau 
de maturaqao esqueletica permite a determinaqao do potencial 
de crescimento remanescente em porcentagem da altura total e 
possibilita a previsao da altura final. 

BAIXA ESTATURA 

E importante diferenciar variantes normais de crescimento (baixa 
estatura familiar e atraso constitutional do crescimento) de con- 
di^oes patologicas (Quadro 32-2). A baixa estatura patologica 
e mais provavel em crianqas cuja velocidade de crescimento e 
anormal (cruzando os principals percentis de altura na curva de 
crescimento) ou naquelas que sao significativamente habeas para 
suas familias. Crianqas com doenqas cronicas ou deficiencias nu- 
tricionais podem apresentar um crescimento linear pobre, mas 
que normalmente esta relacionado a ganho de peso inadequado. 
Em contrapartida, causas endocrinas de baixa estatura estao ge- 
ralmente associadas a ganho de peso normal ou excessivo. 

1. Baixa estatura familiar e atraso 
constitucional do crescimento 

Crian^as com baixa estatura familiar normalmente apresentam 
peso e comprimento normais ao nascimento. Nos primeiros 
2 anos de vida, a velocidade de crescimento linear desacelera, ao 
passo que as crianqas se aproximam do percentil geneticamente 
determinado. Uma vez alcan^ado o percentil-alvo, a crianqa re- 
toma o crescimento linear normal paralelo a curva de cresci¬ 
mento. A maturaqao esqueletica e o momento da puberdade sao 
compativeis com a idade cronologica. A crianqa cresce ao longo 
de seu proprio percentil de crescimento, e a altura final e baixa, 
mas adequada para a familia (Figura 32-2). Por exemplo, um 
lactente do sexo masculino de uma mae com 1,53 me um pai 
com 1,66 m (altura media dos pais calculada de 1,66 m) pode 
apresentar um comprimento ao nascimento no percentil 50 fl . 
Entretanto, o percentil de comprimento desta crian 9 a ira sofrer 
um desvio inferior durante os primeiros 2 anos de vida e se esta- 
belecera no percentil 5 a , onde ira permanecer. 

Criampas com atraso constitucional do crescimento nao tem 
necessariamente pais baixos, mas apresentam um padrao de cres¬ 
cimento semelhante aqueles com baixa estatura familiar. A dife- 
ren 9 a e que crianqas com atraso constitucional do crescimento 
apresentam um retardo na maturaqao esqueletica e no initio da 
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Quadro 32-2 Causas de baixa estatura 


A. Baixa estatura genetico-familiar 

B. Retardo constitutional do crescimento 

C. Disturbios endocrinos 

1. Deficiencia de hormonio do crescimento (GH) 

a. Hereditaria 

(1) Mutacao do receptor do hormonio liberador de hormonio 
do crescimento (GHRH) 

(2) Delecao do gene GH 

(3) Resistencia ao GH 

(4) Hipopituitarismo congenito — deficiencia de GH 
juntamente com deficiencia de outros hormonios da hipofise 
anterior 

b. Idiopatica — com ou sem associacao a anormalidades de 
estruturas do SNC da linha media 

(1) Deficiencia de GH isolada 

(2) Deficiencia de hormonios hipofisarios associada 

c. Adquirida 

(1) Transitoria — p. ex., baixa estatura psicossocial 

(2) Organica — tumor, irradiacao do SNC, infeccao ou trauma 

2. Deficiencia do fator I de crescimento semelhante a insuiina 
(IGF-1) 

3. Hipotireoidismo 

4. Excesso de cortisol — doenca de Cushing ou sindrome de Cushing 
(incluindo causas iatrogenicas) 

5. Puberdade precoce 

6. Diabetes melito (pouco controlado) 

7. Pseudo-hipoparatireoidismo 

8. Raguitismo 

D. Crescimento intrauterino restrito 

1. Anormalidades fetais intrinsecas — disturbios cromossomicos 

2. Sindromes (p. ex., Russell-Silver, Noonan, Bloom, de Lange, 
Cockayne) 

3. Infeccoes congenitas 

4. Anormalidades placentarias 

5. Anormalidades maternas 

a. Hipertensao/toxemia 

b. Uso de drogas 

c. Desnutricao 

E. Erros inatos do metabolismo 

1. Mucopolissacaridose 

2. Outras doencas de deposito 

F. Doencas intrinsecas do osso 

1. Defeitos do crescimento de ossos tubulares ou da coluna vertebral 
(p. ex., acondroplasia, nanismo metatrofico, nanismo diastrofico, 
condrodisplasia metafisaria) 

2. Desenvolvimento desorganizado da cartilagem e dos componentes 
fibrosos do esqueleto (p. ex., exostoses cartilaginosas multiplas, 
displasia fibrosa com pigmentacao cutanea) 

G. Baixa estatura associada a defeitos cromossomicos 

1. Autossomico (p. ex., sindrome de Down, sindrome de 
Prader-Willi) 

2. Cromossomico sexual (p. ex., sindrome de Turner — XO) 

H. Doencas sistemicas cronicas, defeitos congenitos e canceres 
(p. ex., infeccao cronica e infestacao, doenca inflamatoria intestinal, 
hepatopatia, miocardiopatia, doenca hematologica, doenca do sistema 
nervoso central, doenca pulmonar, doenca renal, desnutricao, canceres, 
doencas vasculares e do colageno) 

I. Baixa estatura psicossocial (nanismo de privacao) 


puberdade. Nestas crianqas, o crescimento continua alem do 
tempo em que a maioria das crianqas para de crescer, sendo a al- 
tura final adequada para a altura-alvo (Figura 32-3). Muitas vezes, 
ha uma historia de familiares com “maturidade tardia”. 

2. Deficiencia de hormonio do crescimento 

O hormonio do crescimento (GH) humano e produzido pela hi¬ 
pofise anterior. A secreqao e estimulada pelo hormonio liberador 
de hormonio do crescimento (GHRH) e inibido pela somatosta- 
tina. O GH e secretado de forma pulsatil em resposta ao sono, ao 
exercicio e a hipoglicemia e tem efeitos promotores de crescimento 
e metabolicos diretos (Figura 32-4). O GH tambem promove indi- 
retamente o crescimento por meio da estimulaqao dos fatores de 
crescimento semelhante a insuiina, principalmente o IGF-1. 

A deficiencia de hormonio do crescimento (GHD) e carac- 
terizada por reduqao da velocidade de crescimento e retardo da 
maturaqao esqueletica, na ausencia de outras explicates. Os exa- 
mes laboratoriais indicam secreqao ou aqao subnormal de GH. 
A GHD pode acontecer isolada ou associada a deficiencias de 
outros hormonios hipofisarios, podendo ser congenita (displasia 
septo-optica ou hipofise posterior ectopica), genetica (mutaqao 
dos genes GH ou GHRH), ou adquirida (craniofaringioma, ger- 
minoma, histiocitose ou irradiaqao craniana). A GHD idiopatica e 
o estado de deficiencia mais comum, com uma incidencia de apro- 
ximadamente 1:4.000 crianqas. Tem sido descritos pacientes com 
sindrome de resistencia ao GH causada por mutates no receptor 
de GH ou em outros componentes da via de sinalizaqao do GH. A 
apresentaqao da resistencia ao GH e semelhante a do GHD, mas 
a baixa estatura e frequentemente grave, com pouca ou nenhuma 
resposta a terapia com GH. Algumas mutates, como o nanismo 
de Laron, sao acompanhadas de dismorfia facial e esqueletica. 

Lactentes com GHD tem peso normal ao nascimento com 
comprimento apenas um pouco diminuido, sugerindo que o GH 
contribui pouco para o crescimento intrauterino. Os lactentes com 
deficiencia de GH podem se apresentar como recem-nascidos com 
hipoglicemia por conta de outras deficiencias hipofisarias associa- 
das, como hipotireoidismo central ou insuficiencia suprarrenal. 
Micropenis pode ser uma caracteristica de recem-nascidos do 
sexo masculino com deficiencia de gonadotroftna e GH. A GHD 
e o hipopituitarismo isolados podem nao ser reconhecidos ate o 
fim da primeira ou da segunda infancia, uma vez que o atraso do 
crescimento pode ser retardado ate as fases finais da infancia. Nao 
obstante ao inicio, a principal manifestaqao da GHD idiopatica ou 
adquirida e a velocidade subnormal de crescimento (Figura 32-5). 
Uma vez que a GH promove lipolise, muitas crianqas com deficien¬ 
cia de GH apresentam adiposidade do tronco. 

Exames laboratoriais para avaliar o estado do GH podem ser 
de dificil interpretaqao. Crianqas com estatura normal ou baixa 
apresentam padroes de secreqao de GH com ampla variaqao, e ha 
uma significativa superposiqao entre a crian 9 a com deficiencia 
de GH e a crianqa normal. Amostras aleatorias para a medida do 
GH serico nao tem valor no diagnostico da GHD, uma vez que 
a secreqao de GH e pulsatil. As concentrates sericas de IGF-1 e 
IGFBP-1 oferecem estimativas razoaveis da secreqao e da a 9 &o do 
GH na crian 9 a com nutr^ao adequada, (ver Figura 32-4) sendo 
frequentemente usadas como passo inicial na avalia 9 ao da GHD. 
Testes provocativos em uso de tais agentes como hipoglicemia 
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▲ Figura 32-2 Padrao de crescimento tipico de uma crianca com baixa estatura familiar. Apos o alcance do percentil adequado 
durante os primeiros 2 anos de vida, a crianca cursa com crescimento linear normal paralelo a curva de crescimento. A matu- 
racao esqueletica e o momento de inicio da puberdade sao compativeis com a idade cronologica. 0 percentil de altura que a 
crianca vem seguindo e mantido, e a altura final e baixa, mas adequada para a familia. 
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▲ Figura 32-3 Padrao de crescimento tfpico de uma crianca com retardo constitucional do crescimento. 0 crescimento e lento 
durante os 2 primeiros anos de vida, de modo semelhante as criancas com baixa estatura familiar. Posteriormente, a crianca 
adota urn crescimento linear normal paralelo a curva de crescimento. Entretanto, a maturacao esqueletica e o inicio da puber- 
dade sao retardados. 0 crescimento continua alem do tempo em que a maioria das criancas para de crescer, sendo a altura final 
adequada para a altura-alvo. 
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▲ Figura 32-4 Sistema GHRH/GH/IGF-1. Os efeitos do GH sobre o crescimento sao em parte resultado de seus efeitos anabo- 
licos diretos no musculo, no figado e no osso. Alem disso, o GH estimula varios tecidos a produzirem IGF-1 localmente, o qual 
induz o crescimento do proprio tecido (efeito paracrino do IGF-1). A acao do GH sobre o figado resulta na secrecao de IGF-1 (IGF-1 
circulante), que por sua vez induz crescimento de outros tecidos (efeito endocrino do IGF-1). A acao do hormonio de crescimento 
no figado tambem aumenta a secrecao da proteina 3 de ligacao do IGF (IGFBP-3) e da subunidade acido-labil (ALS), que formam 
um complexo de alto peso molecular com o IGF-1. A funcao deste complexo e transportar o IGF-1 ate seus tecidos-alvo, mas o 
complexo tambem atua como reservatorio e possivel inibidor da acao do IGF-1. Em varias doencas cronicas, os efeitos metabo- 
licos diretos do GH sao inibidos; a secrecao de IGF-1 em resposta ao GH e bloqueada e, em alguns casos, a sintese de IGFBP-3 
e aumentada, resultando em forte inibicao do crescimento da crianca. IGF-1, fator I de crescimento semelhante a insulina; GH, 
hormonio do crescimento; GHRH, hormonio liberador de hormonio do crescimento. 


induzida por insulina, arginina, levodopa, clonidina ou gluca- 
con nao sao fisiologicos e sao geralmente de dificil reprodu<;ao, 
limitando seus valores no esclarecimento da secrecao de GH. 
Quando os resultados dos exames de GH sao duvidosos, a prova 
terapeutica com GH pode ajudar a determinar se a crian 9 a anor- 
malmente baixa se beneficiara do GH. Hoje em dia, o esquema 
de tratamento recomendado para a GHD e GH recombinante 
subcutaneo administrado 7 dias por semana com uma dose se- 
manal total de 0,15-0,3 mg/kg. 

A terapia com GH e aprovada pelo FDA para crian^as com 
GHD e crescimento restrito associado a insuficiencia renal cro- 
nica, para meninas com sindrome de Turner, criamjas com sin- 
drome de Prader-Willi e criamjas que nasceram pequenas para 
a idade gestacional (PIG) e nao conseguem ter o catch-up de 
crescimento ate os 4 anos de idade. A terapia com GH tambem 
foi aprovada para crian^as com baixa estatura idiopatica cuja 
altura atual e mais que 2,25 desvios-padrao abaixo do normal 
para a idade. O aumento final da altura pode ser de 5-7 cm na 
popula^ao. Esta ultima indica^ao e controversa, e o papel do GH 
para a baixa estatura idiopatica ainda nao foi esclarecido. Efeitos 
colaterais do GH recombinante nao sao comuns, mas consis¬ 
tent em hipertensao intracraniana benigna e luxatpao epifisaria 
femoral. Com diagnostico e tratamento precoces, criampas com 


GHD alcan^am a altura adulta normal ou proxima ao normal. O 
IGF-1 recombinante e usado para tratar criampas com resistencia 
ao GH ou deficiencia de IGF-1. 

3. Pequeno para a idade gestacional/ 
Crescimento intrauterino restrito 

Lactentes PIG tem o peso abaixo do percentil 10 2 para a relatpao 
peso ao nascimento-idade gestacional da populatpao. Lactentes 
PIG incluem lactentes constitucionalmente pequenos crescendo 
segundo suas capacidades e lactentes com crescimento intraute¬ 
rino retardado (CIUR). 

PIG/CIUR sao consequencias de ambiente materno preca- 
rio, anormalidades fetais intrinsecas, infec^oes congenitas ou 
desnutriifao fetal. Anormalidades fetais intrinsecas que causam 
PIG/CIUR compreendem as sindromes de Russell-Silver, Seckel, 
Noonan, Bloom e Cockayne e a progeria. Muitas crian^as com 
PIG/CIUR leve e sem anormalidades fetais intrinsecas exibem 
catch-up de crescimento durante os primeiros 3 anos. Contudo, 
15-20% permanecem baixos ao longo da vida, particularmente 
aqueles cujo retardo do crescimento in utero ocorreu por varios 
meses e nao apenas nos ultimos 2-3 meses de gesta^ao. O catch-up 
de crescimento tambem pode ser inadequado em lactentes 
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▲ Figura 32-5 Padrao de crescimento tipico de uma crianca com deficiencia de hormonio do crescimento (GHD) adquirida. 
Criancas com GHD adquirida apresentam velocidade de crescimento anormal e nao conseguem manter o percentil de altura 
durante a infancia. Outras caracteristicas fenotipicas (adiposidade central e facies imatura) podem estar presentes. Criancas 
com GHD congenita cruzam percentis durante os primeiros 2 anos de vida, de modo semelhante ao padrao observado na baixa 
estatura familiar e no retardo constitutional, mas depois falham em alcancar urn percentil de altura estavel. 
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PIG/CIUR pre-termo com nutriqao pos-natal deficiente. Crian- 
qas que nao apresentam catch-up de crescimento tem velocidade 
de crescimento normal, mas seguem um percentil de altura in¬ 
ferior ao esperado para a famflia. Diferentemente das crianqas 
com atraso constitucional do crescimento, as crianqas com PIG/ 
CIUR tem maturaqao esqueletica correspondente a idade crono- 
logica ou levemente retardada. 

A terapia com GH para crianqas PIG/CIUR com retardo do 
crescimento e aprovada pelo FDA e parece ser eficaz no aumento 
da velocidade de crescimento e da altura adulta final. 

4. Baixa estatura desproporcional 

Existem mais de 200 displasias esqueleticas esporadicas e geneticas 
que podem causar baixa estatura desproporcional. A medida da en- 
vergadura e da razao entre o segmento corporal superior e inferior e 
util em determinar se a crianqa tem proporqoes corporais normais. 
Caso seja encontrada baixa estatura desproporcional, pode-se fazer 
uso do levantamento osseo para detectar achados radiograficos 
especificos caracterlsticos de determinados disturbios. O efeito do 
GH sobre a maioria desses disturbios raros e desconhecido. 

5. Baixa estatura associada a sindromes 

A baixa estatura esta associada a varias sindromes, incluindo de 
Turner, Down e Prader-Willi. Meninas com slndrome de Turner 
frequentemente apresentam caracterlsticas reconheclveis, como 
micrognatia, pescoqo curto e alado, baixa implantaqao posterior 
dos cabelos, edema das maos e dos pes, multiplos nevos pigmen- 
tados e aumento do angulo de sustentaqao. Em algumas meninas, 
a baixa estatura e a unica manifestaqao evidente. Assim, qualquer 
menina com baixa estatura sem causa aparente deve ser submetida 
a avaliaqao cromossomica. Embora as meninas com sindrome de 
Turner geralmente nao tenham deficiencia de GH, a terapia com 
GH pode melhorar a altura final em media de 6,0 cm. A duraqao 
da terapia com GH e um significante preditor de ganho de peso a 
longo prazo; por isso, e importante que a slndrome de Turner seja 
diagnosticada precocemente, e o GH iniciado, assim que posslvel. 

O GH e aprovado para o tratamento do deficit de crescimento 
na slndrome de Prader-Willi. Muitos individuos acometidos sao 
GH-deficientes, e o GH melhora o crescimento, a composiqao cor¬ 
poral e a atividade flsica. Ha relatos de algumas mortes de crianqas 
com Prader-Willi em tratamento com GH, sendo que todas ocor- 
reram em crianqas muito obesas, crianqas com disfunqoes respira¬ 
torias, apneia do sono ou infecqoes respiratorias nao identificadas. 
Caso haja, o papel do GH nestas mortes e desconhecido. Como 
precauqao, recomenda-se que todos os pacientes com Prader-Willi 
sejam avaliados quanto a obstruqao das vias respiratorias superio- 
res e apneia do sono antes de se iniciar terapia com GH. Crianqas 
com sindrome de Down devem ser avaliadas quanto a GHD, ape- 
nas se o crescimento linear for anormal quando comparado ao 
grafico de crescimento da slndrome de Down. 

6. Baixa estatura psicossocial 
(nanismo psicossocial) 

Baixa estatura psicossocial trata-se do retardo do crescimento 
associado a privaqao emocional. A subnutriqao provavelmente 


contribui para o retardo do crescimento em algumas dessas 
crianqas. Outros sintomas consistem em habitos alimentares e 
de bebida bizarros, incontinencia intestinal e vesical, isolamento 
social e atraso de aquisiqao e desenvolvimento da fala. A secre- 
qao de GH em crianqas com baixa estatura psicossocial esta di- 
minuida, mas a terapia com GH em geral nao traz beneflcios. Lar 
de adoqao ou mudanqas no ambiente psicologico em casa geral¬ 
mente resultam em melhora do crescimento e normalizaqao da 
secreqao de GH, da personalidade e dos habitos alimentares. 

Avaliacao dinica 

A investigaqao laboratorial deve ser guiada pela anamnese e pelo 
exame flsico. Dados presentes na historia e no exame flsico com- 
preendem tamanho ao nascimento, padrao de crescimento desde 
o nascimento, padroes de crescimento familiar, fase puberal, 
manifestaqoes dismorficas, proporqao dos segmentos corporais 
e saude psicologica. Em crianqas em que o principal disturbio 
e a deficiencia no ganho de peso, historia de doenqa cronica e 
avaliaqao nutricional sao indicadas. Os exames laboratoriais a 
seguir podem ser uteis quando direcionados pela anamnese e 
pelo racioclnio clinico: 

1. Radiografia da mao e do punho esquerdos para determina- 
qao da idade ossea 

2. Hemograma (para detectar anemia cronica ou infecqao) 

3. Velocidade de hemossedimentaqao (frequentemente elevada 
em doenqas vasculares e do colageno, cancer, infecqao cro¬ 
nica e doenqa inflamatoria intestinal) 

4. Exame de urina, ureia e creatinina sericas (doenqa renal 
oculta) 

5. NIveis sericos de eletrolitos, calcio e fosforo (doenqa renal 
tubular e doenqa metabolica ossea) 

6. Exame de gordura nas fezes, transglutaminase tecidual serica 
ou anticorpo endomisial (doenqa cellaca ou disabsortiva) 

7. Cariotipo (em meninas) 

8. Testes de funqao tireoidiana: tiroxina livre (FT 4 ) e hormonio 
estimulante da tireoide (TSH) 

9. IGF-1 e proteina 3 de ligaqao do IGF (IGFBP-3) 
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ESTATURA ALTA 

Embora os disturbios do crescimento estejam geralmente asso- 
ciados a baixa estatura, condiqoes patologicas potencialmente 
graves podem estar associadas a alta estatura e ao excesso de 



DOENCAS ENDOCRINAS 




Quadro 32-3 Causas de estatura alta 

A. Constitutional (familiar) 

8. Causas endocrinas 

1. Excesso de hormonio do crescimento (gigantismo hipofisario) 

2. Puberdade precoce 

3. Hipogonadismo 

C. Causas nao endocrinas 

1. Sindrome de Klinefelter 

2. Elomens XYY 

3. Sindrome de Marfan 

4. Gigantismo cerebral (sindrome de Sotos) 

5. Homocistinuria 


crescimento (Quadro 32-3). A secreqao em excesso do GH e 
rara, geralmente associada ao adenoma hipofisario funcionante. 
O excesso de GH causa gigantismo, se as epifises estiverem aber- 
tas, ou acromegalia, se as epifises estiverem fechadas. O diag¬ 
nostic e confirmado com o achado de niveis elevados de GH e 
IGF-1 ao acaso e falha na supressao de GH durante o teste oral 
de tolerancia a glicose. 

Considerando que o limite superior da altura aceitavel esta 
aumentando em ambos os sexos, a preocupaqao acerca do cres¬ 
cimento excessivo em meninas e menos frequente atualmente do 
que no passado. Quando tal preocupaqao surge, a historia familiar, 
a curva de crescimento, a fase puberal e a avaliaqao da maturaqao 
esqueletica permitem uma previsao da altura adulta final. Assis- 
tencia, aconselhamento e educar^ao podem abviar as preocupa- 
qoes pessoais e da familia. Raramente, quando a altura prevista 
e excessiva e inaceitavel, pode-se usar a terapia estrogenica para 
acelerar a maturaqao ossea e encurtar o periodo de crescimento. 

Sotos JF, Argente J: Overgrowth disorders associated with tall stature. 

Adv Pediatr 2008;55:213 [PMID: 19048732], 


DISTURBIOS DA HIPOFISE POSTERIOR 


A hipofise posterior (neuro-hipofise) e uma extensao do hipo¬ 
talamo ventral. Seus dois hormonios principals — ocitocina e 
arginina-vasopressina — sao sintetizados nos nucleos supra- 
optico e paraventricular do hipotalamo ventral. Apos a sintese, 
estes hormonios peptideos sao acondicionados em granulos com 
neurofisinas especificas e transportados via axonios para seus 
sitios de armazenamento na hipofise posterior. A vasopressina e 
essencial para o equilibrio hidrico, atuando primariamente sobre 
os rins, para promover reabsorqao tubular de agua. A ocitocina 
e mais ativa durante o parto e o aleitamento materno e nao sera 
abordada aqui com mais detalhes. 

FISIOLOGIA DA ARGININA-VASOPRESSINA 
(HORMONIO ANTIDIURETICO) 

A liberaqao de vasopressina e controlada principalmente pela 
osmolalidade serica e pelo volume intravascular. A liberaqao e 
estimulada por minimos aumentos da osmolalidade plasmatica 


(detectados por osmorreceptores presentes no hipotalamo an¬ 
terolateral) e grandes reduqoes do volume intravascular (detec¬ 
tados por barorreceptores presentes nos atrios cardiacos). Os 
disturbios de liberaqao e aqao da vasopressina consistem em (1) 
diabetes insipido central (neurogenic); (2) diabetes insipido ne- 
frogenico (ver Capitulo 22); e (3) sindrome da secreqao inapro- 
priada de hormonio antidiuretico (SIADH). 

DIABETES INSIPIDO CENTRAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Polidipsia, poliuria (> 2 L/m 2 /dia), nocturia, desidratacao e 
hipernatremia. 

► Incapacidade em concentrar urina apos a restricao de 
liquidos (densidade da urina < 1,010; osmolalidade 
< 300 mOsm/kg). 

► Osmolalidade plasmatica > 300 mOsm/kg com osmolali¬ 
dade da urina < 600 mOsm/kg. 

► Vasopressina plasmatica baixa com resposta antidiuretica a 
vasopressina exogena. 


CONSIDERACOES GERAIS 

Pacientes com diabetes insipido (DI) central sao incapazes de 
sintetizar e liberar vasopressina. Com sua ausencia, os rins nao 
conseguem concentrar a urina, e ha perda excessiva de agua na 
urina. As causas geneticas de DI central sao raras e incluem mu¬ 
tates do gene da vasopressina (principalmente na porqao neu- 
rofisina do precursor da vasopressina) e do gene WFS1 que causa 
DI, diabetes melito, atrofia optica e surdez (sindrome de Wol¬ 
fram ou DIDMOAD). Anormalidades cerebrais da linha media, 
como displasia septo-optica e holoprosencefalia, tambem estao 
associadas ao DI central. Lesao cerebral traumatica ou neuro- 
cirurgia no hipotalamo e na hipofise (ou proxima aos mesmos) 
pode causar DI transitorio ou permanente. O DI traumatico em 
geral tern duas fases. Inicialmente, o DI transitorio e causado 
por edema no hipotalamo ou na hipofise. Em 2-5 dias, a libera- 
qao desregulada de vasopressina por neuronios em processo de 
morte causa SIADH. No final, o DI permanente ocorre quando 
ha destruiqao de um numero suficiente de neuronios produtores 
de vasopressina. 

Tumores e doenqas infiltrativas do hipotalamo e da hipofise 
podem causar DI. Em crianqas com craniofaringioma, o DI ge¬ 
ralmente ocorre apos a intervenqao neurocirurgica. Em contra- 
partida, crianqas com germinoma com frequencia apresentam 
DI. Os germinomas podem permanecer indetectaveis por muitos 
anos. Assim, crianqas com DI inexplicavel devem ser submetidas 
a RM regularmente. Doenqas infiltrativas, como histiocitose e 
hipofisite linfocitica, podem causar DI. Nestas condiqoes, assim 
como nos germinomas, imagens de RM caracteristicamente 
evidenciam espessamento da haste hipofisaria. Infecqoes envol- 
vendo a base do cranio podem causar DI transitorio. 
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Achados ch'nicos 

O inicio do DI e frequentemente subito, caracterizado por po- 
liuria, nocturia, enurese e sede intensa. Crianqas com DI cos- 
tumam desejar agua fria. Hipernatremia, hiperosmolalidade 
e desidrataqao estao presentes quando a ingestao hidrica nao 
acompanha as perdas urinarias. Em lactentes, os sintomas 
tambem podem incluir retardo do desenvolvimento {failure to 
thrive), vomitos, constipaqao e febre sem causa aparente. Alguns 
lactentes apresentam desidrataqao grave, colapso circulatorio e 
convulsoes. A deficiencia de vasopressina pode estar oculta em 
pacientes com pan-hipopituitarismo por conta da diminui^ao 
da excreqao de agua livre associada a insuficiencia suprarrenal. 
O tratamento desses pacientes com glicocorticoides pode des- 
mascarar o DI. 

O DI e confirmado quando a hiperosmolalidade serica esta 
associada a hipo-osmolalidade urinaria. Caso a crianqa com sus- 
peita de DI consiga passar a noite confortavelmente sem beber, 
a avaliaqao ambulatorial e adequada. A ingestao hidrica oral e 
proibida apos a meia-noite. A osmolalidade, o sodio e a den- 
sidade da primeira micqao da manha sao obtidos. O DI e des- 
cartado em pacientes com densidade urinaria da manha maior 
que 1,015. Se a urina nao estiver concentrada, deve-se obter uma 
amostra de sangue poucos minutos apos a coleta de urina para 
avaliaqao da osmolalidade e da concentraqao de sodio, de crea- 
tinina e de calcio. 

Caso os resultados da triagem sejam inconclusivos ou os sin¬ 
tomas impe^am a suspensao segura de liquidos em casa, deve-se 
realizar o teste de privaqao de agua no hospital. Neste teste, a 
ingestao de liquidos e suspensa enquanto a crianqa e monito- 
rada. Osmolalidade serica maior que 290 mOsm/kg associada a 
urina inadequadamente diluida (osmolalidade < 600 mOsm/kg) 
e diagnostica de DI. A baixa concentra^ao de vasopressina se¬ 
rica e a presenqa de resposta antidiuretica a administraqao de 
vasopressina ao final do teste diferenciam o DI central do ne- 
frogenico. Crianqas com DI central devem ser submetidas a RM 
com contraste da cabe 9 a para a pesquisa de tumores ou proces- 
sos infiltrativos. O “ponto brilhante” da hipofise posterior na RM 
esta geralmente ausente no DI. A capacidade diminuida de con- 
centrar a urina tambem esta presente em disturbios hipercalce- 
micos e anormalidades tubulares (p. ex., sindrome de Fanconi). 
A polidipsia primaria deve ser diferenciada do DI. Crianqas 
com polidipsia primaria tendem a apresentar niveis sericos de 
sodio mais baixos e geralmente podem concentrar a urina com 
privaqao noturna de liquido. Alguns podem ter DI nefrogenico 
secundario por conta da diluiqao do intersticio medular renal e 
da reduqao na capacidade renal de concentra^ao, mas ele regride 
com a restriqao de ingestao de liquidos. 

Tratamento 

O DI central e tratado com acetato de desmopressina (DDAVP) 
oral ou intranasal. O objetivo do tratamento e fornecer antidiu- 
rese que permita sono sem interrupqoes e aproximadamente 
1 hora de diurese antes da dose seguinte. Crian^as hospitalizadas 
com DI de inicio agudo podem ser tratadas com vasopressina 
intravenosa. Por conta da significante antidiurese, deve-se res- 
tringir o aporte hidrico intravenoso para dois terqos da taxa de 


manutenqao, e os eletrolitos devem ser monitorados rigorosa- 
mente em crian^as que estao recebendo vasopressina intrave¬ 
nosa para se evitar intoxicaqao hidrica. Lactentes com DI nao 
devem ser tratados com DDAVP. O tratamento com DDAVP em 
associaqao ao volume de formula ou leite materno necessario 
para assegurar uma quota calorica adequada poderia causar in- 
toxicaqao hidrica. Por esta razao, os lactentes sao tratados com 
agua livre suplementar, em vez de DDAVP, para manter a hidra- 
taqao normal. Uma formula com baixa carga de soluto renal e 
clorotiazidicos pode ser util no tratamento de lactentes com DI 
central. 

Cheetham T, Baylis PH: Diabetes insipidus in children: Patho¬ 
physiology, diagnosis and management. Paediatr Drugs 
2002;4:785 [PMID: 12431131], 

Ghirardello S et al.: The diagnosis of children with central diabe¬ 
tes insipidus. J Pediatr Endocrinol Metab 2007;20:359 [PMID: 
17451074], 

Rivkees SA et al.: The management of central diabetes insipidus 
in infancy: Desmopressin, low renal solute load formula, thia¬ 
zide diuretics. J Pediatr Endocrinol Metab 2007;20:459 [PMID: 
17550208], 

Wise-Faberowski L et al.: Perioperative management of diabetes in¬ 
sipidus in children. J Neurosurg Anesthesiol 2004;16:14 [PMID: 
14676564], 


glAndula tireoide 


DESENVOLVIMENTO FETAL DA TIREOIDE 

A tireoide fetal sintetiza os hormonios tireoidianos na 10- semana 
de gestaqao. Eles aparecem no soro fetal pela 1 1- semana de ges- 
taqao e aumentam progressivamente durante toda a gestaqao. Em 
grande parte, o eixo hipofise-tireoide fetal funciona de forma in- 
dependente do eixo hipofise-tireoide materno, porque o TSH ma¬ 
terno nao atravessa a placenta. Entretanto, o hormonio tireoidiano 
materno pode atravessar a placenta em quantidades limitadas. 

Ao nascimento, ha um pico de TSH de aproximadamente 
70 mU/L dentro de 30-60 minutos. O nivel serico dos hormonios 
tireoidianos aumenta rapidamente durante os primeiros dias de 
vida em resposta ao aumento de TSH. O nivel de TSH diminui 
para os niveis caracteristicos da infancia dentro de poucas sema- 
nas. O pico neonatal fisiologico de TSH pode gerar uma triagem 
neonatal falso-positiva para hipotireoidismo (i.e., TSH elevado) 
caso a amostra de sangue para triagem seja coletada no primeiro 
dia de vida. 

FISIOLOGIA 

O hormonio liberador de tireotrofina (TRH) hipotalamico es- 
timula a hipofise anterior a liberar TSH. Por sua vez, o TSH es- 
timula a glandula tireoide a captar o iodo e a sintetizar e liberar 
os hormonios ativos, tiroxina (T 4 ) e tri-iodotironina (T 3 ). Este 
processo e regulado por retroalimentaqao negativa envolvendo o 
hipotalamo, a hipofise e a tireoide (ver Figura 32-1). 

O T 4 e o hormonio tireoidiano predominante secretado pela 
glandula tireoide. A maioria dos T 3 e T 4 circulantes esta ligada 
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a globulina de ligaqao da tiroxina (TBG), albumina e pre-albu- 
mina. Menos de 1% dos T 3 e T 4 existem como T 3 livre (FT 3 ) 
e T 4 livre (FT 4 ). O T 4 e desiodado em tecidos para T 3 (ativa) 
ou T 3 reversa (inativa). Nos tecidos perifericos, o T 3 liga-se a 
receptores nucleares dos hormonios tireoidianos de alta afini- 
dade no citoplasma e e translocado para o nucleo, exercendo 
seus efeitos biologicos por meio da modificaqao da expressao 
genica. 

O nivel de T 4 esta baixo no hipotireoidismo. Ele pode estar 
baixo tambem em lactentes prematuros, desnutriqao, doenqa 
grave e apos terapia com T 3 . Ainda nao esta claro se lacten¬ 
tes prematuros com T 4 baixo se beneficiam do tratamento. O 
T 4 tambem esta baixo em situates que afetam a TBG. Os niveis 
de TBG estao reduzidos na deficiencia familiar de TBG, nefrose 
e em pacientes recebendo androgenios. Na sepse, a clivagem de 
TBG esta aumentada. O tratamento com determinados farmacos 
(varfarina, furosemida, salicilato e fenitoina) causa ligaqao anor- 
mal a TBG. Contudo, uma vez que estes afetam essencialmente 
os niveis de TBG, e nao a funqao tireoidiana per se, os niveis de 
TSH e FT 4 permanecem normals. 

Os niveis de T 3 e T 4 estao altos no hipertireoidismo e podem 
estar elevados em condiqoes associadas ao aumento dos niveis de 
TBG (excesso congenito de TBG, gravidez, terapia estrogenica) e 
ao aumento da ligaqao dos hormonios tireoidianos as proteinas 
de transporte. 

HIPOTIREOIDISMO (CONGENITO E ADQUIRIDO) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Retardo do crescimento, reducao da atividade fi'sica, ganho 
de peso, constipacao, pele seca, intolerancia ao frio e pu- 
berdade tardia. 

► Neonatos com hipotireoidismo congenito geralmente pare- 
cem normais, mas apresentam lingua espessa, fontanelas 
grandes, tonus muscular baixo, rouquidao, hernia umbilical, 
ictericia e retardo intelectual. 

► T 4 , FT 4 e captacao de T 3 por resina estao baixos; os niveis de 
TSH estao elevados no hipotireoidismo primario. 


Consideracoes gerais 

A deficiencia de hormonios tireoidianos pode ser congenita ou 
adquirida (Quadro 32-4). Ela pode ser consequencia de defeitos 
na glandula tireoide (hipotireoidismo primario) ou no hipo- 
talamo ou hipofise (hipotireoidismo central). 

O hipotireoidismo central ocorre em aproximadamente 
1:3.000-1:4.000 lactentes. Se nao tratado, ele pode causar dano 
neurocognitivo grave. A maioria dos casos e esporadica, re- 
sultante de hipoplasia ou aplasia da glandula tireoide ou falha 
da glandula em migrar para sua localizaqao anatomica normal 
(i.e., glandula tireoide lingual ou sublingual). Outra causa de 
hipotireoidismo congenito e a dis-hormonogenese causada por 
defeitos enzimaticos na sintese dos hormonios tireoidianos. 


Quadro 32-4 Causas de hipotireoidismo 


A. Congenitas 

1. Aplasia, hipoplasia ou descida incompleta da tireoide 

2. Erros inatos da sintese, secrecao ou reciclagem dos hormonios 
tireoidianos (devido a mutacoes autossomicas recessivas) 

a. Defeito no transporte de iodo 

b. Defeito de organificacao 

(1) Mutacao da iodoperoxidase 

(2) Mutacao da pendrina: sindrome de Pendred, associada a 
surdez neurossensorial congenita 

c. Defeitos de acoplamento 

d. Defeito da iodotirosina desiodase 

e. Polipeptideo iodado (tiroglobulina) anormal 

f. Incapacidade de converter T 4 em T 3 

3. Mediada por anticorpo materno (inibe a ligacao do TSH ao 
receptor) 

4. Defeito do receptor de TSH 

5. Defeito do receptor dos hormonios tireoidianos 

6. Exposicao intrautero 

a. Radioiodo 

b. Bociogenicos (propiltiouracila, metilmazol) 

c. Excesso de iodo 

7. Deficiencia de iodo (cretinismo endemico) 

B. Adquiridas (hipotireoidismo juvenil) 

1. Tireoidite autoimune (linfocitica) 

2. Tireoidectomia ou terapia com radioiodo para 

a. Tireotoxicose 

b. Cancer de tireoide 

3. Irradiacao da tireoide 

4. Deficiencia de tireotrofina 

a. Isolada 

b. Associada a outras deficiencias de hormonios da hipofise anterior 

5. Deficiencia de TRH devido a lesao ou doenca hipotalamica 

6. Medicamentos 

a. lodados 

(1) Excesso (p. ex., amiodarona) 

(2) Deficiencia 

b. Litio 

c. Cobalto 

7. Grandes hemangiomas 

8. Idiopatica 


T 3 , tri-iodotironina; T 4 , tiroxina; TRH, hormonio liberador de tireotrofina; TSH, 
hormonio estimulante da tireoide. 


Uma vez que farmacos antitireoidianos, incluindo propiltiou¬ 
racila (PTU) e metimazol, atravessam livremente a placenta, 
recem-nascidos podem nascer com hipotireoidismo e bocio de 
maes com hipertireoidismo tratadas com esses farmacos du¬ 
rante a gravidez. 

Niveis baixos de T 4 tambem podem ser causados pela re- 
duqao da secreqao de TSH associada ao uso cronico de glico- 
corticoides, dopamina ou somatostatina. Repolho, soja, acido 
aminosalicilico, derivados de tioureia, resorcinol, fenilbutazona, 
cobalto e consumo excessivo de iodo podem causar bocio e hi¬ 
potireoidismo durante a gravidez. Muitos destes agentes atra¬ 
vessam a placenta e devem ser usados com cautela durante a 
gestaqao. A deficiencia de iodo tambem causa hipotireoidismo. 
Na deficiencia materna grave de iodo, ambos, o feto e a mae, 
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sao T4-deficientes, sendo o feto acometido com dano cerebral 
irreverslvel. 

O hipotireoidismo juvenil, principalmente na presenqa de 
bocio, e geralmente resultado da tireoidite linfodtica cronica 
(de Hashimoto). Varios casos de pacientes com resistencia ao 
hormonio tireoidiano tern sido descritos, os quais apresentam 
aumento do T 4 e/ou do FT 4 , com TSH normal. Ha geralmente 
uma historia familiar da doenqa. As manifestaqoes cllnicas sao 
altamente variaveis devido a expressao diferencial das isoformas 
do receptor de hormonios tireoidianos nos diferentes tecidos. 

Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Ate mesmo quando a glandula tireoide esta completamente au- 
sente, a maioria dos recem-nascidos com hipotireoidismo con¬ 
genita parece normal ao nascimento e ganha peso normalmente 
nos primeiros meses de vida sem tratamento. Uma vez que o 
hipotireoidismo congenita deve ser tratado o mais cedo possivel 
para prevenir prejuizo intelectual, o diagnostico deve basear-se 
na triagem neonatal, e nao em sinais ou sintomas. A ictericia as- 
sociada a hiperbilirrubinemia nao conjugada pode estar presente 
em recem-nascidos com hipotireoidismo congenita. Alguns lac- 
tentes podem apresentar achados evidentes de lingua espessa, 
hipotonia, fontanelas grandes, constipaqao, hernia umbilical, 
choro rouco e pele seca. 

A crianqa com hipotireoidismo juvenil frequentemente 
apresenta baixa estatura e ganho de peso anormal. Outros 
achados consistem em retardo no desenvolvimento epifisario, 
fechamento tardio das fontanelas e retardo na erupqao denta- 
ria. A pele pode ser seca, espessa, escamosa, aspera, palida, fria, 
sarapintada ou de um aspecto amarelado. O cabelo pode ser 
seco, grosso ou quebradiqo. Pode haver afinamento lateral das 
sobrancelhas. Achados musculoesqueleticos incluem hipotonia 
e relaxamento lento dos reflexos tendineos profundos (mais 
notavel nos tornozelos). A hipertrofia muscular (slndrome de 
Kocher-Debre-Semelaigne) nao e comumente observada no 
hipotireoidismo congenita. Outros achados incluem lentidao 
fisica e mental, mixedema nao depressivel, constipaqao, ma- 
croglossia, hipotermia, bradicardia, voz ou choro rouco, hernia 
umbilical e surdez transitoria. A puberdade pode ser tardia. 
Metromenorragia pode estar presente em garotas maiores. As 
vezes, o hipotireoidismo induz a pseudopuberdade. Tambem 
pode haver galactorreia devido a estimulaqao da secreqao de 
prolactina. 

No hipotireoidismo causado por defeitos enzimaticos, in- 
gestao de bociogenicos ou tireoidite linfodtica cronica, a glan¬ 
dula tireoide pode estar aumentada. O aumento da tireoide em 
crianqas e em geral simetrico, e a glandula encontra-se mode- 
radamente firme, e nao nodular. Contudo, na tireoidite linfoci- 
tica cronica, a tireoide normalmente apresenta uma superflcie 
irregular. 

B. Achados laboratoriais 

Os nlveis de T 4 total e FT 4 estao diminuidos. A captaqao de 
T 3 por resina (T 3 RU) e lenta. No hipotireoidismo primario, o 


nlvel serico de TSH esta elevado. No hipotireoidismo central, o 
nlvel de TSH pode estar baixo ou normal, porem inadequado. 
Podem estar presentes autoanticorpos circulantes contra a ti¬ 
reoide peroxidase e a tireoglobulina. A prolactina serica pode 
estar elevada, resultando em galactorreia. O GH serico pode 
estar diminuido, com resposta subnormal do GH a estimulaqao 
em crianqas com hipotireoidismo primario grave, bem como nl¬ 
veis baixos de IGF-1 ou IGFBP-3, ou ambos. 

C. Exame de imagem 

A analise radiologica da tireoide, util no estabelecimento da 
causa do hipotireoidismo congenita, nao interfere no piano te- 
rapeutico e nao e necessaria. A idade ossea esta retardada. Os 
centros de ossificaqao, principalmente da pelve, podem apresen¬ 
tar multiplos centros pequenos ou um unico centra pontilhado, 
poroso ou fragmentado (disgenesia epifisaria). Cardiomegalia 
esta geralmente presente. O hipotireoidismo primario de longa 
duraqao pode estar associado a hiperplasia tireotrofica caracteri- 
zada por aumento selar ou hipofisario. 

0. Programas de triagem para o hipotireoidismo 
neonatal 

Todos os recem-nascidos devem ser triados para o hipotireoi¬ 
dismo congenita logo apos o nascimento, uma vez que a maioria 
nao apresenta achados flsicos sugestivos. Dependendo do es- 
tado, a triagem neonatal avalia o nlvel de T 4 total ou de TSH. 
Resultados anormais da triagem neonatal devem ser confirma- 
dos imediatamente com o nlvel de T 4 e TSH. O tratamento deve 
ser iniciado o mais rapido possivel. Nos casos de inlcio de tra¬ 
tamento no primeiro mes de vida acompanhado de boa adesao 
terapeutica durante a infancia, observa-se, geralmente, um prog¬ 
nostic neurocognitivo normal. 

Diagnostico diferencial 

O hipotireoidismo primario causado por defeitos intrinsecos da 
tireoide deve ser diferenciado do hipotireoidismo central cau¬ 
sado por deficiencia hormonal hipofisaria ou hipotalamica de 
TSH ou TRH. Os niveis de TSH e T 4 em associaqao sao os para- 
metros mais uteis. Quando o hipotireoidismo central e diagnos- 
ticado, a pesquisa de outras deficiencias hormonais hipofisarias 
e a RM da cabeqa sao necessarias. 

Tratamento 

A levotiroxina (75-100 mcg/m 2 /dia) e o farmaco de escolha para 
o hipotireoidismo adquirido. Em neonatos com hipotireoidismo 
congenita, a dose inicial e 10-15 mcg/m 2 /dia. Concentrates 
sericas de T 4 total ou FT 4 sao usadas para monitorar a adequa- 
qao da terapia inicial, porque o TSH neonatal fisiologicamente 
alto pode nao normalizar apos varios dias ou semanas. Poste- 
riormente, o T 4 e o TSH sao usados em associaqao, visto que 
a elevaqao do TSH serico e um indicador precoce sensivel da 
necessidade de aumento da medicaqao ou de melhora da adesao 
terapeutica. 
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TIREOIDITE 

1. Tireoidite linfocitica cronica (tireoidite 
autoimune cronica, tireoidite de Hashimoto) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Glandula tireoide firme, livremente movel, indolor e difu- 
samente aumentada. 

► A funcao tireoidiana esta geralmente normal, mas pode 
estar elevada ou diminulda, dependendo do estagio da 
doenca. 


Consideracoes gerais 

A tireoidite linfocitica cronica e a causa mais comum de bocio e 
hipotireoidismo adquirido na infancia. E mais comum em me- 
ninas, e sua incidencia alcanqa o pico durante a puberdade. A 
doenqa e causada pelo ataque autoimune da tireoide. O maior 
risco de autoimunidade tireoidiana (e outros disturbios endo- 
crinos autoimunes) esta associado a certos alelos de histocom- 
patibilidade. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

A tireoide encontra-se caracteristicamente aumentada, firme, 
livremente movel, indolor e simetrica, podendo ser nodular. O 
initio e insidioso. Algumas vezes, os pacientes apresentam uma 


sensaqao de compressao ou volume traqueal, rouquidao e disfa- 
sia. Nao ha sinais locais de inflamaqao ou infecqao sistemica. A 
maioria dos pacientes e eutireoidiana. Alguns pacientes sao sin- 
tomaticamente hipotireoidianos, e poucos sao sintomaticamente 
hipertireoidianos. 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais variam. As concentrates sericas de 
TSH, T 4 , FT 4 e T 3 RU sao em geral normals. Alguns pacientes sao 
hipotireoidianos com niveis elevados de TSH e baixos de hormo- 
nios tireoidianos. Poucos pacientes sao hipertireoidianos com 
supressao do TSH e niveis elevados dos hormonios tireoidianos. 
Os anticorpos contra a tireoide (antitireoglobulina, antitireoide 
peroxidase) estao frequentemente elevados. A cintigrafia da ti¬ 
reoide e de pouca ajuda para o diagnostico. A biopsia cirurgica 
ou por agulha e um procedimento diagnostico, mas raramente 
necessario. 

► Tratamento 

Ha controversias quanto a necessidade de se tratar a tireoidite 
linfocitica cronica com funqao tireoidiana normal. A reposiqao 
total dos hormonios tireoidianos pode diminuir o tamanho da ti¬ 
reoide, mas tambem pode causar hipertireoidismo. O hipotireoi¬ 
dismo geralmente se desenvolve com o tempo. Em razao disso, 
os pacientes necessitam de vigilancia por toda a vida. Crianqas 
com hipotireoidismo confirmado devem receber reposiqao dos 
hormonios tireoidianos. 

2. Tireoidite aguda (supurativa) 

A tireoidite aguda e rara. As causas mais comuns sao estrepto- 
cocos do grupo A, pneumococos, Staphylococcus aureus e anae- 
robios. Acredita-se que os organismos da orofaringe alcancem 
a tireoide por meio do forame cego patente e de vestigios do 
ducto tireoglosso. Pode haver forma^o de abscessos tireoidia¬ 
nos. O paciente apresenta-se intoxicado, com febre e calafrios. 
A glandula tireoide encontra-se aumentada e extremamente do¬ 
lorosa, com eritema, rouquidao e disfagia associados. No geral, 
os testes de funqao tireoidiana sao normals. Os pacientes apre¬ 
sentam leucocitose, desvio a esquerda e aumento da velocidade 
de hemossedimentaqao. A antibioticoterapia especifica deve ser 
administrada. 

3. Tireoidite subaguda (nao supurativa) 

A tireoidite subaguda (tireoidite de Quervain) e rara. Acredita-se 
que seja consequencia de infecqao viral por caxumba, influenza, 
ecovirus, virus Coxsackie, virus Epstein-Barr ou adenovirus. 
Os sintomas de apresentaqao sao semelhantes aos da tireoidite 
aguda — febre, astenia, garganta inflamada, disfagia e dor na 
tireoide, que pode irradiar para a orelha. A tireoide encontra-se 
firme e aumentada. A velocidade de hemossedimentaqao esta 
elevada. Diferentemente da tireoidite aguda, o initio costuma ser 
insidioso, e as concentraqoes sericas dos hormonios tireoidianos 
podem estar elevadas. 
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HIPERTIREOIDISMO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Nervosismo, instabilidade emocional, hiperatividade, fa- 
diga, tremor, palpitacao, excesso de apetite, perda de peso, 
diaforese e intolerancia ao calor. 

► Bocio, exoftalmia, taquicardia, pressao de pulso alar- 
gada, hipertensao sistolica, fraqueza e pele lisa, umida e 
quente. 

► 0 TSH esta suprimido. Os niveis dos hormonios tireoidianos 
(T 4 , FT 4 , T 3 e T 3 RU) estao elevados. 


Consideracoes gerais 

Em crianqas, a maioria dos casos de hipertireoidismo e causada 
pela doenqa de Graves, na qual anticorpos direcionados ao re¬ 
ceptor de TSH estimulam a produqao de hormonios tireoidia¬ 
nos. O hipertireoidismo tambem pode ser causado por tireoidite 
aguda, subaguda ou cronica; nodulos tireoidianos funcionantes 
autonomos, tumores produtores de TSH; sindrome de McCu- 
ne-Albright; excesso de hormonios tireoidianos exogenos e ex- 
posiqao aguda ao iodo. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

O hipertireoidismo e mais comum em mulheres do que em 
homens. Em crianqas, ela ocorre com maior frequencia durante 
a adolescencia. A evoluqao do hipertireoidismo tende a ser ci- 
clica, com remissoes e exacerbaqoes espontaneas. Os sintomas 
consistem em piora no desempenho escolar, dificuldade de 
concentraqao, fadiga, hiperatividade, instabilidade emocional, 
nervosismo, transtornos de personalidade, insonia, perda de 
peso (apesar do aumento de apetite), palpitaqao, intolerancia 
ao calor, diaforese, diarreia, poliuria e menstruaqao irregular. 
Os sinais consistem em taquicardia, hipertensao sistolica, au¬ 
mento da pressao de pulso, tremor, fraqueza muscular proxi¬ 
mal e pele umida e quente. Crescimento e desenvolvimento 
acelerados podem estar presentes. A tempestade tireoidiana e 
uma condiqao rara caracterizada por febre, insuficiencia car- 
diaca, emese, delirio, coma e morte. A maioria dos casos de 
doenqa de Graves esta associada a presenqa de um bocio firme 
e difuso. Sopros e fremitos tireoidianos podem estar presentes. 
Muitos casos estao associados a exoftalmia, mas oftalmopatias 
graves sao raras. 

B. Achados laboratoriais 

O TSH esta suprimido. Os niveis de T 4 , FT 4 , T 3 , FT 3 e T 3 RU estao 
elevados, exceto nos casos raros em que apenas o T 3 serico esta 
elevado (tireotoxicose por T 3 ). A presenqa de imunoglobulina 


tireoestimulante (TSI) confirma o diagnostico de doenqa de 
Graves. Os anticorpos contra o receptor de TSH (TRaB) estao 
geralmente elevados. 

C. Exames de imagem 

Na doenqa de Graves, a captaqao de iodo radioativo pela tireoide 
esta aumentada, ao passo que nas tireoidites subaguda e cronica 
esta diminuida. Nodulos hiperfuncionantes autonomos captam 
o iodo e aparecem como “nodulos quentes”, ao passo que o te- 
cido adjacente apresenta baixa captaqao de iodo. Em crianqas 
com hipertireoidismo, a idade ossea pode estar avanqada. Em 
lactentes, a maturaqao esqueletica acelerada pode estar associada 
a fusao prematura das suturas cranianas. O hipertireoidismo de 
longa duraqao causa osteoporose. 

Diagnostico diferencial 

Os estados hipermetabolicos (anemia grave, infecqoes cronicas, 
feocromocitoma e doenqas que cursam com atrofia muscular) 
podem simular clinicamente o hipotireoidismo, mas diferem 
nos testes de funqao tireoidiana. 

Tratamento 

A. Medidas gerais 

No hipertireoidismo nao tratado, deve-se evitar atividade flsica ex- 
cessiva. O repouso no leito pode ser necessario em casos graves. 

B. Tratamento ch'nico 

1. Agentes bloqueadores (3-adrenergicos — Estes agentes 
sao adjuvantes no tratamento. Eles podem aliviar rapidamente 
sintomas como nervosismo, tremor e palpitaqoes e estao indica- 
dos em doenqas graves com taquicardia e hipertensao. Os agen¬ 
tes Prespecificos, como, por exemplo, o atenolol, sao preferiveis 
porque sao cardiosseletivos. 

2. Agentes antitireoidianos (PTU e metimazol) — Os agen¬ 
tes antitireoidianos sao com frequencia usados no tratamento 
inicial do hipertireoidismo na infancia. Estes farmacos inter- 
ferem na sintese dos hormonios tireoidianos e normalmente 
demoram algumas semanas para produzirem uma resposta 
clinica. O controle adequado em geral e alcanqado dentro de 
alguns meses. Caso o tratamento clinico nao obtenha sucesso, 
terapias mais definitivas, como radioablaqao da tireoide ou ti- 
reoidectomia, devem ser consideradas. Com base em relatos de 
hepatotoxicidade grave relacionada ao uso de PTU, recomen- 
daqoes recentes estabelecem que o PTU nao deve ser usado em 
lactentes, crianqas ou adolescentes, exceto quando o metimazol e 
contraindicado em casos de hipersensibilidade ou gravidez. 

a. Dosagem inicial — O metimazol e iniciado na dose de 
10-60 mg/dia (0,5-1 mg/kg/dia), administrado um vez ao dia. A 
dosagem inicial e mantida ate que o FT 4 ou o T 4 normalize e os 
sinais e sintomas diminuam. 

b. Manutenqao — A dose ideal do agente antitireoidiano para o 
tratamento de manutenqao ainda nao esta estabelecida. Estudos 
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recentes sugerem que o metimazol na dose de 115 mg/dia 
oferece controle a longo prazo com o minimo de efeitos co- 
laterais para a maioria dos pacientes. Em caso de aumento do 
TSH, muitos profissionais reduzem a dose do agente antitireoi- 
diano. Alguns mantem a mesma dose de agente antitireoidiano 
e adicionam a reposiqao exogena de hormonios tireoidianos. 
O tratamento geralmente e feito por 2 anos com o objetivo de 
induzir remissao. Caso os niveis de hormonios tireoidianos es- 
tejam estaveis, pode-se considerar a cessaqao das medicaqoes. 

c. Toxicidade — Na presenqa de exantema, vasculite, artralgia, 
granulocitopenia ou hepatite, o farmaco deve ser interrompido. 

3. lodo — Altas doses de iodo geralmente produzem um 
bloqueio rapido, mas de curta duraqao, da sintese e liberaqao 
dos hormonios tireoidianos. Esta abordagem e recomendada 
apenas para o manejo agudo de pacientes gravemente tireo- 
toxicos. 

C. Radioterapia 

A ablaqao da tireoide com iodo radioativo e geralmente reser- 
vada para crianqas com doenqa de Graves que nao respondem 
aos agentes antitireoidianos, desenvolvem efeitos adversos com 
o uso destes, nao alcanqam remissao apos varios anos de tra¬ 
tamento clinico ou apresentam pouca adesao terapeutica. Com 
as preocupaqoes recentes acerca da possivel hepatotoxicidade 
dos farmacos antitireoidianos, alguns endocrinologistas pe- 
diatricos preconizam a radioablaqao como tratamento de pri- 
meira linha para crianqas com doenqa de Graves. Os agentes 
antitireoidianos devem ser interrompidos 4-7 dias antes da ra¬ 
dioablaqao para permitir a captaqao de iodo radioativo pela ti¬ 
reoide. O I 131 e administrado via oral, concentra-se na tireoide 
e causa ablaqao gradual da glandula. Nas primeiras 2 semanas 
apos a radioablaqao, o hipertireoidismo pode piorar com a 
destruiqao do tecido tireoidiano e a liberaqao de hormonios 
tireoidianos. O tratamento com agonistas (3-adrenergicos pode 
ser necessario por alguns meses ate que o FT 4 eoT 4 diminuam 
a niveis normals. Na maioria dos casos, a crianqa desenvolve 
hipotireoidismo, sendo necessaria a reposiqao dos hormonios 
tireoidianos. Estudos de acompanhamento a longo prazo nao 
evidenciam aumento da incidencia de cancer de tireoide, leu- 
cemia, infertilidade ou defeitos ao nascimento quando doses 
ablativas do I 131 sao utilizadas. 

D. Tratamento cirurgico 

A tireoidectomia subtotal e total e pouco usada em crianqas com 
doenqa de Graves. A cirurgia esta indicada para casos de bocio 
extremamente grande, bocio com nodulo suspeito, pacientes 
muitos jovens, gestantes ou pacientes que recusam a ablaqao 
com iodo radioativo. Antes da cirurgia, agentes bloqueadores 
(3-adrenergicos sao administrados para tratar os sintomas, e 
os agentes antitireoidianos sao dados por varias semanas para 
minimizar os riscos cirurgicos associados ao hipertireoidismo. 
Iodeto (p. ex., soluqao de Lugol, 1 gota a cada 8 h, ou soluqao 
saturada de iodeto de potassio, 1-2 gotas ao dia) e administrado 
por 1-2 semanas antes da cirurgia para reduzir a vasculariza- 
qao da tireoide e inibir a liberaqao de hormonio tireoidiano. As 


complicaqoes cirurgicas incluem hipoparatireoidismo, lesao do 
nervo laringeo recorrente e, raramente, morte. £ crucial que o 
cirurgiao de tireoide seja experiente, para que se alcance um 
bom resultado cirurgico. Apos a tireoidectomia, os pacientes 
tornam-se hipotireoidianos e necessitam de reposiqao dos hor¬ 
monios tireoidianos. 

Evolucao e prognostic*} 

As remissoes e exacerbaqoes parciais podem ocorrer por varios 
anos. O tratamento com agente antitireoidiano resulta em pro- 
longamento das remissoes em um a dois terqos das crianqas. 

Rivkees SA: The treatment of Graves’ disease in children. J Pediatr 
Endocrinol Metab 2006;19:1095 [PMID:17128557], 

Lee JA et al.: The optimal treatment for pediatric Graves’ disease 
is surgery. J Clin Endocrinol Metab 2007;92:80 [PMID: 
17341575], 

Rivkees SA, Dinauer C: An optimal treatment for pediatric Graves’ di¬ 
sease is radioiodine. J Clin Endocrinol Metab 2007;92:797 [PMID: 
17341574], 

Rivkees SA, Mattison DR: Ending propylthiouracil-induced liver 
failure in children. N Engl J Med 2009;360:1574 [PMID: 
19357418], 


Doenca de Graves neonatal 

O hipertireoidismo congenito transitorio (doenqa de Graves 
neonatal) ocorre em cerca de 1% dos lactentes nascidos de 
maes com doenqa de Graves. Ele acontece quando as imuno- 
globulinas tireoestimulantes maternas atravessam a placenta e 
estimulam a produqao em excesso dos hormonios tireoidianos 
no feto e no recem-nascido. A doenqa de Graves neonatal pode 
estar associada a irritabilidade, CIUR, baixo ganho de peso, 
rubor, ictericia, hepatoesplenomegalia e trombocitopenia. 
Casos graves podem causar insuficiencia cardiaca e morte. O 
hipertireoidismo pode ocorrer varios dias apos o nascimento, 
especialmente se a mae tiver sido tratada com PTU (que atra- 
vessa a placenta). Os sintomas se desenvolvem, ao passo que os 
niveis de PTU diminuem, no recem-nascido. Testes tireoidianos 
devem ser realizados ao nascimento e repetidos na primeira se- 
mana de vida. A conduta imediata deve focar as manifestaqoes 
cardiacas. Pode ser necessario o tratamento temporario com 
iodeto, agentes antitireoidianos, antagonistas (3-adrenergicos 
ou corticosteroides. O hipertireoidismo regride gradualmente 
em 1-3 meses com o declinio das imunoglobulinas maternas. 
Uma vez que as imunoglobulinas tireoestimulantes ainda po¬ 
dem estar presentes no soro de maes hipertireoidianas tratadas 
com tireoidectomia ou radioablaqao, a doenqa de Graves neo¬ 
natal deve ser considerada em todos os lactentes de maes com 
historia de hipertireoidismo. 

Papendieck P et al.: Thyroid disorders of neonates born to mothers with 
Graves’ disease. J Pediatr Endocrinol Metab 2009;22:547 [PMID: 
19694202], 

Polak M et al.: Fetal and neonatal thyroid function in relation to 
maternal Graves’ disease. Best Pract Res Clin Endocrinol Metab 
2004;18:289 [PMID: 15157841], 
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CANCER DE TIREOIDE 

O cancer de tireoide e raro na infancia. As crianqas acometi- 
das geralmente apresentam nodulo tireoidiano ou massa assi- 
metrica e assintomatica no pescoqo. Disfagia e rouquidao sao 
sintomas incomuns. Os testes de funqao tireoidiana costumam 
ser normals. Observa-se, com frequencia, um nodulo “frio” na 
cintigrafia da tireoide com tecnecio ou iodo radioativo. A biop- 
sia com punqao aspirativa por agulha fina do nodulo ajuda no 
diagnostico. 

O cancer de tireoide mais comum e o carcinoma papilifero 
— um carcinoma bem diferenciado originado a partir da celula 
folicular da tireoide. As crianqas com frequencia apresentam 
metastases locais para os linfonodos cervicais e, as vezes, me- 
tastases pulmonares. Apesar de sua apresentaqao agressiva, as 
crianqas com carcinoma papilifero tern um prognostico relati- 
vamente positivo, com taxa de sobrevivencia de 20 anos maior 
que 90%. O tratamento consiste na tireoidectomia total e na 
remoqao de todos os linfonodos acometidos, geralmente se- 
guido de ablaqao com iodo radioativo para destruir os vestigios 
tireoidianos residuais e o tecido metastastico nao abordado na 
cirurgia. A reposiqao dos hormonios tireoidianos e iniciada 
para suprimir a secreqao de TSH e a estimulaqao do tecido ti¬ 
reoidiano remanescente. Uma vez que o carcinoma papilifero 
em crianqas esta associado a altas taxas de recidiva, deve-se 
realizar um acompanhamento regular com mensuraqao dos 
niveis sericos de tireoglobulina (um marcador tumoral), ul- 
trassonografia cervical e varredura de corpo inteiro com iodo 
radioativo. 

Os carcinomas folicular, medular, anaplasico e o linfoma sao 
neoplasias malignas tireoidianas menos comuns. O carcinoma 
medular, resultado de mutaqoes autossomicas dominantes no 
proto-oncogene RET, origina-se das celulas C da tireoide, as 
quais secretam calcitonina. Este cancer pode ocorrer esporadi- 
camente ou ser herdado na neoplasia endocrina multipla (NEM) 
tipo 2 e no carcinoma medular familiar. Esta associado a niveis 
elevados de calcitonina serica. Nas familias acometidas, a muta- 
qao deve ser rastreada em todos os membros, e aqueles identi- 
ficados com a mutaqao devem ser tratados com tireoidectomia 
profilatica no initio da infancia. 

Dinauer CA, Breuer C, Rivkees SA: Differentiated thyroid cancer in 
children: Diagnosis and management. Curr Opin Oncol 2008; 
20:59 [PMID: 18043257], 
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Adv Anat Pathol 2008;15:332 [PMID: 18948764], 

Halac I, Zimmerman D: Thyroid nodules and cancers in chil¬ 
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16085168], 

Kloos RT et al.: Medullary thyroid cancer: Management guidelines of 
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Leboulleux S et al.: Follicular cell-derived thyroid cancer in children. 
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low up of pediatric patients with differentiated thyroid car¬ 
cinoma. J Pediatr Endocrinol Metab 2006;19:1377 [PMID: 
17252690], 


DISTURBIOS DO METABOLISMO DO CALCIO 
E DO FOSFORO 


A concentraqao de calcio serico e rigorosamente regulada por 
aqoes coordenadas das glandulas paratireoides, do rim, do fi- 
gado e do intestino delgado. Baixas concentrates de calcio 
serico, detectadas pelos receptores senslveis ao calcio presentes 
na superflcie das celulas da paratireoide, estimulam a liberaqao 
de PTH. O PTH, por sua vez, promove liberaqao de calcio e fos- 
foro do osso, reabsortpao de calcio do filtrado urinario e excre- 
9 ao de fosforo na urina. Outro cofator essential na homeostasia 
do calcio e a 1,25-di-hidroxivitamina D (calcitriol). O primeiro 
passo na produqao desta forma ativa da vitamina D ocorre no 
flgado, onde a vitamina D proveniente da dieta e hidroxilada a 
25-hidroxivitamina D. O passo final na formaqao do calcitriol 
e a l-hidroxilatpao, que acontece nos rins, sob controle do PTH. 
O principal efeito do calcitriol e promover a absorqao de calcio 
dos intestinos. Juntamente com o PTH, contudo, ele tambem 
facilita a mobilizaqao de calcio e fosforo dos ossos. Deficiencias 
ou excessos de PTH ou calcitriol, disturbios nos seus recepto¬ 
res ou disturbios do metabolismo da vitamina D causam anor- 
malidades clinicamente significantes na homeostasia do calcio. 
Embora a calcitonina, liberada pelas celulas C da tireoide, tam¬ 
bem reduza a concentraqao de calcio serico, mudanqas na sua 
concentraqao serica raramente causam disturbios clinicamente 
relevantes. 


DISTURBIOS HIPOCALCEMICOS 

A concentratpao normal de calcio serico e de cerca de 8,9- 
10,2 mg/dL. A concentraqao normal de calcio ionizado e de 
aproximadamente 1,11,3 mmol/L. O nlvel de calcio serico no 
recem-nascido e um pouco menor do que o normal e pode 
chegar a 7 mg/dL em prematuros. Cinquenta a 60% do cal¬ 
cio no soro encontra-se ligado a protelna e e inativo metabo- 
licamente. Assim, a mensuraqao do calcio serico ionizado, sua 
forma metabolicamente ativa, e util em casos em que o nlvel 
de protelnas sericas esta baixo ou em condiqoes que causam 
ligaqao anormal do calcio as protelnas, como, por exemplo, 
estados de acidose. 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Tetania com dormencia e formigamento em face e mem¬ 
bros, caibras, contracoes musculares espontaneas, espasmo 
carpopedal, sinais de Trousseau e Chvostek positivos, perda 
da consciencia e convulsoes. 

► Diarreia, prolongamento da slstole eletrica (intervalo QT) e 
laringospasmo. 

► No hipoparatireoidismo ou PHP: unhas e dentes defeituo- 
sos, catarata e calcificacao ectopica no tecido subcutaneo e 
nos ganglios da base. 
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Consideracoes gerais 

A hipocalcemia e uma manifestaqao constante de condiqoes como 
hipoparatireoidismo, PHP, tetania transitoria do recem-nascido e 
raquitismo por deficiencia grave de vitamina D, podendo estar 
presente em doenqas raras que envolvem a aqao da vitamina D 
(defeitos nos receptores). A hipocalcemia tambem pode ocorrer 
como resultado de ma absorqao de calcio, doenqa renal cronica, 
sindrome de Use tumoral, rabdomiolise ou como resultado de 
uma mutaqao ativadora dos receptores sensiveis ao calcio da 
glandula paratireoide e dos rins (hipocalcemia hipercalciurica) 
(ver Quadro 32-5). 

Os defeitos na secreqao de PTH podem ocorrer como con- 
sequencia de defeitos no tecido paratireoidiano (sindrome de 
DiGeorge), autoimunidade ou, as vezes, deficiencia de magne- 
sio. A reduijao na afdo do PTH pode ser devida a deficiencia de 
magnesio, a deficiencia de vitamina D ou a defeitos no receptor 
do PTH (PHP). Ocasionalmente, a deficiencia de PTH e idiopa- 
tica. O Quadro 32-6 resume as caracteristicas dos disturbios de 
secreqao e aqao do PTH. A destruiqao autoimune da paratireoide 
com subsequente hipoparatireoidismo pode acontecer isolada- 
mente ou associada a outros disturbios autoimunes na sindrome 
APECED (poliendocrinopatia autoimune-candidiase-distrofia 
ectodermica, ou APS-1). O hipoparatireoidismo tambem pode 
ser consequencia da remoqao cirurgica inevitavel em pacientes 
com cancer de tireoide. Outras caracteristicas da sindrome de 
DiGeorge (deleqao do cromossomo 22 qll) sao ausencia conge¬ 
nita do timo (com deficiencia imunologica timo-dependente) e 
anomalias cardiovasculares, em especial a coarctaqao da aorta. 

A hipocalcemia autossomica dominante, tambem chamada 
de hipocalcemia hipercalciurica familiar, esta associada a uma 
mutaqao com ganho de funqao no receptor do calcio, mutaqao 
esta que causa PTH serico baixo, mesmo com hipocalcemia, e 
perda excessiva de calcio na urina. A presenqa de historia fa¬ 
miliar de hipocalcemia pode ser o indicio que diferencia esta 
condiqao de outras causas de hipocalcemia. 

O hipoparatireoidismo neonatal transitorio (tetania transito¬ 
ria do recem-nascido) e causado pela deficiencia parcial de se- 
creqao e aqao do PTH (ver Quadro 32-6). A forma precoce desta 
condiqao (primeiras 2 semanas de vida) ocorre em recem-nas- 
cidos com asfixia ao nascimento. Em maes com hiperparati- 
reoidismo, a hipercalcemia materna pode suprimir a secreqao 
fetal de PTH e causar hipoparatireoidismo neonatal transitorio 
precoce. Do mesmo modo, mulheres com diabetes gestacional 
podem ter hiperparatireoidismo parcial no terceiro trimestre, e 
seus filhos podem apresentar hipoparatireoidismo transitorio. A 
hipomagnesemia associada frequentemente agrava os sintomas 
associados a hipocalcemia. A forma tardia do hipoparatireoi¬ 
dismo neonatal (apos as 2 semanas de vida) ocorre em lactentes 
que tomam formulas com altas taxas de fosfato (o leite de vaca 
integral e um exemplo bem conhecido). O fosfato liga-se ao cal¬ 
cio e causa hipocalcemia funcional. 

A sindrome de lise tumoral e a rabdomiolise causam destrui^ao 
celular, liberando grandes quantidades de fosfato intracelular, que, 
por sua vez, formam complexos com o calcio serico, produzindo 
hipocalcemia funcional. Nos estados de ma absorqao, como na 
doen 9 a celiaca, ha redu<;ao da absorqao de calcio, vitamina D e mag¬ 
nesio, sendo que todos causam hipocalcemia (ver Quadro 32-6). A 


hipomagnesemia devido a perdas do trato gastrintestinal e do rim 
pode causar ou aumentar a gravidade da hipocalcemia ao dimi- 
nuir a liberaqao de PTH. Raquitismo e o termo que descreve as 
manifestaqoes clinicas e os achados osseos radiologicos caracteris- 
ticos da deficiencia de vitamina D (ver Capitulo 10). A deficiencia 
de vitamina D, ocasionada pela falta de exposiqao a luz solar ou 
pela deficiencia na dieta, e a causa mais comum de raquitismo. A 
deficiencia de vitamina D oculta e provavelmente mais comum do 
que em geral reconhecida. Esta preocupaqao serviu de base para 
a recomendaqao da AAP, que, em 2008, preconizou que lactentes 
em aleitamento materno recebessem suplementaqao de vitamina 
D na dose de 400 Ul/dia. O raquitismo tambem pode ser causado 
por defeitos no metabolismo da vitamina D (ver Quadro 32-5), 
incluindo doenqa hepatica (25-hidroxila9ao prejudicada), doenqa 
renal [l-hidroxila 9 ao da 25-(OH) vitamina D prejudicada], 
deficiencia genetica da la-hidroxilase (raquitismo dependente de 
vitamina D), ou resistencia dos orgaos-alvo a vitamina D (raqui¬ 
tismo resistente a vitamina D). 

O raquitismo hipofosfatemico familiar apresenta achados 
esqueleticos semelhantes aqueles observados no raquitismo 
relacionado a vitamina D. O defeito nesta condiqao e a perda 
anormal de fosfato pelos rins. A deficiencia de calcio na dieta 
tambem pode causar raquitismo, mas causa, com maior frequen- 
cia, osteopenia. 


Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A hipocalcemia prolongada, seja qual for a causa, esta associada 
a tetania, a fotofobia, ao blefaroespasmo e a diarreia. Os sintomas 
de tetania consistem em dormencia, caibra muscular, espasmo 
dos membros, espasmo carpopedal e laringospasmo. Batidas 
na regiao em frente a orelha causam espasmos facials (sinal de 
Chvostek). Alguns pacientes com hipocalcemia apresentam 
comportamentos bizarros, irritabilidade, perda da consciencia 
e convulsoes, podendo estar presentes retardo no desenvolvi- 
mento fisico e mental, cefaleia, vomitos, aumento da pressao 
intracraniana e papiledema. No inicio da infancia, dificuldade 
respiratoria pode ser o sintoma de apresenta 9 ao. 


B. Achados laboratoriais 

No raquitismo, os niveis de calcio podem estar baixos ou nor¬ 
mals (ver Quadros 32-5 e 32-6). Os niveis de fosfato nos dis¬ 
turbios hipocalcemicos podem estar baixos, normais ou altos, 
dependendo da causa de hipocalcemia. Os niveis de magnesio 
tambem podem estar baixos. Os niveis de PTH estao reduzi- 
dos em muitas condiqoes que cursam com hipocalcemia, mas 
podem estar elevados no PHP ou na deficiencia de vitamina D 
grave. A avabaqao da excreqao urinaria de calcio, como a razao 
calcio-creatinina, pode ajudar no diagnostico e na monitoraqao 
do tratamento de criam^as em uso de terapia com calcitriol. 

C. Exames de imagem 

Calcificaqoes dos tecidos moles e dos ganglios da base podem 
estar presentes no hipoparatireoidismo idiopatico e no PHP. 




Quadro 32-5 Hipocalcemia associada ao raquitismo e outros disturbios 
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a Excrecao urinaria de calcio (razao calcio-creatinina) esta baixa em todos, exceto na hipocalcemia hipercalciurica familiar. 

AHO, osteodistrofia hereditaria de Albright; APS, sfndrome poliglandular autoimune; PHFJ pseudo-hipoparatireoidismo; PPHP, pseudopseudo-hipoparatireoidismo; PTH, paratormonio. 
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Varias altera^oes esqueleticas estao associadas ao raquitismo, in- 
cluindo encurvamento e irregularidades das metafises de ossos 
longos. Deformidades em tor^ao podem resultar em geno varo 
(perna arqueada). A acentuacao da jun^ao costocondral da a 
aparencia de rosario raquitico presente na parede toracica. 

Diagnostic*) diferencial 

Os Quadros 32-5 e 32-6 resumem as caracteristicas das doen- 
Cas associadas a hipocalcemia. Em individuos com hipoalbumi- 
nemia, mesmo com calcio serico total baixo, o calcio ionizado 
serico funcional esta normal. O calcio ionizado e o exame de 
escolha para a detec^ao de hipocalcemia em pacientes com baixo 
nivel de albumina serica. 

Tratamento 

A. Tetania aguda ou grave 

A hipocalcemia e corrigida agudamente com a administra^ao de 
gliconato de calcio ou cloreto de calcio via intravenosa; 10 mg/kg 
e a dose padrao no tratamento agudo. As infusoes intravenosas 
de calcio nao devem exceder 50 mg/min, pelo risco de arritmia 
cardiaca. Deve-se manter uma monitoracao cardiaca durante a 
infusao de calcio. 

B. Tratamento de manutencao do 
hipoparatireoidismo ou da hipocalcemia cronica 

O objetivo do tratamento e manter o calcio e o fosfato serico em 
niveis proximos ao normal sem excesso de excrecao de calcio 
na urina. 

1. Dieta — A dieta deve ser rica em calcio com suplementos 
adicionais de calcio na dose inicial de 50-75 mg de calcio ele- 
mentar por quilograma de peso corporal por dia, dividida em 
tres a quatro doses. A dose pode ser alterada segundo a resposta 
do nivel serico e da excrecao urinaria de calcio. O tratamento 
deve ser monitorado para se evitar hipercalcemia. Geralmente, 
o calcio suplementar pode ser interrompido em pacientes com 
raquitismo apos a estabiliza^ao com o uso de vitamina D. 

2. Suplementacao de vitamina D — Ha varias prepara- 
Coes de vitamina D disponiveis. Ergocalciferol (vitamina D2) 
e colecalciferol (vitamina D3) sao as prepara^oes orais mais 
comumente usadas. O calcitriol (1,25-di-hidroxivitamina D3) 
tambem esta disponivel. O colecalciferol e um pouco mais ativo 
do que o ergocalciferol no tratamento da maioria dos estados 
de deficiencia de vitamina D. Caso haja prejuizo na transfor- 
ma^ao da vitamina D proveniente da dieta em seu produto 
ativo final, a 1,25-di-hidroxivitamina D, ou deficit na funcao do 
PTH, recomenda-se a suplementacao com calcitriol. A selecao 
e a dosagem dos suplementos de vitamina D variam segundo a 
doenija subjacente e a resposta ao tratamento. A monitorado 
do tratamento e essencial para se evitar toxicidade. 

3. Monitoracao — A dosagem de calcio e de vitamina D deve 
ser adaptada para cada paciente. A monitoracao dos niveis de 
calcio serico, calcio urinario e fosfatase alcalina serica no inter- 
valo de 1 a 3 meses e necessaria para se garantir um tratamento 
adequado e para prevenir hipercalcemia e nefrocalcinose. 


Os principals objetivos da monitoracao na deficiencia de 
vitamina D sao assegurar (1) a manutencao das concentracoes 
sericas de calcio e fosforo nos niveis normals, (2) a normalizacao 
da atividade da fosfatase alcalina para a idade, (3) a regressao das 
alteracoes esqueleticas e (4) a manutencao da razao calcio-crea- 
tinina na urina adequada para a idade. A razao deve ser menor 
do que 0,8 em recem-nascidos, 0,3-0,6, em criancas, e menor do 
que 0,25 em adolescentes (a creatinina e o calcio sao medidos em 
miligramas por decilitro). 

Os objetivos da monitoracao sao relativamente diferentes no 
raquitismo hipofosfatemico. O calcio serico e a fosfatase alcalina 
serica devem ser mantidos dentro dos limites normals. Os niveis 
de fosforo devem ser corrigidos somente ate os niveis normais 
inferiores. A monitoracao do PTH serico e necessaria para as¬ 
segurar que nao ocorra hiperparatireoidismo secundario como 
consequencia do excesso de tratamento com fosfato ou da repo- 
sicao inadequada com calcitriol. 

PSEUDO-HIPOPARATIREOIDISMO (RESISTENCIA 
A ACAO DO PARATORMONIO) 

No PHP, a producao de PTH esta adequada, mas os orgaos-alvo 
(tubulo renal, osso ou ambos) nao respondem em razao da resis- 
tencia do receptor. A resistencia a acao do PTH e consequencia 
de uma mutacao heterozigotica de inativacao na subunidade es- 
timuladora da proteina G relacionada ao receptor de PTH, o que 
causa prejuizo da sinalizacao. A resistencia a outros hormonios 
dependentes da proteina G, como TSH, GHRH, hormonio foli- 
culo-estimulante (FSH) e hormonio luteinizante (LH), tambem 
pode estar presente. 

Ha varios tipos de PHP com caracteristicas bioquimicas e fe- 
notipicas variaveis (ver Quadro 32-6). As anormalidades bioqui¬ 
micas no PHP (hipocalcemia e hiperfosfatemia) sao semelhantes 
aquelas observadas no hipoparatireoidismo, mas os niveis de 
PTH estao elevados. O PHP pode ser acompanhado de um feno- 
tipo caracteristico conhecido como osteodistrofia hereditaria de 
Albright (OHA), que consiste em baixa estatura; facies arredon- 
dada e em lua cheia; quarto metacarpo irregularmente encurtado; 
corpo curto e atarracado; atraso ou defeito na denticao; e retardo 
mental leve. Podem estar presentes opacidades da cornea e do 
cristalino, bem como calcificacao ectopica dos ganglios da base e 
tecido subcutaneo (osteoma cutis) com ou sem niveis anormais de 
calcio serico. O tratamento e o mesmo do hipoparatireoidismo. 

O pseudopseudo-hipoparatireoidismo (PPHP) caracteriza 
individuos com o fenotipo OHA, mas com homeostasia do cal¬ 
cio normal. O PHP e o PPHP podem ocorrer no mesmo grupo. 
A impressao genomica e provavelmente a responsavel pela ex- 
pressao fenotipica diferente das doencas. A perda heterozigotica 
do alelo materno causa PHP, e a perda heterozigotica do alelo 
paterno causa PPHP. 

Gelfand IM, DiMeglio LA: Hypocalcemia as a presenting feature of 
celiac disease in a patient with DiGeorge syndrome. J Ped Endo¬ 
crinol Metab 2007;20:253.[PMID: 17396443], 

Iyer P, Diamond F: Shedding light on hypovitaminosis D and rickets. 
Adv Pediatr 2007;54:115 [PMID: 17918469], 
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Koo WWK: Neonatal calcium, magnesium and phosphorus disor¬ 
ders. In Lifshitz F (editor): Pediatric Endocrinology, 5th ed. In¬ 
forma Healthcare, 2007:497. 

Levine M, Kappy MS, Zapalowski C: Disorders of calcium, phosphate 
parathyroid hormone and vitamin D. In Kappy MS, Allen DB, 
Geffner ME (editors): Principles and Practice of Pediatric Endocri¬ 
nology. Charles C Thomas, 2007:695. 

ESTADOS HIPERCALCEMICOS 

Hipercalcemia e definida como niveis de calcio serico >11 mg/dL. 

A hipercalcemia grave ocorre quando o nivel se encontra 

> 13,5 mg/dL. 


FUNDAMENTOS DO DIAGN0STIC0 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Dor abdominal, poliuria, polidipsia, hipertensao, nefrocal- 
cinose, retardo do desenvolvimento, litiase renal, ulcera 
peptica intratavel, constipacao, uremia e pancreatite. 

► Dor ossea e fraturas patologicas, reabsorcao ossea subpe¬ 
riosteal, calcificacao e litiase do parenquima renal e osteite 
fibrosa clstica. 

► Deficit de concentracao, alteracao do estado mental, humor 
labil e coma. 


Consideracoes gerais 

Mais de 80% das criangas e adolescentes hipercalcemicos tem 
hiperparatireoidismo ou tumor maligno. O Quadro 32-7 resume 
o diagnostico diferencial da hipercalcemia infantil. 

O hiperparatireoidismo e raro na infancia e pode ser prima- 
rio ou secundario. A causa mais comum de hiperparatireoidismo 
primario e o adenoma da paratireoide. A hiperplasia difusa da 
paratireoide ou adenomas multiplos podem estar presentes em 
familias. O hiperparatireoidismo familiar pode ser uma doenga 
isolada ou estar associado a NEM tipo 1, ou raramente ao tipo 
2A. A hipercalcemia de doengas malignas esta associada a neo¬ 
plasias solidas ou hematologicas e e consequencia da destruigao 
local do osso ou da secregao ectopica da proteina relacionada 
ao PTH. Quando a proteina relacionada ao PTH esta presente, 
o calcio esta elevado, o PTH serico esta suprimido e a proteina 
relacionada ao PTH serico esta elevada. A doenga renal cronica 
com prejuizo da excregao de fosfato e a causa secundaria mais 
comum de hiperparatireoidismo. 

Kollars J et al.: Primary hyperparathyroidism in pediatric patients. 

Pediatrics 2005;115:974 (PMID: 15805373]. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

1. Devido a hipercalcemia — As manifestagoes consistent 
em hipotonicidade e fraqueza muscular; apatia, mudangas de 


Quadro 32-7 Estados hipercalcemicos 


A. Hiperparatireoidismo primario 

1. Hiperplasia da paratireoide 

2. Adenoma da paratireoide 

3. Familiar, induindo as NEM tipo 1 e tipo 2 

4. Secrecao ectopica de PTH 

B. Estados hipercalcemicos diferentes do hiperparatireoidismo 
primario associados ao aumento da absorcao intestinal ou renal 
de calcio 

1. Hipervitaminose D (induindo a hipercalcemia idiopatica da infancia) 

2. Hipercalcemia hipocalciurica familiar 

3. Terapia com lltio 

4. Sarcoidose 

5. Deplecao de fosfato 

6. Intoxicacao por aluminio 

C. Estados hipercalcemicos diferentes do hiperparatireoidismo 
associados ao aumento da mobilizacao de minerais osseos 

1. Hipertireoidismo 

2. Imobilizacao 

3. Tiazidicos 

4. Intoxicacao por vitamina A 

5. Neoplasias malignas 

a. Secrecao ectopica de PTH ou proteina relacionada ao PTH (PTHRP) 

b. Tumores secretores de prostaglandina e, talvez, liberacao de 
prostaglandinas da necrose do tecido adiposo subcutaneo 

c. Tumores com metastases osseas 

d. Mieloma 


NEM, neoplasia endocrina multipla; PTH, paratormonio. 

humor e comportamento bizarro; nausea, vomitos, dor abdo¬ 
minal, constipaqao e perda de peso; hiperextensividade das ar- 
ticulaqoes; e hipertensao, irregularidades cardiacas, bradicardia 
e encurtamento do intervalo QT. O coma ocorre raramente. Ha 
depositos de calcio na cornea ou na conjuntiva (ceratopatia em 
faixa) que sao detectados pelo exame com lampada de fenda. 
A ulcera peptica intratavel e a pancreatite podem estar presentes 
em adultos, mas raramente em criangas. 

2. Devido ao aumento da excrecao de calcio e fosfato — A 

perda da capacidade renal de concentragao da urina causa po¬ 
liuria, polidipsia e deposigao de fosfato de calcio no parenquima 
renal ou na forma de calculos urinarios com lesao renal pro¬ 
gressiva. 

3. Devido a alteracoes esqueleticas — Os achados iniciais 
incluem dor ossea, osteite fibrosa cistica, absorgao ossea subpe¬ 
riosteal nas claviculas e falanges distais, ausencia de lamina dura 
ao redor dos dentes, fraturas espontaneas e aparencia de “roido 
por tragas” do cranio na radiografia. Posteriormente, ocorre 
desmineralizagao generalizada com alto risco de osso cortical 
subperiosteal. 

B. Exames de imagem 

As alteragoes osseas podem ser sutis em criangas. E preferivel 
o uso da cintigrafia com tecnecio sestamibi, em vez dos proce- 
dimentos convencionais (ultrassonografia, TC e RNM) para a 
localizagao de tumores da paratireoide. 
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Tratamento 

A. Sintomatico 

O tratamento inicial e hidrataqao vigorosa com soro fisiologico 
e diurese forqada de calcio com diureticos de alqa, como furo- 
semida (1 mg/kg a cada 6 h). Caso a resposta seja inadequada, 
deve-se usar glicocorticoides ou calcitonina. Os bisfosfonatos, 
agentes-padrao para o tratamento da hipercalcemia aguda em 
adultos, estao sendo usados mais frequentemente na hipercalce¬ 
mia pediatrica refrataria. 

B. Cronico 

As opqoes terapeuticas variam segundo a causa subjacente. A 
ressecqao do adenoma paratireoidiano ou a remoqao subtotal 
das glandulas paratireoides hiperplasicas e o metodo preferivel. 
No periodo pos-operatorio, pode haver hipocalcemia por conta 
da rapida remineralizaqao dos ossos com privacpao cronica de 
calcio. Recomenda-se uma dieta rica em calcio e vitamina D 
imediatamente apos a cirurgia, a qual deve ser mantida ate que 
as concentrates sericas de calcio estejam normais ou estaveis. 
O tratamento do hiperparatireoidismo secundario por doenqa 
renal cronica e direcionado primariamente no controle dos ni- 
veis sericos de fosforo com ligadores de fosfato. Doses farmaco- 
logicas de calcitriol sao usadas para suprimir a secreqao de PTH. 
A terapia a longo prazo da hipercalcemia por neoplasia maligna 
e o tratamento do disturbio subjacente. 

Evolucao e prognostico 

O prognostico apos a ressecqao de um adenoma isolado e exce- 
lente. O prognostico apos a paratireoidectomia subtotal para a 
hiperplasia difusa ou a remoqao de multiplos adenomas e geral- 
mente bom e depende da correqao do defeito de base. E provavel 
que a NEM esteja presente em pacientes com sitios multiplos de 
adenoma ou hiperplasia paratireoidiana, deixando outros mem- 
bros da familia possivelmente em risco. Para a determinaqao do 
defeito genico especifico, indica-se aconselhamento genetico e 
analise de DNA. 


HIPERCALCEMIA HIPOCALCIURICA FAMILIAR 
(HIPERCALCEMIA BENIGNA FAMILIAR) 

A hipercalcemia hipocalciurica familiar e caracterizada pela 
excreqao urinaria de calcio baixa a normal como resultado 
da alta reabsorqao renal de calcio. O PTH esta normal ou le- 
vemente elevado. Na maioria dos casos, o defeito genetico e 
uma mutaqao no receptor sensor de calcio ligado a membrana, 
expressado nas celulas paratireoidanas e dos tubulos renais. £ 
herdada como um tra^o autossomico dominante com alta pe- 
netrancia. Ha uma baixa taxa de novas muta^oes. A maioria 
dos pacientes e assintomatica, e o tratamento nao e necessario. 
Em lactentes homozigotos para a mutaqao do receptor, uma 
forma grave do hiperparatireoidismo neonatal sintomatico 
pode estar presente. 


HIPERVITAMINOSE D 

A intoxica^ao com vitamina D e quase sempre o resultado da 
ingestao de quantidades excessivas de vitamina D. Os sinais, os 
sintomas e o tratamento da hipercalcemia induzida por vitamina 
D sao os mesmos que os das outras doenqas hipercalcemicas. O 
tratamento depende do estagio da hipercalcemia. A hipercal¬ 
cemia grave requer hospitalizaqao e intervenqao intensiva. Por 
conta da reserva de vitamina D no tecido adiposo, podem ser 
necessarios varios meses de dieta pobre em calcio e vitamina D. 

HIPERCALCEMIA IDIOPATICA DA INFANCIA 
(SINDROME DE WILLIAMS) 

A sindrome de Williams e um disturbio incomum da infancia, 
caracterizado por facies de duende e hipercalcemia na infan¬ 
cia. Outras caracteristicas consistem em atraso no desenvolvi- 
mento, retardo mental e motor, anormalidades cardiovasculares 
(principalmente estenose aortica supravalvar), irritabilidade, 
movimentos despropositados, constipaqao, hipotonia, poliuria, 
polidipsia e hipertensao. Em crianqas com esta sindrome, e regra 
a presenqa de uma personalidade gregaria e afetuosa. A hipercal¬ 
cemia pode aparecer somente varios meses apos o nascimento. 
O tratamento consiste em restriqao de calcio e vitamina D na 
dieta (formula Calcilo) e, em casos graves, doses moderadas de 
glicocorticoides. 

Pressupoe-se que a causa da sindrome de Williams seja um 
defeito no metabolismo da vitamina D ou na resposta a ela. De¬ 
letes da elastina localizadas no cromossomo 7 tern sido iden- 
tificadas em mais de 90% dos pacientes. A hibridizaqao in situ 
por fluorescencia (FISH) pode ser a melhor ferramenta inicial 
no diagnostico. O risco de hipercalcemia geralmente regride por 
volta dos 4 anos de idade, e, assim, as restriqoes na dieta podem 
ser reduzidas. 

HIPERCALCEMIA POR IMOBILIZACAO 

A imobilizaqao subita, particularmente no adolescente com cres- 
cimento acelerado, pode causar hipercalcemia e hipercalciuria. 
As anormalidades geralmente aparecem 1-3 semanas apos a 
imobilizaqao. Intervenqoes medicamentosas ou na dieta podem 
ser necessarias em casos graves. 

HIPOFOSFATASIA 

A hipofosfatasia e um disturbio autossomico recessivo raro, ca¬ 
racterizado por deficiencia da atividade da fosfatase alcalina no 
soro, nos ossos e nos tecidos. A deficiencia enzimatica cursa com 
reduqao da mineralizaqao esqueletica caracterizada por mani- 
festaqoes clinicas e radiograficas semelhantes ao raquitismo. Seis 
formas clinicas diferentes sao identificadas. A forma perinatal e 
caracterizada por deformidade esqueletica grave e morte poucos 
dias apos o nascimento. A forma lactente consiste em retardo do 
desenvolvimento, hipotonia e craniossinostose. A forma infan- 
til manifesta-se com achados esqueleticos variaveis, reduqao da 
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densidade mineral ossea e perda prematura dos dentes deciduos. 
Os niveis de calcio serico podem estar elevados. O diagnostico 
de hipofosfatasia e feito com a demonstraqao do aumento da fos- 
foetanolamina urinaria associado ao baixo nivel de fosfatase al- 
calina serica. O tratamento e geralmente de suporte. As crianqas 
que sobrevivem ao periodo neonatal podem apresentar melhora 
gradual. A calcitonina pode ser util no tratamento agudo da hi- 
percalcemia. 

Diaz R: Calcium disorders in children and adolescents. In Lifshitz 
F (editor): Pediatric Endocrinology, 5th ed. Informa Healthcare, 
2007:475. 

Potts JT Jr: Diseases of the parathyroid glands and other hyperand 
hypocalcemic disorders. In Lameson JL (editor): Harrisons Endo¬ 
crinology. McGraw-Hill, 2006:431. 

Zajickova K et al.: Identification and functional characterization 
of a novel mutation in the calcium-sensing receptor gene in fa¬ 
milial hypocalciuric hypercalcemia. J Clin Endocrinol Metab 
2007;92:2616 [PMID: 17473068], 


GONADAS (OVARIES E TESTl'CULOS) 


DESENVOLVIMENTO E FISIOLOGIA 

As gonadas fetais desenvolvem-se a partir do primordio bi- 
potencial na crista genital. Em lactentes com cromossomo Y, 
o fator de transcriqao SRY localizado no braqo curto do Y na 
posiqao YP11,3 direciona a formaqao dos testlculos a partir das 
gonadas bipotenciais. Sem a expressao do SRY, os ovarios se de- 
senvolvem; contudo, e necessario um complemento 46,XX de 
cromossomos para que haja desenvolvimento de ovarios nor¬ 
mals. WT1 e outros fatores de transcriqao, como SF1, DAX1, 
WNT4 e SOX9, tambem sao importantes para a diferenciaqao 
gonadal. Dois pares de estruturas reprodutivas internas, os duc- 
tos de Muller e de Wolff, desenvolvem-se em ambos os sexos 
(Figura 32-6). Uma vez determinada a diferenciaqao testicular, 
os testlculos fetais produzem duas substancias essenciais para a 
diferenciaqao masculina destes ductos. O hormonio antimulle- 
riano (AMF1) promove a regressao das estruturas mullerianas, 
e a alta concentraqao local de testosterona produzida nas celu- 
las de Leydig dos testlculos estimula o crescimento das estru¬ 
turas wolffianas. Estas estruturas dao origem ao epidldimo, ao 
vaso deferente e a veslcula seminal. Na ausencia dos testlculos, 
como no feto XX, a falta de produqao de AMH permite que as 
estruturas mullerianas deem origem as tubas uterinas, ao utero 
e a porqao superior da vagina. As estruturas wolffianas, sem 
exposiqao as altas concentrates locals de testosterona, regri- 
dem. A genitalia externa (Figura 32-7) desenvolve-se a partir 
de estruturas sexualmente indiferenciadas, denominadas tu- 
berculo genital (precursor do penis ou clitoris), intumescen- 
cias labioescrotais (precursores do escroto ou grandes labios) 
e pregas uretrais (precursores da uretra peniana ou pequenos 
labios). O desenvolvimento normal da genitalia externa mas¬ 
culina depende da concentraqao circulante adequada de tes¬ 
tosterona, a qual e convertida em di-hidrotestosterona (DHT) 
nos tecidos-alvo pela 5a-redutase. A diferenciaqao sexual da 
genitalia externa esta completa por volta da 12- semana de 


Estagio indiferenciado 



▲ Figura 32-6 Diferenciacao dos ductos reprodutivos inter- 
nos. (Reimpressa, com permissao, de Kronenberg H [editor]: 
Willioms Textbook of Endocrinology, 11th ed. Saunders Elsevier, 
2008.) 


gestaqao. A exposiqao androgenica excessiva do feto do sexo fe- 
minino antes da 12- semana de gestaqao causa niveis variaveis 
de masculinizaqao da genitalia externa, incluindo fusao labial 
posterior e formaqao de uretra peniana. A exposiqao apos a 
12 a semana resulta apenas em clitoromegalia. 

GENITALIA AMBIGUA 

A genitalia amblgua e resultado do desenvolvimento in¬ 
complete ou desordenado da genitalia ou gonada que causa 
discordancia entre o sexo genetico, o sexo gonadal e o sexo 
fenotlpico. Quando um lactente nasce com ambiguidade, e 
necessaria consulta imediata com endocrinologista, urolo- 
gista e, se posslvel, psiquiatra pediatricos. Os disturbios de 
diferenciaqao sexual originam-se de alteraqoes em tres pro- 
cessos principals: diferenciaqao gonadal, esteroidogenese ou 
aqao androgenica. 

1. Disturbios da diferenciacao gonadal 

Estas anormalidades incluem disgenesia gonadal XY, mosai- 
cismo acometendo o cromossomo Y, reversao sexual XX e her- 
mafroditismo verdadeiro. Indivlduos com disgenesia gonadal 
46,XY possuem genitalia externa feminina normal e traqos de 
gonadas. Como nao ha produqao de AMF1 nem de testoste¬ 
rona, as estruturas reprodutivas internas tambem sao femi- 
ninas. Indivlduos acometidos se apresentam como meninas 
com puberdade e amenorreia tardias. A disgenesia gonadal 
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A Figura 32-7 Diferenciacao dos ductos da genitalia externa. (Reimpressa, com permissao, de Kronenberg H [editor]: Williams 
Textbook of Endocrinology, 11th ed. Saunders Elsevier, 2008.) 


XY parcial esta relacionada a determinaqao testicular incom- 
pleta, resultando em genitalia ambigua com graus variados de 
virilizaqao. 

Todas as mutaqoes nos fatores de transcriqao SRY, WT1, 
SF1 e SOX9 tem implicado a disgenesia gonadal 46,XY. Mu- 
taqoes no WT1 tambem estao associadas ao aumento no 
risco de tumor de Wilms e neuropatia. O mosaicismo ocorre 
quando celulas com dois ou mais cariotipos estao presentes 
no mesmo individuo. A forma mais comum de mosaicismo 
e 45,X/46,XY. A maioria destes individuos tem genitalia ex¬ 
terna masculina, mas alguns podem apresentar ambiguidade 


devido a formaqao testicular anormal. Estes individuos tam¬ 
bem podem compartilhar algumas caracteristicas da sindrome 
de Turner, como baixa estatura. A inversao sexual XX, carac- 
terizada por desenvolvimento genital masculino ou ambiguo 
em individuos XX, pode ser causada por translocaqao do gene 
SRY para o cromossomo X. O hermafrodita verdadeiro deve ter 
tanto tecido ovariano quanto testicular e frequentemente pos- 
sui um cariotipo de 46,XX. As gonadas disgenicas apresentam 
maior risco de transforma^ao neoplasica. Por isso, caso as go¬ 
nadas estejam em localizaqao intra-abdominal, recomenda-se 
gonadectomia. 
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▲ Figura 32-8 A via sintetica do hormonio corticosteroide. As vias ilustradas estao presentes em diferentes quantidades nos 
tecidos produtores de esteroides: glandulas suprarrenais, ovarios e testiculos. Nas glandulas suprarrenais, sao produzidos os 
mineralocorticoides na zona glomerulosa, os glicocorticoides na zona fasciculada e os androgenios (e estrogenios) na zona re¬ 
ticular. 0 principal androgenio suprarrenal e a androstenediona, porque a atividade da 17-ceto redutase e relativamente baixa. 
No entanto, a glandula suprarrenal tambem secreta certa quantidade de testosterona e estrogenio. As vias que levam a sintese 
de mineralocorticoides e glicocorticoides nao estao presentes de forma significativa nas gonadas; contudo, os testiculos e os 
ovarios produzem tanto androgenios quanto estrogenios. 0 metabolismo subsequente da testosterona em di-hidrotestosterona 
ocorre nos tecidos-alvo com a acao da enzima 5a-redutase. DHEA, de-hidroepiandrosterona. 


2. Disturbios de esteroidogenese 

No individuo XY, os disturbios de esteroidogenese (Fi¬ 
gura 32-8) geralmente se apresentam com genitalia externa 
subvirilizada ou feminina. O tecido testicular esta presente e 
produz AMH; assim, as estruturas internas sao masculinas e 
normais. Os disturbios nesta categoria consistem em defeitos 
enzimaticos na sintese de testosterona (deficiencia de StAR, 
deficiencia de 3|3-hidroxiesteroide desidrogenase e deficien¬ 
cia de P-450 C17 hidroxilase) e defeitos na conversao da tes¬ 
tosterona a DHT (deficiencia da 5a-redutase). Caso o defeito 
enzimatico seja incompleto, a genitalia externa pode mascu- 
linizar na puberdade, quando a produqao de testosterona au- 
menta. Considerando que as gonadas e a glandula suprarrenal 
compartilham enzimas comuns de produ^ao de hormonios 
esteroides, alguns dos defeitos enzimaticos com ambiguidade 
genital masculina tambem podem afetar a produ^ao de corti¬ 
sol e aldosterona, causando deficiencia de cortisol e perda de 
sal (ver seqao sobre Cortex Suprarrenal a seguir). No indivi¬ 
duo XX, o disturbio mais comum nesta categoria e a hiperpla- 
sia suprarrenal congenita (HAC) secundaria a deficiencia de 


21-hidroxilase. Na forma classica deste disturbio caracterizada 
por perda de sal, as meninas apresentam ambiguidade genital, 
mas possuem litero e ovarios normais. 

3. Disturbios da acao androgenica 

A SIA — sindrome de insensibilidade aos androgenios — e cau- 
sada por uma mutaqao no gene do receptor de androgenios loca- 
lizado no braqo proximal longo do cromossomo X em Xqll-12. 
Na sindrome de insensibilidade aos androgenios completa 
(SIAC), nao ha aijao androgenica; dessa forma, os individuos 
46,XY afetados possuem genitalia externa feminina com vagina 
curta e em fundo cego. A produijao de AMH nestes individuos 
causa regressao mulleriana, e a ausencia de aqao da testosterona 
ocasiona estruturas ausentes ou rudimentares. As gonadas estao 
localizadas no abdome ou no canal inguinal. Alguns destes casos 
sao descobertos quando cirurgias de hernia inguinal revelam o 
testiculo no saco herniario. Na sindrome de insensibilidade aos 
androgenios parcial (SIAP), o grau de virilizaqao ou ambigui¬ 
dade depende do grau de anormalidade na liga<;ao androgenica. 
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4. Outras si'ndromes 

Slndromes como VATER (defeitos vertebrais, atresia anal, fis¬ 
tula traqueoesofagica com atresia esofagica e anomalias radiais 
e renais), WAGR (tumor de Wilms, aniridia, malformacpoes ge- 
niturinarias e retardo mental) e Smith-Lemli-Opitz produzem 
uma ampla variedade de anomalias congenitas, incluindo am- 
biguidade genital. A exposi^ao materna a androgenios ou anta- 
gonistas androgenicos e uma causa rara de ambiguidade genital 
em recem-nascidos. 

5. Avaliacao 

Deve-se colher a historia familiar e materna detalhadamente, 
dando enfase na presen^a de prole anterior afetada, morte neo¬ 
natal, historia de consanguinidade e exposic^ao materna a farma- 
cos ou hormonios. No exame fisico geral dos lactentes, deve-se 
observar caracteristicas dismorficas, outras anomalias do con¬ 
genitas e hiperpigmentarjao da papila mamaria e dos labios/es- 
croto. O exame genital deve incluir a mensuracpao da largura e 
do comprimento do falo esticado e a observa^ao da posirpao do 
meato uretral. O comprimento do penis flacido esticado (SPL) e 
maior que 2,5 cm (e o diametro maior que 0,9 cm) em lactentes 
a termo, maior que 2 cm em lactentes de 34 semanas, maior que 
1,5 cm em lactentes de 30 semanas e maior que 0,8 cm em lac¬ 
tentes de 25 semanas. As regioes labioescrotal e inguinal devem 
ser palpadas para determinar a presen^a de gonadas. A area la¬ 
bioescrotal tambem deve ser avaliada para determinar o grau de 
fusao e enrugamento. 

Em todos os lactentes, estudos de cariotipos e FISH para a 
triagem de SRY devem ser realizados inicialmente. A avaliarjao 
laboratorial adicional geralmente se baseia nestes resultados. A 
ultrassonografia pelvica tambem deve ser realizada para avaliar 
a presenqa de litero e gonadas. Na suspeita de femea virilizada, 
devem ser realizados estudos para determinaqao de deficiencia 
da 21-hidroxilase, a forma mais comum de hiperplasia suprar- 
renal congenita. 

Houk CP, Lee PA: Intersexed states: Diagnosis and management. 
Endocrinol Metab Clin North Am 2005; 34: 791[PMID: 
16085171], 

MacGillivrayMH, Mazur T: Intersex. AdvPediatr2005;52:295 [PMID: 
16124345], 

Szarras-Czapnik M, Lew-Starowicz Z, Zucker KJ: A psychosexual 
follow-up study of patients with mixed or partial gonadal 
dysgenesis. J Pediatr Adolesc Gynecol 2007;20:333 [PMID: 
18082854], 


ANORMALIDADES DO DESENVOLVIMENTO 
PUBERAL FEMININO E DA FUNCAO OVARIANA 

1. Puberdade precoce em meninas 

A puberdade precoce e definida como o desenvolvimento pu¬ 
beral que ocorre antes do limite de idade estabelecido como 
inicio normal de puberdade. A puberdade e considerada 
precoce em meninas se o aparecimento das caracteristicas 


sexuais secundarias ocorre antes dos 8 anos (7 anos para meninas 
afro-americanas e hispanicas). A puberdade precoce e mais 
comum em meninos do que em meninas. Esta disparidade e ex- 
plicada pelo grande numero de meninas com precocidade cen¬ 
tral idiopatica, uma condirpao rara em meninos. Meninas entre 
6 e 8 anos de idade tambem podem apresentar sinais de puber¬ 
dade, mas pode ser uma forma benigna de progressao lenta que 
nao requer interven<;ao. A idade do inicio da puberdade pode ser 
antecipada pela obesidade. 

A puberdade precoce central (hormonio liberador de gona- 
dotrofina [GnRH]-dependente) envolve a ativarpao do gerador 
hipotalamico de pulso de GnRH, o aumento da secre^ao de 
gonadotrofina e o resultante aumento na produ^ao de esteroi- 
des sexuais (Quadro 32-8). A sequencia dos eventos hormonais 
e fisicos na puberdade precoce central e identica a sequencia 
da puberdade normal. A puberdade precoce central em meni¬ 
nas e geralmente idiopatica, mas pode ser secundaria a anor- 
malidades do SNC que interrompem a restrirjao pre-puberal 
sobre o gerador de pulso de GnRH. Estas anormalidades do 
SNC incluem, mas nao estao limitadas a, hamartomas hipo- 
talamicos, tumores do SNC, irradia<;ao craniana, hidrocefalia e 
trauma. A puberdade precoce periferica (GnRH-indepedente) 
ocorre independentemente da secreijao. Em meninas, a pu¬ 
berdade precoce periferica e causada por tumores ovarianos 
ou das suprarrenais, cistos ovarianos, hiperplasia suprarre- 
nal congenita, sindrome de McCune-Albright ou estrogenio 
exogeno. Tumores ovarianos ou das suprarrenais secretores 
de estrogenios apresentam niveis acentuados de estrogenios e 
altera^oes puberais rapidamente progressivas. A sindrome de 
McCune-Albright e uma triade caracterizada por lesoes cafe 
com kite, displasia fibrosa poliostotica e puberdade precoce 
GnRH-independente. E causada por uma mutaijao ativadora 
no gene que codifica a subunidade a de G s , a proteina G que es- 
timula a adenilciclase. As celulas endocrinas com esta mutaijao 


Quadro 32-8 Causas de desenvolvimento puberal precoce 


A. Puberdade precoce central (GnRH-dependente) 

1. Idiopatica 

2. Anormalidades do sistema nervoso central 

a. Adquiridas — abscesso, quimioterapia, radioterapia, trauma 
cirurgico 

b. Congenitos — cisto aracnoide, hidrocefalia, hamartoma 
hipotalamico, displasia septo-optica, cisto suprasselar 

c. Tumores — astrocitoma, craniofaringioma, glioma 

B. Puberdade precoce periferica (GnRH-independente) 

1. Hiperplasia suprarrenal congenita 

2. Tumores das suprarrenais 

3. Sindrome de McCune-Albright 

4. Puberdade precoce familiar independente da gonadotrofina, limitada 
ao sexo masculino 

5. Tumores gonadais 

6. Estrogenio exogeno — oral (pilulas anticoncepcionais) ou topico 

7. Cistos ovarianos (sexo feminino) 

8. Tumores secretores de hCG (p. ex., hepatoblastomas, 
coriocarcinomas) (sexo masculino) 


GnRH, hormonio liberador de gonadotrofina; hCG, gonadotrofina corionica 
humana. 
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im 

possuem hiperfuncionamento autonomo e secretam seus res- 
pectivos hormonios em quantidades excessivas. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A puberdade precoce central feminina geralmente comecpa com 
o desenvolvimento das mamas, seguido de crescimento dos 
pelos pubianos e menarca. A ordem pode variar. As meninas 
com cistos ou tumores ovarianos geralmente apresentam sinais 
de hiperestrogenismo, como desenvolvimento das mamas e pos- 
sivelmente sangramento vaginal. Os tumores das suprarrenais e 
a HSC produzem sinais de adrenarca (i.e., pelos pubianos, pelos 
axilares, acne e, as vezes, aumento do odor corporal). As crianqas 
com puberdade precoce em geral cursam com crescimento ace- 
lerado e podem estar temporariamente altas para a idade. Con- 
tudo, considerando que a matura^ao esqueletica avan^a mais 
rapido do que o crescimento linear, a estatura adulta final pode 
ser comprometida. 

B. Achados laboratoriais 

Um dos primeiros passos na avalia^ao de uma criampa com desen¬ 
volvimento puberal precoce e a realiza^ao de uma radiografia da 
mao e do punho esquerdos para determinar a maturidade esque¬ 
letica (idade ossea). Pode-se tambem avaliar o nivel de estradiol 
para a exclusao de tumor ou cisto ovariano. Caso a idade ossea 
esteja avampada, avalia^ao adicional e necessaria. Na puberdade 
precoce central, as concentrates sericas basais de FSH e LH 
podem ainda estar em niveis pre-puberais. Assim, a determinaqao 
da maturidade do eixo hipotalamo-hipofise depende da demons- 
traqao de resposta puberal do LH apos estimulaqao com agonistas 
de GnRH. Na puberdade precoce periferica, os niveis sericos ba¬ 
sais de FSH e LH estao baixos, e a resposta do LH a estimulaqao do 
GnRH e suprimida pela inibi^ao por retroalimentaqao do eixo hi¬ 
potalamo-hipofise pelos esteroides gonadais secretados de forma 
autonoma (ver Figura 32-1). Em meninas com cisto ou tumor 
ovariano, os niveis de estradiol estao marcadamente elevados. Em 
meninas com sinais de adrenarca e idade ossea avanqada, deve-se 
avaliar os niveis de androgenios (testosterona, androstenediona, 
de-hidroepiandrosterona) e de possiveis metabolicos suprarrenais 
intermediaries (como a 17-hidroxiprogesterona). 

C. Exames de imagem 

Quando o diagnostico de puberdade precoce central e feito, deve-se 
realizar RNM cerebral para avaliacpao de lesoes do SNC. E impro- 
vavel que anormalidades sejam encontradas em meninas com 
6-8 anos de idade; por isso, a necessidade de RNM nesta faixa etaria 
deve ser avaliada individualmente. Em meninas cujos exames labo¬ 
ratoriais sugerem puberdade precoce, recomenda-se a realiza^ao de 
ultrassonografia dos ovarios e da glandula suprarrenal. 

► Tratamento 

Meninas com puberdade precoce central podem ser tratadas 
com analogos de GnRH que dessensibilizam os receptores de 


GnRH na hipofise, reduzindo, assim, a secrecpao de gonadotrofi- 
nas. Atualmente, os dois analogos de GnRH mais usados sao (1) 
leuprolida, que e administrado na forma de injeqao intramuscu¬ 
lar mensalmente, ou (2) implante subdermico de histrelina, que 
e reposto anualmente. Com o tratamento, as altera^oes fisicas 
da puberdade regridem ou param de progredir, e a velocidade 
do crescimento linear e reduzida a taxas pre-puberais. A altura 
final projetada em geral aumenta em consequencia da reduqao 
da velocidade de matura^ao esqueletica. Apos a interrup 9 ao da 
terapia, a progressao puberal e retomada, e ha relatos de ovu- 
la 9 ao e gravidez. O tratamento e instituido tanto por questoes 
psicossociais quanto pela altura final. 

O tratamento da puberdade precoce periferica depende da 
causa subjacente. Em meninas com cisto ovariano, a intervenqao 
em geral nao e necessaria, uma vez que os cistos tendem a regre- 
dir espontaneamente. O tratamento com glicocorticoides esta 
indicado para casos de HSC. A ressec 9 ao cirurgica e indicada 
para os tumores suprarrenais e ovarianos raros. 

Na sindrome de McCune-Albright, o tratamento com farma- 
cos antiestrogenicos (p. ex., tamoxifeno), agentes que bloqueiam 
a sintese de estrogenios (cetoconazol) ou inibidores da aroma- 
tase (p. ex., latrozol) podem ser eficazes. Independentemente 
da causa de puberdade precoce ou do tratamento clinico esta- 
belecido, aten 9 ao as necessidades psicologicas da paciente e da 
familia e essencial. 

2. Variantes benignas da puberdade 
precoce 

A telarca prematura benigna (desenvolvimento precoce benigno 
das mamas) ocorre mais comumente em meninas com menos 
de 2 anos de idade. Elas apresentam desenvolvimento mama- 
rio isolado sem outros sinais de puberdade, como acelera 9 ao 
do crescimento linear ou desenvolvimento de pelos pubianos. 
O desenvolvimento das mamas normalmente esta presente 
desde o nascimento e em geral varia de tamanho. Pode ser uni 
ou bilateral. Acredita-se que a telarca benigna seja causada pela 
maior produ 9 ao de hormonios ovarianos durante a infancia. O 
tratamento consiste na orientaqao dos pais acerca da natureza 
autolimitada da condi 9 ao. Recomenda-se tambem observa 9 ao 
da crian 9 a por alguns meses. A telarca com inicio antes dos 
36 meses de vida ou em associa 9 ao a outros sinais de puberdade 
requer avalia 9 ao. 

A adrenarca prematura benigna (matura 9 ao suprarrenal 
precoce benigna) manifesta-se com o desenvolvimento precoce 
dos pelos pubianos e axilares, acne e/ou odor corporal. A adre¬ 
narca prematura benigna e caracterizada por crescimento linear 
normal e nenhum, ou minimo, avanqo da idade ossea. O ritmo 
da puberdade real nao e afetado, e nao ha necessidade de tra¬ 
tamento. Aproximadamente 15% das meninas com adrenarca 
prematura estao em risco para desenvolver sindrome dos ovarios 
policisticos durante a puberdade. 

Eugster EA et al.: Efficacy and safety of histrelin subdermal im¬ 
plant in children with central precocious puberty: A multi¬ 
center trial. J Clin Endocrinol Metab 2007;92:1697 [PMID: 
17327379], 
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ming. Endocrinol Metab Clin North Am 2005;34:617 [PMID: 
16085163]. 

Pasquino AM et al.: Long-term observation of 87 girls with idiopathic 
central precocious puberty treated with gonadotropinreleasing 
hormone analogs: Impact on adult height, body mass index, bone 
mineral content, and reproductive function. J Clin Endocrinol 
Metab 2008; 93:190 [PMID: 7940112]. 


3. Puberdade tardia 

A puberdade tardia em meninas deve ser avaliada quando nao ha 
sinais puberais ate os 13 anos de idade ou menarca ate os 16 anos. 
A deficiencia em completar o desenvolvimento puberal ate o es- 
tagio V de Tanner apos quatro anos do initio e considerada pu¬ 
berdade tardia. A amenorreia primaria refere-se a ausencia de 
menarca, e a amenorreia secundaria refere-se a interrupqao do 
ciclo menstrual ja estabelecido por pelo menos seis meses. 

A causa mais comum de puberdade tardia e o atraso cons¬ 
titutional do crescimento (Quadro 32-9). Este padrao de 
crescimento, caracterizado por baixa estatura, velocidade de 
crescimento normal e atraso na maturaqao ossea, ja foi descrito 
em detalhes neste capitulo. O initio da puberdade esta relacio- 
nado a idade ossea, e nao a idade cronologica. As meninas tam¬ 
bem podem apresentar puberdade tardia em qualquer condiqao 
que atrase o crescimento e a maturaqao ossea, como o hipotireoi- 
dismo e a GHD. 

O hipogonadismo primario em meninas trata-se de uma 
anormalidade primaria dos ovarios. O diagnostico mais comum 
nesta categoria e a sindrome de Turner, em que a ausencia do 
segundo cromossomo X ou a presenqa de um cromossomo X 
anormal ocasiona perda precoce de oocitos e fibrose acelerada 
do estroma. Outros tipos de insuficiencia ovariana primaria sao 
menos comuns, incluindo disgenesia gonadal 46,XY, disgenesia 
gonadal 46,XX, galactosemia e insuficiencia ovariana autoimune. 
Radiaqao e quimioterapia tambem podem causar insuficiencia 


Quadro 32-9 Causas da puberdade tardia ou amenorreia 


A. Atraso constitutional do crescimento 

B. Hipogonadismo 

1. Insuficiencia ovariana primaria 

a. Disgenesia gonadal (sindrome de Turner, disgenesia gonadal 
verdadeira) 

b. Insuficiencia ovariana prematura 

(1) Doencas autoimunes 

(2) Cirurgia, radiacao, quimioterapia 

c. Galactosemia 

2. Hipogonadismo central 

a. Tumor hipotalamico ou hipofisario, infeccao, irradiacao 

b. Hipopituitarismo congenito 

c. Sindrome de Kallmann 

d. Funcional (doenca cronica, desnutricao, exercicio, 
hiperprolactinemia) 

C. Anatomicas 

1. Agenesia mulleriana (sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser) 

2. Resistencia androgenica completa 


ovariana primaria. Meninas portadoras de pre-mutaqao para a 
sindrome do X fragil tambem estao em maior risco para insufi¬ 
ciencia ovariana prematura. 

O hipogonadismo central refere-se a deficiencia hipotala- 
mica ou hipofisaria de GnRH ou FSH/LH, respectivamente. 
Pode ser funcional (reversivel), causado por estresse, subnu- 
triqao, prolactinemia, excesso de exercicio ou doenqa cronica. 
O hipogonadismo central permanente esta em geral associado 
a condiqoes que causam multiplas deficiencias hormonais 
hipofisarias, como hipopituitarismo congenito, tumores do 
SNC ou radiaqao craniana. A deficiencia de gonadotrofina 
isolada e rara, mas pode ocorrer na sindrome de Kallmann, 
que tambem e caracterizada por hiposmia ou anosmia. No hi¬ 
pogonadismo primario e central, os sinais de adrenarca estao 
geralmente presentes. 

A menarca tardia e a amenorreia secundaria podem resultar 
da insuficiencia ovariana primaria ou do hipogonadismo central, 
como tambem podem ser consequencia do hiperandrogenismo, 
obstruqao anatomica impedindo o fluxo menstrual ou agenesia 
mulleriana. Esta ultima e chamada de sindrome de Mayer-Roki- 
tansky-Kiister-Hauser e e caracterizada por vagina ausente e 
varias anormalidades uterinas, com ou sem anomalias renais e 
esqueleticas. 

As meninas com SIA completa (defeito do receptor androge- 
nico) normalmente apresentam amenorreia primaria, desenvol¬ 
vimento das mamas e ausencia de pilificaqao sexual. O individuo 
afetado (46,XY) possui testiculos funcionantes que produzem 
hormonio inibidor mulleriano durante a vida fetal. Assim, nao 
ha desenvolvimento dos ductos de Muller (oviducto ou litero). 
A genitalia externa e feminina devido a ausencia de aqao andro¬ 
genica. Na puberdade, a testosterona produzida nos testiculos e 
aromatizada em estrogenio, resultando no desenvolvimento das 
mamas. 

Avaliacao ch'nica 

A historia deve determinar se e quando a puberdade iniciou, o 
nivel de exercicio, a ingestao nutritional, os estressores, a sen- 
sibilidade olfatoria, os sintomas de doenqa cronica e a historia 
familiar de puberdade tardia. Os registros anteriores de cresci¬ 
mento devem ser avaliados para determinar se a velocidade de 
altura e peso esta adequada. O exame fisico deve incluir analise 
das proporqoes corporais, desenvolvimento mamario e genital e 
estigmas da sindrome de Turner. O exame ou a ultrassonografia 
pelvica devem ser considerados, especialmente em meninas com 
amenorreia primaria. 

Deve-se obter inicialmente uma radiografia para avaliaqao 
da idade ossea. Caso seja menor do que a esperada no initio da 
puberdade (< 12 anos em meninas), a avaliaqao deve ser concen- 
trada na busca da causa do atraso da idade ossea. Na presenqa 
de baixa estatura e velocidade normal de crescimento, e provavel 
que seja atraso constitucional do crescimento. Se a velocidade de 
crescimento for anormal, os exames laboratoriais deverao incluir 
hemograma, velocidade de hemossedimentaqao, bioquimica e 
testes de funqao renal e hepatica para a investigaqao de doenqa 
cronica nao suspeitada. A avaliaqao para hipotireoidismo e GHD 
tambem esta indicada. A medida de FSH e LH pode nao ser util 
no caso de atraso da idade ossea, visto que os niveis pre-puberais 
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normalmente estao baixos. A determinaqao do cariotipo deve 
ser considerada quando ha baixa estatura, ou qualquer sinal de 
sindrome de Turner. 

Se a paciente tiver alcanqado uma idade ossea maior que 
12 anos e houver pouco ou nenhum sinal de puberdade no 
exame fisico, os niveis de FSH e LH podem diferenciar a in- 
suficiencia ovariana primaria do hipogonadismo central. A 
insuficiencia ovariana primaria e tambem conhecida como hi¬ 
pogonadismo hipergonadotrofico, pois nao ha retroalimentaqao 
de estrogenio ao cerebro, e os hormonios FSH e LH estao eleva- 
dos. Caso as gonadotrofinas estejam elevadas, o proximo passo 
e a determinaqao do cariotipo, sabendo-se que a sindrome de 
Turner e a causa mais comum de hipogonadismo hipergona¬ 
dotrofico feminino. O hipogonadismo central e caracterizado 
por baixos niveis de gonadotrofinas, e a investigaqao objetiva 
determinar se o hipogonadismo e funcional ou permanente. 
Os exames laboratoriais devem ser realizados para a identifica- 
(jao de uma possivel doenqa cronica ou de hiperprolactinemia. 
A RM cerebral pode ser util. 

Em meninas com desenvolvimento mamario adequado e 
amenorreia, o teste da progesterona pode ser util para determi¬ 
nar se uma quantidade de estrogenios suficiente esta sendo pro- 
duzida. Meninas que estao produzindo estrogenios apresentam 
sangramento de escape apos 5-10 dias de progesterona oral, ao 
passo que aquelas que tem deficiencia de estrogenios apresentam 
pouco ou nenhum sangramento. A exceqao e o caso de meni¬ 
nas sem utero (insensibilidade a androgenios ou sindrome de 
Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser). Elas possuem estrogenio su¬ 
ficiente, mas nao podem cursar com sangramento de escape. A 
causa mais comum de amenorreia em meninas com estrogenio 
suficiente e a sindrome dos ovarios policisticos. Meninas com 
deficiencia de estrogenios devem ser avaliadas de forma seme- 
lhante aquelas que tem puberdade tardia. 

Tratamento 

A terapia de reposiqao em meninas hipogonadais come 9 a com 
estrogenio isolado na dosagem mais baixa disponivel. Prepa- 
raqoes orais, como de estradiol, ou adesivos topicos sao usa- 
dos. A terapia ciclica estrogenio-progesterona e iniciada apos 
12-18 meses, e posteriormente a paciente passa a usar pilula an- 
ticoncepcional por comodidade. A terapia com progesterona e 
necessaria para contrabalanqar os efeitos do estrogenio no utero, 
visto que este, sem opos^ao, promove hiperplasia endometrial. 
O estrogenio tambem e necessario para promover mineralizaqao 
ossea e prevenir osteoporose. 

Bondy CA: Care of girls and women with Turner syndrome: A gui¬ 
deline of the Turner Syndrome Study Group. J Clin Endocrinol 
Metab 2007 92:10 [PMID: 17047017], 

Nelson LM: Clinical practice: Primary ovarian insufficiency. N Engl J 
Med 2009;360:606 [PMID: 19196677], 

4. Amenorreia secundaria 

Ver discussao sobre amenorreia no Capitulo 3. 


ANORMALIDADES DO DESENVOLVIMENTO 
PUBERAL MASCULINO E DA FUNCAO TESTICULAR 

1. Puberdade precoce em meninos 

A puberdade e considerada precoce em meninos quando as ca- 
racteristicas sexuais secundarias aparecem antes dos 9 anos de 
idade. Enquanto a frequencia de puberdade precoce central e 
muito menor em meninos do que em meninas, os meninos tem 
maior probabilidade de apresentarem anormalidades associadas 
do SNC (ver Quadro 32-8). 

Varios tipos de puberdade precoce gonadotrofina-indepen- 
dente (periferica) ocorrem em meninos (ver Quadro 32-8). O 
aumento na produqao androgenica suprarrenal a partir de tu- 
mores das suprarrenais ou formas virilizantes de HSC causa al- 
teraqoes puberais nos meninos. A puberdade precoce familiar 
independente da gonadotrofina, limitada ao sexo masculino (tes- 
totoxicose), e uma condiqao em que o receptor mutante de LH 
nas celulas de Leydig e ativado de forma autonoma, resultando 
em produqao testicular de testosterona mesmo com os niveis 
pre-puberais de LH. A sindrome de McCune-Albright tambem 
pode ocorrer em meninos. Os tumores testiculares de celulas de 
Leydig causam rapido inicio de aumento testicular unilateral e 
sinais fisicos de excesso de testosterona. Os tumores secretores 
de gonadotrofina corionica humana (hCG), como teratomas, 
germinomas do SNC e hepatoblastomas, tambem causam pu¬ 
berdade precoce em meninos, visto que a hCG pode estimular as 
celulas de Leydig a produzir testosterona. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

No desenvolvimento precoce, o aumento na velocidade de 
crescimento e o crescimento de pelos pubianos sao os sinais de 
apresentaqao mais comuns. O tamanho testicular pode diferen¬ 
ciar a precocidade central, na qual os testiculos aumentam de 
tamanho, de causas gonadotrofina-independentes, nas quais os 
testiculos geralmente permanecem pequenos (< 2 cm no eixo 
longitudinal). Tumores do testiculo estao associados ao aumento 
testicular assimetrico ou unilateral. 

B. Achados laboratoriais 

Niveis elevados de testosterona comprovam estado puberal pre¬ 
coce, mas nao determinam a fonte. Assim como nas meninas, 
as concentraqoes sericas basais de LH e FSH podem nao estar 
nos niveis puberais nos meninos com puberdade precoce cen¬ 
tral, mas a resposta do LH ao teste de estimulaqao com GnRH 
e puberal. A precocidade sexual causada pela HAC esta geral¬ 
mente associada a alteraqao do nivel plasmatico de de-hidroe- 
piandrosterona, androstenediona, 17-hidroxiprogesterona (na 
HSC devido a deficiencia de 21-hidroxilase), 11-desoxicortisol 
(na HSC devido a deficiencia de 11 -hidroxilase), ou combinaqao 
destes esteroides (ver a seguir seqao sobre o Cortex Suprarrenal). 
As concentraqoes de (3-hCG serica podem indicar a presenqa 
de tumor produtor de hCG (p. ex., disgerminoma do SNC ou 
hepatoma) em meninos que apresentam evidente precocidade 
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isossexual verdadeira (i.e., acompanhada de aumento testicular), 
mas com gonadotrofinas suprimidas apos testes com GnRH. 

C. Exames de imagem 

Em todos os meninos com puberdade precoce central, deve-se 
obter RM craniana para investigaqao de anormalidade do SNC. 
A ultrassonografia pode ser util na detecqao de tumores hepati- 
cos, das suprarrenais e testiculares. 

Tratamento 

O tratamento da puberdade precoce central em meninos e se- 
melhante ao das meninas. O tratamento da sindrome de McCu- 
ne-Albright e da hiperplasia familiar das celulas de Leydig com 
agentes que bloqueiam a sintese de esteroides (cetoconazol), 
antiandrogenicos (espironolactona) ou a combinaqao dos dois 
tem sido bem-sucedido. Os bloqueadores dos receptores de es- 
trogenio (tamoxifeno) ou os inibidores da aromatasa (anastrazol 
ou letrozol) tem sido usados nos casos de retardo da maturaqao 
esqueletica e fechamento epifisario precoce. 

2. Puberdade tardia 

Deve-se investigar puberdade tardia em meninos que nao apre- 
sentam caracteristicas sexuais secundarias ate os 14 anos de 
idade, ou se mais de cinco anos se passaram desde o apareci- 
mento dos primeiros sinais de puberdade sem conclusao do 
crescimento genital. 

A causa mais comum de puberdade precoce em meninos, 
assim como em meninas, e o atraso constitucional do cresci¬ 
mento, uma variante normal do crescimento que foi descrita 
em detalhes anteriormente. A falencia ou insuficiencia testicular 
pode ser primaria, devido a ausencia, ao mau funcionamento 
ou a destruiqao do tecido testicular; ou central, devido a insu¬ 
ficiencia hipofisaria ou hipotalamica. A insuficiencia testicular 
primaria poder ser devido a anorquia, sindrome de Klinefelter 
(47,XXY) ou outras anormalidades cromossomicas sexuais, de- 
feitos enzimaticos na sintese de testosterona e inflamaqao ou a 
destruiqao dos testiculos apos infecqao (caxumba), disturbios 
autoimunes, radiaqao, trauma ou tumor. 

O hipogonadismo central pode acompanhar pan-hipopitui- 
tarismo, sindrome de Kallman (deficiencia de GnRH com anos¬ 
mia) ou deficiencias isoladas de LH ou FSH. Lesoes destrutivas 
no interior ou proximo a hipofise anterior (especialmente cra- 
niofaringomas e gliomas) ou infecqoes tambem podem resul- 
tar em disfunqao hipotalamica ou hipofisaria. A sindrome de 
Prader-Willi e a sindrome de Laurence-Moon (sindrome de Bar- 
det-Biedl) estao frequentemente associadas a deficiencia de LH 
e FSH secundaria a deficiencia de GnRH. Deficiencias de gona¬ 
dotrofinas podem ser parciais ou totais; a deficiencia funcional 
ou reversivel pode ocorrer com doenqas cronicas, desnutriqao, 
hiperprolactinemia, hipotireoidismo e excesso de exercicio. 

Avaliacao ch'nica 

A historia deve investigar principalmente o inicio da (e se hou- 
ver) puberdade, descida testicular, sintomas de doenqa cronica, 


ingestao nutricional, sensibilidade olfatoria e historia familiar 
de puberdade tardia. O exame fisico deve incluir proporqoes 
corporais, altura e peso, fase puberal e localizaqao, tamanho e 
consistencia testicular. Testiculos menores que 2 cm em com- 
primento sao pre-puberais; testiculos maiores que 2,5 cm em 
comprimento sugerem crescimento puberal precoce. 

A radiografia da mao e do punho esquerdos para avaliar a idade 
ossea deve ser o primeiro passo na avaliaqao de meninos com pu¬ 
berdade tardia. Caso a idade ossea esteja atrasada (< 11-12 anos) 
e a velocidade de crescimento esteja normal, o atraso constitu¬ 
cional do crescimento e o diagnostico mais provavel. 

A avaliaqao laboratorial inclui os niveis de LH e FSH (es¬ 
pecialmente se a idade ossea for > 12 anos). Niveis elevados 
das gonadotrofinas indicam hipogonadismo primario ou in¬ 
suficiencia testicular. A causa mais comum de hipogonadismo 
primario em meninos e a sindrome de Klinefelter; contudo, 
a apresentaqao usual desta doenqa nao e a puberdade tardia, 
mas a deficiencia em concluir a puberdade, com discrepancia 
observada entre o tamanho testicular (pequeno) e o grau de vi- 
rilizaqao. No caso de niveis baixos de gonadotrofina, o provavel 
diagnostico e o hipogonadismo central, e a avaliaqao adicional 
deve focar a procura de deficiencias hormonais hipofisarias, 
doenqa cronica ou subnutriqao (ou ambos), hiperprolactine¬ 
mia e anormalidades do SNC. 

Tratamento 

Para meninos com atraso constitucional do crescimento sim¬ 
ples, pode-se oferecer esquemas curtos (4-6 meses) de cipionato 
de testosterona em baixa dose (50-75 mg/mes) para estimular a 
aparencia puberal e “intensificar” o desenvolvimento endogeno. 
Em adolescentes com hipogonadismo permanente, o tratamento 
com cipionato de testosterona, iniciando com 50-75 mg via in¬ 
tramuscular por mes, pode ser usado ate que o crescimento se 
complete. Posteriormente, a dosagem adulta (150-200 mg a cada 
2-3 semanas) pode ser usada. Uma alternativa para a injeqao in¬ 
tramuscular e o gel de testosterona, apresentado em pacotes de 
dose unica ou em bombas para administraqao de doses pre-esta- 
belecidas. O gel e aplicado diariamente apos o banho. A terapia 
especifica para a deficiencia de GnRH com GnRH pulsatil via 
subcutanea pode promover fertilidade em pacientes com insufi¬ 
ciencia hipotalamo-hipofisaria. Entretanto, os inconvenientes do 
tratamento e a necessidade de doses repetidas por longos perio- 
dos tem limitado seu emprego na pediatria. 

3. Criptorquidismo 

O criptorquidismo (nao descida dos testiculos) e comum. F mais 
comum ser unilateral e do lado direito. Ao nascimento, aproxi- 
madamente 4% dos recem-nascidos a termo do sexo masculino 
apresentam criptorquidismo, sendo a maior proporqao entre lac- 
tentes prematuros (9-30%). Em mais de 50% destes pacientes, o 
testiculo criptorquidico desce ate o terceiro mes de vida. Ate a 
idade de 1 ano, a prevalencia de criptorquidismo e de aproxima- 
damente 1%. A descida adicional pode ocorrer na puberdade, 
talvez estimulada pelas gonadotrofinas endogenas. 

Infertilidade e neoplasia maligna testicular sao os maio¬ 
res riscos do criptorquidismo. A incidencia exata do deficit de 
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fertilidade e desconhecida, e os dados da incidencia sao varia- 
veis. No entanto, as alteraqoes histologicas claramente ocorrem 
logo aos 6 meses de idade em crianqas com criptorquidismo. A 
taxa de malignidade relatada em homens com testiculo criptor- 
quldeo e de 48,9 em 100.000, 22 vezes a taxa da populaqao geral. 
Alem disso, os tumores podem desenvolver-se no testiculo con¬ 
tralateral, indicando que o desenvolvimento testicular anormal 
(disgenesia) pode ser bilateral no criptorquidismo unilateral. 
Na maioria dos casos, acredita-se que o criptorquidismo ver- 
dadeiro seja o resultado da disgenesia testicular. Os testiculos 
criptorquideos frequentemente apresentam uma arteria esper- 
matica pequena e/ou suprimento sanguineo deficiente. Embora 
o posicionamento escrotal precoce do testiculo nao descido (or- 
quidopexia) previna danos adicionais associados a localizaqao 
intra-abdominal, os testiculos geralmente permanecem anor- 
mais, a espermatogenese e rara e o risco de neoplasia maligna 
e maior. 

O criptorquidismo pode ocorrer de forma isolada ou asso- 
ciado a outros achados. Anormalidades do eixo hipotalamo- 
hipofise-gonadal predispoe o criptorquidismo. Defeitos na 
biossintese ou no receptor dos androgenios tambem predispoem 
criptorquidismo e subvirilizaqao. 

O diagnostico de criptorquidismo bilateral em recem-nasci- 
dos do sexo masculino aparentemente normals nunca deve ser 
feito ate que a possibilidade de a crianqa ser, na verdade, uma 
menina completamente virilizada com HSC perdedora de sal 
potencialmente fatal tenha sido considerada. 

Achados clmicos 

Em lactentes entre 2 e 6 meses de vida, os niveis de LH, FSH e 
testosterona ajudam a determinar se os testiculos estao presentes. 
Apos esse periodo, o teste de estimulaqao com hCG e realizado 
para confirmar a presenqa ou ausencia de testiculos anormais. 
Ultrassonografia, tomografia computadorizada e RNM podem 
detectar os testiculos na regiao inguinal, mas nao sao estudos 
completamente confiaveis para localizar testiculos anormais. 

Diagnostico diferencial 

Na palpaqao testicular, o reflexo cremasterico que faz o testiculo 
retrair em direqao ao canal inguinal ou abdome (pseudocrip- 
torquidismo) pode ser induzido. Para prevenir retraqao durante 
o exame, os dedos devem ser primeiro posicionados obliqua- 
mente no anel abdominal e na porqao superior do canal ingui¬ 
nal para obstruir a ascensao testicular. A realizaqao do exame 
enquanto a criamja esta agachada ou em banheira morna facilita 
a observaqao. Nao ha necessidade de tratamento para testiculos 
retrateis, e o prognostico quanto a descida e funqao testiculares 
e excelente. 

► Tratamento 
A. Tratamento cirurgico 

A recomendaqao atual para o tratamento de criptorquidismo e 
que a orquidopexia cirurgica seja realizada por cirurgioes expe- 
rientes se a descida nao ocorrer ate 1 ano de idade. 


B. Tratamento hormonal 

O hCG em doses entre 250 e 1.000 unidades internacionais se- 
manalmente por 5 semanas tem sido usado para o tratamento. 
Esta terapia em geral causa descida de testiculos retrateis, mas 
raramente tem exito no tratamento de criptorquidismo. O trata¬ 
mento androgenico (cipionato de testosterona) e indicado como 
terapia de reposiqao em crianqas do sexo masculino que nao tem 
testiculos funcionais apos a idade normal da puberdade. 

4. Ginecomastia 

A ginecomastia e uma condiqao comum e autolimitada que pode 
ocorrer em ate 75% dos meninos saudaveis na puberdade. A gi¬ 
necomastia adolescente normalmente regride dentro de 2 anos, 
mas pode nao diminuir se o grau de ginecomastia for extremo 
(> 2 cm de tecido). A ginecomastia pode eventualmente ocorrer 
como parte da sindrome de Klinefelter, ou em meninos que estao 
usando drogas, como antidepressivos ou maconha. O tratamento 
clinico com o uso de antiestrogenicos e inibidores da aromatase 
pode ser util, mas nao ha estudos extensos sobre eles. A interven- 
qao cirurgica e uma opqao racional para casos prolongados e/ou 
graves (ver Capitulo 3). 

TUMORES TESTICULARES 

Os tumores malignos do testiculo sao, na maioria, insemino¬ 
mas e teratomas. Inseminomas sao raros na infancia e podem 
ser produtores de hormdnios. O principal tumor produtor de 
hormonio do testiculo e o tumor das celulas de Leydig, que esta 
frequentemente associado a precocidade sexual. Outros tumo¬ 
res testiculares (coriocarcinomas e disgerminomas) tem sido 
relatados em associaqao a precocidade sexual. O tratamento de 
tumores testiculares e a remoqao cirurgica; a quimioterapia e a 
radioterapia nao sao usadas em crianqas, a nao ser nos casos de 
malignidade de alto grau ou metastases. O prognostico de pa- 
cientes com tumores das celulas de Leydig e geralmente bom. 

Husmann DA: Testicular descent: A hypothesis and review of cur¬ 
rent controversies. Pediatr Endocrinol Rev 2009;6:491 [PMID: 
19550384], 

Layman LC:Hypogonadotropic hypogonadism. Endocrinol Metab 
Clin North Am 2007;36:283 [PMID: 17543719], 


CORTEX SUPRARRENAL 


O cortex suprarrenal adulto apresenta uma distribuiqao regional 
de produqao terminal de esteroides. A zona glomerulosa — ca- 
mada mais externa — e a principal fonte de aldosterona. A zona 
fasciculada — camada media — produz cortisol e pequenas quan- 
tidades de mineralocorticoides. A zona reticular — camada mais 
interna — produz principalmente androgenios e estrogenios. 
Uma zona fetal, ou cortex provisorio, que predomina durante 
o desenvolvimento fetal produz glicocorticoides, mineralocor¬ 
ticoides, androgenios e estrogenios. A zona fetal e relativamente 
deficiente em 3(3-ol desidrogenase (ver Figura 32-8). Assim a 
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progesterona produzida na placenta e o principal precursor 
usado na produqao suprarrenal fetal de cortisol e aldosterona. 

A produ 9 ao cortical suprarrenal de cortisol e controlada 
pelo hormonio adrenocorticotrofico hipofisario (ACTH; ver 
Figura 32-1 e Quadro 32-1), que, por sua vez, e regulado pelo 
peptldeo hipotalamico, hormonio liberador de corticotrofina 
(CRH). A complexa interaqao das influences do SNC sobre a 
secreqao de CRH, juntamente com a retroalimentaqao negativa 
do cortisol serico, leva ao padrao diurno de liberaqao do ACTH 
e do cortisol. A concentraqao de ACTH e maxima durante as 
primeiras horas da manha, com o menor pico ao final da tarde 
e inlcio da noite. A concentraqao serica de cortisol segue este 
padrao com um atraso de poucas horas. Na ausencia de retro- 
alimentaqao do cortisol, ocorre hipersecreqao de CRH e ACTH 
importante. 

Os glicocorticoides sao essenciais para a expressao genetica 
em varios tipos de celulas. Em excesso, os glicocorticoides sao 
tanto catabolicos quanto antianabolicos; isto e, eles promovem 
a liberaqao de aminoacidos dos musculos e aumentam a glico- 
neogenese, ao passo que diminuem a incorporaqao de amino¬ 
acidos nas protelnas musculares. Eles tambem antagonizam a 
atividade da insulina e facilitam a lipolise. Os glicocorticoides 
ajudam a manter a pressao sangulnea por aumentarem o tonus 
vascular periferico e a retenqao de sodio e agua. Os mineralocor- 
ticoides (principalmente a aldosterona em humanos) estimulam 
a retenqao de sodio e promovem excreqao de potassio no tubulo 
renal distal. Embora o ACTH possa estimular a produqao de al¬ 
dosterona, o principal regulador da secreqao de aldosterona e o 
sistema renina-angiotensina-aldosterona senslvel ao volume e ao 
sodio. O aumento do potassio serico tambem influencia direta- 
mente a liberaqao de aldosterona pelo cortex. 

A produqao de androgenios (de-hidroepiandrosterona e an- 
drostenediona) pela zona reticular e insignificante antes da pu- 
berdade. No inlcio da puberdade, a produqao de androgenios 
aumenta e pode ser um importante fator na dinamica da puber¬ 
dade em ambos os sexos. A glandula suprarrenal e a principal 
fonte de androgenios na femea puberal e adulta. 

INSUFICIENCIA ADRENOCORTICAL (CRISE 
SUPRARRENAL, DOENCA DE ADDISON) 

As principals causas de insuficiencia suprarrenal sao defeitos 
enzimaticos hereditarios (hiperplasia suprarrenal congenita), 
destruiqao autoimune das glandulas (doenqa de Addison), in¬ 
suficiencia suprarrenal central causada por neoplasia intracra- 
niana ou seu tratamento e defeitos congenitos em linha media 
associados a hipoplasia do nervo optico (displasia septo-optica). 
Uma forma rara de insuficiencia suprarrenal familiar ocorre em 
associaqao a esclerose cerebral e paraplegia espatica (adreno- 
leucodistrofia). A doenqa de Addison pode ser familiar e tern 
sido descrita associada a hiperparatireoidismo, candidiase, hi- 
potireoidismo, anemia perniciosa, hipogonadismo e diabetes 
melito como uma das sindromes autoimunes poliglandulares. 
Menos comumente, a glandula e destruida por tumor, calcifica- 
qao ou hemorragia (sindrome de Waterhouse-Friderichsen). A 
doen 9 a suprarrenal secundaria a infecqoes oportunistas (fungica 
ou tuberculosa) e relatada na Aids. Em criampas, a insuficiencia 


suprarrenal central devido a tumores da hipofise anterior e rara. 
Disturbios temporaries perdedores de sal resultantes da deficien¬ 
cy parcial de mineralocorticoides ou da deficiency de resposta 
renal (pseudo-hipoaldosteronismo) podem ocorrer durante a 
infancia ou com pielonefrite. 

Doempas agudas, cirurgia, trauma e hipertermia podem 
precipitar crise suprarrenal em pacientes com insuficiencia su¬ 
prarrenal. Pacientes com insuficiencia suprarrenal primaria tem 
maior risco de desenvolverem crise letal do que pacientes com 
deficiency central de ACTH, porque a secreqao de mineralo¬ 
corticoides e a secreqao autonoma de cortisol em baixo nivel sao 
mantidas intactas na deficiency central de ACTH. 

Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

1. Forma aguda (crise suprarrenal) — As manifestaqoes con¬ 
sistent em nausea, vomitos, diarreia, dor abdominal, desidrata- 
qao, febre (as vezes, seguida de hipotermia), fraqueza, hipotensao, 
colapso circulatorio, confusao e coma. A hiperpigmentaqao 
pode estar associada a insuficiencia suprarrenal primaria devido 
a atividade estimulante da molecula original hipersecretada, o 
ACTH, sobre os melanocitos. 

2. Forma cronica — Manifestaqoes consistem em fadiga, hi¬ 
potensao, fraqueza, deficiency em ganhar peso, perda de peso, 
desejo de sal (insuficiencia primaria), vomitos e desidrataqao. 
Bronzeamento disseminado com hiperpigmentaqao em areas de 
pressao, cicatrizes e membranas mucosas podem estar presentes 
na insuficiencia suprarrenal primaria. Na radiografia, pode-se 
observar tamanho reduzido do coraqao. 

B. Achados laboratoriais 

1. Sugestivos de insuficiencia adrenocortical — Na insufi¬ 
ciencia suprarrenal primaria, os niveis sericos de sodio e bicar¬ 
bonate), a pressao parcial arterial de dioxido de carbono, o pH 
sanguineo e o volume sanguineo estao diminuidos. Os niveis 
de potassio serico e ureia estao aumentados. O nivel urinario de 
sodio e a razao entre o sodio e o potassio urinarios estao inade- 
quados para o grau de hiponatremia. Na insuficiencia suprar¬ 
renal central, os niveis sericos de sodio podem estar levemente 
aumentados como resultado do deficit de excreqao de agua. Em 
ambas as formas de insuficiencia, eosinofilia e linfopenia mode- 
rada estao presentes. 

2. Testes confirmatorios 

a. Teste de estimulacjao do ACTH (cosintrofina) — Na 
insuficiencia suprarrenal primaria (originada na propria glan¬ 
dula), as concentraqoes plasmaticas de cortisol e aldosterona nao 
aumentam significativamente nos 60 minutos basais apos a dose 
intravenosa de ACTH (250 meg). Para diagnosticar insuficien¬ 
cia suprarrenal central, deve-se administrar uma dose baixa de 
ACTH (1 meg). 

b. ConcentRA qAO serica basal de ACTH — Os valores estao 
elevados na insuficiencia suprarrenal primaria e baixos na insu¬ 
ficiencia suprarrenal central. 
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C. ExCRECJAO URINARIA DE CORTISOL LIVRE E 17-HIDROXICOR- 

ticosteroide — Os valores estao diminuidos. 

d. Teste de CRH — Este teste avalia a resposta de todo o eixo 
hipotalamo-hipofise-suprarrenal. Apos a administraqao de CRH 
bovino, as concentrates sericas de ACTH e cortisol sao medi- 
das por 2 h. A confirmaqao da integridade do eixo ou a locali- 
zaqao de algum sitio de deficit e possivel com a interpretaqao 
detalhada dos resultados. 

Diagnostico diferencial 

A insuficiencia suprarrenal aguda deve ser diferenciada de in- 
fecqoes agudas graves, coma diabetico, varios disturbios do SNC 
e envenenamento agudo. No periodo neonatal, a insuficiencia 
suprarrenal pode ser clinicamente identica a dificuldade respi- 
ratoria, hemorragia intracraniana e sepse. A insuficiencia adre¬ 
nocortical cronica deve ser diferenciada de anorexia nervosa, 
determinados disturbios musculares (miastenia gravis), nefrite 
perdedora de sal e infecqoes incapacitantes cronicas, bem como 
deve ser considerada em casos de hipoglicemia espontanea re- 
corrente. 

► Tratamento 

A. Insuficiencia aguda (crise suprarrenal) 

1. Succinato sodico de hidrocortisona — O succinato sodico de 
hidrocortisona e administrado inicialmente na dose de 50 mg/m 2 
via intravenosa por 2-5 minutos ou via intramuscular; poste- 
riormente, e administrado via intravenosa na dose de 12,5 mg/ 
m 2 a cada 4-6 h ate que se obtenha estabilizaqao e o tratamento 
oral possa ser tolerado. 

2. Ll'quidos e eletrolitos — Na insuficiencia suprarrenal pri¬ 
maria, glicose a 5-10% em soro fisiologico, 10-20 mL/kg via 
intravenosa, e administrada na primeira hora e repetida se ne¬ 
cessario para restabilizar o volume vascular. Posteriormente, o 
soro fisiologico e mantido no volume de 1,5-2 vezes a necessi- 
dade hidrica de manutenqao. A administraqao intravenosa em 
bolo de glicose (glicose a 10%, 2 mL/kg) pode ser necessaria a 
cada 4-6 h para tratar hipoglicemia. Na insuficiencia suprarrenal 
central, a administraqao hidrica de rotina e geralmente adequada 
apos a restauraqao do volume vascular e da instituiqao de repo- 
si 9 ao de cortisol. 

3. Fludrocortisona — Quando a ingestao oral e tolerada, a flu- 
drocortisona, 0,05-0,15 mg/dia, e iniciada e mantida quando 
necessario a cada 12-24 h para o tratamento da insuficiencia su¬ 
prarrenal primaria. 

4. Agentes inotropicos — Raramente, agentes inotropicos, 
como dopamina e dobutamina, sao necessarios. Contudo, a re- 
posiqao adequada de cortisol e essencial, porque agentes presso- 
res podem ser ineficazes na insuficiencia suprarrenal. 

5. Si'ndrome de Waterhouse-Friderichsen com infeccoes 
fulminantes — O uso de adrenocorticosteroides e norepinefrina 
no tratamento ou profilaxia de infecqoes fulminantes permanece 
controverso. Os corticosteroides podem aumentar a reaqao de 


Shwartzman generalizada em casos fatais de meningococemia. 
Entretanto, os corticosteroides devem ser considerados quando 
ha risco de insuficiencia suprarrenal, especialmente na presen 9 a 
de hipertensao e colapso circulatorio. 

B. Tratamento de manutencao 

Apos a estabilizaqao inicial, a terapia de substitu^ao mais eficaz e 
a hidrocortisona combinada com fludrocortisona na insuficien¬ 
cia suprarrenal primaria. Deve-se evitar o excesso de tratamento, 
pois pode levar a obesidade, a retardo do crescimento e a outras 
manifestaqoes cushingoides. Tratamento adicional com hidro¬ 
cortisona, fludrocortisona ou cloreto de sodio, isoladamente ou 
em combinaqao, pode ser necessario nos casos de doen 9 a aguda, 
cirurgia, trauma e outras rea 9 oes de estresse. A terapia adreno¬ 
cortical de suporte deve ser feita sempre que cirurgias forem 
realizadas em pacientes que ja receberam tratamento prolongado 
com adrenocorticosteroides. 

1. Glicocorticoides — A dose de manutenqao de 6-10 mg/m 2 /dia 
de hidrocortisona (ou equivalentes) e administrada em duas ou 
tres doses divididas. A dosagem de todos os glicocorticoides e 
aumentada para 30-50 mg/m 2 /dia durante doenqas intercorren- 
tes e em outros momentos de estresse. 

2. Mineralocorticoides — Na insuficiencia suprarrenal prima¬ 
ria, a fludrocortisona e administrada na dose de 0,05-0,15 mg 
via oral diariamente em dose unica ou em duas doses dividi¬ 
das. Recomenda-se monitora 9 ao periodica da pressao sanguinea 
para prevenir superdosagem. 

3. Sal — A crianqa deve ter facil acesso ao sal de mesa. A medida 
da pressao sanguinea em decubito deve ser realizada periodica- 
mente para avaliar a presenqa de hipertensao. Em lactentes, a su- 
plementaqao de 3-5 mEq de Na + /kg/dia com a adi 9 ao de soluqao 
injetavel (4 mg/mL) a formula ou ao leite materno e geralmente 
necessaria ate que os alimentos de mesa sejam introduzidos. 

C. Corticosteroides em pacientes com insuficiencia 
adrenocortical que sao submetidos a cirurgia 

1. Antes da cirurgia — Succinato sodico de hidrocortisona, 
30-50 mg/m 2 /dia via intravenosa 1 hora antes do procedimento. 

2. Durante a cirurgia — Succinato sodico de hidrocortisona, 
25-100 mg via intravenosa com glicose a 5-10% em soro fisiolo¬ 
gico durante todo o procedimento. 

3. Na recuperacao — Succinato sodico de hidrocortisona, 
12,5 mg/m 2 via intravenosa a cada 4-6 h ate que as doses orais 
sejam toleradas. A dose oral de tres a cinco vezes a dose de ma- 
nutenqao e mantida ate que o estresse agudo acabe, momento 
este em que o paciente pode retomar a dose de manutenqao. 

Evolucao e prognostico 

A evoluqao da insuficiencia suprarrenal aguda e rapida, e o pa¬ 
ciente pode morrer dentro de poucas horas, especialmente se 
lactente, a nao ser que o tratamento adequado seja instituido. 
A recuperaqao espontanea e improvavel. Pacientes que fizeram 
tratamento a longo prazo com adrenocorticosteroides podem 
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apresentar colapso suprarrenal quando sao submetidos a cirur- 
gia ou a outros estresses agudos. As doses farmacologicas de 
glicocorticoides durante estes episodios podem ser necessarias 
por toda a vida. Em todas as formas de insuficiencia suprarre¬ 
nal aguda, o paciente deve ser observado cuidadosamente apos o 
termino da crise e tambem deve ser avaliado com exames labora- 
toriais para a determinacpao do grau de insuficiencia suprarrenal 
permanente. Pacientes com insuficiencia adrenocortical cronica 
que recebem tratamento adequado podem ter uma vida normal. 

Eisenbarth GS, Gottlieb PA: Autoimmune polyendocrine syndromes. 

N Engl J Med 2004;350:2068 [PMID: 15141045], 

Ferraz-de-Souza B, Achermann JC: Disorders of adrenal develop¬ 
ment. Endocr Dev 2008;13:19-32 [PMID: 18493131], 

Reisch N, Arlt W: Fine tuning for quality oflife: 21st century approach 
to treatment of Addison’s disease. Endocrinol Metab Clin North 
Am 2009;38(2):407-418, ix-x [PMID: 19328419], 


HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Virilizacao genital em mulheres, com fusao labial, seio uro¬ 
genital, aumento do clitoris ou outras evidences de acao 
androgenica. 

► Crises perdedoras de sal em lactentes do sexo masculino 
ou precocidade isossexual em homens mais velhos com 
testiculos infantis. 

► Aumento do crescimento linear e maturacao esqueletica 
avancada. 

► Elevacao da concentracao plasmatica de 17-hidroxipro- 
gesterona na forma mais comum; pode estar associada a 
hiponatremia, a hipercaliemia e a acidose metabolica, es- 
pecialmente em recem-nascidos. 


Consideracoes gerais 

Mutaqoes autossomicas recessivas nas enzimas da esteroidoge- 
nese suprarrenal no feto causam biosslntese anormal de cortisol 
com aumento da secretpao de ACTH. O excesso de ACTH subse- 
quente resulta em hiperplasia suprarrenal com aumento na pro- 
duqao dos precursores de hormonios das suprarrenais, incluindo 
os androgenios. Hiperpigmentatpao, especialmente no escroto, 
nos grandes labios e nas papilas mamarias, e comum com o ex¬ 
cesso da secreqao de ACTH. A HSC e mais comumente (> 80% 
dos pacientes) uma consequencia da deficiencia homozigotica da 
21-hidroxilase (citocromo P-450 C21) (ver Figura 32-8). Nesta 
forma grave, o excesso de produqao suprarrenal de androgenios 
a partir do primeiro trimestre de desenvolvimento fetal resulta 
em virilizaqao do feto feminino e choque hipovolemico hipo- 
natremico (crise suprarrenal) letal no recem-nascido. Outros 
defeitos enzimaticos que com menor frequencia causam HSC 
incluem deficiencias de 11-hidroxilase, 3 beta hidroxiesteroide 


desidrogenase, 20,22-desmolase, 18 hidroxilase e 17,20 demo- 
lase. As slndromes cllnicas associadas a estes defeitos sao apre- 
sentadas na Figura 32-8 e no Quadro 32-10. 

Estudos em pacientes com deficiencia de 21-hidroxilase in¬ 
dicam que o tipo clinico (com perda de sal ou sem perda de sal) 
e geralmente constante em grupos familiares e que existe uma 
intima associaqao genetica entre o gene da 21-hidroxilase e o 
complexo de antigenos leucocitarios humanos no cromossomo 
6. Este ultimo achado permitiu detectpao mais precisa de hetero- 
zigotos e diagnostico pre-natal. Estudos populacionais indicam 
que o gene defeituoso esta presente em 1:250-1:100 pessoas e que 
a incidencia do disturbio e de 1:15,000-1:5.000. A triagem em 
massa deste defeito enzimatico com o uso de tecnicas de papel 
microfiltro para medir a 17-hidroxiprogesterona serica tern sido 
estabelecido em alguns Estados norte-americanos. 

Apresentaqoes atipicas da deficiencia de 21-hidroxilase tem 
sido relatadas com frequences cada vez maiores. Os individuos 
afetados possuem fenotipo normal ao nascimento, mas desenvol- 
vem sinais de virilizaqao na infancia tardia, adolescencia ou idade 
adulta inicial. Nestes casos, anteriormente denominados defeitos 
enzimaticos de inicio tardio ou adquiridos, resultados de estudos 
hormonais sao caracteristicos da deficiencia de 21-hidroxilase. 
Tem-se identificado tambem uma forma assintomatica, em que 
os individuos nao apresentam nenhuma das manifestaqoes feno- 
tipicas do disturbio, mas cujo resultado de estudos hormonais e 
identico aquele dos pacientes com deficiencia atipica de 21-hidro¬ 
xilase. A forma atipica parece ser menos grave do que a forma 
classica. Uma vez que membros da mesma familia podem ter for¬ 
mas classicas, atipicas e assintomaticas, os disturbios podem ser 
consequencias de variaqoes nos alelos da mesma enzima. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

1. No sexo feminino — As anormalidades da genitalia externa 
variam de aumento leve do clitoris a fusao completa das pregas 
labioescrotais, formando escroto, uretra peniana, haste peniana, 
juntamente com aumento do clitoris suficiente para formar uma 
glande de tamanho normal (ver Figura 32-7). Sinais de insufi¬ 
ciencia suprarrenal (perda de sal) podem ocorrer nos primei- 
ros dias de vida, mas normalmente aparecem na primeira ou 
segunda semanas. Raramente, a insuficiencia suprarrenal nao 
esta presente por meses ou anos. Com defeitos enzimaticos mais 
leves, pode nao haver perda de sal, e a virilizaqao predomina 
(forma virilizante simples). Nos casos nao tratados de defeitos 
de 21-hidroxilase ou 11-hidroxilase sem perda de sal, a veloci- 
dade de crescimento e a maturacao esqueletica estao aceleradas, 
e os pacientes parecem musculosos. Os pelos pubianos surgem 
precocemente (em geral, antes do segundo aniversario), a acne 
pode ser exagerada e a voz pode ficar mais grave. Pode haver 
hiperpigmentaqao. A altura adulta final frequentemente esta 
comprometida. 

2. No sexo masculino — Os lactentes do sexo masculino pare¬ 
cem normais ao nascimento, mas podem apresentar crises per¬ 
dedoras de sal nas primeiras 2-4 semanas de vida. Nas formas 
mais leves, as crises perdedoras de sal podem nao estar presentes. 
Nesta circunstancia, o aumento do penis e a hiperpigmentaqao 
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Quadro 32-10 Achados clinicos e laboratoriais dos defeitos enzimaticos suprarrenais que resultam em hiperplasia suprarrenal 
congenita 


Deficiencia 

enzimatica a 

17-cetoesteroides 

urinarios 

Metabolicos 
plasmaticos elevados 

Androgenios 

plasmaticos 

Aldosterona 

Hipertensao/ 
Perda de sal 

Genitalia externa 

20,22-Desmolase 

ui 

— 

III 

4'4'4' 

-/+ 

Homens: ambigua 
Mulheres: normal 

3(3-Hidroxiesteroide 

desidrogenase 

TT (DHEA) 

17-0H pregnenolona 
(DHEA) 

T (DHEA) 

viz viz 4- 

-/+ 

Homens: ambigua 
Mulheres: possivel- 
mente virilizada 

17-Hidroxilase 


Progesterona 

II 

Normal 

+/- 

Homens: ambigua 
Mulheres: normal 

21-Hidroxilase a 

it? 

17-0HP 

TT 

II 

-/+ 

Homens: normal 
Mulheres: virilizada 

11-Hidroxilase 

TT 

11-Desoxicortisol 

TTII 

(TDesoxicorticosterona) 

+/- 

Homens: normal 
Mulheres: virilizada 

17,20-Desmolase 

III 

17-Hidroxiesteroides (?) 

II 

Normal 

-/- 

Homens: ambigua 
Mulheres: normal 


a Criancas com formas "virilizantes simples (nao perdedoras de sal)" de hiperplasia suprarrenal congenita (HC) por deficiencia de 21-hidroxilase podem ter 
eletrolitos sericos e producao de aldosterona normais, mas algumas criancas tern eletrolitos sericos e producao de aldosterona normals as custas da ativi- 
dade elevada da renina plasmatica e sao, por definicao, perdedoras de sal compensadas. Essas criancas geralmente sao tratadas com mineralocorticoides 
e glicocorticoides. Portanto, deve-se ter certeza que criancas com HSC com deficiencia de 21-hidroxilase apresentam atividade normal da renina plasmatica 
e niveis sericos normais de eletrolitos antes de serem consideradas perdedoras de sal. 

DHEA, de-hidroepiandrosterona; 17-OHP, 17-hidroxiprogestrona. 


podem ser observadas durante os primeiros meses de vida. Ou- 
tros sinais e sintomas sao semelhantes aos das femeas afetadas. 
Os testiculos nao estao aumentados de tamanho, exceto em 
casos raros em que celulas suprarrenais aberrantes (restos adre¬ 
nals) estao presentes nos testiculos, produzindo aumento uni 
ou bilateral assimetrico. No defeito isolado raro da atividade da 
17,20-desmolase, pode haver genitalia ambigua devido ao deficit 
de producao androgenica (ver Figura 32-8). 

B. Achados laboratoriais 

1. Sangue — Estudos hormonais sao essenciais para o diagnos- 
tico correto. Os achados caracteristicos dos efeitos enzimaticos 
sao apresentados no Quadro 32-10. 

2. Estlldos geneticos — Deve-se obter rapidamente o diag¬ 
nostic cromossomico em todo recem-nascido com genitalia 
ambigua. 

C. Exames de imagem 

Ultrassonografia, tomografia computadorizada e RNM das glan- 
dulas suprarrenais podem ser uteis em definir a anatomia pelvica, 
determinar a presenqa de glandulas suprarrenais aumentadas ou 
localizar tumores das suprarrenais. A radiografia contrastada da 
vagina e a ultrassonografia pelvica podem ser uteis na descriqao 
da anatomia interna em recem-nascidos com genitalia ambigua. 


► Tratamento 
A. Tratamento ch'nico 

Os objetivos do tratamento na HSC sao a normalizarpao da ve- 
locidade do crescimento e a matura^ao esqueletica com as me- 
nores doses de glicocorticoides que podem suprimir a fun^ao 
suprarrenal. O excesso de glicocorticoides resulta em efeitos 
colaterais indesejaveis da sindrome de Cushing. A reposiqao de 
mineralocorticoides mantem a homeostasia eletrolitica normal, 
mas seu excesso causa hipertensao. 

1. Glicocorticoides — Inicialmente, a hidrocortisona parenteral 
ou oral (30-50 mg/m 2 /dia) suprime a esteroidogenese suprar¬ 
renal anormal dentro de 2 semanas. Apos o estabelecimento 
da supressao suprarrenal, evidenciada pela normaliza^ao da 
17-hidroxiprogesterona serica, os pacientes passam a receber 
doses de manutenrpao de 15-20 mg/m 2 /dia divididas em duas ou 
tres doses. Entre 50 e 60% da dose diaria deve ser administrada 
no final da noite para suprimir o aumento de ACTH no inicio da 
manha. A dosagem e ajustada para manter a velocidade de cres¬ 
cimento e a matura^ao esqueletica normais. Varios androgenios 
sericos e urinarios tern sido usados para monitorar o tratamento, 
incluindo 17-hidroxiprogesterona, androstenediona e pregnane- 
triol urinario. Nenhum teste e aceito universalmente. Em me- 
ninas adolescentes, a presempa de ciclos menstruais normais e 
um indicador sensivel de adequa^ao do tratamento. A terapia 
deve ser mantida por toda a vida em ambos os sexos, devido a 
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possibilidade de degeneraqao maligna da glandula suprarrenal 
hiperplasica. Nas gestantes com HSC, a supressao da secreqao 
suprarrenal de androgenios e essencial para prevenir virilizaqao 
do feto, especialmente no feto feminino. 

2. Mineralocorticoides — A fludrocortisona, 0,05-0,15 mg 
e administrada via oral, uma vez ao dia, ou dividida em duas 
doses. Recomenda-se a monitoraqao da pressao sangulnea e da 
renina plasmatica para o ajuste da dosagem. 

B. Tratamento cirurgico 

Para as mulheres acometidas, deve-se programar consulta com 
urologista experiente em reconstruqao genital feminina logo que 
possivel na infancia. 

Evolucao e prognostico 

Quando o tratamento e instituldo no inlcio da infancia, efeitos 
metabolicos anormais e progressao da masculinizaqao podem 
ser evitados. O tratamento com glicocorticoides permite cresci- 
mento, desenvolvimento e maturaqao sexual normals. Caso nao 
seja controlada adequadamente, a HSC resulta em precocidade 
sexual e masculinizaqao durante a infancia. Individuos acometi- 
dos sao altos enquanto crianqas, mas se tornam baixos em razao 
da rapida velocidade de maturaqao esqueletica e fechamento pre¬ 
mature das eplfises. Se o tratamento for adiado ou inadequado 
ate a conclusao do desenvolvimento somatico (12-14 anos, como 
determinado pela idade ossea), pode haver precocidade sexual 
central verdadeira em meninos e meninas. 

£ importante a conscientizaqao do paciente acerca da lon- 
gevidade do tratamento para que se possa garantir aderencia a 
terapia durante a adolescencia e a vida posterior. A virilizaqao e 
multiplas reconstruqoes genitais cirurgicas estao associadas ao 
alto risco de disturbios psicossexuais em pacientes do sexo femi¬ 
nino. Avaliaqao psicologica e suporte periodico sao componen- 
tes essenciais no tratamento. 

Hindmarsh PC: Management of the child with congenital adrenal 
hyperplasia. Best Pract Res Clin Endocrinol Metab 2009;23(2): 
193-208 [PMID: 19500763], 

Lin-Su K et al.: Congenital adrenal hyperplasia in adolescents: 
Diagnosis and management. Ann N Y Acad Sci 2008;1135: 
95-98 [PMID: 18574213], 

Nimkarn S, New MI: Prenatal diagnosis and treatment of congenital 
adrenal hyperplasia due to 21-hydroxylase deficiency. Mol Cell 
Endocrinol 2009;300(1-2):192-196 [PMID: 19101608], 

HIPERFUNCAO ADRENOCORTICAL 
(DOENCA DE CUSHING) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Adiposidade do tronco, extremidades finas, facies em lua 
cheia, atrofia muscular, fraqueza, pletora, equimoses, es- 
trias violaceas, diminuicao da taxa de crescimento e re- 
tardo da maturacao ossea. 


► Hipertensao arterial, osteoporose e glicosuria. 

► Nlveis elevados de corticosteroides, potassio serico baixo, 
eosinopenia e linfopenia. 


Consideracoes gerais 

A slndrome de Cushing pode resultar do excesso de secreqao 
suprarrenal autonoma de esteroides (adenoma ou carcinoma), 
excesso de secreqao hipofisaria de ACTH (doenqa de Cushing), 
secreqao ectopica de ACTH ou exposiqao cronica a medica- 
mentos de glicocorticoides exogenos. Em crianqas menores 
de 12 anos, a sindrome de Cushing e geralmente iatrogenica 
(secundaria a ACTH exogeno ou glicocorticoides). Raramente 
pode ser consequencia de tumor suprarrenal, hiperplasia su¬ 
prarrenal, adenoma hipofisario, ou tumores produtores de 
ACTH extra-hipofisario. 

Achados chnicos 

A. Sinais e sintomas 

1. Excesso de glicocorticoides — As manifestaqoes incluem 
adiposidade mais acentuada na face, no pescoqo e no tronco (a 
presenqa de coxim gorduroso na regiao interescapular e carac- 
teristica); fadiga, facies pletorica; estrias violaceas; equimoses; 
osteoporose; hipertensao; intolerancia a glicose; dorsalgia; perda 
de massa muscular e fraqueza; e atraso acentuado de crescimento 
e maturaqao esqueletica. 

2. Excesso de mineralocorticoides — Os pacientes apresen- 
tam hipocaliemia, hipernatremia leve com retenqao de agua, au- 
mento do volume sangulneo, edema e hipertensao. 

3. Excesso de androgenios — Hirsutismo, acne e niveis varia- 
veis de virilizaqao estao presentes. Irregularidades menstruais 
ocorrem em meninas maiores. 

B. Achados laboratoriais 

1. Sangue 

A. Cortisol plasmatico — O nivel esta elevado, com perda 
da variaqao diurna normal. A determinaqao do nivel de cortisol 
entre meia-noite e duas horas da manha pode ser um indicador 
sensivel da perda da variaqao diurna. 

B. Cloro e potassio serico — Ambos estao normalmente bai¬ 
xos, mas as concentraqoes sericas de sodio e bicarbonato podem 
estar elevadas com alcalose metabolica. 

C. ACTH — A concentraqao de ACTH esta diminuida no tumor 
de suprarrenal e aumentada nos tumores hipofisarios ou extra- 
-hipofisarios produtores de ACTH. 

D. Hemograma — Leucocitose polimorfonuclear com linfope¬ 
nia e eosinopenia sao comuns. Policitemia esta presente. 

2. Cortisol salivar — E um metodo menos invasivo para medir 
valores seriados de cortisol, e os testes podem ser realizados em 
casa. O cortisol salivar obtido a meia-noite e um teste altamente 
especlfico e sensivel para o hipercortisolismo. 
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3. Excrecao urinaria de cortisol livre em 24 h — Este valor 
encontra-se elevado. £ considerado o teste inicial mais util para 
se diagnosticar hipercortisolismo, embora o cortisol salivar a 
meia-noite seja considerado uma alternativa mais plausivel e 
facil de ser realizada. 

4. Resposta ao teste de supressao com dexametasona — A 

supressao da funqao renal com baixas doses (0,5 mg) de dexame¬ 
tasona encontra-se reduzida na hiperfunqao suprarrenal; doses 
maiores (4-16 mg/dL em quatro doses divididas) de dexameta¬ 
sona levam a supressao da atividade das suprarrenais quando a 
doenqa e causada por hipersecreqao de ACTH, ao passo que o 
hipercortisolismo de adenomas e carcinomas das suprarrenais 
raramente e suprimido. 

5. Teste do CRH — O teste de estimulaqao do CRH, juntamente 
com a amostragem do seio petroso, e eficaz em diferenciar fontes 
hipofisarias de fontes ectopicas do excesso de ACTH e em latera- 
lizar as fontes hipofisarias antes da cirurgia. 

C. Exames de imagem 

Exames de imagem da hipofise podem confirmar adenomas hi- 
pofisarios. Tomografia computadorizada da glandula suprarrenal 
pode demonstrar adenoma ou hiperplasia bilateral. Os estudos 
com radionuclideos das glandulas suprarrenais pode ser util em 
casos complexos. Osteoporose, evidente primeiro na coluna ver¬ 
tebral e na pelve, com fraturas por compressao, pode ocorrer 
em casos avanqados. A maturaqao esqueletica encontra-se geral- 
mente atrasada. 

Diagnostico diferencial 

Em crianqas com obesidade exogena acompanhada de estrias e 
hipertensao arterial frequentemente ha suspeita de slndrome de 
Cushing. A altura, a velocidade de crescimento e a maturaqao 
esqueletica da crianqa sao liteis na diferenciaqao entre as duas 
situaqoes. Crianqas com slndrome de Cushing apresentam baixa 
velocidade de crescimento, estatura relativamente baixa e retardo 
na maturaqao esqueletica, ao passo que aquelas com obesidade 
exogena em geral apresentam velocidade de crescimento normal 
ou ligeiramente aumentada, estatura normal ou alta e maturaqao 
esqueletica avanqada. A cor das estrias (violaceas na slndrome 
de Cushing, rosas na obesidade) e a distribuiqao da obesidade 
auxiliam na diferenciaqao. A excreqao urinaria de cortisol livre 
(em miligramas por grama de creatinina) pode estar ligeira¬ 
mente elevada na obesidade, mas o cortisol salivar a meia-noite 
encontra-se normal. 

► Tratamento 

Em todos os casos de hiperfunqao suprarrenal primaria por tumor, 
a remoqao cirurgica e indicada, se for posslvel. Os glicocorticoides 
devem ser administrados por via parenteral em doses farmacologi- 
cas durante e apos a cirurgia ate que o paciente esteja estavel. Gli- 
cocorticoide suplementar oral, potassio, sal e mineralocorticoides 
podem ser necessarios ate que a glandula suprarrenal contralate¬ 
ral suprimida se recupere, as vezes durante um periodo de varios 
meses. Tem sido sugerido o uso de mitotano, um derivado do DDT 


que e toxico ao cortex suprarrenal, e de aminoglutetimida, um ini- 
bidor da slntese de esteroides, mas a eficacia deles em crianqas com 
tumores de suprarrenais ainda nao foi confirmada. Microadenomas 
hipofisarios podem responder a cirurgia ou irradiaqao da hipofise. 

Prognostico 

No caso de tumor maligno, o prognostico e ruim se ele nao 
puder ser completamente removido. Se for benigno, espera-se 
cura apos prepara^ao e cirurgia adequadas. 

Biller BM et al.: Treatment of adrenocorticotropin-dependent 
Cushings syndrome: A consensus statement. J Clin Endocrinol 
Metab 2008;93(7):2454-2462 [PMID: 18413427]. 

Nieman LK et al.: The diagnosis of Cushings syndrome: An Endo¬ 
crine Society Clinical Practice Guideline. J Clin Endocrinol Metab 
2008;93(5): 1526-1540 [PMID: 18334580]. 

Savage MO et al.: Work-up and management of paediatric Cushings 
syndrome. Curr Opin Endocrinol Diabetes Obes 2008; 15(4):346- 
351 [PMID: 18594275]. 


HIPERALDOSTERONISMO PRIMARIO 

Hiperaldosteronismo primario pode ser causado por adenoma 
ou hiperplasia suprarrenal. E caracterizado por parestesias, teta¬ 
nia, fraqueza, enurese noturna, paralisia periodica, nlveis baixos 
de potassio serico e elevados de sodio serico, hipertensao, alca- 
lose metabolica e produqao de grande volume de urina alcalina, 
com baixa densidade. A densidade nao responde a vasopressina. 
O teste de tolerancia a glicose esta geralmente anormal. A aldos- 
terona plasmatica e a urinaria estao elevadas. Diferentemente 
da doenqa renal ou da sindrome de Bartter, a atividade de re- 
nina plasmatica esta suprimida, criando uma razao renina-al- 
dosterona elevada. Em pacientes com tumor de suprarrenal, o 
ACTH pode aumentar ainda mais a excreqao de aldosterona. A 
observaqao de uma melhora acentuada apos administraqao de 
antagonistas da aldosterona, como a espironolactona, pode ser 
de importante valor diagnostico. 

O tratamento e feito com corticoides (hiperaldosteronismo 
corriglvel com glicocorticoide ou hiperaldosteronismo familiar 
tipo 1), espironolactona (hiperaldosteronismo familiar tipo 2) 
ou adrenalectomia total ou parcial para hiperplasia, e remoqao 
cirurgica se um tumor estiver presente. 

Rossi GP, Seccia TM, Pessina AC: Primary aldosteronism—part I: 
Prevalence, screening, and selection of cases for adrenal vein sam¬ 
pling. J Nephrol 2008;21(4):447-454 [PMID: 18651532], 

Rossi GP, Seccia TM, Pessina AC: Primary aldosteronism—part II: 
Subtype differentiation and treatment. J Nephrol 2008;21(4): 
455-462 [PMID: 18651533], 


USO DE GLICOCORTICOIDES E DE H0RM0NI0 
ADREN0C0RTIC0TR0FIC0 NO TRATAMENTO 
DE DOENCAS NAO ENDOCRINAS 

Os glicocorticoides sao utilizados em varias doenqas na 
infancia devido a suas propriedades anti-inflamatorias e 
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Quadro 32-11 Valores equivalentes de potencia para os adrenocorticosteroides 



Potencia/mg em comparacao ao 

Potencia/mg em comparacao ao 

Adrenocorticosteroides 

Nome comercial 

cortisol (efeito glicocorticoide) 

cortisol (efeito de retencao de sodio) 

Glicocorticoides 

Hidrocortisona (cortisol) 

Cortef 

1 

1 

Cortisona 

Cortone Acetate 

0,8 

1 

Prednisona 

Meticorten, outros 

4-5 

04 

Metilprednisolona 

Medrol, Meprolone 

5-6 

Minimo 

Triancinolona 

Aristocort, Kenalog Kenacort, 
Atolone 

5-6 

Minimo 

Dexametasona 

Decadron, outros 

25-40 

Minimo 

Betametasona 

Celestone 

25 

Minimo 

Mineralocorticoide 

Fludrocortisona 

Florinef 

15-20 

300-400 


imunossupressoras. Doses farmacologicas sao necessarias para 
atingir esses efeitos, e os efeitos colaterais sao comuns. Inume- 
ras preparaijoes sinteticas que possuem propor^oes variaveis de 
atividade glicocorticoide e mineralocorticoide estao disponiveis 
(Quadro 32-11). 

Acoes 

Os glicocorticoides exercem efeitos diretos ou permissivos em 
praticamente todos os tecidos do corpo; os principals efeitos co- 
nhecidos sao os seguintes: 

1. Gliconeogenese no figado 

2. Estimulaijao da quebra de gordura (lipolise) e redistribu^ao 
da gordura corporal 

3. Catabolismo proteico com o aumento da excre^ao de nitro- 
genio e fosforo 

4. Diminu^ao do tecido linfoide e do timo e redu^ao da res- 
posta celular a inflamaijao e hipersensibilidade 

5. Altera^ao da excita^ao do SNC 

6. Retardo de mitose e migra^ao do tecido conectivo; diminui- 
9 ao do processo de cicatrizacpao 

7. Melhora de tonus capilar e aumento do volume no compar- 
timento vascular e da pressao 

Efeitos colaterais do tratamento 

Quando o uso prolongado de doses farmacologicas de glicocor¬ 
ticoides e necessario, as manifesta^oes clinicas da sindrome de 
Cushing sao comuns. Os efeitos colaterais podem ocorrer com 
o uso de agentes sinteticos exogenos por qualquer via, incluindo 
inala^ao e aplica^ao topica, ou com a utilizaijao de ACTH. O uso 
de doses maiores de glicocorticoides, administrado uma vez a 
cada 48 h (tratamento em dias alternados), diminui a incidencia 
e a gravidade de alguns dos efeitos colaterais (Quadro 32-12). 


Reducao das doses farmacologicas 
de esteroides 

O uso prolongado de doses farmacologicas de glicocorticoides 
causa supressao da secre^ao de ACTH e a consequente atrofia 
suprarrenal. A interrupijao abrupta dos glicocorticoides pode re- 
sultar em insuficiencia suprarrenal. A secreijao de ACTH geral- 
mente nao reinicia ate que o esteroide administrado tenha sido 
administrado em doses subfisiologicas (< 6 mg/m 2 /dia via oral) 
por varias semanas. 

Se o tratamento farmacologico com glicocorticoides for reali- 
zado por menos de 10-14 dias, o farmaco pode ser interrompido 
abruptamente (caso a cond^ao para a qual foi prescrito permita), 
visto que a supressao suprarrenal sera de curta dura^ao. No en- 
tanto, e aconselhavel que o paciente e a familia sejam orientados 
acerca dos sinais e sintomas da insuficiencia suprarrenal, caso os 
problemas apare^am. 

Caso a reducao seja necessaria no tratamento da doencpa para 
a qual o glicocorticoide foi prescrito, uma reducao de 25-50% a 
cada 2-7 dias e rapida o suficiente para permitir a observa^ao 
da sintomatologia clinica. O esquema em dias alternados (dose 
unica, administrada a cada 48 h) permite uma reducao de 50% 
da dose total de 2 dias, proporcionando o efeito farmacologico 
desejado. Caso a redu 9 ao nao seja necessaria para a doen^a sub- 
jacente, a dosagem pode ser reduzida rapidamente de forma se- 
gura ate a faixa fisiologica. Embora a rapida reducao da dose para 
a faixa fisiologica nao cause uma franca insuficiencia suprarrenal 
(visto que esta sendo fornecido cortisol exogeno adequado), al¬ 
guns pacientes podem apresentar sindrome de retirada dos es¬ 
teroides, caracterizada por mal-estar, insonia, fadiga e perda de 
apetite. Esses sintomas podem necessitar da reducao em duas ou 
tres vezes na dose para a faixa fisiologica. 

Uma vez alcamjada a dose fisiologica equivalente (8-10 
mg/m 2 /dia de hidrocortisona ou equivalente) e a estabiliza^ao 
da doen 9 a subjacente do paciente, a dose pode ser reduzida para 
4-5 mg/m 2 /dia administrada somente pela manha. Isto permite 
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Quadro 32-12 Efeitos colaterais do uso de glicocorticoides 


A. Efeitos endocrinos e metabolicos 

1. Hiperglicemia e glicosuria (diabetes quimico) 

2. Sindrome de Cushing 

3. Supressao persistente da resposta hipofisaria-suprarrenal ao estresse 
com hipoadrenocorticismo resultante 

B. Efeitos sobre eletrolitos e sais minerais 

1. Retencao acentuada de sodio e agua, produzindo edema, aumento 
do volume sanguineo e hipertensao (mais comum nos estados 
hiperadrenais endogenos) 

2. Perda de potassio com sintomas de hipocaliemia 

3. Hipocalcemia, tetania 

C. Efeitos sobre o metabolismo de proteinas e maturacao esqueletica 

1. Balance negativo do nitrogenio com perda de proteina corporal e 
protelna ossea, resultando em osteoporose, fraturas patologicas 

e necrose ossea asseptica 

2. Supressao do crescimento, retardo da maturacao esqueletica 

3. Fraqueza e atrofia muscular 

4. Osteoporose 

0. Efeitos sobre o trato gastrintestinal 

1. Excesso de apetite e da ingestao de alimentos 

2. Ativacao ou producao de lilcera peptica 

3. Hemorragia gastrintestinal a partir de ulceras ou causas 
desconhecidas (especialmente em criancas com doenca hepatica) 

4. Esteatose hepatica com embolia, pancreatite, paniculite nodular 

E. Reducao da resistencia a agentes infecciosos; infeccao inaparente, 

diminuicao da reacao inflamatoria 

1. Suscetibilidade a infeccoes fungicas; parasitoses intestinais 

2. Ativacao de tuberculose; reacao tubercullnica falso-negativa 

3. Estimulacao da atividade do herpes-virus simples 

F. Efeitos neuropsiquiatricos 

1. Euforia, excitacao, comportamento psicotico e estado de mal 
epileptico com alteracoes eletrencefalograficas 

2. Aumento da pressao intracraniana com sindrome do pseudotumor 
cerebral 

G. Efeitos hematologicos e vasculares 

1. Sangramento cutaneo como resultado de aumento da fragilidade 
capilar 

2. Trombose, tromboflebite, hemorragia cerebral 

H. Outros efeitos 

1. Miocardite, pleurite e arterite apos interrupcao abrupta do 
tratamento 

2. Cardiomegalia 

3. Nefroesderose, proteinuria 

4. Acne (em criancas maiores), hirsutismo, amenorreia, menstruacao 
irregular 

5. Catarata subcapsular posterior, glaucoma 


que o eixo suprarrenal se recupere. Apos a administraqao desta 
dose por 4-6 semanas, a avaliaqao da atividade suprarrenal endo- 
gena e estimada pela analise da concentragrao de cortisol de jejum 
entre 7 e 8 h da manha antes da dose matinal de esteroides ou por 
meio do teste de estimulo com dose baixa de ACTH (1 meg de 
cosintrofina seguido da mediqao do cortisol apos 45-60 minu- 
tos). Quando o esquema em dias alternados e seguido, o cortisol 
plasmatico e medido na manha antes do tratamento. As concen¬ 
trates plasmaticas de cortisol na faixa fisiologica (> 10 mg/dL) 
indicam o retorno do ritmo suprarrenal fisiologico basal. Os 


esteroides exogenos podem, entao, ser interrompidos de forma 
segura, embora seja aconselhavel manter a administrarpao das 
doses de estresse de glicocorticoides quando necessario ate que 
se confirme a recuperarpao da resposta ao estresse. 

Apos o retorno da furnpao suprarrenal fisiologica basal, a re- 
serva ou capacidade suprarrenal para responder ao estresse e a 
infeeqao pode ser estimada pelo teste de estimulo com dose baixa 
de ACTH, em que 1 meg de ACTH sintetico (cosintrofina) e 
administrado por via intravenosa. O cortisol plasmatico e me¬ 
dido antes (tempo zero) e 45-60 minutos apos a infusao. A 
concentraqao de cortisol plasmatico superior a 18 mg/dL apos 
60 minutos indica a presen^a de reserva suprarrenal satisfatoria. 

Mesmo que os resultados dos testes sejam normais, os pa- 
cientes que fizeram tratamento prolongado com glicocorticoides 
podem desenvolver sinais e sintomas de insuficiencia suprarre¬ 
nal durante estresse agudo, infeeqao ou cirurgia por meses ou 
anos apos a interrupqao do tratamento. A monitoraqao cuida- 
dosa e o uso de doses de estresse de glicocorticoides devem ser 
considerados durante doempas graves e cirurgias. 
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FEOCROMOCITOMA DA MEDULA SUPRARRENAL 

O feocromocitoma e um tumor raro, e apenas 10% dos casos 
relatados ocorrem em pacientes pediatricos. O tumor pode estar 
localizado onde tecidos cromafins (medula suprarrenal, ganglios 
simpaticos e corpo carotldeo) estao presentes, possivelmente de- 
vido a diminuicao da apoptose das celulas da crista neural du¬ 
rante o desenvolvimento. Podem ser multiplos, recorrentes e, as 
vezes, malignos. As formas familiares incluem feocromocitomas 
associados a neurofibromatose tipo 1, MEN tipo 2 e as slndro- 
mes de von Hippel-Lindau, herdadas de forma dominante, bem 
como a mutaqoes dos genes da succinato desidrogenase. Neu¬ 
roblastomas, ganglioneuromas e outros tumores neurais, bem 
como tumores carcinoides, podem secretar aminas pressoras e 
simular o feocromocitoma. 

Os sintomas do feocromocitoma sao geralmente causados 
por excesso de secrecao de epinefrina e norepinefrina e normal- 
mente consistem em cefaleia, sudorese, taquicardia e hipertensao. 
Outros sintomas sao ansiedade, hipertensao, tontura, fraqueza, 
nauseas e vomitos, diarreia, midrlase, visao embaqada, dores 
abdominais e precordiais e instabilidade vasomotora (rubor e 
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hipotensao postural). A manutenqao dos sintomas pode levar a 
doenqas cardlacas, renais, opticas ou danos cerebrals. 

O diagnostico laboratorial e posslvel em mais de 90% dos 
casos. As catecolaminas sericas e urinarias estao elevadas, mas 
as anormalidades podem ser perlodos limitados de sintoma- 
tologia ou paroxismo. O nlvel plasmatico de metanefrina livre 
(fenoxibenzamina, antidepressivos triclclicos e bloqueadores 
P-adrenergicos podem gerar resultados falso-positivos) e o teste 
mais senslvel e o padrao-ouro para diagnostico. Niveis de tres 
vezes o valor normal confirmam o diagnostico. Valores inter¬ 
mediaries podem exigir testes adicionais, sendo que o acido 
vanilmandelico urinario e as metanefrinas totais urinarias pro- 
porcionam as maiores especificidades. Os testes provocativos 
com histamina, tiramina ou glucagon e os testes de fentolamina 
podem estar anormais, mas sao perigosos e raramente neces- 
sarios. Apos a confirmaqao bioquimica da presenqa de tumor, 
metodos de imagem, como TC ou RM, sao utilizados para loca- 
lizar o tumor. Quando disponiveis, os exames funcionais, como 
a tomografia por emissao de positrons com (123) I-MIBG [F 18 ] 
DA e a cintigrafia dos receptores da somatostatina (com [I 123 ] 
Tir3-octreotida ou [In m ]DTPa-octreotida), sao uteis na avalia- 
qao diagnostica adicional. 

A remoqao do tumor via laparoscopica e o tratamento de es- 
colha; no entanto, o procedimento deve ser realizado com muita 


cautela e com o paciente devidamente estabilizado. Fenoxibenza¬ 
mina oral ou fentolamina intravenosa e usada no pre-operatorio. 
Pode haver intensa hipotensao durante a remoqao do tumor, mas 
pode ser controlada com infusao de norepinefrina, que pode ter 
de ser mantida por 1-2 dias. 

Exceto nos casos em que alteraqoes vasculares secundarias 
irreversiveis tenham ocorrido, e de se esperar que o alivio total 
dos sintomas ocorra apos a recuperaqao da remoqao de tumores 
benignos. No entanto, o prognostico e ruim em pacientes com 
metastases, as quais ocorrem com maior frequencia nos grandes 
feocromocitomas extra-adrenal. 
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FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Poliuria, polidipsia e ganho ponderal. 

► Hiperglicemia e glicosuria com ou sem cetonuria. 


CONSIDERACOES GERAIS 

Diabetes tipo 1 ou diabetes imunomediado (anteriormente 
chamado de diabetes juvenil ou diabetes melito dependente de 
insulina [DMID]) e o tipo de diabetes mais comum em indivi- 
duos com menos de 40 anos. Esta associado a anticorpos contra 
as celulas das ilhotas pancreaticas (marcadores imunologicos), 
produqao de insulina diminulda e propensao a cetose. O diabe¬ 
tes tipo 1 permanece como causa de aproximadamente 90% do 
diabetes em jovens abaixo de 18 anos nos EUA. 

Diabetes tipo 2 (diabetes melito nao dependente de insu¬ 
lina [DMNID], nao imunomediado) e o tipo mais comum em 
pessoas acima dos 40 anos, sendo associado a sobrepeso, resis- 
tencia a insulina e nao propensao a cetose. O diabetes tipo 2 esta 
aumentando a frequencia em crianqas, sendo encontrado em 
ate metade das crianqas negras e hispanicas e em mais de dois 
terqos das crianqas indigenas americanas que desenvolvem dia¬ 
betes. Ele ocorre mais comumente em adolescentes com excesso 
de peso. 

Diabetes tipo MODY (monogenic and maturity-onset dia¬ 
betes of youth) e muito menos comum e compreende diversas 
formas de diabetes em crianqas nao obesas com mutaqoes ge- 
neticas identificadas (i.e, mutaqoes dos genes da glicocinase ou 
do fator nuclear hepatico 1 ou 2). Ele aparece como um diabe¬ 
tes sem cetose e sem anticorpos anti-ilhota e frequentemente 
esta associado a uma historia familiar de diabetes em varias 
geraqoes. 

Diabetes neonatal, o qual e raro, esta associado a diversas 
etiologias distintas que demandam avaliaqao de especialista e 
terapias especificas. Algumas crianqas tem diabetes neonatal 
transitorio e raramente associado a autoimunidade grave. Outras 


tem mutaqoes especificas e sao melhor tratadas com sulfonilu- 
reias depois de receber insulinoterapia inicialmente. 

► Patogenese 
A. Diabetes tipo 1 

O diabetes tipo 1 decorre de um dano imunologico causado as 
celulas (1 produtoras de insulina das ilhotas pancreaticas. Esse 
dano ocorre progressivamente — ao longo de meses ou anos na 
maioria das pessoas —, e os sintomas nao aparecem ate cerca de 
90% das ilhotas pancreaticas terem sido destruidas. O dano imu¬ 
nologico requer uma predisposiqao genetica e e provavelmente 
influenciado por fatores ambientais. 

A importancia da genetica e demonstrada pelo fato de que, 
entre gemeos identicos, mais de 50% dos segundos gemeos de¬ 
senvolvem diabetes depois que o primeiro gemeo desenvolve 
a doenqa. Aproximadamente 6% dos irmaos ou descendentes 
de pessoas com diabetes tipo 1 tambem desenvolvem diabetes 
(em comparaqao a prevalencia de 0,2-0,3% na populaqao geral). 
Isto e mais comum entre crianqas de cor branca, mas ocorre 
em todos os grupos raciais. Ha uma associaqao com os antige- 
nos leucocitarios humanos HLA-DR3 e HLAQ-DR4, e quase 
95% das crianqas diabeticas brancas tem pelo menos um des¬ 
ses tipos de HLA. Quarenta por cento tem ambos HLA-DR3 e 
HLA-DR4 (um de cada um dos pais), em comparaqao a apenas 
3% da populaqao geral. 

A importancia dos fatores ambientais e sugerida pelo fato de 
que nem todos os segundos gemeos identicos desenvolvem dia¬ 
betes, e a incidencia do tipo 1 (diabetes imunomediado) e signifi- 
cativamente aumentada em paises ocidentais. Fatores ambientais 
importantes podem ser infecqoes virais ou fatores da dieta. 

A base imunologica do diabetes e demonstrada pela habili- 
dade da ciclosporina e de multiplos agentes imunossupressores 
de preservar as ilhotas por 1-2 anos quando administrados a pa- 
cientes recem-diagnosticados. 

Leucocitos sao encontrados em ilhotas de pacientes recem- 
-diagnosticados e podem liberar compostos toxicos (radicals 
livres, interleucina-1 e fator de necrose tumoral) que lesionam 
as ilhotas. Anticorpos contra celulas das ilhotas, insulina, acido 
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glutamico descarboxilase (GAD) ICA512 (IA-2), proteina trans- 
portadora do zinco e outros antigenos estao presentes no soro 
por meses a anos antes do diagnostico em mais de 90% dos pa- 
cientes que desenvolverao diabetes tipo 1. Esses anticorpos sao, 
provavelmente, a consequencia, e nao a causa, da destruiqao das 
celulas p das ilhotas pancreaticas. 

B. Diabetes tipo 2 

O diabetes tipo 2 tem um forte componente genetico; no entanto, 
defeitos herdados variant nas diferentes familias. A obesidade 
(principalmente a central) e a falta de exercicio sao frequente- 
mente os principals fatores ambientais que contribuem para o 
quadro. A resistencia a insulina resulta de todas essas circunstan- 
cias. A prevalencia e maior entre mulheres, o que pode estar rela- 
cionado com sua associaqao a sindrome dos ovarios policisticos. 
Acantose nigricans, um espessamento e escurecimento da pele 
no dorso do pescoqo, nas axilas ou nos cotovelos, pode auxiliar 
no diagnostico do diabetes tipo 2. 

Prevencao 

A. Diabetes tipo 1 

Nos EUA, atualmente, esta disponivel uma triagem gratis de anti¬ 
corpos para familias que possuem algum familiar com diabetes 
tipo 1, bem como pacientes de inicio recente. Testes de interven- 
qao em familiares de primeiro grau anticorpo-positivos comeqa- 
ram como um esfor^o para prevenir o diabetes tipo 1. 

B. Diabetes tipo 2 

A prevencjao do diabetes tipo 2 foi avaliada em um amplo estudo, 
o Diabetes Prevention Program. O estudo mostrou que 30 minu- 
tos de exercicio por dia (5 dias/semana) e uma dieta com baixo 
teor de gordura reduziram o risco de diabetes em 58%. O uso de 
metformina tambem reduziu o risco de diabetes tipo 2 em 31%. 

Achados clinicos 

Os sintomas classicos de poliuria, polidipsia e perda de peso 
sao atualmente tao bem difundidos que amigos ou membros 
da familia muitas vezes suspeitam de diabetes tipo 1 em indivi- 
duos afetados. Outros casos podem ser detectados achando-se 
glucosuria nos exames de urina de rotina. Ate 50% dos novos 
casos de diabetes eram diagnosticados em pacientes em coma, 
mas a maioria e diagnosticada antes dos individuos desenvol- 
verem cetonuria grave, cetonemia e acidose secundaria. As 
crianqas geralmente tem uma doenqa leve precedente, como 
um episodio semelhante a gripe. Os niveis de glicose na urina 
e no sangue podem ser medidos em poucos segundos, o que 
pode salvar vidas. Nenhuma outra doen^a senao o diabetes 
(melito ou insipido) se manifesta com diurese frequente conti- 
nuamente, apesar de a lingua estar seca. Um teste oral de tole- 
rancia a glicose raramente e necessario em crianqas. Um exame 
de glicemia randomica acima de 300 mg/dL (16,6 mmol/L) 
ou uma glicemia de jejum acima de 200 mg/dL (11 mmol/L) 
e suficiente para obter o diagnostico de diabetes. As diretrizes 


revisadas de 1997 para o diagnostico de diabetes sao glicemia 
de jejum acima de 126 mg/dL (7 mmol/L) ou glicemia ao acaso 
acima de 200 mg/dL (11,1 mmol/L) (com sintomas de diabetes) 
ou 2 h apos uma ingestao oral de glicose (1,75 g glicose/kg ate o 
maximo de 75 g). E recomendada a confirma^ao desses achados 
em mais de uma ocasiao, uma vez que hiperglicemia transitoria 
pode ocorrer, principalmente devido a doenqa. Os valores de 
glicemia de jejum alterada (individuo ainda nao diabetico) sao 
100-125 mg/dL (5,5-6,9 mmol/L), e os valores para a tolerancia 
diminuida a glicose sao 140-200 mg/dL (7,8-11,1 mmol/L). Se 
as manifestacpoes clinicas forem leves, geralmente nao sera ne¬ 
cessario hospitalizar. 

Tratamento 

A maioria das crian^as tem diabetes tipo 1. Os cinco principals 
determinantes no tratamento sao (1) tipo de insulina e dosagem, 
(2) dieta, (3) exercicio, (4) controle do estresse e (5) monitora- 
mento da glicemia e cetonemia. Todos devem ser considerados 
para se obter o controle metabolico seguro e eficaz. Embora 
adolescentes possam ser orientados a realizar varias tarefas no 
controle do diabetes, eles o fazem melhor na presenqa de pais 
motivadores e envolvidos no tratamento de suas doen^as. Crian- 
9 as com menos de 10 ou 11 anos nao podem administrar insu¬ 
lina de forma confiavel sem a supervisao dos pais, porque elas 
nao tem controle motor fino e podem nao compreender a im- 
portancia da dosagem precisa. 

A. Orientacoes ao paciente e a familia 

A educa^ao acerca do diabetes para todos os membros da familia 
e essencial para o cuidado domiciliar do diabetes. A utiliza^ao de 
um livro educacional (ver Understanding Diabetes nas Referen- 
cias) pode ser bastante util para a familia. Todos os que fornecem 
cuidados precisam aprender sobre o diabetes, saber como dar as 
injeqoes de insulina, realizar o monitoramento da glicemia em 
casa e resolver complicaqoes agudas. A pressao imposta sobre a 
familia quando do diagnostico inicial pode levar a sentimentos 
de choque, negacpao, tristeza, raiva, medo e culpa. Uma consulta 
com um conselheiro para expressar estes sentimentos na epoca 
do diagnostico ajuda na adapta^ao a longo prazo. 

B. Insulina 

A insulina tem tres fii^oes principals: (1) permite que a glicose 
entre na celula; (2) diminui a produqao fisiologica de glicose, so- 
bretudo no figado; e (3) cessa a produ 9 ao de corpos cetonicos. 

1. Tratamento de diabetes recem-diagnosticada — Quanto 
maior a acidose e a produ 9 ao de corpos cetonicos, maior e a 
quantidade de insulina necessaria. Se o nivel de corpos cetonicos 
for significativo, o pH do sangue venoso sera baixo (< 7,30), e 
o paciente estara desidratado; insulina intravenosa e terapia de 
reposiqao de liquidos devem ser administradas (ver a seqao Ce¬ 
tonuria, Cetonemia e Cetoacidose, adiante). Se a crian 9 a estiver 
hidratada adequadamente e o pH do sangue venoso estiver nor¬ 
mal, uma ou duas injeqoes via intramuscular ou subcutanea de 
0,1-0,2 U/kg de insulina regular — ou preferencialmente de in¬ 
sulina lispro (Humalog, [H]), insulina aspart (NovoLog, [NL]), 
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ou insulina glulisine (Apidra, [AP]) — no intervalo de uma hora 
ajudara a inibir a produgao de corpos cetonicos. Se a produgao 
de corpos cetonicos for insignificante ou ausente, este esquema 
nao sera necessario e as injegoes via subcutanea de rotina podem 
ser iniciadas. 

Quando os corpos cetonicos nao estao presentes, a crianga 
geralmente responde melhor a insulina, e uma dose diaria total 
de 0,25-0,5 U/kg/24 h (por injegao via subcutanea) pode ser uti- 
lizada. Se os corpos cetonicos estiverem ou estiveram presentes, 
a crianga geralmente nao produzira tanta insulina e precisara de 
um total de 0,5-1 U/kg de insulina em 24 h. 

As criangas costumam receber uma mistura de uma insu¬ 
lina de agao rapida (de modo a cobrir ingestao de alimento ou 
glicemia alta) com uma insulina de agao lenta (para inibir a 
produgao endogena de glicose hepatica). Esta e alcan 9 ada por 
meio da combinagao de insulinas de formulagoes diferentes com 
as propriedades desejadas (Quadro 33-1). As doses sao ajusta- 
das em cada injegao durante a primeira semana. No passado, a 
maioria dos medicos come 9 ava o tratamento de crian 9 as recem- 
diagnosticadas com duas injegoes por dia de uma insulina de 
agao intermediaria (p. ex., protamina neutra Hagedorn [NPH] e 
uma insulina de agao rapida). Aproximadamente dois ter 90 s da 
dose total sao dados antes do cafe da manha, e o restante antes 
do jantar. Se a insulina regular humana for utilizada, as injegoes 
serao administradas 30-60 minutos antes das refeigoes; quando 
se utilizar H ou NL ou NL como insulina de agao rapida, as inje¬ 
goes serao dadas 10-20 minutos antes de se alimentar. Em crian¬ 
gas pequenas que comem quantidades irregulares de comida, 
geralmente e util esperar ate depois da refeigao para administrar 
a injegao e decidir a dose apropriada de insulina de agao rapida 
para cobrir as refeigoes. As criangas com idade de 4-10 anos 
podem requerer ate 4 unidades de insulina de agao rapida para 


cobrir o cafe da manha e 

o jantar, ao passo que doses maiores 

Quadro 33-1 Cinetica da acao insullnica 

Tipo de insulina 

Comeca a 
atuar 

Principal 

efeito 

Remocao 

total 

De acao rapida 

Regular 

30 min 

95 min 

6-9 h 

Humalog, Novolog, ou Apidra 

10-15 min 

55 min 

4 h 

De acao intermediaria 

NPH 

2-4 h 

6-8 h 

12-15 h 

De acao prolongada 

lantus ou levemir 

1-2 h 

2-23 h 

24-26 h 

Combinada 

NPH/Regular 

30 min 

Variavel 3 

12-18 h 

NPH/75/25 b 

15 min 


12-15 h 


a Disponivel em varies combinacoes para se adaptar as necessidades in¬ 
dividuals. 

b Uma mistura de 75% de NPH e 25% de Humalog. 

NPH, protamina neutra Hagedorn. 


(em geral, 4-10 unidades) de H ou NL ou AP ou insulina regular 
sao proporcionalmente utilizadas para criangas maiores. 

Uma abordagem alternativa utilizando uma de duas insulinas 
basais, insulina glargina (Lantus) ou insulina detemir (Levemir) 
esta atualmente disponivel, e muitos medicos iniciam a terapia 
com uma dessas insulinas. A insulina basal e administrada uma 
vez ou duas vezes diariamente pela manha, ou no jantar ou na 
hora de se deitar, dependendo do paciente e da vontade da fami- 
lia. A dose e ajustada para mais ou menos dependendo dos niveis 
de glicemia de jejum pela manha. O regime mais fisiologico de 
insulina e adicionar H ou NL ou AP antes de cada refeigao ou 
lanche. Criangas que nao podem receber H, NL ou AP constan- 
temente no almogo ou com lanches podem receber H ou NL ou 
AP com NPH durante o cafe da manha. A principal vantagem 
de Lantus e Levemir sobre o esquema de duas injegoes diarias de 
NPH e que os episodios de hipoglicemia grave (principalmente 
pela noite) sao bastante diminuidos com seu uso. 

2. Dose de insulina contl'nua — A dose diaria total de insulina 
pode precisar ser aumentada gradualmente ate 1 U/kg (em espe¬ 
cial se houver corpos cetonicos no inicio). Quando a neoglicoge- 
nese e a glicolise estao inibidas pela insulina, um periodo de “lua 
de mel” ou “graga” e um fenomeno comum. Frequentemente, ha 
uma diminuigao temporaria na dose de insulina durante este 
periodo. Isto ocorre 1-4 semanas depois do diagnostico em mais 
de 50% das criangas e tende a durar mais tempo em criangas 
maiores. 

Para ajudar as familias com o dia a dia de dosagem da insu¬ 
lina regular ou H ou NL ou AP, alguns medicos no inicio utilizam 
escalas “ajustaveis”, mais recentemente conhecidas como escalas 
“inteligentes”, para enfatizar que a familia deve sempre pensar na 
comida recentemente ingerida ou a ser ingerida, e nos exercicios 
recentes ou futuros, em adigao ao nivel de glicemia. Exemplos de 
escalas “inteligentes” estao incluidas no Understanding Diabetes. 

Depois de atingida a dosagem apropriada de insulina de agao 
intermediaria (p. ex., NPH) ou lenta (Lantus ou Levemir), ajus- 
tes diarios geralmente nao sao necessarios. Contudo, uma dimi¬ 
nuigao pequena pode ser efetuada para uma atividade intensa 
(p. ex., esportes durante a tarde ou eventos noturnos). Muitas fa¬ 
milias gradualmente aprendem a fazer pequenos ajustes semanais 
(0,5-1 unidade) na dose de insulina, baseando-se no exame/na 
dosagem da glicemia capilar em casa. Entender o inicio, o pico e a 
duragao da agao da insulina e crucial (ver o Quadro 33-1). 

Como citado, quando uma das insulinas basais mais fisiolo- 
gicas (mais proximo da produgao humana de insulina), Lantus 
ou Levemir, e usada, ela deve ser administrada isoladamente na 
seringa ou na caneta de insulina. Quando um paciente for mudar 
do esquema de duas injegoes diarias de insulina NPH para o uso 
de Lantus ou Levemir, a dose total de 24 h de NPH sera dividida 
pela metade para ser utilizada como dose inicial. A dose de Lantus 
ou Levemir e, depois, aumentada ou diminuida de 1 ou 2 unida¬ 
des a cada poucos dias, com base nos niveis matinais da glice¬ 
mia de jejum. As metas de glicemia comuns sao 70-180 mg/dL 
(3,9-10 mmol/L) para pre-adolescentes e 70-150 mg/dL 
(3,9-8,3 mmol/L) para os adolescentes. A insulina de agao rapida 
(H, NL ou AP) e entao dada antes de refeigoes e lanches, ou uma 
mistura de H, NL ou AP e NPH e administrada pela manha e 
H, NL ou AP no jantar. As doses de H ou NL ou AP podem 
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inicialmente serem baseadas em uma escala “inteligente” (ver 
discussao anterior) e, posteriormente, podem basear-se na con- 
tagem de carboidratos, contanto que a familia se torne mais bem 
informada (ver secpao sobre Dieta). 

A terapia com insulina subcutanea continua (bomba de insu- 
lina) esta sendo utilizada com mais frequencia em crianijas, em 
particular com adolescentes emocionalmente maduros que de- 
sejam monitorar a glicemia frequentemente e fazer a contagem 
de carboidratos. As doses basais de insulina (em geral H ou NL 
ou AP) sao determinadas pelo medico, com doses em bolo antes 
das refei^oes, estabelecidas pelo paciente (um adulto responsa- 
vel), dependendo da quantidade de carboidratos na comida a ser 
ingerida. A terapia com a bomba de insulina e o monitoramento 
continuo da glicemia (CGM- continous glucose monitoring ) sao 
discutidos com maior profundidade em Understanding Insulin 
Pumps and Continuous Glucose Monitors. 

Os esquemas a seguir constituem o controle intensivo do dia¬ 
betes: (1) tres ou mais injeijoes de insulina por dia, ou terapia com 
bomba de insulina; (2) quatro ou mais medi^oes da glicemia por 
dia; (3) aten^ao cuidadosa a ingestao dietetica; e (4) contato assi- 
duo com o fornecedor de cuidados de saude. Foi demonstrado no 
Diabetes Control and Complications Trial (DCCT) que essa abor- 
dagem resulta em uma melhora no controle da glicemia e reduz 
o risco para as complicates na retina, renais, cardiovasculares e 
neurologicas do diabetes. Todos os adolescentes com controle da 
glicemia subotimo dispostos a cumprir as determinates devem 
ser considerados para o controle intensivo do diabetes. 

3. Tratamento do diabetes tipo 2—0 tratamento do diabetes 
tipo 2 em crian^as varia de acordo com a gravidade da doemja. Se 
a fracpao de hemoglobina glicada (HbAlc) ainda for normal (ou 
proxima do normal) e os niveis de corpos cetonicos nao forem 
moderada ou significativamente aumentados, modificar o estilo 
de vida (preferencialmente para a familia inteira) sera a terapia 
de primeira linha. Isto deve incluir reduqao da ingestao calorica 
e aumento dos exercicios fisicos. Se a fracpao de HbAlc for ligei- 
ramente elevada (6,2-9,0%) e os niveis de corpos cetonicos nao 
forem moderada ou significativamente aumentados, um agente 
hipoglicemiante oral pode ser testado. A metformina e em geral 
utilizada junto com a modifica^ao do estilo de vida, comeqando 
com uma dose de 250-500 mg uma vez por dia. Se necessario, e 
se a adaptaijao digestiva ja tiver ocorrido, a dose pode ser gra- 
dualmente aumentada para 1 g, 2 vezes/dia. Se as manifesta^oes 
forem mais graves, com niveis de cetonas na urina moderada ou 
significativamente aumentados, ou o (3-hidroxibutirato no sangue 
for superior a 1,0 mmol/L, o tratamento inicial sera semelhante 
ao do diabetes tipo 1 (incluindo a insulina por via intravenosa 
ou subcutanea). Hipoglicemiantes orais podem ser utilizados 
posteriormente, principalmente se a perda de peso tiver sido 
bem-sucedida. 

C. Dieta 

Os pilares do tratamento dietetico sao discutidos em detalhe no 
Understanding Diabetes. A American Diabetes Association nao 
recomenda mais uma dieta para o diabetico. Em vez disso, a te¬ 
rapia nutricional para pessoas com diabetes deve ser individua- 
lizada, considerando habitos alimentares culturais de costume do 


paciente e outras circunstancias do estilo de vida. Algumas farm- 
lias e crian^as (principalmente aquelas com problemas de peso) 
consideram equivalentes dieteticos uteis, de inicio, enquanto estao 
aprendendo as categorias dos alimentos. Diminuiijao da quanti¬ 
dade por por^ao e da gordura e das comidas fast-food sao especial- 
mente importantes para os jovens com diabetes tipo 2. A maioria 
dos centres de referenda utiliza hoje a troca de carboidratos, de 
agora em diante designada como “conta de carboidratos”, a fim de 
ajudar a determinar a dose de insulina para abranger a comida. A 
DCCT considerou que quatro fatores nutricionais contribuiram 
para melhorar o controle da glicemia (baixos valores de HbAlc): 
(1) aderir ao piano alimentar; (2) evitar lanches extras; (3) evitar 
o tratamento excessivo para baixos niveis de glicose no sangue 
(hipoglicemia); e (4) iniciar o tratamento para altos niveis de gli¬ 
cose no sangue. Outros dois fatores nutricionais incluem ajustar a 
dose de insulina de acordo com as refei(;6es e manter uma retina 
consistente de lanches noturnos. O DCCT popularizou o piano 
dietetico de “contagem de carboidratos”, no qual a dosagem de 
H ou NL ou AP ou de insulina regular e alterada em cada inje- 
^ao para ajustar a quantidade de carboidrato a ser consumido e a 
quantidade de exercicio fisico. Uma contagem de carboidratos e 
de 15 g de glicose nos EUA (10 g no Reino Unido). Uma formula 
comum e usar 1 unidade de H ou NL ou AP para cada 15 g de 
carboidratos ingerida, embora essa propor^ao deva ser ajustada 
(usando os niveis de glicose no sangue duas horas apos as refei- 
9 oes) para cada pessoa. 

D. Exercicio 

Exercicio aerobico regular — pelo menos 30 minutos por dia — 
e importante para crian^as com diabetes. O exercicio promove 
uma sensa^ao de bem-estar, ajuda a aumentar a sensibilidade a 
insulina e ajuda a manter o peso, a pressao arterial e os niveis de 
gordura no sangue adequados. O exercicio pode tambem ajudar 
a manter a circulaijao periferica normal nos anos futures. Isto e 
particularmente importante para criancpas com diabetes tipo 2. 
Hipoglicemia durante o exercicio ou nas 2-12 h apos o exercicio 
(hipoglicemia tardia) pode ser evitada pelo monitoramento cui- 
dadoso da glicose sanguinea antes, durante e apos o exercicio; as 
vezes, pela redu^ao da dose da insulina ativa no momento (ou 
depois) do exercicio; e pelo fornecimento de lanche extra. Crian- 
9 as que usam bombas de insulina devem reduzir a dose de insu¬ 
lina “em bolo” pre-exercicio, bem como a dose basal durante o (e 
as vezes depois do) exercicio. Em geral, quanto maior e mais can- 
sativa a atividade, maior a reduijao da dose de insulina. Lanches 
extras tambem devem ser ingeridos. Quinze gramas de glicose 
geralmente cobrem cerca de 30 minutos de exercicio. Utilizar 
bebidas contendo 5-10% de glicose, como Gatorade, durante o 
periodo de exercicio e muitas vezes benefico. 

E. Controle do estresse 

Controlar o estresse e importante a curto prazo, pois os hormo- 
nios do estresse aumentam a glicemia. Perturba^oes emocionais 
cronicas podem levar ao esquecimento de injeijoes e outros pro¬ 
blemas de adesao. Quando isto acontece, o aconselhamento para 
a familia e para a crianqa torna-se uma importante parte do cui- 
dado com o diabetes. 
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Quadro 33-2 Glicemia ideal apos 2 ou mais horas de jejuna 3 


Idade (anos) 

Glicemia 

4 ou menos 

80-200 mg/dL (4,6-11 mmol/L) 

5-11 

70-180 mg/dL (3,9-10 mmol/L) 

12 ou mais 

70-150 mg/dL (3,9-8,3 mmol/L) 


a Pelo menos metade dos valores devem estar abaixo do limite superior 
para se ter um bom valor de HbAlc. 0 valor tambem deve estar abaixo dos 
limites superiores quando testados 2 h apos alimentacao. 


F. Medida domiciliar da glicemia 

Todas as familias devem ser capazes de monitorar os niveis de 
glicemia tres ou quatro vezes por dia — e com maior frequencia 
em criarujas pequenas e pacientes que tem problemas para con- 
trolar a glicose ou doen^as intercorrentes. Os niveis de glicose 
no sangue podem ser monitorados usando-se qualquer um dos 
medidores disponiveis, que geralmente tem uma precisao de 
90% ou mais. Os niveis almejados quando nenhum alimento 
tiver sido ingerido por 2 ou mais horas variam de acordo com 
a idade (Quadro 33-2). 

Os resultados da glicemia devem ser registrados e avaliados 
periodicamente pela familia para procurar por padroes e fazer 
alteraqoes na dose de insulina. Se mais de 50% dos valores estao 
acima do desejavel para a idade ou mais de 14% abaixo dos niveis 
desejados, a dose de insulina geralmente precisa ser ajustada. Al- 
gumas familias sao capazes de fazer essas alterarjoes de forma in- 
dependente (sobretudo apos o primeiro ano), e outras precisam 
de ajuda do profissional da saude. Crian 9 as com diabetes devem 
ser avaliadas por um medico a cada 3 meses, o que fornece uma 
oportunidade para ajustar as doses de insulina de acordo com as 
alteraqoes no crescimento e nos niveis de glicose no sangue, bem 
como para verificar se ha alterarjoes no exame fisico (p. ex., olhos 
e tireoide). CGM esta, agora, sendo usado em algumas crian^as e 
adolescentes. Os niveis de glicose subcutanea sao obtidos a cada 
1-5 minutos a partir de um sensor colocado sob a pele. Como 
ocorre com a terapia com a bomba de insulina, educa^ao/orien- 
ta 9 ao adicional, geralmente em um centro especializado em dia¬ 
betes, e necessaria. 


G. Avaliacao laboratorial 

Juntamente as med^oes domiciliares de glicemia e dos niveis de 
corpos cetonicos no sangue e na urina, a HbAlc deve ser medida 
a cada 3 meses. Este exame reflete a frequencia de episodios de hi- 
perglicemia ao longo dos 3 meses anteriores. Os valores normals 
variam de acordo com o laboratorio do teste, mas geralmente 
sao abaixo de 6,2% HbAlc. Os valores desejados baseiam-se 
na idade. Para o metodo da HbAcl, os valores sao os seguin- 
tes: 12-19 anos, menor que 7,5%; 6-11 anos, menor que 8,0%; e 
menos de 5 anos, 1,5-8,5%. Valores maiores sao permitidos em 
crianqas mais jovens para diminuir as chances de hipoglicemia, 
pois o cerebro ainda esta se desenvolvendo e elas podem nao 
relacionar os sintomas de hipoglicemia com a necessidade de 


tratamento. Baixos valores de HbAlc estao geralmente associa- 
dos a um risco maior de hipoglicemia (ver na proxima se 9 ao). 
Medias “longitudinals” maiores que 33% acima do limite su¬ 
perior da normalidade estao associadas a um maior risco para 
complica 9 oes tardias dos rins e da retina. No grupo de controle 
rigido do DCCT, os baixos valores de HbAlc resultaram em uma 
reduqao de mais de 50% nas complica 9 oes diabeticas da retina, 
renais, cardiovasculares e neurologicas. 

Como a aterosclerose e a maior causa de morte nos pacientes 
idosos com diabetes, e importante medir o colesterol serico, o 
colesterol LDL e o colesterol HDL uma vez por ano. Os niveis de 
colesterol devem estar abaixo de 200 mg/dL, e os de LDL, abaixo 
de 100 mg/dL, em pacientes diabeticos apos a puberdade. 

Quando se chega a puberdade e o individuo ja tem diabetes 
ha 3 anos ou mais, a albuminuria deve ser medida (assim como 
a microalbuminuria) em duas amostras de urina separadas, uma 
vez por ano (ver a se 9 ao Complicaqoes Cronicas, mais adiante). 
Isto pode ser feito utilizando-se coletas de “urina de uma noite” 
ou “primeira urina da manha” (expresso por miligrama de 
creatinina). Os valores normals diferem de acordo com o me¬ 
todo do laboratorio, mas geralmente sao abaixo de 20 mcg/min 
(ou 30 meg/mg de creatinina). Pessoas com diabetes tipo 2 devem 
fazer esse exame o mais rapido possivel depois do diagnostico e 
entao anualmente. 

Os niveis de TSH (hormonio estimulante da tireoide) devem 
ser medidos anualmente. Em geral, este e o primeiro exame a se 
tornar anormal na tireoidite autoimune, comumente associada a 
diabetes tipo 1. Nos ultimos anos, demonstrou-se que os anticor- 
pos transglutaminase, confiaveis preditores de doenqa celiaca, 
sao mais comuns em crianqas com diabetes, bem como em seus 
irmaos. O risco para doenqa celiaca esta associado a HLA-DR3 e 
e mais frequente em crianqas com diabetes (a doenqa celiaca 
ocorre em cerca de 5%). Os anticorpos da doenqa celiaca devem 
ser pesquisados em crian 9 as com baixo crescimento (sobretudo 
quando nao ha relaqao com um controle precario da glicose) ou 
naquelas que manifestam sintomas gastrintestinais. O autoanti- 
corpo contra a 21-hidroxilase, um marcador de risco aumentado 
para doen 9 a de Addison, esta presente em aproximadamente 
1,3% dos pacientes com diabetes tipo 1, apesar de a doen 9 a de 
Addison se desenvolver em apenas um terqo dos individuos 
anticorpo-positivos. 

Diabetes tipo 2 e uma doen 9 a nao autoimune, e os exames de 
anticorpos anti-ilhotas sao negativos. Insulina elevada e o nivel 
de peptideo C tambem sao uteis, indicando que a produ 9 ao de 
insulina esta normal ou elevada. Deve-se suspeitar de formas 
monogeneticas de diabetes em criampas nao obesas nas quais nao 
ha sinais de resistencia a insulina, em diabetes que iniciou depois 
da puberdade. 

Uma lista das contribuiqoes do medico para um bom cuidado 
com o diabetes e mostrada no Quadro 33-3. 


Complicacoes agudas 
A. Hipoglicemia 

Hipoglicemia (ou rea 9 ao da insulina) e definida como um nivel 
de glicose no sangue menor que 60 mg/dL (3,3 mmol/L). Em 
pre-escolares, valores abaixo de 70 mg/dL (3,9 mmol/L) devem 
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Quadro 33-3 Lista das contribuicoes do medico para um 
bom controle da diabetes 


Variavel 

Frequencia da medida 

Testes e valores 

Glicemia 

3-4 vezes ao dia 

Ver Quadro 33-2 

Hemoglobina Ale 

A cada 3 meses 

Ver texto 

Microalbumina 
na urina 

Anualmente apos 3 anos 
de diabetes (pacientes na 
puberdade) 

< 20 meg/min 

Encaminhamento ao 
oftalmologista 

Anualmente apos 3 anos de 
diabetes (aos 10 anos de 
idade ou mais) 

Imagem da 
retina 

Sinais de outras 
endocrinopatias 

Avaliar pelo menos 
anualmente (p. ex., 
aumento da tireoide) 

(p. ex., TSH: 

0,5-5,0 UI/mL) 

Lipidograma 

Anualmente 

Colesterol 
< 200 mg/dl; 

LDL < 100 mg/dL 


LDL, lipoproteina de baixa densidade; TSH, hormonio estimulante da ti- 
reoide. 


ser motivo de preocupaqao. Os sintomas comuns de hipoglice- 
mia sao fome, fraqueza, tremores, sudorese, sonolencia (em mo- 
mento inapropriado), cefaleia e mudanqas de comportamento. 
As crianqas aprendem a reconhecer episodios de hipoglicemia 
em diferentes idades, mas podem muitas vezes relatar que se 
sentem “estranhas” na idade de 4-5 anos. Se a hipoglicemia nao 
for tratada imediatamente com aqucar comum, a hipoglicemia 
podera resultar na perda da consciencia ou em convulsoes. Se 
a hipoglicemia permanecer nao tratada por varias horas, pode 
ocorrer dano ao cerebro ou morte. 

Rotina diaria uniforme, dose correta de insulina, monitora- 
mento constante da glicemia, controle dos lanches, compromisso 
dos pacientes e dos pais e boa orientaqao sao importantes para 
prevenir hipoglicemia grave. A insulina nao deve ser injetada 
antes do banho. O calor aumenta a circulaqao da pele e causa 
a absorqao acelerada da insulina. Utilizaijao de insulina H, ou 
NL ou AP ou Lantus tambem ajuda a diminuir a ocorrencia de 
hipoglicemia. 

O tratamento de um episodio de hipoglicemia leve inclui 
dar 120 mL de suco, um refrigerante contendo aqucar, ou leite 
e aguardar 10 minutos. Se a glicemia ainda permanece abaixo 
de 60 mg/dL (3,3 mmol/L), repetem-se as bebidas. Se o nivel de 
glicose no sangue esta acima de 60 mg/dL, alimentos solidos sao 
oferecidos. Hipoglicemia moderada, na qual a pessoa esta cons- 
ciente, mas e incoerente, e tratada com meio frasco de glicose 
concentrada (p. ex., Insta-Glicose ou bolo congelado) apertada 
entre os labios e a gengiva e atingindo a garganta para estimular 
a deglutir^ao. 

No estudo DCCT, 10% dos pacientes com o tratamento pa- 
drao e 25% dos com controle rigoroso de insulina — bombas de 
insulina ou tres ou mais injeqoes de insulina por dia — tiveram 
um ou mais episodios de hipoglicemia a cada ano. As familias 
sao aconselhadas a ter glucagon em casa e a tratar a hipoglicemia 


com a administraqao via subcutanea ou intramuscular de inje- 
qoes de 0,3 mL (30 unidades em uma seringa de insulina) para 
crianqas menores que 5 anos, e 0,5 mL (50 unidades) para as 
com mais de 5 anos. Alguns pacientes (geralmente aqueles que 
tern diabetes por mais de 10 anos) nao conseguem reconhecer os 
sintomas da baixa glicose no sangue (hipoglicemia inadvertida). 
Para esses individuos, o controle da glicose deve ser mais liberal, 
para prevenir os episodios de hipoglicemia graves. A utilizaqao 
do monitoramento continuo da glicose/glicemia deve ser consi- 
derada. A equipe escolar, os treinadores de esportes e as babas 
devem ser treinados para identificar e tratar a hipoglicemia. 

B. Cetonuria, cetonemia e cetoacidose 

As familias devem ser orientadas a examinar os niveis de cor- 
pos cetonicos no sangue e na urina durante qualquer doenqa 
(incluindo episodio unico de vomito) ou em qualquer oca- 
siao em que a glicemia de jejum esteja acima de 240 mg/dL 
(13,3 mmol/L), ou em que a glicemia randomica esteja acima 
de 300 mg/dL (16,6 mmol/L). Se for detectada cetonuria mo¬ 
derada ou significativa, ou os corpos cetonicos no sangue 
((3-hidroxibutirato — usando o medidor “Precision Xtra”) esti- 
verem acima de 1,0 mmol/L, o profissional de saude devera ser 
chamado. Em geral, 10-20% da dose diaria total de insulina e 
dada via subcutanea como insulina H ou NL ou AP (ou insulina 
regular) a cada 2-3 h, ate que os corpos cetonicos diminuam. Isto 
previne que a cetonuria e a cetonemia progridam para a cetoa¬ 
cidose e permite que a maioria dos pacientes receba tratamento 
em casa por meio do telefone. E encorajado o uso de sucos e 
outras bebidas para ajudar a excretar os corpos cetonicos e evi- 
tar desidrataqao. Se ocorrerem respiraqoes profundas (ritmo de 
Kussmaul) ou fraqueza excessiva, o paciente devera ser pronta- 
mente avaliado por um medico. 

Acidose (pH venoso < 7,30) atualmente esta presente em 
menos de 25% das crianqas recem-diagnosticadas. A acidose 
tambem pode ocorrer naquelas com diabetes diagnosticado 
cujos niveis sanguineos ou urinarios de corpos cetonicos nao 
sao medidos ou cujos pais ou responsaveis deixam de contatar o 
profissional de saude quando os niveis de corpos cetonicos estao 
elevados. Episodios repetidos de cetoacidose geralmente resul¬ 
tant de injeqoes de insulina esquecidas e apontam que o acon- 
selhamento deve ser indicado e que um adulto responsavel deve 
tomar conta do cuidado do diabetes. Se, por alguma razao, isso 
nao for possivel, podera ser necessaria uma mudanqa na situaqao 
de vida da criamja. 

O tratamento da cetoacidose diabetica (CAD) se baseia em 
quatro principios fisiologicos: (1) restauraqao do volume de li- 
quidos, (2) inibiqao da lipolise e retomada da utilizaqao de gli¬ 
cose, (3) reposiqao de eletrolitos e (4) correqao da acidose. Os 
exames laboratoriais no inicio do tratamento devem incluir pH 
do sangue venoso, glicemia e perfil de eletrolitos. CAD leve e de- 
finida como um pH venoso de 7,2-7,3; CAD moderada, um pH 
de 7,10-7,19; e CAD grave, um pH abaixo de 7,10. Pacientes com 
CAD grave devem ser hospitalizados em uma UTI pediatrica, 
se disponivel no local. Em casos mais graves, pode ser benefico 
determinar a osmolaridade e os niveis de calcio e fosforo e ureia 
no sangue. Episodios graves e moderados de CAD geralmente 
requerem determinaqoes de hora em hora dos niveis sericos de 
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glicose, eletrolitos e pH venoso; ao passo que estes parametros 
podem ser medidos a cada duas horas, se o pH for de 7,20-7,30. 

1. Restauracao do volume de h'quidos — Desidratac&o e 
considerada como (1) perda aguda de peso (se um peso ante¬ 
rior recente for conhecido), (2) secura das membranas da mu¬ 
cosa oral, (3) hipotensao e (4) taquicardia. O tratamento inicial 
e com soro fisiologico (0,9%), 10-20 mL/kg durante a primeira 
hora. Se a crianqa continuar a exibir sinais de desidrataqao, sera 
indicada a repetiqao do processo durante a segunda hora. O 
volume total de llquidos durante as 4 primeiras horas de trata¬ 
mento nao deve exceder 40 mL/kg, devido a ameaqa de edema 
cerebral (ver a se<pao de Tratamento do Edema Cerebral, mais 
adiante). Albumina humana, 10 mL/kg de uma soluqao a 5%, 
pode ser administrada por 30 minutos se o paciente se encon- 
trar em choque. Apos a expansao inicial, soluqao com metade 
da concentra<;ao fisiologica (0,45%) geralmente e administrada 
na fase de manutenqao 1,5 vezes. Llquidos da fase de manuten- 
Cao sao discutidos no Capitulo 44. 

2. Inibicao da lipolise e retomada da utilizacao de glicose 

— A insulina interrompe a quebra das gorduras e a formaqao de 
corpos cetonicos. Insulina regular e geralmente administrada via 
intravenosa na razao de 0,1 U/kg/h. A solu^ao de insulina deve 
ser administrada por uma bomba e pode ser preparada diluin- 
do-se 30 unidades de insulina regular em 150 mL de soro fisio¬ 
logico 0,9% (1 U/5 mL). Se os niveis de glicose cairem abaixo de 
250 mg/dL (13,9 mmol/L), devera ser adicionada dextrose a 5% a 
soluqao intravenosa. Se a glicose continuar abaixo de 120 mg/dL 
(6,6 mmol/L) pode-se adicionar dextrose a 10%. Se necessario, 
a dose de insulina pode ser reduzida a 0,05 U/kg/h; no entanto, 
ela nao deve ser interrompida ate que o pH sanguineo venoso 
chegue a 7,30. A meia-vida da insulina por via intravenosa e de 
6 minutos, ao passo que, por via subcutanea, a insulina H, NL 
ou AP leva 10-15 minutos, e a insulina regular leva 30-60 minu¬ 
tos, para comeqar a agir. Deste modo, frequentemente, e melhor 
continuar com a insulina intravenosa ate que a insulina por via 
subcutanea possa comecpar a atuar. 

3. Reposicao de sais/eletrolitos — Em pacientes com CAD, 
tanto o sodio como o potassio sao excretados na urina com os 
corpos cetonicos e estao espoliados. Alem do esgotamento das 
reservas corporais, as concentraqoes sericas de sodio podem 
estar falsamente diminuidas pela hiperglicemia, fazendo com 
que a agua seja puxada para o espaqo intravenoso, e pela hiper- 
lipidemia, se as gorduras substituirem parte da agua no soro 
utilizado para a analise eletrolitica. Em geral, o soro e reposto 
adequadamente utilizando-se soro fisiologico ou soluqao com 
metade da concentraqao fisiologica nos llquidos de reidrata- 
Cao, como foi discutido anteriormente. Os niveis sericos de 
potassio podem estar elevados de inicio devido a incapacidade 
do potassio de permanecer na celula na presenqa de acidose 
(embora o potassio total do corpo esteja baixo). Nao deve ser 
administrado potassio ate que se saiba se os niveis sericos de 
potassio estao baixos ou normals e o pH acima de 7,10. De- 
pois, o potassio e administrado, geralmente, na concentraqao 
de 40 mEq/L, metade (20 mEq/L) como acetato de potassio 
ou como cloreto de potassio, e a outra metade como fosfato 
de potassio (20 mEq/L). Pode ocorrer hipocalcemia se todo o 
fosfato for dado como sais de fosfato; ocorrera hipofosfatemia 


se nenhuma das formas de potassio administrado for de algum 
sal de fosfato. 

4. Correcao da acidose — A correqao da acidose se da com a 
restauracao do volume de llquidos e da glicolise aerobia (res- 
piracao aerobia) e com a inibicao da cetogenese pela insulina 
administrada. Como mencionado, a medida do pH no sangue 
venoso (identico ao pH do sangue arterial) revela a gravidade 
da acidose. Geralmente, nao se administra bicarbonato, mesmo 
com CAD grave. 

5. Tratamento do edema cerebral — Demonstrou-se, por 
TC, que certo grau de edema cerebral e comum na CAD. Sinto- 
mas clinicos associados sao raros, imprevislveis e podem estar 
associados a morte. O edema cerebral pode estar relacionado 
com algum grau de desidratacao, hiperventilacao e hipoperfusao 
cerebral, quando da manifestacao dos sintomas. Em geral, reco- 
menda-se que nao sejam administrados mais de 40 mL/kg de 
llquidos nas 4 primeiras horas de tratamento. O edema cerebral 
e mais comum com pH inferior a 7,1, pressao parcial de dioxido 
de carbono arterial abaixo de 20 mmHg, ou quando se perceber 
que o sodio serico esta diminuindo, ao inves de aumentar. Sinais 
neurologicos precoces incluem cefaleia, sonolencia excessiva e 
pupilas dilatadas. A terapia imediata deve incluir elevacao da ca- 
beqa no leito, hiperventilacao, manitol (1 g/kg durante 30 minu¬ 
tos) e restricao de llquidos. Se o edema cerebral nao for detectado 
e tratado precocemente, mais de 50% dos pacientes morrerao ou 
ficarao com sequelas cerebrais permanentes. 

Complicacoes cronicas 

Informacoes recentes do grupo de tratamento intensivo do 
estudo DCCT apontaram que menos de 1% dos pacientes fi- 
caram cegos ou exigiram terapia de substituicao renal depois 
de 30 anos com diabetes tipo 1. Os fatores que diminuem bas- 
tante a propensao para isso sao manter as taxas longitudinals 
de HbAlc em um bom patamar, manter a pressao sanguinea 
abaixo do 90 a percentil para a idade e abster-se do habito de 
fumar e ou de mascar tabaco. Exames de retina anuais e exame 
de microalbuminuria sao importantes para criancas com 
10 anos ou mais que tern diabetes ha 3 anos ou mais (ver secao 
sobre Avaliacao Laboratorial). Dados atuais mostram que o uso 
de inibidores da enzima conversora de angiotensina pode re¬ 
verter ou retardar danos aos rins, quando detectados na fase 
de microalbuminuria (20-300 mcg/min). Da mesma forma, o 
tratamento a laser para coagular a proliferacao capilar evita o 
sangramento e o extravasamento de sangue para humor vitreo 
ou para atras da retina. Este tratamento ajuda a evitar o desco- 
lamento da retina e a preservar a visao util para muitas pessoas 
com retinopatia diabetica proliferativa. 
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Erros inatos do metabolismo 
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Os disturbios em que defeitos monogenicos causam bloqueios cli- 
nicamente significativos em rotas metabolicas sao denominados 
erros inatos do metabolismo. Antigamente considerados raros, os 
erros inatos identificados tern aumentado em numero de modo 
extraordinario, e hoje se sabe que afetam 1:1.500 crianqas. Muitos 
desses disturbios podem ser tratados com eficacia. Mesmo quando 
o tratamento nao esta disponivel, o diagnostico correto permite 
que os pais tomem decisoes esclarecidas quanto aos filhos. 

Nos disturbios metabolicos, a patologia geralmente resulta 
do acumulo de um substrata enzimatico anterior a um bloqueio 
metabolico ou da deficiencia de um produto de reaqao. Em al- 
guns casos, o substrata enzimatico acumulado e difusivel e tem 
efeitos adversos em orgaos distantes; em outros casos, como nas 
doenqas do armazenamento lisossomico, o substrata acumula-se 
principalmente no local de origem. As manifestaqoes clinicas dos 
erros inatos variam de maneira ampla, existindo formas leves e 
graves de todos os disturbios. Muitos pacientes nao correspon- 
dem ao fenotipo classico, porque as mutaqoes nao sao identicas 
em pacientes diferentes, ainda que ocorram no mesmo gene. 

A primeira estrategia terapeutica e reforqar a atividade en¬ 
zimatica reduzida. A substituiqao genica e o objetivo de longo 
prazo, mas os problemas de distribuiqao do gene aos orgaos- 
alvo e de controle da aqao genica tornam irrealista essa opqao 
terapeutica atualmente. A terapia de substituiqao enzimatica, 
usando enzima recombinante de administraqao intravenosa, foi 
desenvolvida como uma estrategia eficiente nos disturbios do 
armazenamento lisossomico. O transplante de orgaos (figado ou 
medula ossea) pode proporcionar uma fonte enzimatica para al- 
gumas condiqoes. 

As vezes, doses farmacologicas de um cofator, como uma 
vitamina, podem ser eficazes no restabelecimento da atividade 
enzimatica. A atividade residual pode ser aumentada pela esti- 
mulaqao farmacologica da transcriqao (transcriptional upregu- 
lation ) ou pela estabilizaqao do produto proteico por meio de 
terapia com chaperonas. 

Alternativamente, algumas estrategias sao planejadas para 
manejar as consequencias da deficiencia enzimatica. Usam-se 
meios de evitar o acumulo do substrata, incluindo a restriqao do 
precursor na dieta (p. ex., dieta pobre em fenilalanina, na fenilce- 
tonuria), a abstenqao do catabolismo, a inibiqao de uma enzima 


na sintese do precursor (p. ex., NTBC na tirosinemia tipo I) 
ou a remoqao farmacologica do substrata acumulado (p. ex., te¬ 
rapia com glicina na acidemia isovalerica) ou por dialise. Um 
metabolito produzido inadequadamente tambem pode ser su- 
plementado (p. ex., administraqao de glicose na doenqa de arma¬ 
zenamento do glicogenio tipo I). 

Os erros inatos manifestam-se em qualquer tempo, afetam 
qualquer sistema organico e mimetizam muitos problemas pe- 
diatricos comuns. 

Este capitulo enfoca a ocasiao em que se deve considerar o 
disturbio metabolico no diagnostico diferencial de problemas 
pediatricos comuns. A seguir, alguns dos disturbios mais impor- 
tantes sao discutidos detalhadamente. 


DIAGNOSTICO 


SUSPEITANDO DE ERROS INATOS 

Os erros inatos devem ser considerados no diagnostico diferen¬ 
cial de recem-nascidos muito doentes, crianqas com crises con- 
vulsivas, neurodegeneraqao, emese recorrente, quadro clinico 
como o da sindrome de Reye, doenqa do parenquima hepatico, 
miocardiopatia, acidose metabolica inexplicada, hiperamone- 
mia e hipoglicemia. A deficiencia mental, o atraso no desenvol- 
vimento e a deficiencia do crescimento frequentemente estao 
presentes, mas tem pouca especificidade. Deve-se suspeitar de 
erros inatos quando (1) os sintomas acompanham as mudanqas 
de dieta, (2) o desenvolvimento da crianqa regride, (3) a crianqa 
apresenta preferencia ou aversao por alimentos especificos, ou 
(4) a familia tem historia de consanguinidade parental ou de 
problemas sugestivos de erro inato, como deficiencia ou mortes 
inexplicaveis em familiares de primeiro e segundo graus. 

Os sinais fisicos associados aos erros inatos incluem alo¬ 
pecia ou cabelos anormais, mancha vermelho-cereja na retina 
ou retinite pigmentar, cataratas ou opacidade de cornea, hepa- 
tomegalia ou esplenomegalia, traqos grosseiros, alteraqoes es- 
queleticas (inclusive giba), involuqao neurologica e ataxia ou 
distonia intermitente ou progressiva. Outros aspectos que talvez 
sejam importantes no contexto de uma historia suspeita incluem 
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deficiencia do desenvolvimento, microcefalia, exantema, icteri- 
cia, hipotonia e hipertonia. 

A descoberta de uma causa imediata de sintomas nao exclui um 
erro inato subjacente. Por exemplo, a acidose tubular renal e a cir- 
rose podem ser devidas a um erro inato subjacente. As crises agudas 
podem ser desencadeadas por infecqoes intercorrentes em certos 
erros inatos. Alguns erros metabolicos sugerem um diagnostico de 
trauma nao acidental (p. ex., acidemia glutarica tipo I) ou envene- 
namento (p. ex., acidemia metilmalonica). Alem disso, as crianqas 
com erros metabolicos podem ser sujeitas a maior risco de abuso ou 
negligencia infantil, devido a sua irritabilidade frustrante. 

ESTUDOS LABORATORIAIS 

O Quadro 34-1 apresenta as caracteristicas clinicas e labora- 
toriais comuns de diferentes grupos de erros inatos, e o Qua¬ 
dro 34-2 lista os testes laboratoriais mais comuns usados para 
diagnosticar essas doenqas, oferecendo sugestoes sobre seu uso. 

Quase sempre sao necessarios estudos laboratoriais para o 
diagnostico de erros inatos. Os eletrolitos e o pH sericos devem ser 
usados para se estimar o intervalo anionico (anion gap) e o equi- 
librio acidobasico. Os niveis sericos de lactato, de piruvato e de 
amonia encontram-se disponiveis na maioria dos hospitals, mas 
e necessario cuidado na obtenqao apropriada das amostras. Os 
estudos de aminoacidos, acilcarnitina e acidos organicos devem 
ser realizados em estabelecimentos especializados para garantir 
sua analise e interpretaqao acuradas. Numerosos erros inatos sao 
diagnosticados mediante sequenciamento do DNA, mas a inter- 
pretaqao de mutacpoes particulares pode ser problematica. 

O medico deve conhecer quais condi^oes um teste pode detectar 
e quando pode detecta-las. Por exemplo, os acidos organicos uri- 
narios podem ser normais em pacientes com deficiencia de acil- 
CoA-desidrogenase de cadeia media ou deficiencia de biotinidase; a 
glicina pode estar elevada somente no liquido cerebrospinal (LCS), 
em pacientes com encefalopatia glicinica. Um resultado normal em 
um estado fisiologico pode ser anormal em outro. Por exemplo, a 
urina de uma crianqa que se torna hipoglicemica sob jejum pro- 
longado deve ser positiva para cetonas. Nessa crianqa, a ausencia de 
cetonas na urina sugere um defeito na oxidaqao de acidos graxos. 

As amostras usadas para diagnosticar uma doenqa metabolica 
podem ser obtidas em necropsias, de maneira oportuna, e podem 
ser analisadas diretamente ou armazenadas em congelador ate que 
sua analise particular seja justificada pelos resultados do exame 
postumo, por novas informaqoes clinicas ou avanqos recentes nesse 
campo. O estudo de outros membros da familia pode ajudar no es- 
tabelecimento do diagnostico de um paciente falecido. Talvez seja 
possivel demonstrar que os pais sao portadores heterozigotos de um 
disturbio especifico ou que um irmao tern a mesma condiqao. 

SITUACOES CLINICAS COMUNS 

1. Deficiencia mental 

Alguns erros inatos podem causar deficiencia mental, sem outras 
caracteristicas distintivas. As analises de aminoacidos sericos, 
acidos organicos na urina e acido urico serico devem ser obti¬ 
das para todo paciente com deficiencia mental inespeclfica. As 
triagens urinarias para mucopolissacarideos e succinilpurinas, 


bem como os testes sericos para glicoprotelnas deficientes em 
carboidratos sao uteis, porque esses disturbios nem sempre apre- 
sentam traqos fisicos especlficos. A ausencia de fala pode indicar 
disturbios da creatina. As anormalidades encefalicas, detectadas 
por ressonancia magnetica, podem sugerir grupos especlficos 
de disturbios (p. ex., as anormalidades corticais migratorias nos 
disturbios da biogenese peroxissomica). 

2. Apresentacao aguda no neonato 

A doenqa metabolica aguda no neonato resulta, com maior fre- 
quencia, de disturbios do metabolismo de carboidratos e pro- 
teinas, podendo ser clinicamente indistinguivel de sepse. Os 
principals sintomas incluem nutriqao insuficiente, vomitos, 
estado mental ou tonus muscular alterados, nervosismo, con- 
vulsoes e ictericia. A acidose ou o estado mental alterado des- 
proporcionalmente aos sintomas sistemicos deve aumentar a 
suspeita de um disturbio metabolico. Os exames laboratoriais 
devem abranger eletrolitos, amonia, lactato, glicose, pH sangul- 
neo, cetonas e substancias redutoras na urina. Se houver suspeita 
de encefalopatia glicinica, devem ser avaliados os aminoacidos 
no LCS. A analise dos aminoacidos no soro e na urina, dos aci¬ 
dos organicos urinarios e da acilcarnitina serica deve ser reali- 
zada em amostras coletadas antes de cessar a alimentaqao oral. 
A miocardiopatia ou as arritmias ventriculares neonatais devem 
ser investigadas com a analise da acilcarnitina serica. 

3. Vomitos e encefalopatia no lactente 
ou na crianca maior 

Devem ser analisados os eletrolitos, a amonia, a glicose, o pH da 
urina e as substancias redutoras e cetonas urinarias em todos os 
pacientes com vomitos e encefalopatia, antes de algum tratamento 
que afete os resultados. As amostras para analise de aminoacidos 
sericos, perfil da acilcarnitina serica e acidos organicos na urina 
devem ser obtidas o mais breve possivel. Na apresentaqao de uma 
sindrome como a de Reye (i.e., vomitos, encefalopatia e hepato- 
megalia), os aminoacidos, as acilcarnitinas e os acidos organicos 
devem ser avaliados imediatamente. A hipoglicemia com urina 
inapropriadamente baixa e cetonas sericas sugerem o diagnostico 
de defeitos da oxidaqao de acidos graxos. 

4. Hipoglicemia 

A duraqao do jejum, a presenqa ou a ausencia de hepatomegalia 
e a respira^ao de Kussmaul fornecem indicios para o diagnostico 
diferencial da hipoglicemia. Os niveis sericos de insulina, corti¬ 
sol e hormonio de crescimento devem ser obtidos no momento 
da apresentaqao. Tambem devem ser analisados as cetonas e os 
acidos organicos na urina, o lactato no plasma, o perfil da acil¬ 
carnitina e os niveis de carnitina, amonia e acido lirico no soro. A 
produqao de corpos cetonicos em geral nao e eficiente no neonato, 
e a cetonuria em um neonato hipoglicemico ou acidotico sugere 
um erro inato. Na crianqa maior, os niveis cetonicos inapropria¬ 
damente baixos na urina sugerem um erro inato da oxidaqao de 
acidos graxos. A avaliaqao da produqao de cetonas requer medidas 
quantitativas simultaneas de 3-hidroxibutirato, acetoacetato e aci¬ 
dos graxos livres no soro em relaqao a duraqao suficiente do jejum 
e a idade. Os metabolites obtidos durante o episodio agudo podem 
ser muito uteis, tornando desnecessario um teste formal em jejum. 
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Quadro 34-1 Apresentacao de caracteristicas clfnicas e laboratoriais de erros inatos 



Defeitos do 
metabolismo 
de carboidratos 

Defeitos do 
metabolismo de 
aminoacidos 3 

Disturbios 
dos acidos 
organicos b 

Defeitos da 
oxidacao de 
acidos graxos 

Defeitos do 
metabolismo 
das purinas 

Doencas do 
armazenamento 
lisossomico 

Disturbios 

peroxis- 

somicos 

Disturbios do 
metabolismo 
energetico 

Neurodesenvolvimento 

Deficiencia mental/do 
desenvolvimento 

+ 

+++ 

+++ 

+ 

++ 

+++ 

+++ 

+++ 

Involucao do 
desenvolvimento 

- 

- 

+ 

- 

+ 

+++ 

+++ 

+++ 

Encefalopatia aguda 

+++ 

+++ 

+++ 

+++ 

- 

- 

- 

+ 

Convulsoes 

+ 

+++ 

+++ 

+ 

- 

+++ 

++ 

+++ 

Ataxia/disturbio 
do movimento 

- 

+ 

++ 

- 

+++ 

- 

- 

+++ 

Hipotonia 

+ 

++ 

++ 

+++ 

- 

+ 

+++ 

+++ 

Hipertonia 

- 

++ 

+++ 

- 

++ 

+ 

- 

++ 

Comportamento 

anormal 

- 

++ 

++ 


++ 

++ 

- 

+ 

Crescimento 

Deficiencia de 
crescimento 

+++ 

+++ 

+++ 

+ 


+ 

- 

++ 

Baixa estatura 

++ 

- 

+ 

- 

- 

++ 

- 

++ 

Macrocefalia 

- 

- 

+ 

- 

- 

++ 

++ 

- 

Microcefalia 

+ 

++ 

+++ 

- 

- 

+ 

- 

++ 

Geral 

Vomitos/anorexia 

++ 

+++ 

+++ 

+ 

- 

- 

++ 

+ 

Aversao ou ansia 
por alimentos 

++ 

+++ 

+++ 



- 

- 


Odor 

- 

++ 

++ 

- 

- 

- 

- 

- 

Caracteristicas 

dismorficas 

- 

+ 

+ 


- 

++ 

++ 


Malformacoes 

congenitas 

- 

++ 

++ 



- 

++ 

+ 

Organoespecificos 

Hepatomegalia 

+++ 

- 

++ 

+++ 

- 

+++ 

+++ 

+ 

Doenca hepatica/ 
cirrose 

++ 

+ 

- 

+ 

~ 

- 

+ 

++ 

Esplenomegalia 

- 

- 

- 

- 

- 

++ 

+ 

- 

Displasia esqueletica 

- 

~ 

- 

- 

- 

++ 

++ 

- 

Miocardiopatia 

+ 

- 

+ 

+++ 

- 

++ 

- 

+++ 

Taquipneia/hiperpneia 

++ 

++ 

++ 

++ 

- 

- 

- 

+ 

Exantema 

- 

++ 

++ 

- 

- 

- 

- 

- 

Alopecia ou cabelos 
anormais 


+ 

++ 


- 


+ 


Cataratas ou opacidade 
da cornea 

++ 


- 



++ 

- 

+ 

Anormalidade retiniana 

- 

+ 

+ 

+ 

- 

++ 

++ 

++ 

Infeccoes frequentes 

++ 

- 

++ 

- 

++ 

- 

- 

- 

Surdez 

- 

- 

+ 

- 

- 

++ 

- 

+++ 


(continua) 
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Quadro 34-1 Apresentacao de caracten'sticas dinicas e laboratoriais de erros inatos (continuacao) 



Defeitos do 
metabolismo 
de carboidratos 

Defeitos do 
metabolismo de 
aminoacidos 3 

Disturbios 
dos acidos 
organicos b 

Defeitos da 
oxidacao de 
acidos graxos 

Defeitos do 
metabolismo 
das purinas 

Doencas do 
armazenamento 
lisossomico 

Disturbios 

peroxis- 

somicos 

Disturbios do 
metabolismo 
energetico 

Laboratoriais 

Hipoglicemia 

+++ 

+ 

++ 

+++ 

- 

- 

- 

+ 

Hiperamonemia 

- 

++ 

++ 

++ 

- 

- 

- 

- 

Acidose metabolica 

++ 

++ 

+++ 

++ 

- 

- 

- 

+++ 

Alcalose respiratoria 

- 

++ 

- 

- 

- 

- 

- 

— 

Lactato/piruvato 

++ 

- 

+++ 

++ 

- 

- 

- 

+++ 

elevado 









Enzimas hepaticas 

++ 

++ 

++ 

+++ 

- 

+ 

+ 

+ 

elevadas 









Neutropenia ou 

+ 

- 

+ 

- 

+ 

+ 

- 

+ 

trombocitopenia 









Cetose 

+++ 

++ 

+++ 

- 

- 

- 

- 

+ 

Hipocetose 

- 

- 

+ 

+++ 

- 

- 

- 

- 


a Inclui os disturbios do ciclo da ureia, mas nao a doenca do xarope de bordo. 
b Inclui a doenca do xarope de bordo e os disturbios da oxidacao do piruvato. 

+++, maioria das condicoes no grupo; ++, algumas; +, uma ou poucas; nao encontradas. 


Quadro 34-2 Obtencao e manipulacao de amostras para o diagnostico de erros inatos 


Teste 

Comentarios 

Equilibrio acidobasico 

A estimacao acurada do intervalo anionico tem de ser factivel. As amostras para gases sanguineos devem ser 
mantidas no gelo e analisadas imediatamente 

Amonia no sangue 

A amostra deve ser mantida no gelo e analisada imediatamente 

Acidos lactico e piruvico no 
sangue 

A amostra deve ser coletada sem torniquete, mantida no gelo e analisada imediatamente. Evitar a conversao do 
acido lactico em acido piruvico. Os valores normais sao para jejum e estado de repouso, com valores pos-prandiais 

50% mais altos 

Aminoacidos 

0 sangue e a urina devem ser examinados; a glicina do LCS deve ser analisada para exduir hiperglicinemia 
nao cetotica. Os valores normais sao para o estado de jejum. Deve ser evitado o crescimento bacteriano 
na urina 

Acidos organicos 

A urina e preferida para a analise. Os acidos organicos do soro ou do LCS raramente sao indicados e, com frequencia, 
falham nos diagnostics 

Perfil de carnitina e acilcarnitina 

0 sangue ou o plasma podem ser analisados para carnitina esterificada, livre e total; os valores normais sao para o 
estado sadio, sem jejum. 0 perfil da acilcarnitina no sangue identifica os compostos esterificados a carnitina. Analises 
de urina e bile raramente podem ser necessarias. 0 perfil em fibroblastos cultivados apos carga lipidica pode ser util 
ao diagnostico de certas condicoes 

Mucopolissacarideos na urina 

Variacoes na concentracao de proteinas na urina podem causar erros nos testes de triagem. 0 diagnostico requer 
conhecimento de quais mucopolissacarideos estao aumentados. Alguns pacientes com doenca de Morquio e muitos 
com doenca de Sanfilippo nao tern mucopolissacariduria anormal 

Ensaios enzimaticos 

Podem ser requisitados ensaios especificos. A exposicao ao calor pode causar perda da atividade enzimatica. A 
atividade enzimatica no sangue total pode tornar-se normal apos transfusao ou terapia com vitaminas. Os pellets 
de leucocitos ou fibroblastos devem manter-se congelados antes dos ensaios. Os fibroblastos podem desenvolver-se 
a partir de biopsias de pele obtidas ate 72 h apos a morte. Tecidos de figado e rim devem ser obtidos o mais cedo 
possivel apos a morte (<2h), congelados imediatamente e mantidos a -70°C ate sua analise. 


LCS, liquido cerebrospinal 
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5. Hiperamonemia 

Os sintomas de hiperamonemia podem aparecer e progredir ra- 
pida e insidiosamente. Apetite diminuido, irritabilidade e altera- 
qoes comportamentais surgem em primeiro lugar, com vomitos, 
ataxia, letargia, convulsoes e coma aparecendo quando os niveis 
de amonia aumentam. A taquipneia tambem e caracteristica, 
sendo devida a um efeito direto sobre o esforqo respiratorio. O 
exame fisico nao exclui a presenqa de hiperamonemia; por isso, 
a amonia serica deve ser dosada sempre que essa condiqao for 
possivel. 

A hiperamonemia grave pode ser devida a disturbios do 
ciclo da ureia, acidemias organicas ou disturbios da oxida- 
qao de acidos graxos (como a deficiencia da translocase da 
carnitina-acilcarnitina), ou, no prematuro, a hiperamonemia 
transitoria do recem-nascido. Em geral, a causa pode ser ave- 
riguada por meio de mensuraqao quantitativa de aminoacidos 
no soro (p. ex., citrulina), de esteres de carnitina e acilcarnitina 
no plasma e de acidos organicos e acido orotico na urina. E 
comum a presenqa de alcalose respiratoria nos defeitos do ciclo 
da ureia e na hiperamonemia transitoria do recem-nascido, ao 
passo que a acidose e caracteristica da hiperamonemia decor- 
rente de acidemias organicas. 

6. Acidose 

Os erros inatos podem causar acidose aguda ou cronica em 
qualquer idade, com ou sem intervalo anionico aumentado. Eles 
devem ser considerados quando a acidose ocorre com emese re- 
corrente ou hiperamonemia e quando a acidose e desproporcio- 
nal ao estado clinico. A acidose devida a um erro inato pode ser 
dificil de ser corrigida. As principals causas de acidose metabo- 
lica de anion gap sao a acidose lactica, a cetoacidose (incluindo 
a produqao anormal de corpos cetonicos, como na deficiencia 
de (3-cetotiolase), a acidemia metilmalonica ou outras acidurias 
organicas, a intoxicaqao (etanol, metanol, etilenoglicol e salici- 
lato) e a uremia. As causas de acidose metabolica nao anion gap 
incluem a perda de base na diarreia ou na acidose tubular renal 
(acidose tubular renal isolada ou sindrome renal de Fanconi). Se 
for detectada a perda renal de bicarbonato, devera ser feita uma 
distinqao entre a acidose tubular renal isolada e um disturbio 
tubular renal mais generabzado ou sindrome renal de Fanconi, 
mediante testes para perdas renais de fosforo e aminoacidos. Os 
erros inatos associados a acidose tubular renal ou com a sin¬ 
drome renal de Fanconi abrangem cistinose, tirosinemia tipo 
I, palmitoiltransferase da carnitina I, galactosemia, intoleran- 
cia hereditaria a frutose, sindrome de Lowe e doenqas mitocon- 
driais. Os niveis sericos de glicose e amonia e o pH e as cetonas 
urinarios devem ser examinados. As amostras para aminoacidos 
e acidos organicos devem ser obtidas simultaneamente, podendo 
ser avaliadas de maneira imediata ou congeladas para analise 
posterior, dependendo de quao forte seja a suspeita de um erro 
inato. E util testar os niveis sanguineos de lactato e piruvato no 
paciente cronicamente acidotico, mesmo se os niveis urinarios 
de acidos organicos forem normals. Os niveis de lactato e piru¬ 
vato sao dificeis de interpretar no paciente com doenqa aguda, 
mas, na ausencia de choque, os altos niveis de acido lactico suge- 
rem acidose lactica primaria. 


MANEJO DE EMERGENCES METABOLICAS 


Pacientes com acidose grave, hipoglicemia e hiperamonemia 
podem estar muito doentes; seus sintomas inicialmente leves 
podem piorar com rapidez, seguindo-se coma e morte em pou- 
cas horas. No entanto, com tratamento imediato e intensivo, os 
pacientes podem recuperar-se completamente, mesmo de coma 
profundo. Todas as ingestoes orais devem cessar. Deve ser ad- 
ministrada intravenosamente glicose suficiente para impedir ou 
minimizar o catabolismo em um paciente com um erro inato 
conhecido, que esta em risco de crise. A maioria das condiqoes 
responde favoravelmente a administraqao de glicose, embora al- 
gumas (p. ex., a acidose lactica primaria devida a deficiencia de 
piruvato-desidrogenase) nao o faqam. Apos exclusao de distur¬ 
bios da oxidaqao de acidos graxos, o inicio imediato de emulsoes 
intravenosas de gordura (p. ex., intralipideo) pode proporcionar 
energia calorica essencial. A hiperamonemia crescente ou grave 
deve ser tratada farmacologicamente ou com dialise, e a acidose 
grave, com bicarbonato. Medidas mais especificas podem ser 
instituidas quando o diagnostico ja esta estabelecido. 


TRIAGEM NEONATAL 


Os criterios para triagem de recem-nascidos para um disturbio in¬ 
cluem sua frequencia, as consequencias se nao for tratado, a capa- 
cidade terapeutica de abrandar essas consequencias e o custo dos 
testes e do tratamento. Com a disponibilidade da espectrometria 
de massa em tandem , a triagem de recem-nascidos expandiu-se 
amplamente ate o presente, incluindo 20 condi^oes principals e 
multiplas condiqoes secundarias cuja triagem e realizada na maio¬ 
ria dos Estados*. Em geral, os disturbios para os quais ocorre a 
triagem atualmente sao as aminoacidopatias, as acidurias orga¬ 
nicas e os disturbios da oxidaqao de acidos graxos. Os principals 
Estados tambem fazem a triagem para hipotireoidismo, hiperpla- 
sia suprarrenal congenita, hemoglobinopatias, deficiencia de bio- 
tinidase, galactosemia e fibrose cistica. Essa triagem deve ocorrer, 
para todos os recem-nascidos, entre 24 e 72 h de vida, ou previa- 
mente a alta hospitalar. 

Alguns testes de triagem medem um metabolito (p. ex., fe- 
nilalanina) que se torna anormal com o tempo e a exposiqao a 
dieta. Nessas circunstancias, a doenqa nao pode ser detectada 
com seguranqa ate que se estabeleqa a ingestao do substrato. Ou- 
tros testes (p. ex., para deficiencia de biotinidase) medem a ati- 
vidade enzimatica e podem ser realizados em qualquer ocasiao. 
As transfusoes podem causar resultados falso-negativos nesse 
caso, e a exposiqao da amostra ao calor pode ocasionar resulta¬ 
dos falso-positivos. Os avanqos tecnologicos ampliaram a eficien- 
cia da triagem de recem-nascidos, mas introduziram desafios 
adicionais. Por exemplo, embora a espectrometria de massa em 


* N. de R.T. No Brasil, o Programa Nacional de Triagem Neonatal do 
Ministerio da Saude disponibiliza a todos os recem-nascidos os testes de 
triagem (“teste do pezinho”) para as seguintes doen^as: fenilcetoneina, 
hipotireoidismo congenito, anemia falciforme e outras hemoglobino¬ 
patias e fibrose cistica. A nivel privado, varios outros exames podem ser 
realizados (“teste do pezinho expandido”). Os mais solicitados sao os de 
triagem para hiperplasia suprarrenal congenita, deficiencia da biotini¬ 
dase, galactosemia e inteccoes congenitas. 
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tandem possa detectar muitas doenqas no periodo neonatal, o 
consenso sobre diagnostico e tratamento para algumas condi- 
qoes ainda se encontra em desenvolvimento. 

Os testes de triagem nao sao diagnosticos; por isso, devem 
ser realizados testes diagnosticos quando e obtido um resultado 
anormal na triagem. Alem disso, devido a ocorrencia de resulta- 
dos falso-negativos, um teste de triagem normal de um recem- 
nascido nao exclui uma condiqao. 

A resposta apropriada a um teste de triagem anormal de- 
pende da condiqao que esta sendo considerada e do valor pre- 
ditivo do teste. Por exemplo, na triagem para galactosemia por 
um ensaio enzimatico, a ausencia completa de atividade enzi- 
matica e bastante preditiva de galactosemia classica. A falta de 
tratamento pode rapidamente levar o paciente a morte. Nesse 
caso, o tratamento deve ter initio imediato, embora os estu- 
dos diagnosticos ainda estejam pendentes. Na fenilcetonuria, 
no entanto, uma dieta restrita em fenilalanina e prejudicial ao 
recem-nascido cujo teste de triagem e um falso-positivo, e a 
terapia dietetica produz um excelente efeito no recem-nascido 
verdadeiramente afetado, se essa terapia for estabelecida nas 
primeiras semanas de vida. Portanto, o tratamento para fenilce¬ 
tonuria somente devera ser iniciado quando o diagnostico esti- 
ver confirmado. Os medicos devem conciliar as recomendaqoes 
atuais da American Academy of Pediatrics e do American Col¬ 
lege of Medical Genetics, as leis e as regulamentaqoes estaduais e 
a consulta ao centra metabolico local para chegarem as estrate- 
gias apropriadas aos hospitals e aos pacientes. 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Impact of ex¬ 
panded newborn screening—United States, 2006. MMWR Morb 
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Gosalakkal JA, Kamoji V: Reye syndrome and reye-like syndrome. 
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Kamboj M: Clinical approach to the diagnoses of inborn errors of 
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18929055], 
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2008;15:127 [PMID: 18708003], 
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Am 2007;25:1041 [PMID: 17950135], 

Turecek F et al.: Tandem mass spectrometry in the detection of in¬ 
born errors of metabolism for newborn screening. Methods Mol 
Bio 2007;359:143 [PMID: 17484116], 

Van Hove JL et al.: Acute nutrition management in the prevention of 
metabolic illness: A practical approach with glucose polymers. 
Mol Genet Metab 2009;97:1 [PMID: 19367873], 

Waisbren SE: Expanded newborn screening: Information and re¬ 
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DISTURBIOS DO METABOLISMO 
DE CARBOIDRATOS 


DOENCAS DE ARMAZENAMENTO 
DO GLICOGENIO 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Tipos 0, I, III, VI e IX manifestam-se com hipoglicemia em 
lactentes. 

► Tipos II, V e VII manifestam-se com rabdomiolise ou fra- 
queza muscular. 

► Tipo IV e IX manifestam-se com cirrose hepatica. 


O glicogenio e um pollmero de glicose ramificado que e armaze- 
nado no flgado e nos musculos. Diferentes defeitos enzimaticos 
afetam sua biosslntese e sua degradaqao. As formas hepaticas 
das glicogenoses causam deficiencia de crescimento, hepato- 
megalia e hipoglicemia de jejum grave. Elas incluem deficiencia 
de glicose-6-fosfatase (tipo I; doenqa de von Gierke), deficien¬ 
cia da enzima de desramificaqao (tipo III), deficiencia de fos- 
forilase hepatica (tipo VI) e deficiencia de fosforilase-cinase 
(tipo IX), que, normalmente, regulam a atividade da fosforilase 
hepatica. Ha duas formas de deficiencia de glicose-6-fosfatase: 
no tipo la, a glicose-6-fosfatase catalitica esta deficiente, e no 
tipo lb, o transportador de glicose-6-fosfato esta deficiente e 
ha neutropenia. A glicogenose tipo IV, deficiencia da enzima 
de ramificaqao, geralmente se apresenta com cirrose hepatica 
progressiva. 

As formas miopaticas das glicogenoses afetam o musculo- 
esqueletico. Podem ser observadas miopatia esqueletica com 
fraqueza ou rabdomiolise na deficiencia de fosforilase muscu¬ 
lar (tipo V), na deficiencia de fosfofrutocinase (tipo VII) e na 
deficiencia de maltase acida (tipo II; doenqa de Pompe). A forma 
infantil da doenqa de Pompe tambem apresenta miocardiopa- 
tia hipertrofica e macroglossia. O disturbio gliconeogenetico de 
deficiencia de frutose 1,6-bisfosfatase apresenta-se com acidose 
lactica importante e hipoglicemia tardia em jejum. 

Diagnostico 

Os testes initials incluem glicose, lactato, triglicerideos, coleste- 
rol, acido urico, transaminases e creatinocinase. Os testes fun- 
cionais incluem a responsividade da glicose sanguinea ao jejum 
e ao glucagon; para formas miopaticas, e util um teste de exer- 
cicio isquemico. Atualmente, a maioria das glicogenoses pode 
ser diagnosticada por analise molecular. Outros estudos diag¬ 
nosticos incluem ensaios enzimaticos de leucocitos, flgado ou 
musculo. Os disturbios diagnosticaveis pela analise de eritrocitos 
ou leucocitos abrangem a deficiencia da enzima de desramifi- 
caqao (tipo III) e a deficiencia de fosforilase-cinase (tipo IX). A 
doenqa de Pompe geralmente pode ser diagnosticada pelo teste 
de maltase acida em uma gota de sangue com confirmaqao em 
fibroblastos. 
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► Tratamento 

O tratamento e destinado a impedir a hipoglicemia e evitar 
acumulos de metabolites secundarios, como o lactato elevado 
na glicogenose tipo I. Nas formas hepaticas mais graves, a dieta 
especial deve ser estritamente monitorada, com restriqao de 
aqucares livres e quantidades limitadas de maisena nao cozida, 
que libera glicose lentamente no lumen intestinal. Foram re- 
latados bons resultados apos alimentaqao noturna continua 
com carboidratos ou terapia com maisena nao cozida. As com- 
plicaqoes tardias, mesmo apos anos de tratamento, abrangem 
glomeruloesclerose segmentar focal, adenoma ou carcinoma 
hepatico e gota. A terapia de reposiqao enzimatica, na doenqa 
de Pompe, corrige a miocardiopatia, mas a resposta na miopa- 
tia esqueletica e variavel, com otimos resultados observados 
em pacientes tratados precocemente e que tem algum material 
de reaqao cruzada presente. 
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Web site do grupo de apoio de genitores e pacientes com informa<;6es 
uteis para as familias: http://www.agsdus.org 


GALACTOSEMIA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Neonatos gravemente deficientes apresentam vomitos, ic- 
tericia e hepatomegalia ao iniciarem alimentacao contendo 
lactose. 

► Nas criancas nao tratadas, ocorrem sindrome renal de Fan- 
coni, cataratas, cirrose hepatica e sepse. 

► Fala apraxica tardia e deficiencia ovariana ocorrem frequen- 
temente, mesmo com tratamento. Atraso do desenvolvi- 
mento, tremor e ataxia ocorrem com menor frequencia. 


A galactosemia classica e causada pela deficiencia quase total de 
galactose-1-fosfato-uridiltransferase. O acumulo de galactose-1- 
-fosfato no flgado e nos tubulos renais causa doenqa do paren- 
quima hepatico e sindrome renal de Fanconi. O inlcio da doenqa 
grave no neonato e marcado por vomitos, icterlcia (direta e in- 
direta), hepatomegalia e inlcio rapido de insuficiencia hepatica 
apos inlcio de alimentaqao lactea. A cirrose hepatica e progres¬ 
siva. Sem tratamento, frequentemente ocorre morte em um mes, 
muitas vezes de sepse por Escherichia coli. Nos casos nao tratados, 
em dois meses se desenvolvem cataratas, causadas pelo acumulo 
de galactitol no cristalino, mas em geral sao revertidas com o tra¬ 
tamento. Com o estabelecimento imediato de uma dieta sem ga¬ 
lactose, o prognostico para sobreviventes sem doenqa hepatica e 
excelente. Mesmo quando a restriqao dietetica e institulda cedo, 
os pacientes com galactosemia encontram-se em risco aumen- 
tado para deficits de linguagem e de fala e deficiencia ovariana. 
Alguns pacientes desenvolvem deficiencia mental progressiva, 
tremor e ataxia. Em todas as populates, existem variantes mais 
leves da galactosemia, com melhor prognostico. 

Essa doenqa e autossomica recessiva, com incidencia de apro- 
ximadamente 1:40.000 nativivos. Uma vez que a doenqa na in- 
fancia pode ser grave, e comum triagem de recem-nascidos. Essa 
triagem e realizada mediante demonstraqao da deficiencia enzi¬ 
matica nos eritrocitos com o teste de Beutler ou demonstraqao 
da galactose serica aumentada. 

Diagnostico 

Em lactentes que recebem alimentos contendo galactose, os re¬ 
sultados laboratoriais incluem galactosuria e hipergalactosemia, 
alem de proteinuria e aminoaciduria. A ausencia de substancias 
redutoras da urina nao exclui o diagnostico. A galactose-1-fosfato 
e elevada nos eritrocitos. Quando ha suspeita desse diagnostico, 
deve-se testar a galactose-1-fosfato-uridiltransferase nos eritroci¬ 
tos. As transfusoes sangulneas fornecem resultados falso-negati- 
vos, e a deterioraqao da amostra, resultados falso-positivos. 

► Tratamento 

Tao logo seja feito o diagnostico, deve ser institulda uma dieta 
sem galactose. A sujeiqao a dieta deve ser monitorada pelo acom- 
panhamento dos niveis de galactose-1-fosfato nos eritrocitos. 
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O manejo adequado da dieta requer nao somente a exclusao de 
kite, mas tambem o conhecimento do conteudo de galactose dos 
alimentos. A absten^ao de galactose deve ser para toda a vida, 
com a apropriada reposi^ao de calcio. 
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Acad Sci 2008;1135:112 [PMID: 18574215]. 

Ficicioglu C et al.: Duarte (DG) galactosemia: A pilot study of bioche¬ 
mical and neurodevelopmental assessment in children [PMID: 
18976948]. 

Gajewska J et al.: Serum markers of bone turnover in children 
and adolescents with classic galactosemia. Adv Med Sci 
2008;53:214 [PMID: 18650146]. 

Hughes J et al.: Outcomes of siblings with classical galactosemia. J 
Pediatr 2009; 154:721 [PMID: 19181333]. 

Potter NL et al.: Correlates of language impairment in children with ga- 
lactosaemia. J Inherit Metab Dis 2008;31:524 [PMID: 18649009]. 

Ridel KR et al.: An updated review of the long-term neurologi¬ 
cal effects of galactosemia. Pediatr Neurol 2005;33:153 [PMID: 
16087312]. 

Web site do grupo de apoio de genitores e pacientes com informa^oes 
uteis para as familias: http://www.galactosemia.org 


INTOLERANCE HEREDITARIA A FRUT0SE 

A intolerancia hereditaria a frutose e um disturbio autossomico 
recessivo em que a atividade deficiente da frutose-1-fosfato-al- 
dolase causa hipoglicemia e acumulo tecidual de frutose-1-fos- 
fato, por ingestao de frutose. As outras anormalidades incluem 
deficiencia de crescimento, vomitos, ictericia, hepatomegalia, 
proteinuria e sindrome renal de Fanconi. Essa condiqao, se nao 
tratada, pode levar a morte por insuficiencia hepatica. 

Diagnostico 

O diagnostico e sugerido pelo encontro de frutosuria ou de uma 
glicoforma anormal de transferrina no paciente nao tratado. 
Esse diagnostico e realizado por sequenciamento do gene HF1. 
Metodos diagnosticos alternativos consistent na detecqao de 
atividade enzimatica reduzida da frutose-l-fosfato-aldolase em 
tecido de biopsia de figado, ou no aparecimento de hipoglicemia 
e hipofosfatemia apos um teste de carga de frutose (200 mg/kg) 
intravenosa, sob rigorosa monitoraqao. 

Tratamento 

O tratamento consiste na abstenqao dietetica estrita de frutose. 
Geralmente, e necessaria a suplementatpao vitaminica. O manejo 
e complicado pelo fato de que muitos farmacos e vitaminas sao 
preparados em uma base de sacarose. A monitoraqao terapeutica 
pode ser feita com analise da glicoforma de transferrina. Se a 
adesao a dieta nao for boa, pode ocorrer atraso do crescimento 
fisico. Esse crescimento recomeqara quando forem reinstituidas 
restriqoes dieteticas mais rigidas. Se essa doenqa for reconhecida 
precocemente, as perspectivas de desenvolvimento normal serao 
boas. A medida que as crianqas crescem, elas podem reconhecer 
a associatpao de nausea e vomitos com a ingestao de alimentos 
que content frutose e seletivamente evita-los. 


Davit-Spraul A et al.: Hereditary fructose intolerance: Frequency 
and spectrum mutations of the aldolase B gene in a large patients 
cohort from France—identification of eight new mutations. Mol 
Genet Metab 2008;94:443 [PMID: 18541450], 

Wong D: Hereditary fructose intolerance. Mol Genet Metab 
2005;85:165 [PMID: 16086449], 

Web site com informaijoes liteis para as familias: http://www.bu.edu/ 
aldolase 


DISTURBIOS DO METABOLISMO ENERGETIC0 


Os disturbios mais comuns do metabolismo energetico mito- 
condrial central sao a deficiencia de piruvato-desidrogenase e 
as deficiencias dos componentes da cadeia respiratoria. Os dis¬ 
turbios do ciclo de Krebs abrangem deficiencias na fumarase, 
na 2-cetoglutarato-desidrogenase e na succinil-CoA-ligase. Em 
muitos pacientes, mas nao na totalidade, o lactato esta elevado 
no sangue e no LCS. Na deficiencia de piruvato-desidrogenase, 
a proporr^ao lactato-piruvato esta normal, ao passo que nos dis¬ 
turbios de cadeia respiratoria essa proporqao geralmente esta au- 
mentada. Deve-se ter cuidado para distinguir um nivel elevado 
de lactato que e devido a essas condiqoes (denominadas acidoses 
lacticas primarias) do lactato elevado, que e uma consequencia 
de hipoxia, isquemia ou problemas de amostragem. O Quadro 
34-3 lista algumas causas de acidose lactica primaria. 

Os pacientes com defeito no complexo da piruvato-desi¬ 
drogenase frequentemente tern agenesia do corpo caloso ou 


Quadro 34-3 Causas de acidose lactica primaria na infancia 


Oefeitos do complexo da piruvato-desidrogenase 

Deficiencia Et (piruvato descarboxilase) 

Deficiencia E2 (di-hidrolipoil-transacetilase) 

Deficiencia E 3 (lipoamida-desidrogenase) 

Deficiencia de piruvato-descarboxilase fosfato-fosfatase 

Anormalidades da gliconeogenese 

Deficiencia de piruvato-carboxilase 
Isolada 

Deficiencia de biotinidase 
Deficiencia de holocarboxilase-sintetase 
Deficiencia de frutose-1,6-difosfatase 
Deficiencia de glicose-6-fosfatase (doenca de von Gierke) 

Defeitos na cadeia respiratoria mitocondrial 

Deficiencia do complexo I 

Deficiencia do complexo IV (deficiencia de citocromo-C-oxidase; 

causa frequente de sindrome de Leigh) 

Deficiencia do complexo V (AlPase) (causa frequente de sindrome 
de Leigh) 

Deficiencia do complexo II 
Deficiencia do complexo III 

Deficiencias combinadas: devidas a defeitos na manutencao do 
DNA mitocondrial (delecoes ou deplecao) ou na translacao 
mitocondrial (p. ex., defeitos do tRNA mitocondrial) 

Deficiencia da coenzima Q10 
Outros disturbios de cadeia respiratoria 

Defeitos no ciclo de Krebs 

Deficiencia de succinil-CoA-ligase 
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sindrome de Leigh (lesoes no globo palido, nucleo denteado e 
na substancia cinzenta periaquedutal), podendo tambem ter 
dismorfia facial leve. A recorrencia de estado mental alterado, 
ataxia e acidose e tipica de muitos disturbios do metabolismo 
do piruvato. O defeito genetico mais comum e o componente 
a de El, ligado ao X, com os homens apresentando mutaqoes 
mais leves, e as mulheres, mutaqoes graves que causam lesoes 
encefalicas cisticas. 

Os disturbios de cadeia respiratoria sao frequentes (1:5.000) 
e envolvem um grupo heterogeneo de defeitos geneticos que 
afetam multiplos orgaos e produzem diversas sindromes clini- 
cas (atualmente > 50) de gravidade e aparecimento variaveis. O 
seguinte conjunto de sintomas (nao planejado como uma lista 
abrangente) pode indicar um disturbio de cadeia respiratoria: 

1. Geral: Deficiencia de crescimento 

2. Cerebro: Neurodegeneraqao progressiva, sindrome de Leigh, 
convulsoes mioclonicas, atrofia encefalica e leucodistrofia 
subcortical 

3. Olhos: Neuropatia optica, retinite pigmentar e oftalmoplegia 
externa progressiva 

4. Orelha: Surdez neurossensorial 

5. Musculos: Miopatia com resistencia reduzida ou rabdo- 
miolise 

6. Rins: Sindrome renal de Fanconi, proteinuria (na deficiencia 
de CoQ) 

7. Sistema endocrino: Diabetes melito e hipoparatireoidismo 

8. Intestinos: Insuficiencia pancreatica ou hepatica ou pseudo- 
-obstruqao 

9. Pele: Areas de hipopigmentaqao 

10. Coraqao: Miocardiopatia, defeitos de conduqao e arritmias 

Os disturbios de cadeia respiratoria estao entre as causas mais 
comuns de problemas do desenvolvimento neurologico estaticos, 
progressives ou autolimitados em crianqas. Os pacientes podem 
apresentar-se com sinais inespecificos, como hipotonia, deficien¬ 
cia de crescimento ou acidose tubular renal, ou com caracteristicas 
mais especificas, como oftalmoplegia ou miocardiopatia. Muitas 
vezes, os sintomas sao combinados em sindromes clinicas reco- 
nheciveis, ligadas a causas geneticas especificas. Fibras vermelhas 
anfractuosas e anormalidades mitocondriais podem ser notadas 
no exame histologico dos musculos. Dos mais de 100 genes que 
controlam a atividade da cadeia respiratoria, 13 fazem parte do 
genoma mitocondrial. Portanto, a heranqa de defeitos na cadeia 
respiratoria pode ser mendeliana ou materna. 

Diagnostics 

A deficiencia de piruvato-desidrogenase e diagnosticada por en- 
saio enzimatico em leucocitos ou fibroblastos, e esse diagnostico 
e confirmado por analise molecular. O diagnostico de disturbios 
da cadeia respiratoria baseia-se na convergencia de dados clini- 
cos, bioquimicos, morfologicos, enzimaticos e moleculares. Os 
aspectos patologicos classicos dos disturbios mitocondriais sao o 
acumulo de mitocondrias, que produz fibras vermelhas anfrac¬ 
tuosas em biopsia de musculoesqueletico, e formatos anormais e 


inclusoes sob microscopia eletronica. No entanto, esses aspectos 
estao presentes somente em 5% das crianqas. A analise enzima- 
tica em tecido de musculoesqueletico ou de figado e complicada 
pela sobreposiqao das amplitudes de normals e afetados. A ana¬ 
lise de PAGE azul nativo estuda a formaqao dos complexos. A 
analise do DNA mitocondrial sanguineo ou tecidual pode iden- 
tificar uma mutaqao diagnostica. Ja se conhece uma quantidade 
rapidamente crescente de genes nucleares (atualmente >100) 
que causam defeitos da cadeia respiratoria. As crianqas com 
defeitos na manutenqao do DNAmt (como no gene POLG1 da 
DNA-polimerase y) apresentam frequentemente doen 9 a hepa¬ 
tica e neurodegeneraqao, sendo diagnosticadas por sequencia- 
mento dos genes nucleares causadores. Apesar da divulgaqao dos 
criterios diagnosticos, em muitos pacientes a causa da acidemia 
lactica ainda nao pode ser definida. Em algumas circunstancias, 
a genetica e o prognostico sao claros, mas em muitos casos nao 
podem ser preditos. Devido a grande complexidade desse grupo 
de disturbios, muitos pacientes requerem um alto grau de peri- 
cia e multiplos estudos do terapeuta para chegar ao diagnostico 
definitivo. 

Tratamento 

Uma dieta cetogenica e util na deficiencia de piruvato-desidroge¬ 
nase. Em raros pacientes com deficiencia primaria de coenzima 
Q, o tratamento com essa coenzima e muito eficaz; outros trata- 
mentos sao de valor teorico, com poucos dados sobre sua eficacia. 
A tiamina e o acido lipoico foram experimentados em pacientes 
com deficiencias do complexo da piruvato-desidrogenase, e a co¬ 
enzima Q e a riboflavina foram uteis em alguns pacientes com 
defeitos da cadeia respiratoria. O acido dicloroacetico foi expe- 
rimentado nessas deficiencias e defeitos, com resposta clinica 
limitada e efeitos adversos. A estimulaqao farmacologica da trans- 
criqao, em deficiencias parciais de origem nuclear, oferece uma 
nova expectativa. 
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DISTURBIOS DO METABOLISMO 
DE AMINOACIDOS 


DISTURBIOS DO CICLO DA UREIA 

A amonia e derivada principalmente do catabolismo de amino- 
acidos e e convertida em um grupo amina na ureia por enzimas 
do ciclo da ureia. Os pacientes com defeitos graves (frequen- 
temente as primeiras enzimas no ciclo da ureia) em geral se 
apresentam, na infancia, com hiperamonemia grave, vomitos e 
encefalopatia, que e rapidamente fatal. Em pacientes com de¬ 
feitos geneticos moderados, o curso e mais leve, com vomitos 
e encefalopatia apos ingestao proteica ou infecqao. Embora os 
defeitos na argininossuccinato-sintetase (citrulinemia) e na argi- 
ninosuccinato-liase (acidemia argininossuccinica) possam cau- 
sar hiperamonemia grave na infancia, o curso clinico comum e 
cronico, com deficiencia mental. A deficiencia de ornitina-trans- 
carbamilase e ligada ao X, as demais sao autossomicas recessivas. 
A idade de inicio dos sintomas varia com atividade enzimatica 
residual, ingestao proteica, crescimento e estresses, como in- 
fecqoes. Ate na mesma familia, os homens com essa deficiencia 
podem diferir por decadas na idade inicial dos sintomas. Muitas 


mulheres portadoras da deficiencia de ornitina-transcarbamilase 
tem intolerancia a proteinas. Algumas desenvolvem sintomas se- 
melhantes aos de enxaqueca apos cargas proteicas, e outras mos- 
tram episodios potencialmente fatais de vomitos e encefalopatia 
depois de ingestao proteica, infecqoes ou durante o trabalho de 
parto e o parto. E comum a tricorrexe nodosa em pacientes com 
a forma cronica de acidemia argininossuccinica. 

Diagnostico 

O nivel de amonia no sangue deve ser medido em todos os 
recem-nascidos com doenqa aguda cuja causa nao seja obvia. 
Nos defeitos do ciclo da ureia, a hiperamonemia precoce esta 
associada a hiperventilaqao e alcalose respiratoria. A citrulina 
serica e baixa ou indetectavel nas deficiencias de carbamoil-fos- 
fato-sintetase e de ornitina-transcarbamilase, alta na acidemia 
argininossuccinica e muito alta na citrulinemia. Sao encontradas 
grandes quantidades de acido argininossuccinico na urina de 
pacientes com acidemia argininossuccinica. O acido orotico uri- 
nario esta aumentado em lactentes com deficiencia de ornitina- 
transcarbamilase. A citrulinemia e a acidemia argininossuccinica 
podem ser diagnosticadas intrauterinamente por meio de testes 
enzimaticos apropriados, mas as deficiencias de carbamoil-fosfa- 
to-sintetase e de ornitina-carbamilase podem ser diagnosticadas 
in utero somente por metodos moleculares. 

Tratamento 

Durante o tratamento de crise aguda de hiperamonemia, de- 
ve-se cessar a ingestao de proteinas, fornecendo-se glicose e 
lipideos para reduzir a decomposi^ao proteica endogena do 
catabolismo. E administrada arginina por via endovenosa; esse 
aminoacido e essencial para pacientes com defeitos do ciclo 
da ureia e tambem aumenta a excre^ao do nitrogenio inapro- 
veitado na citrulinemia e na acidemia argininossuccinica. O 
benzoato de sodio e o fenilacetato de sodio sao fornecidos en- 
dovenosamente para aumentar a excre^ao de nitrogenio como 
acido hipurico e fenilacetilglutamina. Alem disso, e indicada 
hemodialise ou hemofiltraqao para a hiperamonemia grave ou 
persistente, como e comum no recem-nascido. A dialise peri¬ 
toneal e a transfusao de troca de volume duplo sao insuficientes 
nesse contexto. 

O tratamento a longo prazo inclui dieta com pouca proteina, 
administraqao oral de arginina ou citrulina e de benzoato de 
sodio ou fenilbutirato de sodio (um pro-farmaco do fenilacetato 
de sodio). As mulheres heterozigotas, portadoras de deficiencia 
de ornitina-transcarbamilase sintomatica, tambem devem rece- 
ber esse tratamento. O transplante de figado pode ser curativo, 
sendo indicado para pacientes com disturbios graves. 

As consequencias dos disturbios do ciclo da ureia dependem 
da gravidade genetica da condi^ao (atividade residual) e da gravi- 
dade e do tratamento imediato dos episodios hiperamonemicos. 
Muitos pacientes com defeitos do ciclo da ureia, nao importando 
qual o defeito enzimatico, desenvolvem danos neurologicos e 
intelectuais permanentes, com atrofia cortical e dilataqao ventri¬ 
cular observadas em tomografia computadorizada. A identifica- 
^ao e o tratamento rapidos do episodio hiperamonemico inicial 
melhoram os resultados. 
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FENILCETONURIA E HIPERFENILALANINEMIAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Deficiency mental, hiperatividade, convulsoes, compleicao 
dara e eczema caracterizam os pacientes nao tratados. 

► A triagem de recem-nascidos para fenilalanina serica ele- 
vada identifica a maioria deles. 

► 0s disturbios do metabolismo de cofatores tambem produ- 
zem nivel elevado de fenilalanina serica. 

► Diagnostic e tratamento precoces com dieta restritiva de 
fenilalanina evitam a deficiency mental. 


Provavelmente, o disturbio mais conhecido do metabolismo de 
aminoacidos e a forma classica da fenilcetonuria, causada pela 
atividade reduzida da fenilalanina-hidroxilase, enzima que con- 
verte a fenilalanina em tirosina. Na fenilcetonuria classica, ha 
pouca ou nenhuma atividade da fenilalanina-hidroxilase. Nas 
hiperfenilalaninemias menos graves, pode existir atividade resi¬ 
dual significativa. Variantes raras podem ser devidas a deficien¬ 
cy de di-hidropteridina-redutase ou a defeitos na sintese de 
biopterina. 

A fenilcetonuria e uma caracteristica autossomica recessiva, 
com incidencia de aproximadamente 1:10.000 nativivos em 
brancos. Sob uma dieta neonatal normal, os pacientes afetados 
desenvolvem hiperfenilalaninemia. Os pacientes com fenilceto¬ 
nuria nao tratada mostram deficiency mental grave, hiperativi¬ 
dade, convulsoes, compleiqao clara e eczema. 


O sucesso na prevenqao da deficiency mental grave em 
crianqas fenilcetonuricas, pela dieta restritiva de fenilalanina 
com inicio precoce, resultou em programas de triagem para de- 
tectar a doenqa em tempo adequado. Uma vez que o resultado 
e melhor quando o tratamento e iniciado no primeiro mes de 
vida, os recem-nascidos devem ser rastreados durante seus pri- 
meiros dias pos-natais. Um segundo teste e necessario, quando 
essa triagem e efetuada antes de 24 h de vida. Nesses casos, o 
segundo teste deve ser realizado na terceira semana de vida. 

Diagnostico e Tratamento 

O diagnostico de fenilcetonuria, em uma crianqa maior com 
deficiency mental grave e as caracteristicas bioquimicas e fisi- 
cas tipicas, e obtido diretamente pela determinaqao dos niveis 
sericos de fenilalanina e tirosina sob uma dieta normal, mas no 
periodo neonatal, especialmente quando nao ha historia familiar 
da doenqa, essa condiqao tem de ser diferenciada de outras for¬ 
mas de hiperfenilalaninemia. Isso em geral e efetuado mediante 
exame das pterinas na urina e da atividade da di-hidropteridina- 
-redutase no sangue. 

£ possivel o diagnostico pre-natal de fenilcetonuria por meio 
de metodos moleculares. Essas abordagens estao substituindo as 
mensuraqoes sericas de fenilalanina e tirosina para detectar os 
portadores. Frequentemente, e realizado o diagnostico pre-natal 
de defeitos no metabolismo das pterinas. 

A. Fenilcetonuria classica 

Os sinais incluem niveis sericos persistentemente elevados de 
fenilalanina (> 20 mg/dL ou 1.200 (tM sob uma dieta normal), 
niveis sericos normals ou baixos de tirosina e pterinas normals. 
A intolerancia a fenilalanina continua por toda a vida; portanto, 
e indicada a restriqao alimentar de fenilalanina, com resultados 
comumente favoraveis. 

O tratamento da fenilcetonuria classica e a limitaqao da in- 
gestao de fenilalanina a quantidades que permitam crescimento 
e desenvolvimento normals. Os objetivos dieteticos em geral tem 
em vista um nivel de fenilalanina inferior a 360 pM (6 mg/dL). 
Encontram-se disponiveis alimentos infantis industrializados 
deficientes em fenilalanina, mas devem ser suplementados com 
leite normal e outros alimentos que forneqam fenilalanina su- 
ficiente para crescimento e desenvolvimento normals. As con¬ 
centrates sericas de fenilalanina tem de ser monitoradas com 
frequency, garantindo-se simultaneamente que o crescimento, 
o desenvolvimento e a nutriqao sejam adequados. Essa moni- 
toraqao e mais bem feita em clinicas especializadas. Embora o 
tratamento dietetico seja mais eficaz se iniciado durante o pri¬ 
meiro mes de vida, tambem pode ser benefico para reverter 
comportamentos de hiperatividade, irritabilidade e intratabili- 
dade, quando iniciado mais tardiamente. 

A restriqao de fenilalanina deve continuar ao longo da vida, 
devido as mudanqas sutis intelectuais e comportamentais em 
pessoas que, recebendo tratamento precoce, posteriormente 
cessam a dieta, e devido ao risco de desenvolvimento tardio 
de dano neurologico potencialmente irreversivel apos a inter- 
rupqao da dieta. Deve ser dado aconselhamento aos pacientes 
durante sua adolescencia, e as dietas das mulheres devem ser 
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monitoradas, principalmente antes da concepqao e durante a 
gestac^ao. 

As crianqas com fenilcetonuria classica que recebem tra- 
tamento imediatamente apos o nascimento e alcanqam a ho- 
meostasia da fenilalanina e da tirosina se desenvolverao bem 
fisicamente, podendo-se esperar que seu desenvolvimento inte- 
lectual seja normal ou quase normal. 

O tratamento com R-tetra-hidrobiopterina resulta em me- 
lhora da tolerancia a fenilalanina em ate 60% dos pacientes com 
deficiencia de fenilalanina-hidroxilase; os melhores resultados 
sao observados em pacientes com hiperfenilalaninemia. A admi- 
nistraqao de altas doses de grandes aminoacidos neutros resulta 
em reduqao moderada da fenilalanina, sendo usada como um 
tratamento auxiliar em alguns adultos com fenilcetonuria. 

B. Hiperfenilalaninemia persistente 

Em lactentes que estao sujeitos a ingestao proteica normal, os 
niveis sericos de fenilalanina sao, em geral, de 240-1.200 pM 
(4-20 mg/dL), e as pterinas sao normals. A restriqao de fenila¬ 
lanina e indicada se os niveis desse aminoacido excederem de 
modo constante 600 jiM (10 mg/dL). Muitos pacientes respon¬ 
dent a tetra-hidrobiopterina. 

C. Hiperfenilalaninemia transitoria 

No inlcio, os niveis sericos de fenilalanina sao elevados, mas di- 
minuem progressivamente ate o nivel normal. A restriqao diete- 
tica e somente temporaria, se for mesmo necessaria. 

D. Deficiencia de di-hidropteridina-redutase 

Os niveis sericos de fenilalanina variam. O padrao dos meta¬ 
bolites de pterina e anormal. Ocorrem convulsoes e involuqao 
psicomotora, mesmo com dietoterapia, provavelmente porque 
o defeito enzimatico tambem causa deficiencia neuronial de se- 
rotonina e dopamina. Essas deficiencias exigem tratamento com 
levodopa, carbidopa, 5-hidroxitriptofano e acido folico. 

E. Defeitos na biossintese da biopterina 

Os niveis sericos de fenilalanina variam. As pterinas totais sao 
baixas, e seu padrao pode sugerir o defeito especlfico, que pode 
se situar em alguma das diversas etapas na via biossintetica. Os 
sinais cllnicos incluem mioclonia, tetraplegia, distonia, crises 
oculoglricas e outros disturbios do movimento. O tratamento e 
o mesmo que para a deficiencia de di-hidropteridina-redutase, 
podendo ser acrescentada a tetra-hidrobiopterina. 

F. Tirosinemia do recem-nascido 

Os niveis sericos de fenilalanina sao inferiores aos da fenilceto¬ 
nuria e sao acompanhados por acentuada hipertirosinemia. A 
tirosinemia do recem-nascido geralmente ocorre em bebes pre- 
maturos, sendo devida a imaturidade da oxidase do acido 4-hi- 
droxifenilpiruvico. Essa condiqao resolve-se espontaneamente 
em 3 meses, quase sempre sem sequelas. 


G. Fenilcetonuria materna 

Os filhos de maes fenilcetonuricas podem ter hiperfenilalanine¬ 
mia transitoria ao nascer. A elevada fenilalanina materna causa 
deficiencia mental, microcefalia, atraso do crescimento e, mui- 
tas vezes, doen^a cardiaca congenita ou outras malforma^oes na 
crian^a. O risco para o feto e reduzido consideravelmente pela 
restri^ao da fenilalanina materna, com manuten<;ao de niveis de 
fenilalanina abaixo de 360 (iM (6 mg/dL) ao longo da gesta^ao e 
com inicio otimo antes da concep<;ao. 
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TIROSINEMIA HEREDITARIA 

A tirosinemia hereditaria tipo I e causada pela deficiencia de 
fumaril-acetoacetase. Ela apresenta-se com dano agudo ou pro¬ 
gressive do parenquima hepatico, disfunqao tubular renal com 
aminoaciduria generalizada, raquitismo hipofosfatemico ou cri¬ 
ses neuropaticas. A tirosina e a metionina estao aumentadas no 
sangue, e os metabolitos de tirosina e o acido §-aminolevulinico, 
na urina. O metabolito diagnostico fundamental e a succini- 
lacetona elevada na urina. A insuficiencia hepatica talvez seja 
rapidamente fatal na infancia ou um pouco mais cronica, com 
carcinoma hepatocelular quase invariavel nos sobreviventes 
a longo prazo. A tirosinemia hereditaria e autossomica reces- 
siva, sendo especialmente comum na Escandinavia e na regiao 
de Chicoutimi-Lac St. Jean, de Quebec. A tirosinemia tipo II 
apresenta-se com ulceras de cornea e lesoes ceratoticas nas areas 
palmoplantares, alem de niveis sericos de tirosina muito altos 
(> 600 pM). 

Diagnostico 

Sinais clinicos e bioquimicos semelhantes podem ocorrer em 
outras doenqas hepaticas, como a galactosemia e a intolerancia 
hereditaria a frutose. Existe aumento de succinilacetona somente 
na deficiencia de fumaril-acetoacetase, sendo diagnostico dessa 
condiqao. O diagnostico e confirmado por ensaio enzimatico em 
tecido hepatico ou analise mutacional. E possivel o diagnostico 
pre-natal. A tirosinemia tipo II e diagnosticada por metodos 
moleculares. 

► Tratamento 

Uma dieta baixa em fenilalanina e tirosina melhora a doenqa 
hepatica, mas nao impede o desenvolvimento de carcinoma. A 
terapia farmacologica para inibir o nivel ascendente da enzima 
4-hidroxifenilpiruvato-desidrogenase, usando 2-(2-nitro-4- 
trifluorometilbenzoil)-l,3-ciclo-hexanediona (NTBC), diminui 
a produqao de metabolitos toxicos, maleiloacetoacetato e fu- 
maril-acetoacetato. Essa terapia melhora as doenqas hepatica e 
renal, evita ataques neuropaticos agudos e reduz o risco de car¬ 
cinoma hepatocelular. 

O transplante de figado e a terapia eficaz. Os sintomas da ti¬ 
rosinemia tipo II respondem bem ao tratamento com restriqao 
dietetica de tirosina. 

Held PK: Disorders of tyrosine catabolism. Mol Genet Metab 
2006;88:103 [PMID: 16773741], 

Masurel-Paulet A et al.: NTBC treatment in tyrosinaemia tipo I: 
Long-term outcome in French patients. J Inherit Metab Dis 
2008;31:81 [PMID: 18214711], 

Meissner T et al.: Richner-Hanhart syndrome detected by expan¬ 
ded newborn screening. Pediatr Dermatol 2008;25:378 [PMID: 
18577048], 

Santra S, Baumann U: Experience of nitisinone for the pharmacolo¬ 
gical treatment of hereditary tyrosinaemia tipo 1. Expert Opin 
Pharmacother 2008;9:1229 [PMID: 18422479], 

Scott CR: The genetic tyrosinemias.Am J Med Genet C Semin Med 
Genet 2006:142:121 [PMID: 16602095], 


DOENCA DO XAROPE DE BORDO NA URINA 
(CETOACIDURIA DE CADEIA RAMIFICADA) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► A apresentacao tipica e a encefalopatia infantil. 


A doenqa do xarope de bordo e devida a deficiencia da enzima 
catalisadora da descarboxilaqao oxidativa dos cetoacidos de ca- 
deia ramificada derivados de leucina, de isoleucina e de valina. 
O acumulo de cetoacidos de leucina e isoleucina causa o odor 
caracteristico. Somente a leucina e seu cetoacido correspondente 
foram implicados na origem da disfunqao do SNC. Foram des- 
critas muitas variantes desse disturbio, incluindo formas leves, 
intermitentes e tiamina-dependentes. Todas as variantes sao au- 
tossomicas recessivas. 

Os pacientes com a doenqa do xarope de bordo classica sao 
normals ao nascerem, mas apos cerca de uma semana desenvol- 
vem dificuldades alimentares, coma e convulsoes. A menos que 
o diagnostico seja feito e a restriqao dietetica de aminoacidos de 
cadeia ramificada seja iniciada, a maioria dos afetados morrera 
no primeiro mes de vida. Crescimento e desenvolvimento quase 
normals podem ser alcanqados, se o tratamento for iniciado 
antes dos 10 dias de vida. 

Diagnostico 

A anahse de aminoacidos mostra uma acentuada elevaqao dos 
aminoacidos de cadeia ramificada, incluindo a aloisoleucina — 
um produto de transaminaqao do cetoacido de isoleucina. Os 
acidos organicos urinarios demonstram os cetoacidos caracte- 
risticos. A magnitude e a coerencia das mudanqas metabolicas 
estao alteradas nas formas leves e intermitentes. £ possivel o 
diagnostico pre-natal. 

Tratamento 

A restriqao dietetica de leucina e a abstenqao do catabolismo 
constituem a base do tratamento. Os alimentos infantis indus- 
trializados deficientes em aminoacidos de cadeia ramificada tem 
de ser suplementados com alimentos normals que forneqam esse 
tipo de aminoacido de modo suficiente para permitir o cresci¬ 
mento normal. Os niveis sericos dos aminoacidos de cadeia ra¬ 
mificada devem ser monitorados frequentemente para lidar com 
as necessidades proteicas variaveis. Os episodios agudos devem 
ser tratados ativamente para impedir o catabolismo e o balanqo 
negativo de nitrogenio. Niveis muito altos de leucina podem ne- 
cessitar de hemodialise. 

Barschak AG et al.: Maple syrup urine disease in treated patients: 
Biochemical and oxidative stress profiles. Clin Biochem 2008; 
41:317 [PMID: 18088602], 

Fingerhut R et al.: Maple syrup urine disease: Newborn screening 
vfails to discriminate between classic and variant forms. Clin 
Chem 2008:54:1739 [PMID: 18824578], 
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Web site do grupo de apoio de genitores e pacientes com informa^oes 
uteis para as famflias: http://www.msud-support.org 

HOMOCISTINURIA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Considerar em uma crianca de qualquer idade com habitus 
marfanoide, luxacao do cristalino ou trombose. 

► E essencial a identificacao por triagem neonatal para ga- 
rantir tratamento precoce e resultados normals. 


A homocistinuria e devida, muito frequentemente, a deficiencia 
de cistationina p-sintase (CBS), mas tambem pode ser devida a 
deficiencia de metilenotetra-hidrofolato-redutase (MTHR) ou a 
defeitos na biossintese de metil-B 12 — a coenzima para a metio- 
nina-sintase. Todas as formas hereditarias de homocistinuria sao 
autossomicas recessivas. 

Aproximadamente 50% dos pacientes com deficiencia de 
CBS nao tratada sao deficientes mentais, e, em sua maioria, tem 
aracnodactilia, osteoporose e tendencia a desenvolver luxacao 
do cristalino e fenomenos tromboembolicos. As variantes leves 
da deficiencia de CBS apresentam-se com eventos tromboembo¬ 
licos. Os pacientes com defeitos graves de remetilaqao em geral 
mostram deficiencia de crescimento e sintomas neurologicos va- 
riados, incluindo atrofia cerebral, microcefalia e convulsoes na 
infancia e no inicio da pre-adolescencia. Pequenas elevaqoes dos 
niveis de homocisteina sao reconhecidas, cada vez mais, como 
um fator etiologico da doenqa vascular que leva ao infarto mio- 
cardico e ao acidente vascular cerebral. Essas pequenas elevatpoes 
sao frequentemente causadas por mutatpoes que resultam em de¬ 
feitos termossensiveis na MTHR. 

Diagnostico 

O diagnostico e obtido mediante demonstraqao de homocis¬ 
tinuria em um paciente que nao tem deficiencia grave de vita- 
mina B 12 . Os niveis sericos de metionina geralmente sao altos 
em pacientes com deficiencia de CBS e muitas vezes baixos em 
pacientes com defeitos de remetilaijao. Quando o defeito de re- 
metilatpao e devido a deficiencia de metil-B 12 , pode estar pre¬ 
sente anemia megaloblastica ou sindrome hemolitico-uremica, e 


uma deficiencia de adenosil-B 12 associada pode causar aciduria 
metilmalonica. O diagnostico especifico pode ser feito por ana- 
lise mutacional ou estudos de fibroblastos cultivados. 

Tratamento 

Cerca de 50% dos pacientes com deficiencia de CBS respondem 
a grandes doses orais de piridoxina. Os que nao respondem a 
essa vitamina sao tratados com restritpao dietetica de metionina 
e administraqao oral de betaina, que aumenta a metilaqao de 
homocisteina para metionina e melhora a furnpao neurologica. 
O tratamento precoce evita a deficiencia mental, a luxacao do 
cristalino e as manifestatpoes tromboembolicas, o que justifica 
a triagem neonatal. Sao indicadas grandes doses de vitamina 
B 12 (p. ex., 1-5 mg de hidroxicobalamina administrados diaria- 
mente por via intramuscular ou subcutanea) em alguns pacien¬ 
tes com defeitos no metabolismo da cobalamina. 

Finkelstein JD: Inborn errors of sulfur-containing amino acid meta¬ 
bolism. J Nutr 2006;136:1750S [PMID: 16702350], 

Kalidas K, Behrouz R: Inherited metabolic disorders and cerebral in¬ 
farction. Expert Rev Neurother 2008;8:1731 [PMID: 18986243], 
Lawson-Yuen A, Levy HL: The use of betaine in the treatment of elevated 
homocysteine. Mol Genet Metab 2006;88:201 [PMID: 16545978], 

HIPERGLICINEMIA NAO CET0TICA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Recem-nascidos gravemente afetados tem apneia, hipoto- 
nia, letargia, convulsoes miodonicas e solucos. 

► Deficiencia mental e motora na maioria dos pacientes. 

► Criancas levemente afetadas tem atraso do desenvolvi- 
mento, hiperatividade, coreia leve e convulsoes. 

► A eletroencefalografia (EEG) mostra o padrao de surto- 
-supressao. 

► A glicina e elevada no LCS. 


A deficiencia hereditaria de varias subunidades da enzima de cli- 
vagem da glicina causa hiperglicinemia nao cetotica. O acumulo 
de glicina no encefalo atinge a neurotransmissao dos receptores 
glicinergicos e do receptor de glutamato do tipo A-metil-D-as- 
partato. Em sua forma mais grave, tambem denominada encefa- 
lopatia da glicina, essa condiqao se apresenta no recem-nascido 
como hipotonia, letargia que progride para coma, convulsoes 
miodonicas e soluqos, com padrao de surto-supressao no EEG. 
Podem desenvolver-se acessos repetidos de apneia que requerem 
assistencia ventilatoria nas duas primeiras semanas, seguidos de 
recuperaqao espontanea. A maioria dos pacientes desenvolve 
deficiencia mental grave e convulsoes. Alguns pacientes tem 
agenesia do corpo caloso ou malformatpoes da fossa posterior; 
outros apresentam convulsoes, atraso do desenvolvimento e co¬ 
reia leve mais tardiamente, na primeira infancia ou na segunda. 
Todas as formas dessa condi<;ao sao autossomicas recessivas. 
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Diagnostics 

A hiperglicinemia nao cetotica deve ser suspeitada em qualquer 
neonato ou lactente com convulsoes, principalmente os que 
apresentarem o padrao de surto-supressao no EEG. O diagnos¬ 
tic e confirmado pela demonstraqao de um grande aumento do 
LCS nao contaminado com sangue, com uma propor^ao anor- 
malmente alta da glicina do LCS para a glicina serica. A analise 
molecular e diagnostica em mais de 90% dos casos. A analise en- 
zimatica de tecido hepatico pode confirmar o diagnostico e fazer 
a distinqao entre os defeitos na proteina T, proteina P ou proteina 
H. O diagnostico pre-natal e possivel por analise molecular, se 
ambas as muta^oes forem conhecidas, ou por ensaio enzimatico 
em amostras diretas de vilosidades corionicas. 

Tratamento 

Em pacientes com doenqa leve, o tratamento com benzoato de 
sodio (para normalizar os niveis sericos de glicina) e dextrame- 
torfano ou cetamina (para bloquear os receptores de glutamato 
do tipo N-metil-D-aspartato) controla as convulsoes e melhora 
os resultados. O tratamento de pacientes gravemente afetados 
em geral e malsucedido. A terapia com altas doses de benzoato 
pode auxiliar no controle das convulsoes, mas nao impede a 
deficiencia mental grave. 

Bhamkar RP, Colaco P: Neonatal nonketotic hyperglycinemia. Indian 
J Pediatr 2007;74:1124 [PMID: 18174652], 

Chiong MA et al.: Late-onset nonketotic hyperglycinemia with 
leukodystrophy and an unusual clinical course. Pediatr Neurol 
2007;37:283 [PMID: 17903674], 

Web site do grupo de apoio de genitores e pacientes com informaijoes 
uteis para as familias: http://www.nkh-network.org 


ACIDEMIAS ORGANICAS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Considerar qualquer crianca que apresente acidose meta- 
bolica e cetose no inicio da infancia. 


As acidemias organicas sao disturbios do metabolismo dos ami- 
noacidos e dos acidos graxos, em que os acidos organicos nao 
aminos se acumulam no soro e na urina. Essas condi^oes ge- 
ralmente sao diagnosticadas pelo exame de acidos organicos na 
urina, um procedimento complexo que exige consideravel peri- 
cia interpretativa e em geral e realizado somente em laboratories 
especializados. O Quadro 34-4 lista as caracteristicas clinicas das 
acidemias organicas, com os padroes de acidos organicos urina- 
rios tipicos de cada uma. Detalhes adicionais sobre algumas das 
acidemias organicas mais importantes sao fornecidos nas se^oes 
seguintes. 


ACIDEMIAS PROPIONICA E METILMALONICA 
(HIPERGLICINEMIAS CETOTICAS) 

A oxida^ao de treonina, de valina, de metionina e de isoleucina 
resulta em propionil-CoA, que a propionil-CoA-carboxilase 
converte em L-metilmalonil-CoA, um subproduto metaboli- 
zado pela metilmalonil-CoA-mutase em succinil-CoA. As bac- 
terias do intestino e a quebra de acidos graxos de comprimento 
de cadeia impar tambem contribuem substancialmente para a 
produtpao de propionil-CoA. A acidemia propionica e devida a 
um defeito na enzima propionil-CoA-carboxilase dependente 
de biotina, e a acidemia metilmalonica e devida a um defeito 
na enzima metilmalonil-CoA-mutase. Na maioria dos casos, 
essa ultima acidemia e causada por um defeito na apoenzima da 
mutase, mas em outros e devida a um defeito na biossintese de 
sua coenzima adenosil-B 12 . Em alguns desses defeitos, somente 
a sintese de adenosil-B 12 esta bloqueada; em outros, a sintese de 
metil-B 12 tambem esta bloqueada. 

Os sintomas clinicos das acidemias propionica e metilmalo¬ 
nica variam de acordo com a localizatpao e a gravidade do blo- 
queio enzimatico. As crianqas com bloqueios graves apresentam 
acidose metabolica aguda com risco de vida, hiperamonemia e 
depressao da medula ossea no inicio da vida, ou acidose metabo¬ 
lica, vomitos e deficiencia de crescimento durante os primeiros 
meses de vida. A maior parte dos pacientes com doenqa grave 
tem deficiencia mental leve ou moderada. As complicaqoes pos- 
teriores incluem pancreatite, miocardiopatia e derrame nos nu- 
cleos da base, e, na aciduria metilmalonica, nefrite intersticial. 

Todas as formas das acidemias propionica e metilmalonica sao 
autossomicas recessivas e podem ser diagnosticadas in utero. 

Diagnostico 

Os resultados laboratoriais consistem em aumento dos acidos 
organicos urinarios derivados de propionil-CoA ou do acido 
metilmalonico (ver Quadro 34-4). A hiperglicinemia pode estar 
presente. Em algumas formas de metabolismo anormal de B J2 , 
a homocisteina pode estar elevada. A confirmado e feita por 
analise molecular ou por dosagens em fibroblastos. 

Tratamento 

Os pacientes com bloqueios enzimaticos no metabolismo de 
B 12 em geral respondent a doses maciqas de vitamina B 12 admi- 
nistradas via intramuscular. As acidemias metilmalonica e pro¬ 
pionica nao responsivas a vitamina B 12 requerem restri^ao de 
aminoacidos, prevempao estrita de catabolismo e suplementaqao 
de carnitina para reforepar a excre^ao de propionilcarnitina. O uso 
intermitente de metronidazol pode ajudar a reduepao da carga de 
propionato do intestino. No quadro clinico agudo, podem ser ne- 
cessarias hemodialise ou hemofiltraqao. O transplante combinado 
de figado e rim e uma op^ao para os pacientes com insuficiencia 
renal, e o transplante de figado tem-se mostrado promissor para 
os pacientes que tem miocardiopatia com risco de vida. 

Delgado C et al.: Subacute presentation of propionic acidemia. J Child 

Neurol 2007;22:1405 [PMID: 18174561]. 
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Quadro 34-4 Caracteristicas clinicas e laboratoriais das acidemias organicas 


Disturbio 

Defeito enzimatico 

Caracteristicas clinicas e laboratoriais 

Acidemia isovalerica 

Isovaleril-CoA-desidrogenase 

Acidose e odor de pes suados na infancia, ou atraso do crescimento e episodios 
de emese, letargia e acidose. Isovalerilglicina sempre presente na urina, com acido 
3-hidroxi-isovalerico durante os episodios agudos. 

Deficiencia de 3-metilcrotonil- 
-CoA-carboxilase 

3-metilcrotonil-CoA-carboxilase 

Geralmente assintomatica. Acidose e transtornos alimentares na infancia, ou episodios 
como na stndrome de Reye em criancas maiores. Presenca de 3-metilcrotonilglicina 
na urina, em geral com acido 3-hidroxi-isovalerico. 

Deficiencia combinada de 
carboxilase 

Holocarboxilase-sintetase 

Hipotonia e acidose lactica na infancia. Presenca de acido 3-hidroxi-isovalerico na 
urina, muitas vezes com peguenas quantidades dos acidos 3-hidroxipropionico e 
metildtrico. Erequentemente responsiva a biotina. 

Deficiencia de biotinidase 

Biotinidase 

Alopecia, exantema seborreico, convulsoes e ataxia nos primeiros anos ou na infancia 
em geral. Acidos organicos na urina. Sempre responsiva a biotina. 

Acidemia 3-hidroxi-3- 
-metilglutarica 

3-hidroxi-3-metilglutaril-CoA-liase 

Hipoglicemia e acidose na infancia; episodios semelhantes a slndrome de Reye 
com hipoglicemia nao cetotica ou leucodistrofia em criancas mais velhas. Acidos 
3-hidroxi-3-metilglutarico, 3-metilglutaconico e 3-hidroxi-isovalerico na urina. 

Deficiencia de 3-cetotiolase 

3-cetotiolase 

Sindrome de hiperglicinemia cetotica na infancia, ou episodios de emese, 
acidose metabolica grave (hipercetose) e encefalopatia. Acidos 2-metil-3- 
-hidroxibutirico e 2-metilacetoacetico e tiglilglicina na urina, especialmente 
apos carga de isoleucina. 

Acidemia propionica 

Propionil-CoA-carboxilase 

Hiperamonemia e acidose metabolica na infancia; slndrome de hiperglicinemia 
cetotica mais tarde. Acidos 3-hidroxipropionico e metildtrico na urina, com acidos 
3-hidroxi- e 3-cetovalerico durante os episodios cetoticos. 

Acidemia metilmalonica 

Metilmalonil-CoA-mutase 

Caracteristicas clinicas semelhantes as da acidemia propionica. Acido metilmalonico 
na urina, frequentemente com os acidos 3-hidroxipropionico e metildtrico. 


Defeitos na biosstntese de B 12 

Caracteristicas clinicas semelhantes as da acidemia acima, quando somente a slntese 
de adenosil-B 12 esta diminulda; caracteristicas neurologicas precoces proeminentes, 
quando acompanhada por slntese reduzida de metil-B 12 . No ultimo caso, 
hipometioninemia e homocistinuria acompanham a aciduria metilmalonica. 

Acidemia piroglutamica 

Glutationa-sintetase 

Acidose e anemia hemolltica na infancia; acidose cronica mais tarde. Acido 
piroglutamico na urina. 

Acidemia glutarica tipo 1 

Glutaril-CoA-desidrogenase 

Disturbio progressivo do movimento extrapiramidal na infancia, com episodios de 
acidose, emese e encefalopatia. Acidos glutarico e 3-hidroxiglutarico no soro e na 
urina. 

Acidemia glutarica tipo II 

Flavoproteina transportadora de 
eletrons (ETF) 

ETF:ubiguinona-oxidorredutase 

(ETF-desidrogenase) 

Hipoglicemia, acidose, hiperamonemia e odor de pes suados na infancia, 
frequentemente com rins polidsticos e displasicos. 0 inlcio tardio pode ser com 
episodios de hipoglicemia hipocetotica, disfuncao hepatica ou miopatia esqueletica 
lentamente progressiva. Acidos glutarico, etilmalonico, 3-hidroxi-isovalerico, 
isovalerilglidnico e 2-hidroxiglutarico na urina, muitas vezes com sarcosina no soro e 
na urina. 

Acidemia 4-hidroxibutirica 

Semialdeido 

succtnico-desidrogenase 

Convulsoes e atraso do desenvolvimento. Acido 4-hidroxibutlrico na urina. 


CoA, coenzima A. 


Deodato F et al.:Methylmalonic and propionic aciduria. Am J Med 
Genet C Semin Med Genet 2006;142:104 [PMID: 16602092]. 

Dionisi-Vici C et aL: “Classical” organic acidurias, propionic aciduria, 
methylmalonic aciduria and isovaleric aciduria: Long-term outcome 
and effects of expanded newborn screening using tandem mass 
spectrometry. J Inherit Metab Dis 2006;29:383 [PMID: 16763906]. 

Fowler B et aL: Causes of and diagnostic approach to methylmalonic 
acidurias. J Inherit Metab Dis 2008;31:350 [PMID: 18563633]. 


Horster F et al.: Long-term outcome in methylmalonic acidurias is 
influenced by the underlying defect (mutO, mut-, cblA, cblB). Pe- 
diatr Res 2007;62:225 [PMID: 17597648]. 

Johnson JA et al.: Propionic acidemia: Case report and review 
of neurologic sequelae. Pediatr Neurol 2009;40:317 [PMID: 
19302949]. 

Kanaumi T et al.: Neuropathology of methylmalonic acidemia in a 
child. Pediatr Neurol 2006;34:156 [PMID: 16458832]. 












ERROS INATOS DO METABOLISMO 




Lee NC et al.: Brain damage by mild metabolic derangements in 
methylmalonic acidemia. Pediatr Neurol 2008;39:325 [PMID: 
18940555]. 

Merinero B et al.:Methylmalonic acidaemia: Examination of genotipo 
and biochemical data in 32 patients belonging to mut, cblA or cblB 
complementation group. J Inherit Metab Dis 2008;31:55 [PMID: 
17957493]. 

Miousse IR et al.: Clinical and molecular heterogeneity in patients 
with the cblD inborn error of cobalamin metabolism. J Pediatr 
2009;154:551 [PMID: 19058814]. 

Morath MA et al.: Neurodegeneration and chronic renal failure in 
methylmalonic aciduria—a pathophysiological approach. J Inhe¬ 
rit Metab Dis 2008;31:35 [PMID: 17846917]. 

Morel CF et al.: Combined methylmalonic aciduria and homocysti- 
nuria (cblC): Phenotipo-genotipo correlations and ethnicspecific 
observations. Mol Genet Metab 2006;88:315 [PMID: 16714133]. 

Radmanesh A et al.: Methylmalonic acidemia: Brain imaging fin¬ 
dings in 52 children and a review of the literature. Pediatr Radiol 
2008;38:1054 [PMID: 18636250]. 

Sass JO et al.: 2-Methylbutyryl-coenzyme A dehydrogenase defi¬ 
ciency: Functional and molecular studies on a defect in isoleucine 
catabolism.Mol Genet Metab 2008;93:30 [PMID: 17945527]. 

Williams ZR et al.: Late onset optic neuropathy in methylmalonic 
and propionic acidemia. Am J Ophthalmol 2009; 147:929 [PMID: 
19243738]. 

Web site do grupo de apoio de genitores e pacientes com informa<;6es 
uteis para as familias: http://www.oaanews.org e www.pafounda- 
tion.com 


ACIDEMIA ISOVALERICA 

A acidemia isovalerica — causada pela deficiencia de isovaleril- 
-CoA-desidrogenase na via oxidativa da leucina — foi a primeira 
acidemia organica descrita em humanos. Os pacientes com esse 
disturbio geralmente se apresentam com desnutriqao, acidose 
metabolica, convulsoes e odor de pes suados durante os pri- 
meiros dias de vida, ocorrendo coma e morte se a condiqao nao 
for diagnosticada e tratada. Outros pacientes tem curso quase 
cronico do disturbio, com episodios de aurese e letargia, perda 
capilar e pancreatite precipitada por infecqoes intercorrentes ou 
aumento da ingesta proteica. Essa condiqao e autossomica reces- 
siva e pode ser diagnosticada in utero. 

Diagnostico 

A isovalerilglicina e detectada com seguranqa na urina por meio 
de cromatografia de acidos organicos. 

► Tratamento 

O fornecimento de uma dieta baixa em proteinas ou com baixo 
teor de leucina e eficaz. Sua combinaqao com glicina ou carnitina 
ajuda a manter a estabilidade metabolica. Os resultados geral¬ 
mente sao bons. 

Vockley J, Ensenauer R: Isovaleric acidemia: New aspects of genetic 
and phenotypic heterogeneity. Am J Med Genet C Semin Med 
Genet 2006;142:95 [PMID: 16602101], 


DEFICIENCIA DE CARB0XILASE 

A deficiencia isolada de piruvato-carboxilase apresenta-se com 
acidose lactica e hiperamonemia no inicio da infancia. Ainda 
que estabilizada bioquimicamente, os resultados neurologicos 
nao sao bons. A deficiencia isolada de 3-metilcrotonil-CoA-car- 
boxilase e frequentemente reconhecida em triagens neonatais, 
mediante analise de acilcarnitina. Em geral, e uma condiqao be- 
nigna que apenas raramente causa sintomas de acidose e depres- 
sao neurologica. Todas as carboxilases requerem biotina como 
um cofator. A holocarboxilase-sintetase e a biotinidase sao duas 
enzimas do metabolismo da biotina. A holocarboxilase-sintetase 
liga de modo covalente a biotina as apocarboxilases para piru- 
vato, 3-metilcrotonil-CoA e propionil-CoA; e a biotinidase libera 
a biotina dessas proteinas e das proteinas da dieta. A deficiencia, 
herdada recessivamente, de qualquer uma dessas enzimas causa 
deficiencia das tres carboxilases (i.e., deficiencia multipla de 
carboxilase). Os pacientes com deficiencia de holocarboxilase- 
-sintetase geralmente se apresentam, como os recem-nascidos, 
com hipotonia, problemas de pele e acidose maciqa. Os que tem 
deficiencia de biotinidase se apresentam mais frequentemente 
com uma sindrome de ataxia, convulsoes, seborreia e alopecia, 
de inicio um pouco mais tardio. A triagem neonatal e justificada, 
porque as sequelas neurologicas desse disturbio em muitos pa¬ 
cientes sao evitaveis, se tratados precocemente. 

Diagnostico 

Este diagnostico deve ser considerado em pacientes com os sin¬ 
tomas tipicos ou nos que tem acidose lactica primaria. Os acidos 
organicos urinarios sao, em geral, mas nem sempre, anormais 
(ver Quadro 34-4). Esse diagnostico e feito por ensaio enzima- 
tico. A biotinidase pode ser analisada no soro, e a holocarboxila¬ 
se-sintetase, em leucocitos ou fibroblastos. 

► Tratamento 

A administraqao oral de biotina em grandes doses reverte 
frequentemente a aciduria organica em poucos dias, e os sin¬ 
tomas clinicos, em dias a semanas. Pode ocorrer perda audi- 
tiva em pacientes com deficiencia de biotinidase, apesar do 
tratamento. 
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Van Hove JL et al.: Management of a patient with holocarboxylase 
synthetase deficiency. Mol Genet Metab 2008;95:201 [PMID: 
18974016], 







ERROS INATOS DO METABOLISMO JESflUEIE^^ 


ACIDEMIA GLUTARICA TIPO I 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Suspeitar em criancas com necrose aguda dos nucleos da 
base e macrocefalia com sangramentos subdurais. 

► Diagnostic pre-sintomatico por triagem neonatal e tra- 
tamento reduzem a incidencia de crises encefalopaticas 
agudas. 


A acidemia glutarica tipo I e devida a deficiencia de glutaril- 
CoA-desidrogenase. Os pacientes tem atrofia frontotemporal, 
com aumento das fissuras silvianas e macrocefalia. A degenera- 
qao neuronial subita ou cronica no nucleo caudado e no putamen 
causa um disturbio do movimento extrapiramidal na infancia, 
com distonia e atetose. As crianqas com acidemia glutarica tipo I 
podem apresentar hemorragias retinianas e sangramento intra- 
craniano e, talvez por isso, possam ser confundidas com vitimas 
de abuso infantil. As crianqas gravemente debilitadas morrem 
na primeira decada de vida, mas varios pacientes relatados ti- 
veram apenas anormalidades neurologicas leves. A maioria dos 
afetados desenvolve sintomas nos primeiros seis anos de vida. O 
diagnostic precoce por triagem neonatal nao impede a doenqa 
neurologica em todos os pacientes. Essa condiqao e autossomica 
recessiva, e seu diagnostic pre-natal e possivel. 

Diagnostics 

A acidemia glutarica tipo I deve ser suspeitada em pacientes com 
distonia aguda ou progressiva nos primeiros seis anos de vida. 
A ressonancia magnetica do encefalo e altamente sugestiva. O 
diagnostic e confirmado pela detecqao dos acidos glutarico e 
3-hidroxiglutarico e de glutarilcarnitina na urina ou no soro. A 
demonstraqao da deficiencia de glutaril-CoA-desidrogenase em 
fibroblastos, ou de uma mutaqao no gene GCDH confirma esse 
diagnostico. O diagnostico pre-natal e feito por ensaio enzima- 
tico, analise quantitativa de metabolitos no liquido amniotico ou 
analise mutacional. 

Tratamento 

O manejo eficiente do catabolismo durante a doen^a intercor- 
rente e a suplementa^ao com grandes quantidades de carnitina 
podem impedir a degenera^ao dos nucleos da base e justificar 
a triagem neonatal. A lisina e o triptofano frequentemente sao 
restritos na dieta dos pacientes jovens. Quando presentes, os sin¬ 
tomas neurologicos nao regridem. O tratamento sintomatico da 
distonia grave e importante para os pacientes. 
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DISTURBIOS DA OXIDACAO DOS ACIDOS 
GRAXOS E DA CARNITINA 


DISTURBIOS DA OXIDACAO DOS ACIDOS GRAXOS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Obter um perfil da acilcarnitina para toda crianca com hi- 
poglicemia, a fim de ser avaliado quanto a um defeito da 
oxidacao dos acidos graxos. 

► Diagnostico precoce e tratamento podem evitar miocardio- 
patia nessas criancas. 


As deficiencias de acil-CoA-desidrogenase de cadeia muito 
tonga e de cadeia media (VLCAD, MCAD) e a deficiencia de 
3-hidroxiacil-CoA-desidrogenase de cadeia tonga (LCHAD), 
tres enzimas da (3-oxidaqao dos acidos graxos, causam geral- 
mente episodios semelhantes a sindrome de Reye, hipoglicemia 
hipocetotica, hiperamonemia leve, hepatomegalia e encefalo- 
patia. A morte subita na infancia e uma caracteristica menos 
comum nessas deficiencias. Os defeitos de cadeia tonga, que 
tambem incluem as deficiencias de carnitina-palmitoiltrans- 
ferase I e II e a deficiencia de carnitina-acilcarnitina-translo- 
case, frequentemente causam tambem miopatia esqueletica 
com hipotonia e miocardiopatia, e arritmias ventriculares. Os 
defeitos menos graves se apresentam com episodios recorren- 
tes de rabdomiolise. A deficiencia de LCHAD pode produzir 
cirrose hepatica progressiva, neuropatia periferica e retinite 
pigmentar. As maes dos recem-nascidos podem ter figado 
gorduroso agudo da gravidez ou sindrome HELLP (hemolise, 
enzimas hepaticas elevadas e baixo numero de plaquetas). A 
deficiencia de carnitina-palmitoiltransferase I leve pode causar 
acidose tubular renal e hipertrigliceridemia. A deficiencia de 
MCAD e comum, ocorrendo em talvez 1:9.000 nativivos. Os 
episodios semelhantes a sindrome de Reye podem ser fatais 
ou causar dano neurologico residual, mas tendem a se tornar 
menos frequentes e menos graves com o tempo. Depois de feito 
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o diagnostico e instituido o tratamento, a morbidade diminui e 
a mortalidade e evitada na deficiencia de MCAD. 

A deficiencia de acil-CoA-desidrogenase de cadeia curta 
(SCAD) caracteriza-se pela presenqa do acido etilmalonico na 
urina; embora alguns pacientes tenham sintomas similares aos 
da deficiencia de MCAD, muitos sao assintomaticos. A acidemia 
glutarica tipo II resulta de defeitos no transporte de eletrons, pro- 
venientes da oxida^ao dos acidos graxos e da oxidaijao de alguns 
aminoacidos, para a cadeia respiratoria. Alguns pacientes com 
acidemia tipo II tem uma apresentaqao pre-clinica semelhante 
a da deficiencia de MCAD. Os pacientes com apresentaqao neo¬ 
natal grave tambem tem doen 9 a cistica renal e aspectos dismor- 
ficos. Os pacientes menos afetados podem apresentar miopatia 
de initio tardio e resposta a riboflavina. Alguns desenvolvem 
miocardiopatia ou leucodistrofia. A deficiencia da enzima ce- 
togenica 3-hidroximetilglutaril-CoA-sintase apresenta-se com 
hipoglicemia hipocetotica. Essas condi^oes sao autossomicas 
recessivas. 

Diagnostico 

A apresentaqao hipoglicemica do episodio de Reye esta associada 
a falta de uma resposta cetonica apropriada ao jejum. A analise 
dos acidos organicos urinarios, em pacientes com deficiencia de 
MCAD, revela acidos dicarboxilicos e hexanoilglicina aumen- 
tada, suberilglicina e fenilpropionilglicina. O encontro de acidos 
organicos normals na urina nao exclui essas condi^oes, porque a 
excreqao desses acidos e intermitente. Os produtos encontrados 
na urina e no sangue na acidemia glutarica tipo II e na deficien¬ 
cia de SCAD sao com frequencia diagnosticos. A analise de es- 
teres de acilcarnitina e um teste diagnostico de primeira linha 
usado na triagem neonatal, porque revela os metabolitos diag¬ 
nosticos, independentemente de seu status clinico. A deficiencia 
de MCAD e caracterizada pela octanoilcarnitina elevada. Um 
padrao tipico pode ser reconhecido nas deficiencias de VLCAD, 
LCHAD, carnitina-acilcarnitina-translocase e carnitina-palmi- 
toiltransferase grave. A confirmaqao posterior pode ser obtida 
da analise da oxidaijao dos acidos graxos em fibroblastos. O se- 
quenciamento molecular e disponivel para cada defeito com as 
deficiencias de MCAD e LCHAD, cada uma tendo uma muta<;ao 
comum. Podem ser feitos ensaios para cada enzima em fibro¬ 
blastos, em laboratories especializados. 

Tratamento 

O manejo envolve a preven^ao de hipoglicemia mediante absten- 
$ao de jejum prolongado (> 8-12 h). Isso inclui o fornecimento 
de lanches de carboidratos antes da hora de dormir e tratamento 
intensivo do jejum associado a infec^oes intercorrentes. Uma vez 
que a oxida^ao dos acidos graxos pode estar comprometida pela 
deficiencia de carnitina associada, os pacientes com deficiencia 
de MCAD em geral recebem carnitina oral. A restri<;ao diete- 
tica de gorduras de cadeia longa nao e necessaria na deficien¬ 
cia de MCAD, mas e exigida pelas deficiencias de VLCAD e 
LCHAD. Os triglicerideos de cadeia media sao contraindicados 
na deficiencia de MCAD, mas sao uma fonte energetica essencial 
para pacientes com deficiencias de VLCAD e de LCHAD ou com 
deficiencia de carnitina-acilcarnitina-translocase. A riboflavina 


pode ser benefica em alguns pacientes com acidemia glutarica 
tipo II. Os resultados na deficiencia de MCAD sao excelentes, 
mas sao mais reservados em pacientes com outros disturbios. 
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CARNITINA 

A carnitina e um nutriente essencial encontrado na mais alta 
concentra<;ao na carne vermelha. Sua fumpao primaria e trans- 
portar os acidos graxos de cadeia longa para as mitocondrias, 
para oxidaqao. Os defeitos primarios do transporte da carnitina 
podem manifestar-se como sindrome de Reye, miocardiopatia ou 
miopatia esqueletica com hipotonia. Esses disturbios sao raros, 
comparados com a deficiencia secundaria de carnitina, que pode 
ser devida a dieta (especialmente alimentaijao intravenosa ou 
dieta cetogenica), perdas renais, farmacoterapia (principalmente 
acido valproico) e outros disturbios metabolicos (especialmente 
disturbios da oxidaqao dos acidos graxos e acidemias organicas). 
O prognostico depende da causa da anormalidade da carnitina. 
A deficiencia primaria de carnitina e uma das causas mais trata- 
veis de miocardiopatia dilatada em crianqas. 

A carnitina livre e esterificada pode ser mensurada no san- 
gue. A carnitina no musculo pode ser baixa, apesar dos niveis 
sanguineos normais, particularmente nos disturbios da cadeia 
respiratoria. Se houver suspeita de insuficiencia de carnitina, o 
paciente deve ser avaliado, para exclusao de disturbios que pos- 
sam causar deficiencia secundaria de carnitina. 

A L-carnitina oral ou intravenosa e usada na deficiencia ou 
insuficiencia de carnitina em doses de 25-100 mg/kg/dia ou 
mais altas. O tratamento e direcionado para a manutemjao dos 
niveis normais de carnitina. A suplementaijao de carnitina em 
pacientes com alguns disturbios da oxidaqao dos acidos graxos e 
acidose organica tambem pode aumentar a excreqao de metabo¬ 
lites acumulados. Tal suplementaqao talvez nao impeqa as crises 
metabolicas nesses pacientes. 
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DISTURBIOS DO METABOLISMO DAS PURINAS 


A hipoxantina-guanina-fosforribosiltransferase e uma enzima 
que converte as bases puricas hipoxantina e guanina em mono- 
fosfato de inosina e monofosfato de guanosina, respectivamente. 
A deficiencia de hipoxantina-guanina-fosforribosiltransferase 



(sindrome de Lesch-Nyhan) e um disturbio recessivo ligado ao 
X. A deficiencia completa e caracterizada por disfunqao do SNC 
e superproduqao de purina, com hiperuricemia e hiperuricosu- 
ria. Dependendo da atividade residual da enzima mutante, os 
indivlduos do sexo masculino hemizigotos podem ser grave- 
mente incapacitados por coreoatetose, espasticidade e compor- 
tamento compulsivo e mutilante de morder os labios e os dedos, 
ou podem ter somente artrite gotosa e ureterolitlase de uratos. 
Essa deficiencia enzimatica pode ser mensurada em eritrocitos, 
fibroblastos e celulas amnioticas cultivadas; portanto, esse dis¬ 
turbio pode ser diagnosticado in utero. 

A deficiencia de adenilosuccinato-liase envolve um defeito na 
slntese de purinas. Os pacientes apresentam deficiencia mental 
estatica, hipotonia e convulsoes. 

Diagnostico 

O diagnostico da sindrome de Lesch-Nyhan e feito mediante 
demonstraqao de uma proporqao de acido urico-creatinina ele- 
vada na urina, acompanhada pela demonstraqao da deficiencia 
enzimatica nos eritrocitos ou nos fibroblastos. A triagem para a 
deficiencia de adenilosuccinato-liase e feita por mensuraqao das 
succinilpurinas com o teste colorimetrico de Bratton-Marshal, 
com confirmaqao por dosagens de metabolites e moleculares 
posteriores. 

Tratamento 

A hiperidrataqao e a alcalinizaqao sao essenciais para evitar cal- 
culos renais e nefropatia de urato. O alopurinol e a probenecida 
podem ser administrados para reduzir a hiperuricemia e evitar a 
gota, mas nao afetam o status neurologico. Restriqoes fisicas fre- 
quentemente sao mais eficazes do que os medicamentos neuro- 
logicos para a automutilaqao. Nao existe tratamento algum eficaz 
para a deficiencia de adenilosuccinato-liase. 
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DOENCAS LISOSSOMICAS 


Os lisossomos sao organelas celulares nas quais macromolecu- 
las complexas sao degradadas por hidrolases acidas especlficas. 
A deficiencia de uma enzima lisossomica leva seu substrate a 
se acumular nos lisossomos dos tecidos que o degradam, resul- 
tando em um quadro cllnico caracterlstico. Esses disturbios de 
armazenamento sao classificados como mucopolissacaridoses, 
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lipidoses ou mucolipidoses, dependendo da natureza do material 
armazenado. Dois disturbios adicionais — a cistinose e a doenqa 
de Salla — sao causados por defeitos em proteinas lisossomi- 
cas que normalmente transportam material do lisossomo para 
o citoplasma. O Quadro 34-5 lista as caracteristicas clinicas e 
laboratoriais dessas condiqoes. Em sua maioria, sao herdadas 
como autossomicas recessivas, e todas podem ser diagnosticadas 
in utero. 

Diagnostics 

O diagnostico de mucopolissacaridose e sugerido por determi- 
nados sinais clinicos e radiologicos (disostoses multiplas). Os 
testes de triagem na urina detectam os mucopolissacarideos 
aumentados, identificando, apos, os mucopolissacarideos espe- 
cificos que estao presentes. O diagnostico deve ser confirmado 
por ensaios enzimaticos de leucocitos ou de fibroblastos cultiva- 
dos. A analise de oligossacarideos urinarios indica um disturbio 
especifico anterior aos testes enzimaticos. As lipidoses se apre- 
sentam com sintomas viscerais ou com neurodegeneraqao. O 
padrao da leucodistrofia associada a muitas lipidoses pode indi¬ 
car uma condiqao especifica. O diagnostico e efetuado mediante 
ensaios enzimaticos apropriados de leucocitos perifericos ou de 
fibroblastos da pele cultivados. A analise molecular tambem e 
disponivel para a maioria das condiqoes. 

► Tratamento 

A maioria das condiqoes nao e tratada com eficacia, mas novos 
caminhos trouxeram esperanqa para muitos disturbios. O trans- 
plante de celulas-tronco hematopoieticas pode melhorar consi- 
deravelmente o curso de algumas doenqas lisossomicas, sendo o 
tratamento de primeira linha em algumas, como a sindrome de 
Hurler infantil. Varios disturbios sao tratados com infusoes de en- 
zima modificada recombinante. O tratamento da doenqa de Gau¬ 
cher e muito eficaz, pois os dados a longo prazo sugerem excelentes 
resultados. Terapias similares foram desenvolvidas para a doenqa 
de Fabry, diversas mucopolissacaridoses e a doenqa de Pompe. 
Tern sido relatadas melhoras substanciais nessas condiqoes, mas 
com limitaqoes. Novos caminhos terapeuticos encontram-se em 
desenvolvimento, sendo oferecidos por meio da inibiqao do subs- 
trato e da terapia de chaperonas. O tratamento da cistinose com 
cisteamina resulta em depleqao da cistina armazenada e preven- 
qao de complicates, inclusive de doen^a renal. 
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Quadro 34-5 Caracteristicas ch'nicas e laboratoriais de doencas do armazenamento lisossomico 


Disturbio 

Defeito enzimatico 

Caracteristicas ch'nicas e laboratoriais 

Terapias 

disponiveis 

1. Mucopolissacaridoses 

Si'ndrome de Hurler 

a-iduronidase 

Autossomica recessiva. Deficiencia mental, hepatoesplenomegalia, 
hernia umbilical, facies grosseira, opacidade da cornea, giba 
dorsolombar, doenca cardiaca grave. Heparan sulfato e dermatan sulfato 
na urina. 

HSCT e ERT 

Sindrome de Scheie 

a-iduronidase (incompleta) 

Autossomica recessiva. Opacidade da cornea, articulacoes enrijecidas, 
intelecto normal. Tipos clinicos intermediaries entre Hurler e Scheie sao 
comuns. Heparan sulfato e dermatan sulfato na urina. 

ERT 

Si'ndrome de Hunter 

Sulfoiduronato-sulfatase Recessiva ligada ao X. Facies grosseira, hepatoesplenomegalia, 

deficiencia mental variavel. Opacidade da cornea e giba ausentes. 

Heparan sulfato e dermatan sulfato na urina. 

HSCT e ERT 

Sindrome de Sanfilippo: 
Tipo A 

Tipo B 

Tipo C 

Tipo D 

Sulfamidase 

a-W-acetilglicosaminidase 

Acetil-CoA: a-glicosaminida- 
-W-acetiltransferase 

a-/V-acetilglicosamina-6- 

-sulfatase 

Autossomica recessiva. Deficiencia mental grave e hiperatividade, com 
alteracoes esqueleticas comparativamente leves, visceromegalia e facies 
grosseira. Os tipos nao sao diferenciados dinicamente. Heparan sulfato 
na urina. 


Sindrome de Morquio 

A/-acetilgalactosamina-6- Autossomica recessiva. Alteracoes esqueleticas graves, platispondilia, 

-sulfatase opacidade da cornea. Queratan sulfato na urina. 

Sindrome de 
Maroteaux-Lamy 

Af-acetilgalactosamina-4- 

-sulfatase 

Autossomica recessiva. Facies grosseira, atraso do desenvolvimento, giba 
dorsolombar, opacidade da cornea, hepatoesplenomegalia, intelecto 
normal. Dermatan sulfato na urina. 

HSCT e ERT 

Deficiencia de 
p-glicuronidase 

p-glicuronidase Autossomica recessiva. Varia de deficiencia mental, giba dorsolombar, 

opacidade da cornea e hepatoesplenomegalia a facies levemente 
grosseira, deficiencia e articulacoes frouxas. Perda auditiva e comum. 
Dermatan sulfato ou heparan sulfato na urina. 

HSCT 

II. Oligossacaridoses 

Manosidose 

a-manosidase 

Autossomica recessiva. Varia de deficiencia mental grave, 
facies grosseira, baixa estatura, alteracoes esqueleticas e 
hepatoesplenomegalia a facies levemente grosseira e articulacoes 
frouxas. Perda auditiva e comum. Oligossacarideos anormais na urina. 

HSCT 

Fucosidose 

a-fucosidase 

Autossomica recessiva. Variavel: facies grosseira, alteracoes esqueleticas, 
hepatoesplenomegalia, angioqueratomas ocasionais. Oligossacarideos 
anormais na urina. 

HSCT 

Doenca da celula 1 
(mucolipidose II) 

W-acetilglicosaminil- Autossomica recessiva; sao conhecidas formas graves e leves. Estatura 

-fosfotransferase muito baixa, deficiencia mental, facies grosseira precoce, cornea dara 

e enrijecimento das articulacoes. Enzimas lisossomicas aumentadas no 
soro. Sialil-oligossacarideos anormais na urina. 

HSCT 

Sialidose 

W-acetilneuraminidase 

(sialidase) 

Autossomica recessiva. Deficiencia mental, facies grosseira, displasia 
esqueletica, convulsoes mioclonicas, mancha vermelho-cereja na 
macula. Sialil-oligossacarideos anormais na urina. 


III. Lipidoses 

Doenca de Esfingomielinase Autossomica recessiva. Sao conhecidas formas agudas e cronicas. HSCT a 

Niemann-Pick A forma neuropatica aguda e comum entre os judeus da Europa Oriental. 

Acumulo de esfingomielina nos lisossomos do sistema RE e do SNC. 

Hepatoesplenomegalia, atraso do desenvolvimento, mancha vermelho- 
-cereja na macula. Morte em torno de 1-4 anos no tipo grave A; o tipo 
leve B desenvolve insuficiencia respiratoria geralmente na idade adulta. 


(continua) 
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Quadro 34-5 Caracteiisticas clinicas e laboratoriais de doencas do armazenamento lisossomico ( continuacao ) 


Disturbio 

Defeito enzimatico 

Caracteristicas clinicas e laboratoriais 

Terapias 

disponiveis 

Leucodistrofia 

metacromatica 

Arilsulfatase A 

Autossomica recessiva. Forma infantil tardia, com inicio entre 1-4 anos, 
e a mais comum. Acumulo de sulfatldeos na substancia branca, com 
leucodistrofia central e neuropatia periferica. Disturbios da marcha 
(ataxia), incoordenacao motora, ausencia dos reflexos tendinosos 
profundos e demencia. Mode geralmente na primeira decada. 

HSCT a 

Doenca de Krabbe 
(leucodistrofia de 
celulas globosas) 

Galactocerebrosideo-a- 

-galactosidase 

Autossomica recessiva. Celulas globosas na substancia branca. Inicio 
aos 3-6 meses com convulsoes, irritabilidade, retardo mental e 
leucodistrofia. Mode em torno de 1-2 anos. Formas juvenis e adultas 
sao raras. 

HSCT 

Doenca de Fabry 

a-galactosidase 

Recessiva ligada ao X. Armazenamento de tri-hexosilceramideos nas 
celulas endoteliais. Dor nas extremidades, angioqueratoma corporal 
difuso e (posteriormente) visao deficiente, hipertensao e insuficiencia 
renal. 

ERT 

Doenca de Farber 

Ceramidase 

Autossomica recessiva. Armazenamento de ceramideos nos tecidos. 
Nodulos subcutaneos, artropatia com adiculacoes deformadas e 
dolorosas e deficiencia de crescimento e desenvolvimento. Mode no 
primeiro ano de vida. 

HSCP 

Doenca de Gaucher Glicocerebrosideo-ft- 

-glicosidase 

Autossomica recessiva. Forma neuropatica aguda: acumulo de 
glicocerebrosldeos nos lisossomos do sistema RE e do SNC, retardo 
mental, hepatoesplenomegalia, mancha vermelho-cereja na macula e 
celulas de Gaucher na medula ossea; morte em torno de 1-2 anos. A 
forma cronica e comum entre os judeus da Europa Oriental. Acumulo 
de esfingomielina nos lisossomos do sistema RE, hepatoesplenomegalia 
e lesoes osseas liticas ou em forma de frasco. Compativel com a 
expectativa normal de vida. 

ERT e SIT 

Gangliosidose G M1 

G M1 -gangliosideo-p- 

-galactosidase 

Autossomica recessiva. Acumulo de gangliosideos G M1 nos lisossomos 
do sistema RE e do SNC. Forma infantil; anormalidades ao nascer, com 
disostoses multiplas, hepatoesplenomegalia, mancha vermelho-cereja na 
macula e mode em torno dos 2 anos. Forma juvenil: desenvolvimento 
normal ate 1 ano de idade, depois ataxia, fraqueza, demencia e morte 
aproximadamente aos 4-5 anos. Ocasionalmente, bicos de papagaio 
inferiores dos corpos vertebrais de LI e L2. 

HSCT a 

Gangliosidoses p-/V-acetil-hexosaminidase A 

G M2 doenca de p-A/-acetil-hexosaminidases 

Tay-Sachs e doenca A e B 

de Sandhoff 

Autossomicas recessivas. A doenca de Tay-Sachs e comum em judeus 
da Europa Oriental; a doenca de Sandhoff e pan-etnica. Seus fenotipos 
clinicos sao identicos, com acumulo de gangliosideos G M2 nos lisossomos 
do SNC. Inicio aos 3-6 meses, com hipotonia, hiperacusia, atraso do 
desenvolvimento e mancha vermelho-cereja na macula; morte aos 

2-3 anos. Formas de inicio juvenil e adulto da doenca de Tay-Sachs 
sao raras. 

Doenca de Wolman 

Lipase acida 

Autossomica recessiva. Acumulo de esteres de colesterol e de 
triglicerldeos em lisossomos do sistema RE. Inicio na infancia, 
com sintomas gastrintestinais e hepatoesplenomegalia, e morte 
aos 3-6 meses. Glandulas suprarrenais geralmente aumentadas e 
calcificadas. 

HSCT 

Doenca de 

Niemann-Pick tipo C 

gene NPC1 (95%), gene 

NPC2 (5%) 

Autossomica recessiva. Bloqueio do transpose de lipideos e colesterol 
dos ultimos endossomos para os lisossomos. Doenca hepatica colestatica 
infantil, ou neurodegeneracao tardia com paralisia supranuclear vertical 
do olhar, ataxia, convulsoes, espasticidade e perda da fala. Alguns 
pacientes tern esplenomegalia. 

SIT 


a Pode ser util em pacientes selecionados. 

SNC, sistema nervoso central; ERT, terapia de substituicao enzimatica; HSCT, transplante de celulas-tronco hematopoidticas; SIT, terapia de inibicao do substrate 
RE, reticuloendotelial. 
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DOENCAS PEROXISSOMICAS 


Os peroxissomos sao organelas intracelulares que contem 
grande quantidade de enzimas, das quais muitas sao oxidases 
ligadas a catalase. Entre os sistemas enzimaticos dos peroxisso¬ 
mos, um e para a (3-oxidaqao de acidos graxos de cadeia muito 
longa incomum, acido fitanico e acidos biliares, e outro para 
a biossintese de plasmalogenios. Alem disso, os peroxissomos 
contem oxidases para D-aminoacidos e L-aminoacidos, acido 
pipecolico e acido fitanico, bem como uma enzima (alanina- 
glioxilato aminotransferase) que afeta a transaminaqao do glio- 
xalato para glicina. 

Em algumas doenqas peroxissomicas, ha deficiencia de mui¬ 
tas enzimas. A sindrome de Zellweger (cerebro-hepatorrenal), 
a mais bem conhecida entre essas, e causada por varios defei- 
tos na formaqao das organelas. Os pacientes apresentam-se, na 
infancia, com convulsoes, hipotonia, facies caracteristica com 
fronte grande e hepatopatia colestatica. Na necropsia, sao ob- 
servados cistos renais e ausencia de peroxissomos. Os pacientes 
com fenotipo bioquimico e clinico similar, mas mais leve, tem 
adrenoleucodistrofia ou doemja de Refsum neonatal. Esses pa¬ 
cientes frequentemente tem peroxissomos detectaveis. 

Em outras doenqas peroxissomicas, somente uma enzima 
esta deficiente. A hiperoxaluria primaria (deficiencia de alanina- 
glioxalato aminotransferase) causa calculos renais e nefropatia. 
Mutaqoes no gene ligado ao X, ABCD1, que codifica o transpor- 
tador de acidos graxos de cadeia muito longa, causam uma ra- 
pida leucodistrofia com perda de funqao (adrenoleucodistrofia), 
espasticidade lenta e progressiva, e neuropatia (adrenomielo- 
neuropatia), ou insuficiencia suprarrenal. A oxidaqao defeituosa 
do acido fitanico, na doenqa de Refsum em adultos, causa ata¬ 
xia, leucodistrofia, miocardiopatia, neuropatia e catarata. Outras 
deficiencias enzimaticas isoladas podem mimetizar a sindrome 
de Zellweger. 

As anormalidades da sintese do plasmalogenio sao clinica- 
mente associadas a condrodisplasia puntiforme rizomelica. Ex- 
ceto para a adrenoleucodistrofia, todas as doenqas peroxissomicas 
sao autossomicas recessivas e podem ser diagnosticadas in utero. 

Diagnostic 

O melhor teste de triagem para a sindrome de Zellweger e ou- 
tros disturbios da biogenese e a determinaqao dos acidos graxos 
de cadeia muito longa no soro ou no plasma. Os acidos biliares 
da urina sao anormais em outros disturbios peroxissomicos. O 
acido fitanico e os plasmalogenios tambem podem ser men- 
surados. Em conjunto, esses estudos identificam a maioria das 
doenqas peroxissomicas. Para sua confirmaqao, especialmente 
quando os pais planejam gestaqoes futuras, sao necessarios en- 
saios enzimaticos de fibroblastos, seguidos de analise molecular. 

Tratamento 

O transplante de medula ossea pode ser um tratamento eficaz nos 
estagios iniciais da adrenoleucodistrofia, sendo necessaria a rigo- 
rosa monitoraqao dos pacientes do sexo masculino. A insuficien¬ 
cia suprarrenal requer substituiqao de hidrocortisona. O oleo de 
Lorenzo, em combinaqao com uma dieta lipidica muito baixa e 




ERROS INATOS DO METABOLISMO 


■MfW W7TJI.HM.M 

suplementaqao de acidos graxos essenciais, e ineficaz em pacientes 
com sintomas estabelecidos, mas esta em avaliaqao para a preven- 
qao de sintomas neurologicos nos individuos do sexo masculino 
pre-sintomaticos com adrenoleucodistrofia. O tratamento diete- 
tico e usado para a doenqa de Refsum em adultos. O transplante 
de figado protege os rins na hiperoxaluria primaria grave. 

Chang YC et al.: Neonatal adrenoleukodystrophy presenting with sei¬ 
zures at birth: A case report and review of the literature. Pediatr 
Neurol 2008;38:137 [PMID: 18206797], 

Deon M et al.: Hexacosanoic and docosanoic acids plasma levels in 
patients with cerebral childhood and asymptomatic X-linked 
adrenoleukodystrophy: Lorenzo’s oil effect. Metab Brain Dis 
2008;23:43 [PMID: 18026827], 

Ferdinandusse S et al.: Clinical and biochemical spectrum of D- 
bifunctional protein deficiency. Ann Neurol 2006;59:92 [PMID: 
16278854], 

Fourcade S et al.: Early oxidative damage underlying neurode¬ 
generation in X-adrenoleukodystrophy. Hum Mol Genet 
2008;17:1762 [PMID: 18344354], 

Semmler A et al.: Therapy ofX-linked adrenoleukodystrophy. Expert 
Rev Neurother 2008;8:1367 [PMID: 18759549]. 

Shimozawa N: Molecular and clinical aspects of peroxisomal diseases. 

J Inherit Metab Dis 2007;30:193 [PMID: 17347916], 

Wierzbicki AS: Peroxisomal disorders affecting phytanic acid alpha- 
oxidation: A review. Biochem Soc Trans 2007;35:881 [PMID: 
17956237], 


DISTURBIOS CONGENITOS DA 
GLICOSILACAO 


Muitas protelnas, incluindo varias enzimas, requerem glico- 
sila^ao para sua fun^ao normal. As slndromes de deficiencia 
de glicoprotelnas em carboidratos formam uma famllia sem- 
pre crescente de disturbios que resultam de defeitos na slntese 
de glicanos ou na agregaqao dos glicanos a outros compostos. 
Foram descritos defeitos de glicosilaqao N-ligados, O-ligados e 
N- e O-ligados de maneira combinada. O defeito N-ligado mais 
comum e a deficiencia de fosfomanomutase 2 ou disturbios 
congenitos da glicosilaqao tipo la (CDG-Ia). As crianqas com 
doemja tipo la, em geral, apresentam perturbaqao do cresci- 
mento pre-natal, frequentemente com distribuiqao anormal de 
gordura, hipoplasia cerebelar, aspectos faciais dismorficos tipi- 
cos e deficiencia mental. O curso tipico da doemja inclui doenqa 
hepatica cronica, neuropatia periferica, endocrinopatias, reti- 
nopatia e, em alguns pacientes, eventos agudos com risco de 
vida. Os pacientes com doenqa tipo lb tern uma combinaqao 
variavel de fibrose hepatica, enteropatia por perda proteica 
e hipoglicemia. Mais de 12 outras formas sao caracterizadas 
por sintomas essenciais adicionais, que incluem coloboma, 
pele frouxa, epilepsia grave, ictiose e malformaqao de Dandy- 
- Walker. As diferenqas bioquimicas e variaqoes no curso clinico 
(p. ex., a ausencia de neuropatia periferica) caracterizam os ou¬ 
tros tipos. A fisiopatologia relaciona-se, provavelmente, com os 
defeitos das vias bioquimicas que requerem proteinas glicosila- 
das. Recentemente, foram encontrados defeitos de glicosilaqao 
O-ligados subjacentes a sindromes geneticas de descriijao mais 
classica, como a sindrome de exostoses multiplas, a sindrome 


de Walker-Warburg, a doenqa do musculo-olho-cerebro e nu- 
merosas a-distroglicanopatias. Essas sindromes parecem ser 
de heranqa autossomica recessiva, com exce^ao da sindrome 
de exostoses multiplas, que e autossomica dominante. A fre- 
quencia de defeitos da glicosilaqao N-ligados e estimada em 
1:20.000 no norte da Europa. 

Diagnostico 

O diagnostico e confirmado pela constataqao dos niveis altera- 
dos de enzimas glicosiladas ou de outras proteinas, como trans- 
ferrina, globulina de liga^ao a tiroxina, enzimas lisossomicas e 
fatores de coagulaqao (IX, XI, antitrombina III e proteinas C e 
S). No entanto, esses niveis podem ser normals nas sindromes 
de glicoproteinas deficientes em carboidratos ou anormais em 
outras condiqoes. O diagnostico e confirmado pela observaqao 
de padroes tipicos de focalizaqao isoeletrica alterada de pro¬ 
teinas selecionadas. A maioria dos laboratories diagnosticos 
examina a transferrina serica para rastrear defeitos N-ligados e 
apoCl para defeitos O-ligados. O diagnostico de acompanha- 
mento clinico e realizado por ensaio da atividade enzimatica, 
analise de oligossacarideos ligados a lipideos em fibroblastos e 
analise mutacional. 

► Tratamento 

O tratamento e de apoio, com oportunidade para monitorar e 
proporcionar tratamento precoce para as caracteristicas clinicas 
esperadas. O tratamento com manose e curativo somente para os 
pacientes com deficiencia tipo lb. 
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Web site do grupo de apoio de pais e pacientes com informa<;6es uteis 
para as familias: http://www.cdgs.com 


SINDROME DE SMITHLEMU-OPITZ E 
DISTURBIOS DA SINTESE DO COLESTEROL 

FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Sindactilia do segundo e terceiro dedos dos pes, dismorfia 
facial, anomalias cardiacas e geniturinarias. 

► Atraso do desenvolvimento, hipotonia, microcefalia e cres- 
cimento insatisfatorio em recem-nascidos com a sindrome 
de Smith-Lemli-Opitz (SLO). 

► Os sintomas variam de leves a graves, com risco de vida. 

► A elevacao de 7-desidrocolesterol e 8-desidrocolesterol no 
soro e em outros tecidos e diagnostica da sindrome SLO; o 
colesterol serico geralmente e baixo, mas pode estar den- 
tro da variacao normal. 


Diversos defeitos da sintese do colesterol estao associados a 
malformaqoes e incapacidades do desenvolvimento neurolo- 
gico. A sindrome SLO e um disturbio autossomico recessivo 
causado pela deficiencia da enzima 7-desidrocolesterol-8 7 - 
redutase. Essa sindrome e caracterizada por microcefalia, cres- 
cimento retardado da deficiencia mental, aspectos dismorficos 
tlpicos da face e das extremidades (particularmente a sindacti¬ 
lia do segundo e terceiro dedos dos pes) e frequentes malforma- 
qoes do cora(;ao e dos sistemas genital e urinario. A gravidade 
varia de deficiencia mental moderada a grave a morte precoce. 
Embora a sintese deficiente de colesterol leve diretamente a 
deficiencia de alguns hormonios e acidos biliares, a fisiopatolo- 
gia das malformaqoes e indefinida. A frequencia da sindrome 
SLO e estimada entre 1:40.000 e 1:20.000. Outros defeitos da 
sintese do colesterol sao observados na sindrome de Conradi 
Hiinnermann, com condrodisplasia puntiforme e pele atrofica. 
A colestanolose (xantomatose cerebrotendinosa) manifesta-se 
com ataxia progressiva e catarata. 

Diagnostics 

Na sindrome SLO, 7- e 8-desidrocolesterol elevados no soro ou 
em outros tecidos, incluindo o liquido amniotico, sao diagnosti¬ 
cs. Os niveis sericos do colesterol podem estar baixos ou dentro 
dos limites normais. As enzimas da sintese do colesterol podem 
ser analisadas em culturas de fibroblastos ou de amniocitos, 
sendo tambem possivel a analise mutacional. 

Tratamento 

Ainda que o tratamento pos-natal nao resolva o dano pre-na¬ 
tal, a suplementaqao com colesterol melhora o crescimento e o 


comportamento na sindrome SLO. O papel dos acidos biliares 
suplementares e controverso. A sinvastatina reduz 7- e 8-desi- 
drocolesterol e aumenta os niveis de colesterol por induqao de 
suas enzimas sintetizadoras, mas seu efeito sobre os sintomas 
clinicos e confuso. 

Haas D et al.: Effects of cholesterol and simvastatin treatment in pa¬ 
tients with Smith-Lemli-Opitz syndrome. J Inherit Metab Dis 
2007;30:375 [PMID: 17497248], 
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delineation of 5 Polish cases and review of the literature. Eur J 
Med Genet 2008;51:124 [PMID: 18249054], 

Porter FD: Smith-Lemli-Opitz syndrome: Pathogenesis, diagno¬ 
sis and management. Eur J Hum Genet 2008;16:535 [PMID: 
18285838], 

Rossi M et al.: Clinical phenotipo oflathosterolosis. Am J Med Genet 
A 2007;143A:2371 [PMID: 17853487], 

Web site do grupo de apoio de genitores e pacientes com informa^oes 
liteis para as familias: http://www.smithlemliopitz.org 


DISTURBIOS DO METABOLISMO 
DOS NEUR0TRANSMISS0RES 

FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Disturbio do movimento, especialmente distonia e crises 
oculogiricas. 

► Convulsoes graves, tonus anormal, ataxia e deficiencia 
mental ocorrem em lactentes gravemente afetados. 

► Pacientes levemente afetados tern distonia dopa-respon- 
siva com variabilidade diurna. 

► Sintese deficiente de serina causa microcefalia, convulsoes 
e insuficiencia de mielinizacao em recem-nascidos. 


As anormalidades do metabolismo dos neurotransmissores 
sao cada vez mais reconhecidas como causas de incapacidades 
significativas do desenvolvimento neurologico. Os pacientes 
podem apresentar disturbios do movimento (especialmente 
distonia e crises oculogiricas), convulsoes, tonus anormal ou 
deficiencia mental. Os pacientes podem ser levemente afeta¬ 
dos (p. ex., distonia dopa-responsiva com variat^ao diurna) 
ou gravemente afetados (p. ex., convulsoes intrataveis com 
deficiencia mental profunda). A sintese deficiente de serina 
causa microcefalia congenita, convulsoes infantis e mieliniza- 
9 ao insuficiente. 

A epilepsia dependente de piridoxina manifesta-se como 
um disturbio convulsivo grave, no periodo neonatal ou ini- 
cial da infancia, que responde a altas doses de piridoxina. 
Esse disturbio e causado pela atividade deficiente da enzima 
a-aminoadipica semialdeido desidrogenase, resultando de 
mutaqoes no gene ( ALDH7A1) da antiquitina. A encefalopatia 









ERROS INATOS DO METABOLISMO 


■ HW WETJUIH.lcM 

responsiva ao piridoxal-fosfato manifesta-se como um distur- 
bio convulsivo grave na infancia, que responde ao piridoxal- 
-fosfato. Esse disturbio e causado por mutacpoes no gene PNPO, 
que codifica a piridox(am)ina-oxidase, necessaria para a ativa- 
qao da piridoxina. 

Diagnostico 

Embora alguns disturbios possam ser diagnosticados mediante 
exame dos aminoacidos sericos ou dos acidos organicos urina- 
rios (p. ex., aciduria 4-hidroxibutirica), na maioria dos casos o 
diagnostico requer analise do LCS. As amostras do LCS para a 
analise de neurotransmissores necessitam de coleta e manipula- 
qao especiais, pois os niveis dessas substancias sao gradativos ao 
longo do eixo do SNC e sao muito instaveis quando a amostra e 
coletada. Um teste de carga de fenilalanina pode ser diagnostico 
para defeitos leves na deficiencia de GTP-ciclo-hidrolase, em 
que a analise dos neurotransmissores pode nao ser suficiente- 
mente sensivel. A analise do LCS mostra treonina aumentada e 
piridoxal-fosfato diminuido na doenqa responsiva ao piridoxal- 
-fosfato, e serina e glicina diminuidas nos defeitos da biossintese 
da serina. O acido a-aminoadipico urinario pode ser usado para 
identificar os lactentes com convulsoes que podem ser pirido- 
xina-dependentes. 

Tratamento 

Para algumas condiqoes, como as convulsoes responsivas a pirido¬ 
xina, a encefalopatia responsiva ao piridoxal-fosfato ou a distonia 
responsiva a DOPA, a resposta ao tratamento pode ser extraordi- 
naria. Para outras, a reacpao a terapia e menos satisfatoria, em parte 
devido a penetratpao insuficiente da barreira hematencefalica. A 
suplementaqao com serina e glicina pode melhorar consideravel- 
mente o resultado na deficiencia de serina. 

Bonkowsky JL et al.: Progressive encephalopathy in a child with cerebral 
folate deficiency syndrome. J Child Neurol 2008;23:1460 [PMID: 
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Cheyette BN et al.: Dopa-responsive dystonia presenting as de¬ 
layed and awkward gait. Pediatr Neurol 2008;38:273 [PMID: 
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Pract 2008;62:943 [PMID: 17971156], 

Hoffmann et al.: Pyridoxal-5’-phosphate may be curative in earlyonset 
epileptic encephalopathy. J Inherit Metab Dis 2007:30:96 [PMID: 
17216302], 

Pearl PL et al.: The pediatric neurotransmitter disorders. J Child Neu¬ 
rol 2007;22:606 [PMID: 17690069]. 

Pearl PL: New treatment paradigms in neonatal metabolic epilepsies. 

J Inherit Metab Dis 2009;32:204 [PMID: 19234868], 

Trender-Gerhard I et al.: Autosomal-dominant GTPCH1-deficient 
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tients. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2009;80:839 [PMID: 
19332422], 
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cal course. Mol Genet Metab 2009:97:18 [PMID: 19282209], 


DISTURBIOS DA SINTESE DE CREATINA 


A creatina e a creatina-fosfato sao essenciais para o armazena- 
mento e a transmissao da energia fosforilada no musculo e no 
encefalo. Esses compostos nitrogenados convertem-se espon- 
taneamente em creatinina. Atualmente, sao conhecidos tres 
disturbios da slntese da creatina: deficiencia de arginina-glici- 
na-amidinotransferase (AGAT), deficiencia de guanidino-ace- 
tato-metiltransferase (GAMT) e deficiencia do transportador 
da creatina (CrTl). As deficiencias de GAMT e AGAT sao au- 
tossomicas recessivas, e a deficiencia de CrTl e ligada ao X. 
Todos os pacientes demonstram atraso do desenvolvimento, 
deficiencia mental, comportamento autista, convulsoes e dis¬ 
turbio grave da linguagem expressiva. Os pacientes tambem 
podem apresentar involuqao comportamental e atrofia ence- 
falica. Os pacientes com deficiencia de GAMT tem convulsoes 
mais graves e um disturbio de movimento extrapiramidal. 
O disturbio convulsivo e mais leve em pacientes deficientes em 
CrTl. Algumas mulheres heterozigotas para a deficiencia de 
CrTl tambem podem mostrar atraso do desenvolvimento ou 
dificuldades de aprendizagem. 

Diagnostico 

A caracteristica comum a todos os defeitos da sintese de creatina 
e a depleqao grave de creatina e fosfocreatina no encefalo, de- 
monstravel por reduqao ou ausencia de sinal na espectroscopia 
de ressonancia magnetica. Na deficiencia de GAMT, acumula-se 
o guanidino-acetato, ao passo que na deficiencia de AGAT esse 
composto esta diminuido, principalmente na urina. Aparen- 
temente, o guanidino-acetato e responsavel pelas convulsoes 
graves e disturbio do movimento encontrado na deficiencia de 
GAMT. Os niveis de creatina no sangue, na urina e no LCS estao 
diminuidos na deficiencia de GAMT, mas normals na deficien¬ 
cia de AGAT. A excretpao urinaria de creatina esta elevada na 
deficiencia de CrTl. Analises enzimaticas e moleculares estao 
disponiveis para a confirma^ao diagnostica. 

► Tratamento 

O tratamento com suplementaqao oral de creatina e parcialmente 
bem-sucedido nas deficiencias de GAMT e de AGAT, mas nao e 
benefico na deficiencia de CrTl. Na deficiencia de GAMT, o tra¬ 
tamento por restri^ao de arginina combinada com substituiqao 
de ornitina pode reduzir as concentrates de guanidino-acetato 
e melhorar seu curso clinico. 

Arias A et al.: Creatine transporter deficiency: Prevalence among 
patients with mental retardation and pitfalls in metabolite scree¬ 
ning. Clin Biochem 2007;40:1328 [PMID: 17825809]. 

Bodamer OA et al.: Low creatinine: The diagnostic clue for a trea¬ 
table neurologic disorder. Neurology 2009;72:854 [PMID: 
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Chilosi A et al.: Treatment with L-arginine improves neuropsycholo¬ 
gical disorders in a child with creatine transporter defect. Neuro¬ 
case 2008;14:151 [PMID: 18569740], 

Dhar SU et al.: Expanded clinical and molecular spectrum of gua- 
nidinoacetate methyltransferase (GAMT) deficiency. Mol Genet 
Metab 2009;96:38 [PMID: 19027335], 
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A genetica e um campo instigante e de evoluqao rapida que tem 
significativa relevancia para a compreensao da embriologia, da 
fisiologia e dos processos morbidos humanos. Os extraordina- 
rios avanqos na biologia e na bioquimica molecular possibilitam 
o conhecimento mais abrangente dos mecanismos inerentes as 
doenqas geneticas, assim como de testes diagnosticos aperfei- 
qoados e opqoes de manejo. Algumas das tecnologias e termi- 
nologias mais recentes podem ser desconhecidas para o medico 
experiente. Assim, os topicos da primeira parte deste capitulo 
servem como introduqao e revisao dos principios basicos de 
genetica, incluindo o conhecimento basico de citogenetica e de 
biologia molecular. A segunda parte trata dos principios dos dis- 
turbios humanos hereditarios, abrangendo os diferentes meca¬ 
nismos geneticos e o modo de obtenqao de uma historia genetica 
e sua genealogia. Os topicos da terceira parte do capitulo foca- 
lizam a genetica clinica aplicada, que inclui a dismorfologia, a 
teratologia e a perinatalogia. Na ultima parte, tambem se encon- 
tram os disturbios clinicos comuns, com descriqao das doenqas, 
discussao de sua patogenese, diagnostico e manejo. 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO GENETICO 


CITOGENETICA 

Citogenetica e o estudo da genetica no nivel cromossomico. As 
alteraqoes cromossomicas ocorrem em 0,4% de todos os nativi- 
vos, sendo uma causa comum de deficiencias intelectuais (ante- 
riormente denominadas retardo mental) e anomalias congenitas. 
A prevalencia de anomalias cromossomicas e muito mais elevada 
entre os abortos espontaneos e os natimortos. 

Cromossomos 

Os cromossomos humanos consistem em DNA (o projeto do 
material genetico), proteinas especificas que formam a estrutura 
do cromossomo (chamadas de histonas) e outras proteinas in- 
terativas e estruturais da cromatina. Os cromossomos contem a 
maior parte das informaqoes geneticas necessarias para o cresci- 
mento e a diferenciaqao. Os nucleos de todas as celulas humanas 


normals, com exceqao dos gametas, contem 46 cromossomos, 
formando 23 pares (Figura 35-1). Desses, 22 pares sao denomi- 
nados autossomos, que sao numerados de acordo com seu ta- 
manho; o cromossomo 1 sendo o maior, e o cromossomo 22, o 
menor. Alem disso, ha dois cromossomos sexuais: dois cromos¬ 
somos X nas mulheres e um cromossomo X e um Y nos homens. 
Os dois membros de um par cromossomico sao denominados 
cromossomos homologos. Um homologo de cada par cromos¬ 
somico tem origem materna (do ovulo); o outro homologo de 
cada par e de origem paterna (do espermatozoide). O ovulo e o 
espermatozoide contem 23 cromossomos cada um (sao celulas 
haploides). Durante a formaqao do zigoto, fusionam-se em uma 
celula com 46 cromossomos (celula diploide). 

Divisao celular 

As celulas passam por ciclos de crescimento e divisao que sao 
controlados conforme suas necessidades e funqoes. 

A mitose e um tipo de divisao celular que ocorre em fases, 
durante a qual ocorre a replicaqao do DNA e sao formadas duas 
celulas-filhas, geneticamente identicas a celula parental original. 
Essa divisao celular e tipica para todas as celulas somaticas (as 
celulas que nao sao o ovulo, nem o espermatozoide, chamadas 
de celulas germinativas). Ha quatro fases na mitose: interfase, 
profase, metafase e anafase.* Na interfase, os cromossomos sao 
longos, finos e invisiveis. Nessa fase, o material genetico e re- 
plicado. Na profase, os cromossomos estao mais condensados. 
Durante a metafase (fase posterior a replicaqao do DNA, mas 
anterior a divisao celular), os cromossomos individuals podem 
ser visualizados. Cada cromossomo** consiste em duas partes 
identicas, chamadas de cromatides. As cromatides do mesmo 
cromossomo sao denominadas cromatides-irmas. Na anafase, o 
material genetico e separado em duas celulas. 

* N. de T. Didaticamente, caracteriza-se a interfase separadamente da 
mitose. O ciclo celular e dividido, entao, em interfase e mitose, esta 
ultima apresentando quatro fases: profase, metafase, anafase e telofase. 

** N. de T. Embora no original conste arm (braco), cada cromossomo e 
que consiste em duas cromatides, e cada cromatide e dividida em dois 
bracos cromossomicos (p e q). 
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A meiose e um tipo de divisao celular em que sao formados 
os ovulos e os espermatozoides; e a divisao celular limitada aos 
gametas. Durante a meiose, ocorrem tres processos unicos: 

1. Permutaqao (crossing over) de material genetico entre dois cro- 
mossomos homologos (essa recombinaqao, ou troca de mate¬ 
rial genetico, aumenta a viabilidade dos seres humanos); 

2. Agrupamento aleatorio dos cromossomos homologos de 
origem materna e paterna nas celulas-filhas; 

3. Duas divisoes celulares, das quais a primeira e uma divisao 
reducional — isto e, separaqao entre os cromossomos ho¬ 
mologos. A segunda divisao meiotica e semelhante a mitose, 
separando duas cromatides-irmas em duas celulas-filhas ge- 
neticamente identicas. 

Preparacao e analise dos cromossomos 

A estrutura cromossomica so e visivel durante a mitose, ob- 
tida mais frequentemente em laboratorio, pela estimulaqao de 
uma cultura de linfocitos do sangue com um mitogeno durante 
tres dias. Outros tecidos usados para essa finalidade incluem a 
pele, os produtos da concepqao, a cartilagem e a medula ossea. 
As vilosidades corionicas e os amniocitos sao usados para o diag¬ 
nostic pre-natal. Celulas que se dividem espontaneamente, sem 
um mitogeno, estao presentes na medula ossea, e, historicamente, 
era feita biopsia de medula ossea quando a identifica^ao imediata 
da constituiqao cromossomica de um paciente era necessaria para 
seu manejo apropriado (p. ex., para excluir a trissomia do 13 em 
um recem-nascido com uma doen^a cardiaca complexa conge¬ 
nita). Entretanto, esse teste invasivo foi substituido pela disponi- 
bilidade da tecnica FISH (hibridizaijao in situ por fluorescencia). 

As celulas processadas pela analise cromossomica rotineira 
sao coradas em laminas de vidro para produqao de um padrao 
de faixas claras e escuras ao longo dos braqos dos cromossomos 
(ver Figura 35-1). Esse padrao de faixas e caracteristico e repro- 
duzivel para cada cromossomo, possibilitando sua identificaqao. 
Usando-se diferentes tecnicas de coloraqao, resultam diferentes 


padroes de bandeamento: bandeamentos G, Q e R, sendo o ban- 
deamento G o mais utilizado. A disposiqao dos cromossomos 
em uma folha de papel e em uma ordenaqao predeterminada e 
denominada cariotipo. A analise cromossomica de alta resolu- 
9 ao e o estudo de cromossomos mais alongados na prometafase. 
Embora suas faixas possam ser visualizadas em maior detalhe, 
rearranjos cromossomicos sutis inferiores a 5 milhoes de pares 
de bases (5 Mb) ainda podem ser perdidos. 

A hibridiza^ao in situ por fluorescencia (FISH) e uma 
tecnica eficiente que marca uma sequencia cromossomica co- 
nhecida com sondas de DNA aderidas a corantes fluorescentes, 
permitindo, desse modo, a visualizaqao de regioes especificas 
dos cromossomos por microscopia de fluorescencia. Ha muitos 
tipos diferentes de sondas, que incluem sondas coloridas (uma 
mistura de sequencias do inicio ao fim de um cromossomo), 
sondas especificas de sequencias, sondas centromericas e sondas 
telomericas. Um coquetel de sondas de diferentes cores, sendo 
uma cor para cada cromossomo, denominada FISH multicolo- 
rida, ou M-FISH, consegue detectar rearranjos complexos entre 
os cromossomos. A tecnica FISH pode detectar rearranjos es- 
truturais submicroscopicos, indetectaveis pelas tecnicas classicas 
da citogenetica, e identificar os cromossomos marcadores. (Para 
ilustraqoes dos estudos de FISH, acesse o site: http://www.kumc. 
edu/gec/prof/cytogene.html.) 

FISH de interfase possibilita que celulas nao cultivadas (linfo¬ 
citos, amniocitos) sejam rastreadas rapidamente para alteraqoes 
cromossomicas numericas, como as trissomias do 13, do 18 ou 
do 21, e anomalias dos cromossomos sexuais. No entanto, em 
razao do possivel contexto ou da contaminaqao do sinal, essas 
alteraijoes devem ser confirmadas por analise cromossomica 
convencional em casos de aneuploidias. Pode ser usada tambem 
FISH de 600 celulas para averiguaqao de mosaicismo. 

Analise de microarranjos cromossomicos (CMA) 

Os avanqos na tecnologia computadorizada e na bioinformatica 
propiciaram o desenvolvimento de novos testes geneticos que 
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usam a hibridizaijao genomica comparativa com a tecnica de mi- 
croarranjos (analise de microarranjos cromossomicos [CMA]). 
Essa tecnica possibilita a detect 0 de desequilibrios geneticos 
muito pequenos em qualquer parte do genoma. Sua utilidade esta 
bem-documentada nas pesquisas do cancer e, mais recentemente, 
na avalia^ao de pequenos rearranjos cromossomicos. Particular- 
mente, tem sido usada para detectar desequilibrios intersticiais e 
subtelomericos submicroscopicos, caracterizar seu tamanho mo¬ 
lecular e definir os pontos de quebras de translocates. 

Os arranjos clinicamente disponiveis incluem: (1) arranjos de 
cromossomos artificials bacterianos de 0,5 a 1 Mb, que podem 
captar rearranjos maiores do que 0,5 Mb; (2) arranjos de oligo- 
nucleotideos que usam sondas especiais que podem captar al¬ 
terates pequenas de 50 Kb e (3) arranjos de polimorfismos de 
nucleotideos unicos (SNP), que sao amplamente usados nos la¬ 
boratories de pesquisa. Embora essa tecnologia nova e poderosa 
possa identificar rearranjos e alterates de DNA extremamente 
sutis, muitos polimorfismos humanos, incluindo pequenas de¬ 
letes e duplicates, nao sao totalmente conhecidos. Por isso, 
muitas vezes, sao necessarios cuidados especiais e estudos fami- 
liares para a interpretaijao dos resultados. 

Bejjani BA et al.: Array-based comparative genomic hybridization in 
clinical diagnosis. Exp Rev Mol Diagn 2005;5:421. 

Stankiewicz P, Beaudet AL: Use of array CGH in the evaluation of dys- 
morphology, malformations, developmental delay, and idiopathic 
mental retardation. Curr Opin Genet Dev 2007 Jun;17(3):182- 
192 [Epub 2007 Apr 30 Review], 

Terminologia cromossomica 

£ visivel ao microscopio um sitio de constri^ao no cromossomo, 
chamado de centromere, que o divide em dois bravos: p (de petit , 
pequeno), que se refere ao bra^o curto, e q (letra subsequente a p), 
que se refere ao bratpo longo. Cada bra^o, por sua vez, e subdivi- 
dido em faixas numeradas, visualizadas mediante uso de diferentes 
tecnicas de colora^ao. Os centromeres estao localizados em dife¬ 
rentes sitios nos diversos cromossomos, sendo usados para dife- 
renciar as estruturas cromossomicas vistas durante a mitose como 
metacentricas (os bravos p e q sao quase de tamanhos iguais), 
submetacentricas (o bratpo p e menor do que o brayo q) e acro- 
centricas (o bra^o p quase nao existe). O uso das denominates de 
faixas e bravos cromossomicos proporciona um metodo universal 
para a descri^ao dos cromossomos. Os simbolos comuns incluem: 
del (delete), dup (duplicato), inv (inversao), ish (hibridizaqao 
in situ), i (isocromossomo), pat (origem paterna), mat (origem 
materna) e r (cromossomo em anel). Esses termos serao definidos 
na seto seguinte, sobre alterates cromossomicas. 

Alteracoes cromossomicas 

Ha dois tipos de alteracoes cromossomicas: numericas e es- 
truturais. 

A. Alteracoes cromossomicas numericas 

Quando uma celula humana, como os ovulos e os espermato- 
zoides humanos, tem 23 cromossomos, encontra-se no estado 
haploide (n). Apos a concepqao, em celulas diferentes das ce- 
lulas germinativas, estao presentes 46 cromossomos no estado 


diploide (2n). Todo numero que e um multiplo exato do numero 
haploide - por exemplo, 46 (2n), 69 (3n) ou 92 (4n) — e referido 
como euploide. Celulas poliploides sao as que content qualquer 
numero diferente do numero diploide comum de cromossomos. 
As conceptes poliploides em geral nao sao viaveis, exceto em 
um “estado de mosaico”, com a presentpa de mais de uma linha- 
gem celular no organismo (ver texto do item D, para detalhes). 

As celulas que se desviam do multiplo exato do numero ha¬ 
ploide sao chamadas de aneuploides, ou seja, nao euploides, in- 
dicando numero anormal de cromossomos. A trissomia, um 
exemplo de aneuploidia, e a presentpa de tres copias, em vez de 
duas, de um determinado cromossomo, resultando da divisao de- 
sigual, denominada nao disjunto, dos cromossomos nas celulas- 
filhas. As trissomias sao as alterates cromossomicas numericas 
mais comuns entre os humanos (p. ex., trissomia do 21 [sindrome 
de Down], trissomia do 18 e trissomia do 13). As monossomias 
consistem na presentpa de apenas um membro de um par cro¬ 
mossomico, podendo ser completas ou parciais. As monossomias 
completas podem resultar de nao disjunqao ou de atraso anafasico. 
Aparentemente, todas as monossomias autossomicas completas 
sao letais no inicio do desenvolvimento, sobrevivendo apenas em 
formas mosaicas. No entanto, as monossomias dos cromossomos 
sexuais, [especificamente do cromossomo X], podem ser viaveis. 

B. Alteracoes cromossomicas estruturais 

Existem muitos tipos diferentes de alteracoes cromossomicas 
estruturais. A Figura 35-2 mostra a terminologia formal e os 
ideogramas representatives dessas alterates cromossomicas. 
No contexto clinico, o sinal (+) ou (-) antes do numero do cro¬ 
mossomo indica numero aumentado ou diminuido, respectiva- 
mente, daquele cromossomo inteiro particular em uma celula. 
Por exemplo, a notapio 47,XY, +21 designa um homem com tres 
copias do cromossomo 21.0 sinal (+) ou (-) depois do numero 
do cromossomo significa material extra ou perdido, respectiva- 
mente, em um dos bravos do cromossomo. Por exemplo, 46,XX, 
8q- denota uma mulher com uma deleqao no bra^o longo do 
cromossomo 8. Uma nota^ao detalhada, como 8ql 1, e necessaria 
para demonstrar, alem disso, uma regiao perdida especifica, de 
modo que o aconselhamento genetico possa ser fornecido. 

1. Delecao (del) (ver Figura 35-2A) — Refere-se a ausencia 
de material cromossomico normal. Pode ser terminal (na ex- 
tremidade de um cromossomo) ou intersticial (no interior de 
um cromossomo). A parte perdida e descrita mediante uso da 
abreviatura “del”, seguida pelo numero do cromossomo envol- 
vido entre parenteses e pela descricao da regiao cromossomica 
perdida, tambem entre parenteses; por exemplo, 46,XX, del(l) 
(p36.3). Essa terminologia cromossomica descreve a perda de 
material genetico da banda 36.3 do braqo curto do cromossomo 

1, que resulta na sindrome de delecao lp36.3. Algumas deletes 
mais comuns resultam em condiqoes clinicamente reconheciveis 
associadas a dificuldades intelectuais e aspectos faciais caracte- 
risticos. (Ver describes de disturbios geneticos comuns causa- 
dos por deletes cromossomicas, mais adiante neste capitulo.) 

2. Duplicacao (dup) (Figura 35-2B) — Uma copia extra de 
um segmento cromossomico pode ser em tandem (material ge¬ 
netico presente na dire^ao original) ou invertida (material gene¬ 
tico presente na dire^ao oposta). Uma duplicacao bem descrita 
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▲ Figura 35-2 Exemplos de alteracoes cromossomicas estruturais: delecao, duplicacao, inversao, cromossomo em anel, trans- 
locacao e insercao. 


do cromossomo 22ql 1 causa a stndrome do olho de gato, resul- 
tando em coloboma da iris e anomalias auditivas ou anais. 

3. Inversao (inv) (Figura 35-2C) — Nessa alteragao, um seg- 
mento cromossomico rearranjado esta invertido. A inversao 
pode ser paracentrica (sem envolver o centromero) ou pericen¬ 
trica (envolvendo o centromero). 

4. Cromossomo em anel (r) (Figura 35-2D) — A delegao dos 
telomeros normals (e possivelmente de outras sequencias subte- 
lomericas) leva a subsequente fusao de ambas as extremidades, 
formando um cromossomo circular. As alteragoes do cromos¬ 
somo em anel frequentemente causam atraso do crescimento e 
incapacidade intelectual. 

5. Translocacao (trans) (Figura 35-2E) — Este rearranjo inter- 
cromossomico do material genetico pode ser balanceado (a celula 
tem conteudo normal de material genetico arranjado de modo 
estruturalmente anormal) ou nao balanceado (a celula ganhou ou 
perdeu material genetico em consequencia do intercambio cro¬ 
mossomico). As translocagoes balanceadas podem ser descritas, 


adicionalmente, como reciprocas, isto e, troca de material genetico 
entre dois cromossomos nao homologos, ou robertsonianas, ou 
seja, fusao de dois cromossomos acrocentricos. 

6. Insercao (ins) (Figura 35-2F) — A insergao ocorre quando 
ha quebra em dois pontos no interior do cromossomo, seguida 
de incorporagao de outro segmento de material cromossomico. 
Isso requer tres pontos de quebra e pode ocorrer entre dois cro¬ 
mossomos ou no interior do mesmo cromossomo. A apresentagao 
clinica, ou o fenotipo, depende da origem dos materials inseridos. 

C. Alteracoes dos cromossomos sexuais 

As anormalidades que envolvem os cromossomos sexuais, in- 
cluindo aneuploidia e mosaicismo, sao relativamente comuns 
na populagao em geral. As alteragoes dos cromossomos sexu¬ 
ais mais comuns abrangem 45,X (sindrome de Turner), 47,XXX 
(sindrome do triplo-X), 47,XXY (sindrome de Klinefelter), 
47,XYY (sindrome do duplo-Y) e diferentes estados mosaicos. 
(Ver texto a seguir para discussao clinica.) 
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D. Mosaicismo 

O mosaicismo e a presenqa de duas ou mais constitutes cro¬ 
mossomicas diferentes em diversas celulas do mesmo individuo. 
Por exemplo, uma paciente pode ter algumas celulas com 47 cro- 
mossomos e outras com 46 cromossomos (46,XX/47,XX, +21 in- 
dica mosaicismo para a trissomia do 21; de modo semelhante, 
45,X/46,XX/47,XXX indica mosaicismo para uma monossomia 
e uma trissomia X). Deve-se suspeitar de mosaicismo se os sinto- 
mas clinicos forem mais leves do que o esperado em um paciente 
nao mosaico com a mesma alteraqao cromossomica, ou se a pele 
do paciente mostrar pigmentaqao incomum. Frequentemente, o 
prognostico e melhor para um paciente com mosaicismo do que 
para um que tem apenas a alteraqao cromossomica correspon- 
dente, sem mosaicismo. Em geral, quanto menor for a proporqao 
da linhagem celular anormal, melhor sera o prognostico. No en- 
tanto, no mesmo paciente, a proporrpao de celulas normals e anor- 
mais pode ser significativamente diferente nos diferentes tecidos e 
orgaos, como pele, encefalo, orgaos internos e sangue periferico. 
Desse modo, o prognostico para um paciente com mosaicismo 
cromossomico raramente pode ser avaliado com seguranqa se 
basear-se apenas no cariotipo do sangue periferico. 

E. Dissomia uniparental 

Em circunstancias normals, um membro de cada par de cromos¬ 
somos homologos e de origem materna, do ovulo, e o outro e de 
origem paterna, do espermatozoide (Figura 35-3A). Na disso¬ 
mia uniparental (UPD, de uniparental disomy), ambas as copias 
de um determinado par cromossomico originam-se do mesmo 
genitor. Se a UPD for causada por um erro na primeira divisao 
meiotica, os dois cromossomos homologos desse genitor estarao 
presentes no gameta — um fenomeno chamado de heterodisso- 
mia (ver Figura 35-3B). Se a dissomia for causada por um erro 
na segunda divisao meiotica, estarao presentes duas copias do 
mesmo cromossomo, por meio de um mecanismo de resgate, 
duplicaqao e complementaqao (ver Figura 35-3C a 35-3E) — um 
fenomeno denominado isodissomia. A isodissomia tambem 
pode ocorrer como um erro pos-fertilizaqao (ver Figura 35-3F). 

Uma analise cromossomica nao detectaria uma anormali- 
dade, mas a analise do DNA deve revelar que a crianqa herdou 
duas copias do DNA de um cromossomo particular de um geni¬ 
tor, sem a contribuiqao do outro. Os possiveis mecanismos para 
os efeitos adversos da UPD incluem homozigose para genes re- 
cessivos deleterios e as consequencias da impressao (genomica) 
(ver discussao na seqao correspondente, mais adiante neste capi- 
tulo). Supoe-se que a UPD de alguns cromossomos seja letal. 

A UPD foi registrada para certos cromossomos humanos, in- 
cluindo os cromossomos 7,11,15 e X, e foi encontrada em pacientes 
com as sindromes de Prader-Willi, Angelman e Beckwith-Wiede¬ 
mann (BWS). Alem disso, foi relatada a fibrose cistica com somente 
um genitor portador (causada por isodissomia materna). A UPD 
pode causar grave atraso do crescimento pre- e pos-natal. 

F. Sindromes de genes contiguos 

As sindromes dos genes contiguos ocorrem quando uma delerpao 
causa a perda de genes mutuamente adjacentes em um cromos¬ 
somo. Embora muitos genes possam estar faltando, a deleqao 


Quadro 35-1 Exemplos de sindromes de genes contiguos 


comuns 

Sindrome 

Segmento cromossomico anormal 

Prader-Willi/Angelman 

del 15q11 

Espectro Shprintzen/DiGeorge 

del 22q11 

Williams 

del 7q11 

Smith-Magenis 

del 17p11 


ainda pode ser pequena demais para ser detectada pela cario- 
tipagem de rotina. Por isso, as sindromes de genes contiguos 
sao denominadas, muitas vezes, de “sindromes de microdele- 
qoes”. Os genes nelas envolvidos sao relacionados somente pela 
sua localizaqao linear nos mesmos segmentos cromossomicos 
e talvez nao influenciem diretamente uns aos outros. O Qua¬ 
dro 35-1 lista exemplos de algumas sindromes dos genes con¬ 
tiguos conhecidos atualmente e suas alteraqoes cromossomicas 
associadas. Essas deleqoes podem ser familiares (transmitidas 
por um genitor), ou ocorrerem pela primeira vez. Sao diagnosti- 
cadas pela analise cromossomica de alta resoluqao em alguns in- 
dividuos afetados, ou podem ser submicroscopicas e detectaveis 
somente com FISH ou analise do DNA. 

G. Fragilidade cromossomica 

Os disturbios do reparo de DNA estao associados a quebras cro¬ 
mossomicas e morte de celulas somaticas, sendo, em sua maio- 
ria, autossomicos recessivos, com fenotipos consideravelmente 
variaveis (Quadro 35-2). Em conjunto, esses disturbios afetam o 
crescimento e o desenvolvimento do SNC. Alem disso, mostram 
toxicidade aumentada nas exposiqoes a mutagenos in vitro. A 
fotossensibilidade, os riscos aumentados de cancer e o envelhe- 
cimento prematuro sao prevalentes. O tratamento e principal- 
mente de apoio e se concentra no controle de complicaqoes, mas 
pelo menos em um disturbio, a anemia de Fanconi, o transplante 
de medula ossea pode ser benefico. Ver www.genereviews.org 
para excelentes revisoes desses disturbios. 

H. Alteracoes cromossomicas no cancer 

As alteraqoes cromossomicas numericas e estruturais sao frequente¬ 
mente identificadas em neoplasias de tumor solido e hematopoieti- 
cas em individuos com cromossomos normais sob outros aspectos. 
Essas anormalidades citogeneticas foram classificadas em primarias 
e secundarias. Nas primarias, sua presenqa e necessaria para o inicio 
do cancer; um exemplo e a deleqao 13q- no retinoblastoma. As se¬ 
cundarias surgem pela primeira vez em celulas somaticas somente 
depois que o cancer se desenvolveu, como, por exemplo, o cromos¬ 
somo Philadelphia, t(9;22)(q34;qll) na leucemia mieloide aguda e 
cronica. As anormalidades cromossomicas primarias e secundarias 
sao especificas para determinadas neoplasias e podem ser usadas 
para diagnostico e prognostico. Por exemplo, a presenqa do cro¬ 
mossomo Philadelphia e um bom sinal prognostico na leucemia 
mielogenica cronica, mas indica mau prognostico na leucemia lin- 
foblastica aguda. Os sitios das quebras cromossomicas coincident 
com locus de oncogenes e antioncogenes conhecidos. 
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▲ Figura 35-3 A distribuicao dos cromossomos homologos durante a gametogenese normal e a dissomia uniparental. A: Ferti- 
lizacao de gametas normals. B: Heterodissomia por resgate da trissomia. C: Isodissomia por resgate da trissomia. D: Isodissomia 
por resgate da monossomia (duplicacao mitotica). E: Complementacao gametica. F: Erro pos-fertilizacao. 


GENETICA MOLECULAR 

Os avanpos em biologia molecular revolucionaram a genetica 
humana, pois possibilitaram a localizapao, o isolamento e a ca- 
racterizapao dos genes que codificam as sequencias proteicas. 
Quando o Projeto Genoma Humano ingressou na era pos-clona- 
gem, as funpoes dos produtos genicos e suas interapoes mutuas 


tornaram-se o principal tema da genetica molecular. A genetica 
molecular ajuda a explicar a complexa biologia subjacente envol- 
vida em muitas doenpas humanas. 

O diagnostico molecular pode ser realizado por meio da se- 
guinte tecnologia: analise da transferencia de Southern, que e a 
tecnica de genetica molecular usada para pesquisar alterapoes no 
DNA genomico; uma tecnica semelhante, chamada de analise da 
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Quadro 35-2 Disturbios do reparo de DNA 


Disturbio 

Fenotipo 

Anemia de 

Fanconi 

Anomalias do eixo radial dos membros, baixa 
estatura, alteracoes pigmentares, deficien- 
cias cognitivas leves, aumento de quebras 
cromossomicas in vitro, aumento do risco de cancer 

Ataxia- 

-telangiectasia 

Ataxia (inicio com 1 ano), telangiectasia cuta- 
nea/conjuntival, hipoplasia cerebelar, sinusite, 
bronquiectasia, diabetes, a-fetoproteina elevada, 
aumento do risco de cancer 

Sindrome de 

Bloom 

Baixa estatura, doenca pulmonar cronica, 
telangiectasia facial induzida por exposicao ao sol, 
aumento de trocas entre cromatides-irmas, aumento 
do risco de cancer 

Sindrome de 
Cockayne 

Grave deficiencia de crescimento, microcefalia, 
fotossensibilidade, facies envelhecida, cataratas, 
retinopatia pigmentar, deficiencia cognitiva, atrofia 
cerebral, morte frequentemente no inicio da 
infancia, sem aumento do risco de cancer 

Tricotilodistrofia 

Cabelos quebradicos com alteracoes microscopicas 
diagnosticas a luz polarizada, microcefalia, baixa 
estatura, aparencia envelhecida, fotossensibilidade, 
sem aumento do risco de cancer 

Xeroderma 

pigmentar 

Grave fotossensibilidade da pele, funcao cognitiva 
normal, aumento do risco de cancer de pele, 
incluindo melanoma 

Sindrome de 

Seckel 

Extrema deficiencia de crescimento, microcefalia, 
facies caracteristica, pancitopenia, aumento de troca 
entre cromatides-irmas 


transferencia Northern, e utilizada para pesquisas de anormali- 
dades no RNA; a analise da transferencia Western e usada para 
detectar alteraqoes proteicas; a reaqao em cadeia da polimerase 
(PCR) replica fragmentos de DNA entre iniciadores ( primers ) 
predeterminados, de modo a ser obtido DNA suficiente para 
a caracterizaqao ou o sequenciamento no espaijo de algumas 
horas. A PCR fluorescente quantitativa combina a amplificaqao 
por PCR com sondas de DNA fluorescentes, fornecendo replica- 
(jao em tempo real e determinaijao rapida do numero de copias 
genicas e dos efeitos de dosagem. O sequenciamento de DNA e 
o processo de determinaqao da ordem nucleotldica de um deter- 
minado fragmento de DNA. Uma nova geraqao de tecnologias 
de sequenciamento propiciou oportunidades sem precedentes 
para a pesquisa genomica funcional de alta resolu<;ao. Ate o pre¬ 
sente, essas tecnologias tem sido aplicadas em varios contextos, 
incluindo o sequenciamento do genoma inteiro, que pode ser 
realizado em uma semana; no entanto, a interpretaqao desse 
sequenciamento requer mais informaqoes de bioinformatica. O 
National Institutes of Health (NIH) preve que o custo final do 
genoma inteiro pode ser reduzido a US$1,000,00. 

ten Bosch JR, Grody WW: Keeping up with the next generation: 
massively parallel sequencing in clinical diagnostics. J Mol Diagn 
2008 Nov;10(6):484-492. 


Biologia molecular na genetica clinica 
e diagnostico genetico 

O diagnostico genetico pode ser realizado por detecqao direta 
de um gene mutante ou por metodos indiretos. A detecqao di¬ 
reta somente e possivel quando o gene causador da doenqa e a 
natureza da mutaqao sao conhecidos. A vantagem de um estudo 
diagnostico por meio da detecqao direta de um gene mutante e 
que necessita apenas do individuo afetado e nao precisa envolver 
a testagem de outros familiares. Os metodos diagnosticos diretos 
do DNA incluem analise de restriqao, sequenciamento direto com 
auxilio de PCR, ensaio de heteroduplex e ensaio de truncamento 
de proteina. Os mecanismos moleculares que causam as doenqas 
humanas abrangem mutaqoes pontuais, deleqoes, inserqoes e ex- 
pansao instavel de repetiqoes trinucleotidicas, que leva a antecipa- 
qao genetica. Alguns disturbios que podem ser diagnosticados por 
analise direta de mutaqoes do DNA incluem distrofia muscular de 
Duchenne, hemofilia, fibrose cistica e sindrome do X fragil. 

A detecqao indireta de genes anormais e usada quando o gene 
e conhecido, mas ha extensa heterogeneidade do defeito mole¬ 
cular entre as familias, ou quando o gene responsavel por uma 
doenqa e desconhecido, mas sua localizaqao cromossomica e co- 
nhecida. Uma forma de analise indireta e o metodo de ligatjao. A 
ligaqao rastreia a heranqa do gene anormal entre os membros de 
uma familia. Esse metodo requer o estudo do individuo afetado, 
bem como de seus genitores e outros familiares, tanto afetados 
como nao afetados. A analise de ligaqao e efetuada por meio de 
marcadores, como os polimorfismos de comprimento de frag¬ 
mento de restriqao. Atualmente, sao usados polimorfismos de 
microssatelites nas pesquisas de proles, para identificar os multi¬ 
ples genes que contribuem com os traqos poligenicos, como dia¬ 
betes e obesidade. Eles sao usados cada vez mais para identificar 
as altera 9 oes genicas de tumores. 

A neurofibromatose e um exemplo de disturbio em que 
ambos os tipos de ensaio, direto e indireto, podem ser usados. 
Aproximadamente 90-95% dos pacientes com neurofibromatose 
tipo 1 tem uma mutaqao ou deleqao que pode ser identificada 
por meio do ensaio direto do gene da neurofibromatose 1 ( NF1 ). 
Os demais casos devem valer-se de metodos indiretos, como a 
analise de ligaqao para diagnostico pre-natal. 

Biologia molecular na prevencao e 
no tratamento de doencas humanas 

O diagnostico molecular pode prevenir a doenqa genetica, de- 
tectando a mutaqao e permitindo o diagnostico pre-natal. Mui- 
tas vezes, quando as doenqas se apresentam em espectros e as 
caracteristicas clinicas entre os disturbios podem sobrepor-se, 
e util a realizaqao de teste molecular para confirmar o diagnos¬ 
tico. Os estudos familiares tambem podem esclarecer o modo 
de heranqa, possibilitando, desse modo, a determinaijao mais 
acurada dos riscos de recorrencia e das opqoes apropriadas. Por 
exemplo, a diferenciaqao do mosaicismo gonadal da penetrancia 
reduzida de um gene dominante tem importantes consequencias 
para o aconselhamento genetico. Antigamente, o diagnostico de 
uma doen 9 a genetica caracterizada por inicio tardio dos sinto- 
mas (p. ex., doen 9 a de Huntington) nao podia ser feito antes de 
surgirem seus sintomas clinicos. Em alguns erros metabolicos 
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hereditarios, os testes diagnosticos (p. ex., medidas de atividades 
enzimaticas) so podiam ser realizados em tecidos inacessiveis. 
As tecnicas de identificaijao genica (analise de mutates) podem 
aumentar imensamente a capacidade de se efetuar o diagnostico 
de individuos sintomaticos e pre-sintomaticos, de portadores 
heterozigotos de mutaqoes genicas e de fetos afetados. Todavia, 
a execuqao de teste de DNA pre-sintomatica esta associada a im- 
plicaqoes psicologicas, eticas e legais; portanto, deve ser usada 
somente com o consentimento informado do individuo. O acon- 
selhamento genetico formal e indicado para interpretar, da me- 
lhor forma, os resultados dos testes moleculares. 

Um gene normal, introduzido em um individuo afetado por 
uma doenqa hereditaria grave durante o periodo embrionario 
(terapia de linhagem germinativa), tem, teoricamente, potencial 
para ser transmitido as futuras gera^oes, ao passo que sua intro- 
du^ao em celulas somaticas (terapia somatica) afeta somente o 
receptor. Esta sendo tentada a terapia genica experimental por 
transplante de medula ossea para a deficiencia de adenosina-de- 
saminase. Alem disso, a substitui^ao enzimatica recombinante 
tem sido aplicada com sucesso no tratamento da forma nao 
neurologica de doen^a de Gaucher, doenqa de Fabry, doen<;a 
de Pompe, mucopolissacaridoses tipos I e II e alguns tipos da 
doenqa do armazenamento lisossomico. 

A proteomica e o estudo de proteinas em grande escala, par- 
ticularmente de suas estruturas e funqoes. O termo “proteomica” 
foi criado em 1997, em analogia a genomica, que e o estudo dos 
genomas*. “Proteoma” significa uma combinaqao de “proteina” e 
“genoma”. O conhecimento do proteoma, da estrutura e da fun- 
qao de cada proteina e das complexidades de suas interaqoes sera 
crucial para o desenvolvimento de tecnicas diagnosticas e trata- 
mentos eficazes das doenqas. Um dos papeis mais promissores dos 
proteomas e o da identificaqao de farmacos potencialmente novos 
para esses tratamentos. Esse aspecto conta com informaqoes pro- 
teomicas e genomicas para revelar as proteinas associadas a uma 
doenqa, as quais sao usadas por um software como alvo para novas 
medicares. Por exemplo, na doenqa de Alzheimer, elevaqoes da 
beta-secretase criam a proteina beta-amiloide, que causa a forma- 
qao de placas no cerebro do paciente, as quais supostamente de- 
sempenham um papel nessa demencia. O direcionamento da aqao 
farmacologica para essa enzima reduz a proteina beta-amiloide e, 
desse modo, retarda a progressao da doenqa. 

A farmacogenomica e uma nova area que oferece uma enorme 
promessa para a previsao da resposta ao farmaco nos pacientes. 
Por exemplo, por meio da analise de DNA de dois genes especifi- 
cos, CYP2C9 e VKORC1 , hoje e possivel prever a resposta a terapia 
de anticoagulaqao com varfarina e individualizar a dose, livrando 
o paciente de multiplos hemogramas e de ajustes de dosagem. £ 
possivel tambem predizer quais pacientes estariam em risco de 


* N. de T. Justificativa da substituicao do termo genes por genomas: (a) o 
termo genomica e usado preferencialmente para designar, em sua acep<;ao 
mais simples, o estudo cientifico dos genomas (cf. Passarge, 2011, p. 387), 
sendo que genoma corresponde a totalidade do material genetico de um 
organismo (cf. Read e Donnai, 2008, p. 404); (b) um dos propositos do 
uso do termo genomica seria distingui-lo das abordagens geneticas mais 
tradicionais, que focalizavam um gene ou uma familia de sequencias ou 
genes estrutural e funcionalmente relacionados (cf. Cook-Deegan, Chan 
e Johnson, World Survey of Funding for Genomics Research, Global 
Forum for Health Research and the World Health Organization, 2000). 



perda auditiva apos tratamento com aminoglicosideos, com base 
nas mutaijoes do gene do RNAr mitocondrial 12S. 

Bravo, O et al.: Cochlear alterations in deaf and unaffected subjects car¬ 
rying deafness associated A155G mutations in mitochondrial 12S 
rRNA gene. Biochem Biophys Res Commun 2006;344:511-516. 

Garcia, DA et al.: Estimation of the warfarin dose with clinical and 
pharmacogenetic data. NEJM 2009;360:753-764. 


PRINCIPIOS DAS DOENCAS HUMANAS 

hereditArias 


heranca mendeliana 

Tradicionalmente, os disturbios monogenicos autossomicos 
seguem os principios explicados pelas observaqoes de Mendel. 
Resumindo, a heranqa de caracteristicas geneticas ao longo das 
geraqoes baseia-se na segregaqao e na distribuiqao independente. 
A segrega^ao e o processo por meio do qual os pares de genes 
sao separados durante a formaqao de gametas. Cada gameta re- 
cebe apenas uma copia de cada gene (alelo). A distribui<;ao in¬ 
dependente refere-se a ideia de que a segregaqao dos diferentes 
alelos ocorre de maneira independente. 

O catalogo de Victor McKusick, Mendelian inheritance in 
man , lista mais de 10.000 entradas cujo modo de heranqa e pre- 
sumivelmente autossomico dominante, autossomico recessivo, 
dominante ligado ao X, recessivo ligado ao X e ligado ao Y. Essas 
doen^as sao causadas por genes unicos em locus especificos de 
um cromossomo ou de um par de cromossomos. O conheci¬ 
mento da terminologia genetica da heranca e util na abordagem 
dos disturbios mendelianos. A analise da genealogia e do pa- 
drao de transmissao familiar, a identificaqao de uma condiqao 
especifica e o conhecimento do seu modo de heranqa geralmente 
possibilitam a explicaqao do padrao de heramja. 

Terminologia 

Os seguintes termos sao importantes para a compreensao dos 
padroes de heranca. 

1. Dominante e recessivo — Como definidos por Mendel, os 
conceitos dominante e recessivo referem-se a expressao fenotipica 
dos alelos, nao sendo caracteristicas intrinsecas dos locus genicos. 
Portanto, e inapropriado pesquisar “um locus dominante”. 

2. Genotipo — O genotipo significa o status genetico, isto e, os 
alelos que um individuo content. 

3. Fenotipo — O fenotipo e a expressao do genotipo de um in¬ 
dividuo, incluindo sua aparencia, aspectos fisicos, estrutura or- 
ganica e natureza bioquimica e fisiologica. Pode ser modificado 
pelo ambiente. 

4. Pleiotropia — A pleiotropia refere-se ao fenomeno pelo qual 
um unico alelo mutante pode ter efeitos amplos ou expressao em 
diferentes tecidos ou sistemas organicos. Em outras palavras, um 
alelo pode produzir mais de um efeito no fenotipo. Por exemplo, 
a sindrome de Marfan tem manifesta 9 oes em diferentes sistemas 
organicos (esqueletico, cardiaco, oftalmologico, etc.), devidas a 
uma unica mutaqao no gene da fibrilina. 
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5. Penetrancia — A penetrancia refere-se a proporqao de in¬ 
dividuos com um genotipo particular que expressa o mesmo fe¬ 
notipo. A penetrancia e uma proporqao que varia de 0 a 1,0 (ou 
entre 0 e 100%). Quando 100% dos individuos mutantes expres- 
sam o fenotipo, a penetrancia e completa; se alguns individuos 
mutantes nao expressarem esse fenotipo, a penetrancia sera 
denominada incompleta ou reduzida. Portanto, as condiqoes 
dominantes com penetrancia incompleta sao caracterizadas por 
“saltos” de geraqoes com portadores obrigatorios do gene, mas 
nao afetados. 

6. Expressividade — A expressividade refere-se a variabili- 
dade no grau de expressao fenotipica (gravidade) percebida em 
diferentes individuos com o mesmo genotipo mutante. A ex¬ 
pressividade pode ser extremamente variavel ou razoavelmente 
constante, tanto dentro das familias como entre elas. A variabi- 
lidade de expressao intrafamiliar pode ser devida a fatores como 
epistasia, ambiente, antecipaqao genetica, presenqa de fenoco- 
pias, mosaicismo e aleatoriedade (fatores estocasticos). A varia- 
bilidade de expressao interfamiliar pode ser devida aos fatores ja 
mencionados, mas tambem pode ser devida a heterogeneidade 
genetica de locus ou alelica. 

7. Heterogeneidade genetica — Algumas mutaqoes genicas 
diferentes podem produzir fenotipos suficientemente identicos 
ou similares para terem sido considerados tradicionalmente 
como tendo um so diagnostico. Por exemplo, a “anemia” e a 
“deficiencia mental”. Ha dois tipos de heterogeneidade genetica: 
a de locus e a alelica. 

A. Heterogeneidade de locus — A heterogeneidade de 
locus descreve um fenotipo causado por mutaqoes em mais de 
um locus genico; isto e, mutaqoes em diferentes locus causam o 
mesmo fenotipo ou um grupo de fenotipos que parecem razoa¬ 
velmente similares para terem sido classificados como uma so 
doenqa, “entidade” clinica ou espectro diagnostico. Um exemplo 
e o da sindrome de Sanfilippo (mucopolissacaridoses tipos IIIA, 

B, C e D), em que o mesmo fenotipo e produzido por quatro 
deficiencias enzimaticas diferentes. 

B. Heterogeneidade alelica — Esse termo se aplica a um fe¬ 
notipo que causa diferentes muta^oes em um unico locus genico. 
Como exemplo, a fibrose cistica pode ser causada por muitas altera- 
qoes genicas diferentes, como a homozigose para a mutaqao comum 
AF508, ou a heterozigose de A F508 e uma mutaqao R117H, esse 
ultimo exemplo representando a heterozigose composta. 

8. Heterogeneidade fenotipica ou "heterogeneidade cli¬ 
nica" — Esse termo descreve a situaqao em que mais de um feno¬ 
tipo e causado por diferentes mutaqoes alelicas em um unico locus. 
Por exemplo, diferentes mutaqoes no gene FGFR2 podem causar 
diferentes disturbios de craniossinostose, incluindo as sindromes 
de Crouzon, de Jackson-Weiss, de Pfeiffer e de Apert. Essas sin¬ 
dromes sao clinicamente distinguiveis e sao devidas a presenqa de 
diversas mutaqoes genicas no interior de genes unicos. 

9. Homozigoto — Uma celula ou um organismo que tern alelos 
identicos em um locus particular e denominado homozigoto. 
Por exemplo, um paciente com fibrose cistica com a muta^ao 
A F508 em ambos os alelos deve ser considerado homozigoto 
para essa mutaqao. 


10. Heterozigoto — Uma celula ou um organismo que tern ale¬ 
los nao identicos em um locus genico e denominado heterozi¬ 
goto. Em condiqoes autossomicas dominantes, uma mutaqao de 
somente uma copia do par de genes e tudo o que e necessario 
para resultar em um estado morbido. No entanto, um individuo 
que e heterozigoto para um disturbio recessivo nao manifestara 
os sintomas (ver proxima seqao). 

On-line Mendelian Inheritance in Man: http://www.ncbi.nlm.nih. 
gov/entrez/query.fcgi?db=OMIM 

Padroes hereditarios 

Heranca autossomica dominante 

A heranqa autossomica dominante apresenta as seguintes carac- 
teristicas: 

1. Se um genitor for afetado, o risco de cada filho herdar o gene 
dominante anormal sera de 50%, ou Vi. Isso e verdadeiro 
mesmo se o gene for penetrante ou nao no genitor. 

2. Na mesma familia, os individuos afetados podem apresentar 
expressividade variavel. 

3. A nao penetrancia e comum, e a taxa de penetrancia varia 
para cada condiqao de heranqa dominante. 

4. Tanto os homens como as mulheres podem transmitir o gene 
anormal aos filhos de ambos os sexos, embora as manifestaqoes 
possam variar de acordo com o sexo. Por exemplo, a calvicie 
padrao e um traqo dominante, mas afeta somente os homens. 
Nesse caso, o traqo e considerado influenciado pelo sexo.* 

5. A heranqa dominante e comumente vertical, isto e, a con- 
diqao passa de uma geraqao para a seguinte em um modo 
vertical (Figura 35-4). 

6. Em alguns casos, o paciente parece ser o primeiro indivi¬ 
duo afetado na familia. Esse aparecimento espontaneo 



Legenda: 

□ ~\ n v !”■ Manchas cafe 

Homem Escohose |_5 com leite 

(^ Mulher Neurofibromatose ^ | ^g|g^g| a 

▲ Figura 35-4 Heranca autossomica dominante. Expressivi¬ 
dade variavel da neurofibromatose tipo 1. 


* N. de T. De acordo com a maioria dos autores, a calvicie e um tra<;o au- 
tossomico influenciado pelo sexo, uma vez que e possivel a existencia de 
mulheres calvas, inexistindo limita<; 6 es anatomicas ou outras que impe- 
9 am sua manifesta^ao. A caracteristica limitada pelo sexo, como consta 
no original, embora tambem autossomica, afeta uma estrutura ou funt;ao 
presente somente em um dos sexos, devido a diferen<;as anatomicas. 
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frequentemente e causado por uma muta^ao nova. A taxa de 
muta^ao aumenta com a idade paterna avan 9 ada (em par¬ 
ticular apos os 40 anos). 

7. As explicates para uma historia familiar negativa incluem: 

(a) Nao paternidade. 

(b) Penetrancia reduzida ou manifesta^oes leves em um dos 
genitores. 

(c) Mosaicismo da linhagem germinativa (i.e., mosaicismo 
nas celulas germinativas de qualquer genitor). Esse tipo 
de mosaicismo pode mimetizar a heran^a autossomica 
recessiva, porque leva a situates em que dois filhos de 
genitores completamente normals sao afetados por um 
disturbio genetico. O melhor exemplo disso e a osteoge- 
nese imperfeita tipo II. 

(d) A anormalidade presente no paciente pode ser uma fe- 
nocopia, ou pode ser uma anormalidade semelhante, 
mas geneticamente diferente, com um modo de herampa 
distinto. 

8. Como regra geral, os tracpos dominantes frequentemente sao 
mais relacionados com anormalidades estruturais de uma 
proteina. 

9. Se uma anormalidade representa uma muta^ao nova de um 
tracpo dominante, os genitores do individuo afetado correm 
um risco baixo durante as gestates subsequentes. O risco 
para um irmao afetado ainda e levemente aumentado em re- 
lacpao ao risco da populato geral, em razao da possibilidade 
do mosaicismo de linhagem germinativa. 

10. As optes preventivas disponiveis para as futuras gesta^oes 
incluem diagnostico pre-natal, insemina^ao artificial e doa- 
9 ao de ovulos ou espermatozoides, dependendo do genitor 
que tern o gene anormal. 

B. Heranca autossomica recessiva 

A caracteristica autossomica recessiva tambem tem algumas ca- 

racteristicas distintivas: 

1. O risco de recorrencia para os genitores de uma crian 9 a afe- 
tada e de 25%, ou 14, para cada gesta 9 ao. A frequencia de 
portadores do gene (heterozigotos) na popula 9 ao geral pode 
ser usada para se avaliar o risco de ter um filho afetado com 
um novo parceiro, para irmaos nao afetados e para os pro- 
prios individuos afetados. 

2. Existe menos variabilidade entre as pessoas afetadas. Os ge¬ 
nitores sao heterozigotos e clinicamente normals. (No en- 
tanto, ha exce 9 oes a essa regra. Por exemplo, os heterozigotos 
para a anemia falciforme podem vir a ser sintomaticos, caso 
se tornem hipoxicos.) 

3. Homens e mulheres sao igualmente afetados. 

4. A heran 9 a e horizontal; a prole pode ser afetada (Fi- 
gura 35-5). 

5. Em geral, a historia familiar e negativa, com exce 9 ao dos 
irmaos. Entretanto, em cond^oes comuns como a fibrose 
cistica, um familiar em segundo ou terceiro grau pode ser 
afetado. 

6. As cond^oes recessivas frequentemente sao associadas a de- 
feitos enzimaticos. 

7. Em raras ocasioes, uma crian 9 a com disturbio recessivo e 
cariotipo normal pode ter herdado ambas as copias do gene 



Legenda: 

Afetado I I / -~n Casamento 

(fibrose cistica) I I consanguineo 

Heterozigoto(a) ou portador(a) 

▲ Figura 35-5 Heranca autossomica recessiva; fibrose cistica. 

anormal de um genitor e nenhuma do outro. Essa dissomia 
uniparental foi descrita pela primeira vez em uma menina 
com fibrose cistica e atraso de crescimento. 

8. As op 9 oes disponiveis para futuras gesta 9 oes incluem diag¬ 
nostico pre-natal, ado 9 ao, insemina 9 ao artificial e doa 9 &o de 
ovulos ou espermatozoides. 

C. Heranca ligada ao X 

Quando um gene para um disturbio especifico esta localizado no 
cromossomo X, diz-se que esse disturbio e ligado ao X, ou ligado 
ao sexo. As mulheres podem ser homozigotas ou heterozigotas, 
porque tem dois cromossomos X. Os homens, em compensa 9 ao, 
tem somente um X; portanto, sao considerados hemizigotos para 
todos os genes localizados em seu cromossomo X. A gravidade 
de qualquer disturbio e maior nos homens do que nas mulheres 
(em uma familia especifica). De acordo com a hipotese de Lyon, 
devido a um dos dois cromossomos X estar inativado em cada 
celula, e essa inativa 9 ao ser casual, o quadro clinico nas mulhe¬ 
res depende da porcentagem de alelos mutantes versus normals 
inativados. O cromossomo X so e inativado aproximadamente 
aos 14 dias de gesta 9 ao, e partes de seu bra 90 curto permanecem 
ativas ao longo da vida. 

1. Heranca recessiva ligada ao X — Os seguintes aspectos sao 
caracteristicos da hera^a recessiva ligada ao X: 

1. Os homens sao afetados, e as mulheres heterozigotas sao nor¬ 
mals ou tem manifesta 9 oes leves. 

2. A heran 9 a e transversal (ou diagonal) ao longo do lado ma- 
terno da familia (Figura 35-6A). 

3. Uma mulher heterozigota tem 50% de probabilidade de que 
suas filhas sejam tambem heterozigotas (portadoras) e 50% 
de que seus filhos sejam afetados. 
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Legenda: 

| Distrofia muscular de Duchenne 
0 Heterozigota ou portadora 
t Falecido 



Legenda: 

■ Homem afetado 
(^) Mulher afetada 

▲ Figura 35-6 A: Heranca recessiva ligada ao X. B: Heranca dominante ligada ao X. 


4. Todas as filhas de um homem afetado sao heterozigotas 
(portadoras), mas nenhum de seus filhos e afetado. 

5. Em alguns disturbios ligados ao X, a taxa de mutaqao e alta, 
principalmente quando o homem afetado morre ou e tao in- 
capacitado pelo disturbio que e improvavel sua reproduqao. 
Em situaqoes como essas, acredita-se que a mutaqao ocorra 
como uma mutapao nova no homem afetado, e na mae, em 
cada terqa parte das ocasioes, e que esteja presente nas gera- 
qoes anteriores em um terqo delas. Por essa razao, o aconse- 
lhamento genetico pode ser dificil em famflias com um caso 
isolado. 

6. Em raras ocasioes, uma mulher pode ser completamente afe¬ 
tada. Varios mecanismos podem explicar essa possibilidade: 
(a) lyonizaqao desfavoravel; (b) cariotipo 45, X; (c) homozi- 
gose para o gene anormal; (d) translocaqao X-autossomo, ou 
outra alterapao estrutural de um cromossomo X, em que o 


X de estrutura normal e preferentemente inativado; (e) dis- 
somia uniparental; e (f) inativaqao nao casual, que pode ser 
controlada por um gene autossomico. 

2. Heranca dominante ligada ao X — O padrao da heranqa do¬ 
minante ligada ao X e muito menos comum do que o tipo recessivo 
ligado ao X Os exemplos incluem a incontinencia pigmentar e a 
hipofosfatemia ou raquitismo resistente a vitamina D. Os seguintes 
aspectos sao caracteristicos da heranpa dominante ligada ao X 

1. A mulher heterozigota e sintomatica, e a doenqa e duas vezes 
mais comum nas mulheres, porque elas tem dois cromosso- 
mos X que podem apresentar a mutaqao. 

2. As manifestaqoes clinicas sao mais variaveis nas mulheres do 
que nos homens. 

3. O risco de que a prole de mulheres heterozigotas seja afetada 
e de 50%, independentemente do sexo. 
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4. Todas as filhas dos homens afetados, mas nenhum dos seus 
filhos, terao esse disturbio (ver Figura 35-6B). 

5. Ainda que mulheres homozigotas sejam possiveis (princi- 
palmente em uma populaijao consanguinea), devem ser 
gravemente envolvidas. Toda a sua prole tambem deve ser 
afetada, porem mais levemente. 

6. Alguns disturbios (p. ex., incontinentia pigmentar) sao le- 
tais nos homens (e nas mulheres homozigotas). As mulheres 
afetadas tern duas vezes mais filhas do que filhos e incidencia 
aumentada de abortos espontaneos, pois os homens afetados 
serao abortados espontaneamente. O cariotipo 47,XXY tern 
possibilitado que os homens afetados sobrevivam. 

D. Heranca ligada ao Y 

Na heranqa ligada ao Y, tambem conhecida como heranqa 
“holandrica”, os disturbios sao causados por genes localizados no 
cromossomo Y. Essas condiqoes sao raras, com apenas aproxi- 
madamente 40 entradas listadas no catalogo de McKusick. Nesse 
tipo de heranqa, e observada a transmissao de homem para 
homem, com todos os filhos dos homens afetados sendo tam¬ 
bem afetados, mas nenhuma filha ou nenhuma mulher sendo 
afetada. 


HERANCA MULTIFATORIAL 

Muitas caracteristicas comuns, como a altura, sao familiares e re¬ 
sultant da aqao de genes multiplos, em vez de genes unicos. A he- 
ranqa desses traqos e descrita como poligenica ou multifatorial. 
Esse ultimo termo reconhece que os fatores ambientais, como 
a dieta, tambem contribuem para esses traqos. Os geneticistas 
estao descobrindo, agora, que os genes multiplos frequentemente 
sao expressos em hierarquias, nas quais a aqao de poucos genes 
(dois ou tres) explicam a maior parte da varia^ao observada nas 
populates afetadas. 

Os estudos de gemeos mostraram-se uteis na determina- 
qao da importancia relativa dos fatores geneticos versus fatores 
ambientais na expressao de traqos poligenicos. Se os fatores 
geneticos forem de pouca ou nenhuma importancia, a concor- 
dancia entre os gemeos monozigoticos e os gemeos dizigoticos 
devera ser igual. (Os gemeos dizigoticos nao sao mais similares 
geneticamente entre eles do que a outros irmaos quaisquer.) Se 
uma anormalidade for completamente genetica, a concordan- 
cia entre os gemeos identicos deveria ser de 100%. Em condi- 
qoes poligenicas, a taxa de concordancia para gemeos identicos 
e geralmente mais alta do que a observada entre os gemeos fra- 
ternos, mas ainda nao alcanna 100%, indicando que ambos os 
fatores, geneticos e ambientais, estao desempenhando papeis 
nessas condi^oes. 

Muitos disturbios e anormalidades congenitas que sao evi- 
dentemente familiares, mas nao segregam como traqos men- 
delianos (p. ex., autossomico dominante, recessivo), mostram 
heranqa poligenica. Na maior parte, essas cond^oes manifes- 
tam-se quando sao ultrapassados os limiares das aqoes de genes 
aditivos ou de fatores ambientais contribuintes. Muitos distur¬ 
bios comuns, variando de hipertensao, acidente vascular cerebral 
e tromboflebite a traqos comportamentais, como o alcoolismo, 



demonstram heranqa multifatorial (poligenica). Alguns defeitos 
congenitos, incluindo doenqa cardiaca congenita isolada, fissura 
labiopalatina e defeitos do tubo neural, tambem apresentam he- 
ranqa poligenica. Os defeitos do tubo neural fornecem um bom 
modelo ilustrativo de como a identificaqao das contributes ge- 
neticas e ambientais para os traqos multifatoriais pode conduzir 
a medidas preventivas. 

A hera^a poligenica ou multifatorial tern varias caracteris¬ 
ticas distintivas: 

1. O risco para familiares de pessoas afetadas e aumentado. O 
risco e mais elevado para familiares em primeiro grau (que 
tern 50% de seus genes em comum) e mais baixo para paren- 
tescos mais distantes, embora o risco para esses ultimos seja 
superior ao da populac^ao geral (Quadro 35-3). 

2. O risco de recorrencia varia com o numero de membros afe¬ 
tados na familia. Por exemplo, apos nascer uma crianqa com 
um defeito do tubo neural, o risco de recorrencia e 2-3%. Se 
nascer uma segunda crianqa afetada, o risco para todos os 
futuros irmaos aumentara para 10-12%. Isso se diferencia 
das doenqas monogenicas, em que o risco e o mesmo, nao 
importando quantos membros da familia sao afetados. 

3. O risco e mais elevado se o defeito for mais grave. Na doenqa 
de Hirschsprung, outra condi^ao poligenica, quanto mais 
longo for o segmento aganglionar, mais alto sera o risco de 
recorrencia. 

4. As proporqoes sexuais podem ser desiguais. Se existir uma 
discrepancia marcante, o risco de recorrencia sera mais alto 
se uma crianqa do sexo menos comumente afetado tiver o 
disturbio. Isso faz supor que sejam necessarios mais fatores 
geneticos para elevar o sexo mais resistente a esse disturbio 
acima do limiar. Por exemplo, a estenose pilorica e mais 
comum em meninos. Se a primeira crianqa afetada for uma 
menina, o risco de recorrencia sera mais alto do que se a 
crianqa fosse um menino. 

5. O risco para a prole de uma pessoa afetada e aproximada- 
mente igual ao risco para irmaos, supondo-se que o conjuge 
de uma pessoa afetada tenha historia familiar negativa. No 
entanto, para muitas condiqoes, o casamento preferencial 
(casamento entre semelhantes) soma-se aos riscos na prole. 

HERANCA NAO MENDELIANA 
Regulacao epigenetica 

Embora o desenvolvimento seja regulado pelos genes, ele e 
iniciado e sustentado por processos nao geneticos. Os eventos 
epigeneticos sao pontos de interaqao entre os programas do de¬ 
senvolvimento e os ambientes fisico-quimicos nas celulas em 
diferenciaqao. A impressao genomica e a metilaqao do DNA sao 
exemplos de processos epigeneticos que afetam o desenvolvi¬ 
mento. Certos genes importantes na regulaqao do crescimento 
e da diferencia^ao sao regulados, eles proprios, por modifica- 
^ao quimica que ocorre em padroes especificos nos gametas. 
Por exemplo, os genes que sao metilados sao “desligados” e nao 
transcritos. O padrao de quais genes serao metilados pode ser 
determinado ou afetado pelo sexo do genitor de origem (ver 
proxima seqao). As vezes, a expressao dos genes que sofreram 
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Quadro 35-3 Riscos empiricos para alguns disturbios 
congenitos 

Anencefalia e espinha bifida: incidencia (media) 1:1.000 
Uma crianca afetada: 2-3% 

Duas criancas afetadas: 10-12% 

Urn genitor afetado: 4-5% 

Hidrocefalia: incidencia 1:2.000 recem-nascidos 
Ocasional heranca recessiva ligada ao X 
Freguentemente associada a defeito do tubo neural 
Algumas etiologias ambientais (p. ex., toxoplasmose) 

Risco de recorrencia, uma crianca afetada 
Hidrocefalia: 1% 

Alguma anormalidade do sistema nervoso central: 3% 

Fissura labial e/ou palatina nao sindromica: incidencia (media) 1:1.000 
Uma crianca afetada: 2-4% 

Urn genitor afetado: 2-4% 

Duas criancas afetadas: 10% 

Urn genitor afetado, uma crianca afetada: 10-20% 

Fissura palatina nao sindromica: incidencia 1:2.000 
Uma crianca afetada: 2% 

Duas criancas afetadas: 6-8% 

Urn genitor afetado: 4-6% 

Urn genitor afetado, uma crianca afetada: 15-20% 

Doenca cardiaca congenita: incidencia 8:1.000 
Uma crianca afetada: 2-3% 

Urn genitor afetado, uma crianca afetada: 10% 

Pe torto: incidencia 1:1.000 (homens:mulheres = 2:1) 

Uma crianca afetada: 2-3% 

Luxacao congenita do quadril: incidencia 1:1.000 
(mulheres > homens) com notavel variacao regional 
Uma crianca afetada: 2-14% 

Estenose pilorica: incidencia, homens: 1:200; mulheres: 1:1.000 
Caso-indice (ou paciente-indice) masculino 


Irmaos 

3,2% 

Filhos 

6,8% 

Irmas 

3,0% 

Filhas 

1,2% 

Caso-indice (ou paciente-indice) feminino 

Irmaos 

13,2% 

Filhos 

20,5% 

Irmas 

2,5% 

Filhas 

11,1% 


impressao genomica pode limitar-se a orgaos especificos (p. ex., 
cerebro), e a impressao pode ser relaxada, perdendo-se grupos 
metila a medida que o desenvolvimento progride. A disrupqao 
da impressao atualmente e reconhecida como um fator contri- 
buinte para as sindromes de defeitos congenitos (descritas pos- 
teriormente, neste capitulo). Certas tecnicas desenvolvidas para 
auxiliar os casais inferteis (tecnologia reprodutiva avanqada) 
podem afetar os processos epigeneticos e ocasionar disturbios 
geneticos na prole concebida por meio desses metodos. 

Niemitz EL, Feinberg AP: Epigenetics and assisted reproductive 
technology: A call for investigation. Am J Hum Genet 2004; 
74:599 [PMID: 14991528], 

Impressao genomica 

Ainda que os homologos dos pares cromossomicos possam pa- 
recer identicos nas analises cariotipicas comuns, sabe-se, atual¬ 
mente, que a origem parental de cada homologo pode afetar a 
categoria dos genes que realmente sao transcritos e a dos que 
sao inativados. O termo impressao refere-se ao processo em que 
ocorre a transcri^ao preferencial de certos genes, dependendo 
da origem parental, isto e, em qual homologo (materno ou pa- 
terno) o gene esta localizado. Certos cromossomos, particular- 
mente o cromossomo X e os autossomos 15, 11 e 7, tem regioes 
de impressao genomica em que alguns genes so sao lidos de um 
homologo (i.e., o alelo materno ou o paterno) em circunstancias 
normals, e o gene localizado no outro homologo e geralmente 
inativado. Podem surgir erros nessa impressao, decorrentes de 
dissomia uniparental (em que a copia genica de um genitor esta 
faltando), de uma deleijao cromossomica que causa perda do 
gene normalmente transcrito ou de mutaqoes nos genes que so- 
freram impressao e que geralmente codificam a transcri^ao ou 
a inativa<;ao de outros genes situados na dire^ao 3'. Um bom 
exemplo de como a impressao genomica pode afetar as doenqas 
humanas e o da sindrome de Beckwith-Wiedemann (BWS), cujo 
gene esta localizado no cromossomo 1 lp 15. 

Cohen MM et al.: Overgrowth Syndromes. Oxford University Press, 
2002 . 

Antecipacao genetica 

Os geneticistas cunharam o termo “antecipaqao” para descrever 
um padrao incomum de heranca, em que os sintomas se mani- 
festavam em idades mais precoces e com gravidade aumentada, 
a medida que as caracteristicas eram transmitidas as geraqoes 
subsequentes. O mapeamento dos genes responsaveis por esses 
disturbios levou-os a descoberta de que certas sequencias re- 
petidas de DNA, nos locus das doenqas, eram instaveis quando 
transmitidas por meio da meiose. As sequencias repetidas de 
DNA, em particular as trincas ou trinucleotideos (p. ex., CGG e 
CAG), tendiam a aumentar seu numero de copias. A proponjao 
que essas sequencias de repetiqoes trinucleotidicas se expan- 
diam, afetavam a expressao dos genes e produziam sintomas. 
Curiosamente, todos os disturbios que sofrem expansao das 
repetiqoes trinucleotidicas detectados ate o presente produzem 
sintomas neurologicos, progressives em sua maioria. Em geral, 
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o tamanho da expansao de repetiqoes trinucleotidicas esta 
aproximadamente correlacionado com a dura^ao e a gravidade 
dos sintomas. As razoes para a instabilidade meiotica dessas 
sequencias ainda nao sao compreendidas. Aparentemente, os 
mecanismos envolvem interaqoes entre a estrutura do DNA 
(p. ex., a formaijao de al^as em forma de grampo de cabelo) 
e as enzimas de replica^ao (complexos de DNA-polimerase) 
durante a meiose. 

A instabilidade das repethjoes trinucleotidicas pode modifi- 
car a heranqa de traqos autossomicos dominantes ou recessivos 
e ligados ao X. Os disturbios autossomicos dominantes incluem 
varias ataxias espinocerebelares, a doenqa de Huntington e 
distrofia miotonica. A expansao de repethjoes trinucleotidicas 
instaveis contribui ao menos para um disturbio autossomico 
recessivo, a ataxia de Friedreich. O disturbio ligado ao X mais 
comum, demonstrando instabilidade das repethjoes trinucleoti¬ 
dicas e expansao, e a sindrome do X fragil. 

Heranca mitocondrial 

As doenqas mitocondriais podem ser causadas tanto por genes 
nucleares como por genes mitocondriais. Os primeiros genes 
seguem a hera^a mendeliana, sendo AR, AD ou ligados ao X, 
e os ultimos demonstram heramja mitocondrial. O DNA mito¬ 
condrial e de fita dupla, circular e menor do que o DNA nuclear, 
sendo encontrado no citoplasma, onde codifica as enzimas en- 
volvidas na fosforilaijao oxidativa, que gera o trifosfato de adeno- 
sina. Desde a decada de 1990, os enormes avampos tecnologicos 
e os registros clinicos aperfeiqoados tern propiciado o melhor 
conhecimento das interessantes doempas causadas por muta^oes 
no DNA mitocondrial (DNAmt). 

As doen^as mitocondriais podem ser associadas a deletes 
ou duplicates no DNAmt. No entanto, ha um efeito de limiar, 
dependendo da heteroplasmia (ver a seguir). Devido a dificul- 
dade de se prever essa classe de doenqas e a variabilidade da 
evolu^ao clinica, muitas vezes e dificil o calculo dos riscos de 
recorrencia especificos. 

As doen^as mitocondriais relacionadas ao DNAmt apresen- 
tam as seguintes caracteristicas: 

1. Essas doen 9 as mostram marcante variabilidade fenotipica. 

2. Sao herdadas pelo lado materno, porque somente o ovulo 
tern todo o material citoplasmatico, e durante o inicio da 
embriogenese qualquer material mitocondrial originado do 
espermatozoide sera eliminado. 

3. Na maioria das doenqas mitocondriais, as celulas sao hete- 
roplasmicas (Figura 35-7), isto e, todas as celulas content 
DNAmt normal e mutado (ou anormal). Na maioria dos 
casos, a propor 9 ao de DNAmt normal para anormal no ga- 
meta materno parece determinar a gravidade da doen 9 a da 
prole e sua idade de inicio. 

4. Os tecidos com as mais altas necessidades de trifosfato de ade- 
nosina — especificamente, o SNC e o musculoesqueletico — 
parecem ser os mais suscetiveis a muta 9 oes no DNAmt. 

5. As celulas somaticas mostram aumento nas muta 9 oes do 
DNAmt e declinio na funqao de fosforila 9 ao oxidativa com 
a idade. Isso explica o inicio mais tardio de algumas dessas 
doenqas, podendo realmente ser uma pista para todo o pro- 
cesso de envelhecimento. 



▲ Figura 35-7 Heranca mitocondrial. As mutacoes sao trans- 
mitidas atraves da linhagem materna. 


Rahman S, Hanna MG: Diagnosis and therapy in neuromuscu¬ 
lar disorders: Diagnosis and new treatments in mitochon¬ 
drial diseases. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2009 Sep;80(9): 
943-953. 


HISTORIA FAMILIAR E GENEALOGIA 

O primeiro passo na coleta de informa 9 oes relativas a genetica 
de um diagnostico sindromico e a constru 9 ao de uma arvore ge- 
nealogica ou linhagem. Pouco utilizada pela maioria dos medi¬ 
cos, a genealogia e um valioso registro de informa 9 oes geneticas 
e clinicas, que e muito mais util na forma visual do que na de 
lista. As sugestoes para a prepara 9 ao de uma arvore genealogica 
incluem as seguintes: 

• Iniciar com o probando — os irmaos e os genitores do pa- 
ciente, e, se possivel, obter uma historia de tres geraqoes. 

• Sempre perguntar sobre consanguinidade. 

• Obter dados de ambos os lados da familia. 

• Perguntar sobre abortos espontaneos, natimortos, infertili- 
dade, filhos entregues para adoqao e individuos falecidos. 

Durante a obten 9 ao da historia familiar, podem ser en- 
contradas informaqoes que nao sao relevantes a elucidaqao da 
causa do problema do paciente, mas podem indicar um risco 
para outros importantes problemas de saude; tais informaqoes 
devem ser acompanhadas e tratadas apropriadamente. Os pro¬ 
blemas de saude que podem surgir consistem em uma historia 
familiar de cancer de mama e ovariano de inicio precoce, ou 
perdas gestacionais multiplas que necessitam de analises cro- 
mossomicas. 

BennettRL et al.: Standardized human pedigree nomenclature: 
Update and assessment of the recommendations of the Na¬ 
tional Society of genetic counselors. J Genet Couns 2008; 17: 
424-433. 
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DISMORFOLOGIA E EMBRIOLOGIA HUMANA 

Os defeitos congenitos sao a principal causa de morte no primeiro 
ano de vida. Sao evidentes em 2-3% dos recem-nascidos e em ate 
7% dos adultos. Atualmente, muitos sao detectados por ultrasso- 
nografia pre-natal. A investigaqao clinica das causas e das conse- 
quencias dos defeitos congenitos e denominada dismorfologia. 

MECANISMOS 

Biologia do desenvolvimento 

A proliferaqao celular e a morte celular programada (apoptose) 
contribuem para a formaijao estrutural do embriao. Os genes 
que controlam esses processos estao sendo identificados. Os pro- 
dutos de outros genes estabelecem vias reguladoras em que alqas 
de sinalizaijao positiva e negativa iniciam e mantem a diferencia- 
^ao celular com precisa harmonia. Atualmente, a biologia celular 
fornece tecnicas que possibilitam o acesso experimental as rotas 
do desenvolvimento. A embriologia tornou-se mais experimen¬ 
tal do que descritiva, e os medicos de clinica geral podem esperar 
que a biologia de sistemas logo comece a informa-los sobre as 
origens de defeitos congenitos especificos. Esse nivel de com- 
preensao abrira caminho para intervenqoes que possivelmente 
impe^am os defeitos congenitos ou os tratem pre-natalmente. 

Interacoes celulares 

O quadro que emerge dos estudos experimentais de morfoge- 
nese e o da hierarquia da expressao genica durante o desenvol¬ 
vimento. A morfogenese comeqa com a expressao de genes que 
codificam os fatores de transcriqao. Essas proteinas ligam-se ao 
DNA em celulas embrionarias indiferenciadas e as recrutam 
para campos de desenvolvimento, grupos de celulas preparadas 
para responder a sinais especificos posteriores no desenvolvi¬ 
mento. Esse recrutamento tambem estabelece as relaqoes espa- 
ciais e orienta as celulas com rela^ao as suas vizinhas. A medida 
que os campos se diferenciam em tecidos identificaveis (p. ex., 
ectoderma, mesoderma e endoderma), a proliferaqao celular, a 
migraqao e a subsequente diferenciaqao sao mediadas por genes 
que codificam proteinas de sinalizaqao celular. 

As proteinas de sinalizaqao incluem os fatores de crescimento e 
seus receptores, moleculas de adesao celular e proteinas da matriz 
extracelular, que proporcionam sustenta^ao e sinais de posiciona- 
mento no interior das estruturas em desenvolvimento. Durante a 
morfogenese, os grupos de celulas preparadas proliferam repeti- 
damente, migram e depois se diferenciam em resposta a fatores de 
crescimento expressos localmente ou a proteinas de sinalizaqao. 
Nessas interacoes, encontram-se recursos para a compreensao 
nao apenas de muitos defeitos congenitos humanos, mas tambem 
do cancer. Os genes que organizam a proliferaqao e a diferencia- 
(jao celular durante o desenvolvimento sao, muitas vezes, precisa- 
mente, os que sofrem muta^ao durante a carcinogenese. 

Fatores ambientais 

Os efeitos de agentes exogenos durante o desenvolvimento 
tambem sao mediados por vias reguladas geneticamente. No 
nivel celular, os xenobioticos (compostos estranhos a natureza) 


causam defeitos congenitos, seja porque perturbam a sinalizaqao 
celular e, desse modo, orientam mal a morfogenese, ou porque 
sao citotoxicos e ocasionam morte excessiva de celulas do pro- 
grama de desenvolvimento normal. 

Em geral, os receptores de farmacos expressos nos embrioes 
e fetos sao as mesmas moleculas que medeiam os efeitos farma- 
cologicos nos adultos. Todavia, os sistemas efetores podem ser 
diferentes, refletindo a morfogenese incompleta e as diferen^as 
entre a fisiologia fetal e a pos-natal. Por um lado, essas circuns- 
tancias permitem a previsao das relates de dose-resposta du¬ 
rante o desenvolvimento; por outro lado, exigem cautela sobre 
os efeitos previsiveis. 

Os xenobioticos devem atravessar a placenta para afetar os te¬ 
cidos embrionarios e fetais. A placenta humana e uma barreira re- 
lativamente boa contra os microrganismos, mas e ineficiente para 
excluir as drogas e outras substancias quimicas. As propriedades 
fisico-quimicas (p. ex., tamanho da molecula, solubilidade e carga) 
que possibilitam a absorqao de substancias quimicas estranhas na 
circulaqao materna tambem possibilitam que elas atravessem a 
placenta. Essa membrana pode metabolizar alguns xenobioticos, 
mas e mais ativa contra hormonios esteroides e contaminantes 
ambientais em baixo nivel do que contra as drogas. 

O momento das exposi^oes a xenobioticos e um determi- 
nante essencial de seus efeitos. Os processos morfogeneticos 
expressam os chamados periodos criticos, durante os quais os 
orgaos em desenvolvimento que eles produzem sao particular- 
mente suscetiveis a um mau desenvolvimento. Nem todos os 
periodos criticos de suscetibilidade estao confinados ao inicio da 
gestaqao; especialmente o cerebro em desenvolvimento e susce- 
tivel a toxicidade durante toda a gestaqao. 

Como ja se abordou, os farmacos sem prescriijao medica, os 
prescritos e as drogas de abuso que sao farmacologicamente ativas 
na mae serao ativos atraves da placenta. A exposiijao a agentes em 
niveis citotoxicos em adultos provavelmente e teratogenica (i.e., 
causa defeitos congenitos). Substancias de abuso, como o alcool, 
que sao toxicas para os adultos, sao previsivelmente toxicas aos 
embrioes e aos fetos. Substancias geralmente seguras em adultos 
tambem serao seguras para os fetos. No entanto, e bom lembrar 
que a fisiologia do embriao e do feto pode diferir da de um adulto 
com rela^o a a^ao da substantia; por isso, sempre deve ser con- 
siderado algum risco de desenvolvimento anormal. A avaliaqao 
dos riscos exige monitoraqao continua das populates expostas a 
farmacos/drogas durante a gestaqao. 

Os efeitos de contaminantes ambientais toxicos sobre o em¬ 
briao e o feto tambem sao dependentes da dosagem. Assim, o 
nivel de exposiqao a uma toxina com frequencia se torna o prin¬ 
cipal determinante do seu risco. As exposi^oes que produzem 
sintomas nas gestantes podem ser consideradas potencialmente 
toxicas aos fetos. 

Os mutagenicos ambientais apresentam um problema espe¬ 
cial. Os experimentos animais indicam altos niveis de exposi^ao a 
agentes mutagenicos que sao tambem teratogenicos. Os principals 
efeitos sao mediados pelo aumento da apoptose em resposta ao 
dano do DNA. Isso e especialmente verdadeiro para o cerebro em 
desenvolvimento. Em doses inferiores, as tentativas para reparar 
o dano do DNA nas celulas embrionarias ou fetais podem levar a 
muta^oes somaticas, que podem contribuir para a carcinogenese 
ou ser expressas como disgenesia organica em mosaico. 
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Os efeitos farmacologicos transplacentarios tambem podem 
ser terapeuticos. £ crescente o potencial para as farmacoterapias 
dos embrioes e dos fetos durante a gestaqao. Por exemplo, a su- 
plementaijao de acido folico pode reduzir os riscos de defeitos 
congenitos como a espinha bifida; os corticosteroides adminis- 
trados maternamente podem induzir sintese fetal e secreijao de 
surfactantes pulmonares antes do parto. 

Fatores mecanicos 

Grande parte do desenvolvimento embrionario e todo o cres- 
cimento fetal ocorrem normalmente em baixa pressao e espatpo 
fornecido pelo llquido amniotico. A perda ou a produtpao ina- 
dequada do llquido amniotico pode ter efeitos desastrosos, pois 
pode romper as membranas placentarias. O rompimento dessas 
membranas no inicio da gestaqao acarreta grandes distor<;6es 
estruturais e, com muita frequencia, letais. Mais tarde, pode 
ocorrer deformaqao ou ate amputaqao das extremidades fetais 
(sequencia de brida amniotica). 

O movimento tambem e importante para a morfogenese. Os mo- 
vimentos fetais sao necessarios para o desenvolvimento normal das 
articulates, sendo os principals determinantes das dobras e vincos 
presentes ao nascer na face, nas maos, nos pes e em outras areas do 
corpo. O pe torto e uma condiijao etiologicamente heterogenea em 
que o pe esta malposicionado ao nascer. Esse defeito resulta, mais 
frequentemente, de constriqao mecanica secundaria a pressao in- 
trauterina, aos musculos fetais fracos ou a fun<;ao neurologica anor- 
mal do que de mau desenvolvimento esqueletico primario. 

O desenvolvimento dos pulmoes e dos rins e particularmente 
sensivel as formas mecanicas. A constriqao toracica, por mau 
desenvolvimento das costelas, falta de llquido amniotico cir- 
cundante ou falta de movimento (respiratpao fetal), leva a graus 
variados de hipoplasia pulmonar, em que os pulmoes sao me- 
nores do que o tamanho normal e desenvolvem menos alveolos. 
A hipoplasia pulmonar mecanicamente induzida e uma causa 
comum de dificuldade respiratoria ao nascer, podendo ser letal. 

A displasia renal cistica e frequentemente associada a obstru- 
qao dos ureteres ou ao escoamento da bexiga. Quando a pressao 
nos sistemas renais coletores obstruidos aumenta, distorce as in- 
teraijoes celulares e altera a histogenese. Os rins em desenvolvi¬ 
mento, expostos a pressoes internas aumentadas durante longos 
periodos, tornam-se finalmente nao funcionais. 

DISMORFOLOGIA CLINICA 

A tarefa mais importante para o clinico que se depara com um 
bebe com um defeito congenito e determinar se o problema e 
isolado ou faz parte de uma embriopatia maior (sindromica). 

Terminologia 

A classificaqao dos aspectos dismorficos tenta refletir os meca- 
nismos do mau desenvolvimento. No entanto, grande parte da 
terminologia que descreve o desenvolvimento anormal em hu- 
manos continua sendo reconhecimento documental e historia de 
padroes anteriores ao conhecimento de sua biologia. Por exemplo, 
os defeitos congenitos sao referidos como malforma<;des, quando 



resultam de processos geneticos ou do desenvolvimento alterados. 
Quando formas fisicas interrompem ou distorcem a morfogenese, 
seus efeitos sao chamados, respectivamente, de disrup^oes e de- 
forma<;6es. O termo displasia e usado para denotar histogenese 
anormal. As malformaqoes que ocorrem em conjunto, com fre¬ 
quencia maior do que a esperada somente pelo acaso, podem ser 
classificadas como pertencentes a associates. As malformacpoes 
cuja ordem de mau desenvolvimento e conhecida podem ser 
referidas como sequencias. Por exemplo, a sequencia de Robin 
(ou anomalidade de Pierre-Robin) e usada para descrever a fenda 
palatina que ocorreu em razao de o crescimento deficiente da 
mandibula (retrognatia) ter deslocado a lingua e impedido o fe- 
chamento posterior do palato. As sindromes sao simplesmente 
padroes recorrentes de um mau desenvolvimento, que tem, em 
muitos casos, uma causa genetica conhecida. 

Avaliacao do neonato dismorfico 

Cuidar de neonatos com defeitos congenitos pode ser muito es- 
tressante. A extensao das anormalidades de um neonato talvez 
nao seja imediatamente aparente, e os genitores, que sentem dor 
e culpa, muitas vezes estao desesperados por informates. Toda- 
via, como com qualquer problema clinico, a historia e o exame 
fisico fornecem a maioria dos indicios para o diagnostico. Os as¬ 
pectos especiais desses procedimentos encontram-se resumidos 
nas setes seguintes. 

A. Historia 

As historias gestacionais quase sempre content importantes pis- 
tas para o diagnostico. As lembrantpas e os relatos parentais apos 
o parto de um neonato anormal sao melhores do que apos um 
nascimento normal. Um calendario obstetrico pode ajudar no 
registro da idade gestacional e nos eventos do primeiro trimestre: 
o ultimo periodo menstrual, o inicio dos sintomas da gravidez, 
a data do diagnostico da gravidez, a data da primeira consulta 
pre-natal e as impressoes do medico sobre o crescimento fetal 
naquela epoca. As historias familiares sempre devem ser revisa- 
das. As historias ambientais devem incluir descriqoes dos habitos 
e dos ambientes de trabalho dos genitores, alem dos medicamen- 
tos utilizados e do uso de drogas, cigarro e alcool. 

B. Exame fisico 

O exame fisico meticuloso e crucial para o diagnostico correto em 
lactentes e criamjas de mais idade dismorficos. Alem dos proce¬ 
dimentos de rotina descritos no Capitulo 1, deve-se dar especial 
aten<;ao as medidas fisicas do recem-nascido (Figura 35-8). As fo- 
tografias sao uteis e devem incluir uma regira para referenda. 

C. Estudos de imageamento e laboratoriais 

Os exames radiologicos e ultrassonograficos podem ser extre- 
mamente uteis na avaliacao de neonatos dismorficos. Os raios X 
de neonatos com aparentes anomalias esqueleticas ou de mem- 
bros devem incluir incidencias do cranio e de todos os ossos 
longos, alem de incidencia frontal e lateral do esqueleto axial. 
Quando indicados, devem ser obtidos raios X do torax e do 
abdome. O pediatra deve consultar um radiologista para o sub- 
sequente exame minucioso. A TC, o RMI e a ultrassonografia sao 




GENETICA E DISMORFOLOGIA 


iwm*u 



Medida 

Variagao (cm) 

Termo 

(38-40 semanas) 

Pre-termo 
(38-40 semanas) 

1 Perimetro cefalico 

32-37 

27-32 

2 Fonti'culo anterior ^ j 

0,7-3,7 


3 Distancia interpupilar 

3,3-4,5 

3,1-3,9 

4 Fissura palpebral 

1,5-2,1 

1,3-1,6 

5 Distancia intercantal interna 

1,5-2,5 

1,4-2,1 

6 Distancia intercantal externa 

5,3-7,3 

3,9-5,1 

7 Filtro 

0,6-1,2 

0,5-0,9 

8 Comprimento da orelha 

3-4,3 

2,4-3,5 

9 Perimetro toracico 

28-38 

23-29 

10 Distancia intermamilar* 

6,5-10 

5-6,5 

11 Altura 

47-55 

39-47 

12 Segmento corporal superior 

Razao- 

13 Segmento corporal inferior 

1,7 


14 Mao (palma ao dedo medio) 

5,3-7,8 

4,1-5,5 

15 Razao do dedo medio para a mao 

0,38-0,48 

0,38-0,5 

16 Penis (osso pubico a ponta da glande) 

2,7-4,3 

1,8-3,2 


* A distancia intermamilar nao deve ultrapassar 25% do peri'metro toracico. 


▲ Figura 35-8 Medidas neonatais. 
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ferramentas diagnosticas uteis, mas sua interpretaijao a vista de 
defeitos congenitos pode exigir experiencia consideravel. 

A analise citogenetica tradicional fornece diagnosticos espe- 
cificos em aproximadamente 5% dos neonatos dismorficos que 
sobrevivem ao periodo neonatal. As anormalidades cromosso- 
micas sao reconhecidas em 10-15% dos neonatos que morrem. 
Com a disponibilidade de microarranjos cromossomicos, sao 
identificadas no minimo 10-15% altera^oes cromossomicas sutis 
adicionais. Note-se que existem muitas variaijoes do numero 
de copias (CNV, de copy number variations ) em diferentes in- 
dividuos; portanto, sua interpretaqao, as vezes, e dificil e requer 
amostras parentais para esclarecimento. Os disturbios comuns, 
como as trissomias do 21 e do 18, podem ser determinadas rapi- 
damente, com o uso de FISH, mas essa tecnica deve ser sempre 
acompanhada de cariotipagem completa. Um cariotipo normal 
nao exclui a presemja de doen^a genetica significativa. Todos os 
casos que necessitem de diagnostico rapido devem ser discutidos 
com um medico geneticista experiente. 

D. Necropsia perinatal 

Quando um neonato dismorfico morre, o exame post mortem 
pode fornecer importantes informaqoes diagnosticas. O pediatra 
deve discutir o caso minuciosamente com o patologista, e sempre 
devem ser obtidas fotografias. Devem ser incluidas tambem ima- 
gens radiologicas sempre que estiverem presentes anomalias de 
membros ou crescimento desproporcional. Os tecidos, em geral 
a pele, devem ser submetidos a analise citogenetica. Os fibroblas- 
tos desses estudos devem ser rotineiramente congelados e preser- 
vados para futuros estudos. O pediatra e o patologista tambem 
devem considerar se ha necessidade de serem obtidas amostras de 
sangue, urina ou outro tecido para analises bioquimicas. Os teci¬ 
dos placentarios e fetais podem ser usados para culturas virais. 

Hudgins L, Cassidy SB: Congenital anomalies. In RJ Martin et al. 
(editors): Fanaroff and Martins Neonatal-Perinatal Medicine — 
Diseases of the Fetus and Infant, 8th ed. Elsevier Mosby, Philadel¬ 
phia, 2006: 561-582. 


DISTURBIOS CROMOSSOMICOS: 
NUMERO ANORMAL 


TRISSOMIAS 

1. Trissomia do 21 (sindrome de Down) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Os aspectos caracterlsticos incluem fissuras palpebrais obli- 
quas para cima, pregas epicanticas, hipoplasia da porcao 
media da face e pequenas orelhas displasicas. 

► Hipotonia generalizada. 

► Deficiencias cognitivas (geralmente de leves a moderadas). 

► Associada a doenca cardiaca congenita e anomalias gas- 
trintestinais. 



A sindrome de Down ocorre em cerca de 1:760 recem-nas- 
cidos. As deficiencias cognitivas sao caracteristicas dessa 
sindrome, assim como a hipotonia generalizada. Os recem-nas- 
cidos podem ter ictericia fisiologica prolongada, policitemia e 
rea^ao leucemoide transitoria. Os problemas de alimenta^ao 
sao comuns durante a primeira infancia. Mais tarde, podem ser 
percebidos problemas que incluem disfun^ao da tireoide, perda 
auditiva, doenqa celiaca e instabilidade atlanto-occipital. A leu- 
cemia e 12-20 vezes mais comum em pacientes com sindrome 
de Down. 

Achados clinicos 

Os principals aspectos fisicos incluem: occipucio achatado, fa¬ 
cies caracteristica (fissuras palpebrais obliquas para cima, pregas 
epicanticas, hipoplasia da porcao media da face e pequenas ore¬ 
lhas displasicas) e anormalidades menores dos membros. Cerca 
de um teredo a metade das crianqas com sindrome de Down tem 
doenca cardiaca congenita, com mais frequencia os defeitos do 
coxim endocardico ou outros defeitos septais. Em aproximada¬ 
mente 15% dos casos, sao observadas anomalias do trato gastrin - 
testinal, incluindo atresias esofagicas e duodenais. 

Information regarding health care guidelines for patients with Down 

syndrome: http://www.downsyn.com/guidelines/healthcare.html 

2. Sindrome da trissomia do 18 

A incidencia da sindrome da trissomia do 18 e de aproximada¬ 
mente 1:4.000 nativivos, e a proportpao de meninos afetados para 
meninas afetadas esta em torno de 1:3. A trissomia do 18 ecaracte- 
rizada por atraso frequentemente grave do crescimento pre- e pos- 
natal, bem como hipertonia. As complicates se relacionam com 
os defeitos congenitos associados. A morte geralmente e causada 
por insuficiencia cardiaca ou pneumonia, que ocorre na primeira 
infancia ou no inicio da segunda infancia, embora uma pequena 
porcentagem de pacientes alcance a idade adulta. As crian^as so- 
breviventes mostram deficiencias cognitivas significantes. 

Achados clinicos 

Os neonatos com trissomia do 18 sao geralmente pequenos para 
a idade gestacional e tem aspectos dismorficos, que incluem: fa¬ 
cies e extremidades caracteristicas (dedos das maos superpostos 
e pes em cadeira de balan^o) e doenca cardiaca congenita (fre¬ 
quentemente defeito do septo ventricular ou ducto arterial per- 
sistente). Para ver quadros clinicos de pacientes com trissomia 
do 18, acesse o seguinte web site: http://medgen.genetics.utah. 
edu/photographs/pages/trisomy_l 8.htm. 

3. Sindrome da trissomia do 13 

A incidencia da trissomia do 13 e de aproximadamente 
1:12.000 nativivos, e 60% dos individuos afetados sao do sexo 
feminino. A maioria dos neonatos com trissomia do 13 tem 
anomalias congenitas que sao incompativeis com a sobreviven- 
cia. As crianqas sobreviventes demonstram deficiencia de cres¬ 
cimento, deficiencias cognitivas, acessos repetidos de apneia, 
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convulsoes e surdez. Em geral, ocorre morte no primeiro ou no 
segundo ano de vida, comumente em consequencia de insufici- 
encia cardiaca ou infecqao. 

Achados ch'nicos 

Os sinais e sintomas incluem aspectos caracteristicos, muitas 
vezes peso normal ao nascer, malformaqoes do SNC, malfor- 
maqoes oculares, fenda labiopalatina, polidactilia ou sindacti- 
lia e doenqa cardiaca congenita. A facies de um neonato com 
trissomia do 13 pode ser observada no seguinte web site: www. 
trisomy.org. 

Tratamento das trissomias 

A. Terapia ch'nica 

Todas as intervenqoes para problemas especificos, como cirurgia 
ou medicaqao para problemas cardlacos, antibioticos para infec- 
qoes e testes de funqao tireoidea, programas de estimulaqao in- 
fantil, educaqao especial e terapias fisicas, ocupacionais e da fala, 
sao indicadas, em especial para a sindrome de Down. O objetivo 
terapeutico e ajudar as crianqas afetadas a se desenvolverem ate 
seu potencial maximo. Deve ser estimulada a participaqao dos 
genitores em grupos de apoio, como a seqao local do National 
Down Syndrome Congress; ver o seguinte web site: http://www. 
ndss.org. 

Para as trissomias do 13 e do 18, nao ha tratamento, alem 
dos cuidados gerais de apoio. A confirmaqao imediata de uma 
suspeita de trissomia do 13 ou do 18 pode ser feita pela tecnica 
FISH. Um grupo de apoio para as familias de crianqas com tris¬ 
somias 13 e 18 que sobrevivem alem da primeira infancia e o 
chamado SOFT; ver o seguinte web site: http://www.trisomy.org. 

B. Aconselhamento genetico 

A maioria dos genitores de neonatos trissomicos tern cario- 
tipo normal. O risco de nascer uma crianqa afetada por uma 
trissomia aumenta com a idade materna. Por exemplo, os ris- 
cos especificos da idade sao aproximadamente 1:2.000 para 
maes com idade inferior a 25 anos, e 1:100 para maes com 
40 anos. O risco de recorrencia para trissomia em futuras ges- 
taqoes e igual a 1:100 acrescido do risco materno especifico 
da idade. 

Se a crianqa tiver uma trissomia resultante de uma translo- 
caqao, e o genitor tiver cariotipo anormal, os riscos serao au- 
mentados. Quando a mae e a portadora de uma translocaqao 
robertsoniana balanceada, ha uma probabilidade de 10-15% 
de que a crianqa seja afetada e de 33% de que a crianqa seja 
tambem portadora da translocaqao balanceada. Quando o pai 
e o portador, ha uma probabilidade inferior a 0,5% de ter outra 
crianqa afetada. Se a crianqa tiver uma translocaqao 21/21 e um 
genitor tambem a possuir, o risco de recorrencia sera de 100%. 

A idade materna a epoca da concepqao e a natureza da alte- 
raqao cromossomica sao importantes no aconselhamento gene¬ 
tico, que e indicado aos genitores de todas as crianqas que tem 
anormalidades cromossomicas. Alem disso, ha disponibilidade 
de diagnostico pre-natal. 


ANORMALIDADES DOS CR0M0SS0M0S SEXUAIS 

1. Sindrome de Turner (monossomia X, 
disgenesia gonadal) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Pescoco alado, facies triangular, baixa estatura, mamilos 
muito afastados (hipertelorismo mamilar), amenorreia e 
ausencia de caracteristicas sexuais secundarias. 

► Associada a coarctacao da aorta e malformacoes genituri- 
narias. 

► Ql geralmente e normal, mas sao comuns deficiencias de 
aprendizagem. 

► Individuos mosaicos podem manifestar somente baixa es¬ 
tatura e amenorreia. 


A incidencia da sindrome de Turner e de 1:10.000 mulheres. 
No entanto, estima-se que 95% das concepqoes com monosso¬ 
mia X sejam abortadas espontaneamente e somente 5% sejam 
nativivas. 

Achados ch'nicos 

As recem-nascidas com sindrome de Turner podem ter pescoqo 
alado, edema das maos e dos pes, coarctaqao da aorta e facies 
triangular caracteristica. Os sintomas tardios incluem baixa esta¬ 
tura, torax em escudo com mamilos muito afastados, ovarios em 
fita, amenorreia, ausencia de caracteristicas sexuais secundarias 
e infertilidade. Algumas jovens afetadas, principalmente as que 
tem mosaicismo, tem somente baixa estatura e amenorreia, sem 
aspectos dismorficos. 

As complicaqoes relacionam-se primariamente a coarctaqao 
da aorta, quando presente. Podem ser observadas malformaqoes 
do trato urinario. Sao comuns as deficiencias de aprendizagem, 
secundarias as dificuldades na integraqao motora-perceptiva. 

Tratamento 

Na sindrome de Turner, a identificaqao e o tratamento de di¬ 
ficuldades perceptivas, antes de se tornarem problematicas, e 
muito importante. A terapia de reposiqao estrogenica possibi- 
lita o desenvolvimento de caracteristicas sexuais secundarias 
e a menstruaqao normal, prevenindo a osteoporose. A terapia 
com hormonio de crescimento e usada para aumentar a esta¬ 
tura das jovens afetadas. As mulheres com 45,X ou 45,X em 
mosaico tem baixa taxa de fertilidade, e as que engravidam 
tem alto risco de perda fetal (aborto espontaneo, — 30%; nati- 
morto, 6-10%). Alem disso, sua prole nativiva tem frequencia 
aumentada de anormalidades cromossomicas, que envolvem 
os cromossomos sexuais ou os autossomos, e malformaqoes 
congenitas. Desse modo, sao indicadas a ultrassonografia e a 
analise cromossomica pre-natais para a prole de mulheres com 
alteraqoes dos cromossomos sexuais. 
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2. Sindrome de Klinefelter (XXY) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► O diagnostico raramente e feito antes da puberdade. 

► As caracten'sticas essenciais induem microrquidia; falta de 
libido; minimos pelos faciais; e constituicao alta eunucoide. 

► Ql pode variar (normal a limitrofe, com pequena porcenta- 
gem mostrando deficiencias cognitivas). 


A incidencia da sindrome de Klinefelter na populaqao recem- 
-nascida e muitas vezes 1:1.000, mas e de cerca de 1% entre os 
homens com deficiencia mental e em torno de 3% entre os ho- 
mens detectados em clinicas de infertilidade. A idade materna 
ao nascer e muitas vezes avanqada. Ao contrario da sindrome de 
Turner, a sindrome de Klinefelter raramente e causa de abortos 
espontaneos. O diagnostico poucas vezes e obtido antes da pu¬ 
berdade, exceto como resultado de diagnostico pre-natal, porque 
os meninos pre-puberes mostram um fenotipo normal. 

Achados clmicos 

Os aspectos caracteristicos, apos a puberdade, incluem micror¬ 
quidia associada a genitalia externa, caso contrario, normal; 
azoospermia; esterilidade; ginecomastia; QI normal a limitrofe; 
pelos faciais reduzidos; falta de libido e de potencia; e consti- 
tuiijao alta eunucoide. Nas variantes cromossomicas com 3 ou 
4 cromossomos X (XXXY e XXXXY), a deficiencia mental pode 
ser grave, podendo estar presentes sinostose radioulnar, anoma- 
lias da genitalia externa e criptorquidia. Em geral, as alteraqoes 
fisicas e mentais associadas a sindrome de Klinefelter aumentam 
a medida que o numero de cromossomos sexuais aumenta. 

Tratamento 

Os homens com sindrome de Klinefelter necessitam de terapia 
de reposiqao da testosterona. A presenqa do cromossomo X extra 
pode possibilitar a expressao do que poderia normalmente ser 
um disturbio ligado ao X, letal. 

3. Sindrome XYY 

Os recem-nascidos com sindrome XYY em geral sao normais. 
Os individuos afetados ocasionalmente podem exibir um padrao 
comportamental anormal desde o initio da infancia, bem como 
deficiencias intelectuais leves. A fertilidade pode ser normal. 
Muitos homens com cariotipo XYY sao normais. Nao ha trata¬ 
mento para esta sindrome. 

4. Sindrome XXX 

A incidencia de mulheres com cariotipo XXX e cerca de 1:1.000; 
essas mulheres sao fenotipicamente normais. No entanto, ten- 
dem a ser mais altas do que o habitual e ter QIs inferiores aos de 
seus irmaos normais. Sao relativamente comuns os problemas de 
comportamento e de aprendizagem. Esse aspecto as diferencia 



dos individuos com XXXX, uma condiqao muito mais rara que 
causa problemas comportamentais mais graves e um fenotipo 
dismorfico semelhante ao da sindrome de Down. 

Jones KL: Smith’s Recognizable Patterns of Human Malformation, 6th 
ed. Elsevier, 2006. 

ANORMALIDADES CROMOSSOMICAS: 

ESTRUTURA ANORMAL 

As anormalidades cromossomicas se apresentam com maior fre- 
quencia em recem-nascidos como anomalias congenitas mul- 
tiplas, em associaijao com atraso do crescimento intrauterino. 
Alem das trissomias descritas, outras alteraijoes cromossomicas 
mais sutis sao tambem comuns. Em alguns casos, um rearranjo 
cromossomico e sutil demais para ser detectado pela cariotipa- 
gem, mas pode ser percebido pela tecnica FISH. A tecnologia 
mais recente, o arranjo (ou microarranjo) de hibridiza^ao geno- 
mica comparativa, possibilita a triagem simultanea de multiplas 
anormalidades cromossomicas submicroscopicas, sendo uma 
ferramenta muito util para avaliar a crianqa com suspeita de uma 
anormalidade cromossomica. 

Embora a maioria dos casos de anormalidade cromossomica 
grave, como as trissomias, seja letal, alguns individuos podem 
sobreviver, se a alteraqao existir na forma de mosaico. Dois 
exemplos disso incluem a trissomia do 8 e a sindrome do olho de 
gato, causada por material genetico extra, que e derivado de um 
segmento do cromossomo 22. 

Vissers LE et al.: Array-based comparative genomic hybridization for 
genome-wide detection of submicroscopic chromosomal abnor¬ 
malities. Am J Hum Genet 2003;73:1261 [PMID: 14628292], 

DISTURBIOS DE DELECAO CROMOSSOMICA 

Ha tres disturbios de deleqao cromossomica comuns, que sao, 
com frequencia, detectados nas analises cariotipicas de rotina e 
facilmente confirmados mediante ensaio de FISH: a sindrome 
lp36-, a sindrome de Wolf-Hirschhorn (4p—) e a sindrome do 
cri-du-chat (5p-)*. As sindromes de microdeleijoes ou de genes 
contiguos referem-se as pequenas deleqoes nao percebidas ime- 
diatamente pela cariotipagem, mas detectadas por FISH. Os mi- 
croarranjos podem identificar essas deletes, assim como outros 
rearranjos cromossomicos sutis. 

1. Sindrome de delecao 1p36 

Os aspectos caracteristicos da sindrome lp36- sao a microcefa- 
lia e um fonticulo (antes denominado fontanela) grande anterior. 
Os defeitos cardiacos sao comuns, e a miocardiopatia dilatada 
pode se apresentar na infancia. Em geral, tambem sao percebidas 
deficiencias intelectuais, hipotonia, perda auditiva e convulsoes. 

2. Sindrome de Wolf-Hirschhorn 

Tambem conhecida como 4p- (delet^ao de 4p 16), esta sindrome 
e caracterizada por microcefalia e desenvolvimento incomum 

* N. de R.T. Sindrome do miado de gato. 
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do nariz e das orbitas, o que produz uma aparencia sugestiva do 
elmo de um antigo guerreiro grego. Outras anomalias comuns 
incluem fissura labiopalatina e defeitos cardiacos e renais. Os 
transtornos convulsivos sao frequentes, e a maioria dos pacientes 
tem deficiencia intelectual grave. 

3. Sindrome do cri-du-chat 

Tambem conhecida como 5p— (deleqao terminal do cromos- 
somo 5p), este disturbio e caracterizado por aspectos facials 
singulares, atraso do crescimento e microcefalia. Os pacientes 
tem choro incomum, semelhante ao miado do gato. A maioria 
dos afetados tem anomalias organicas importantes e deficiencia 
intelectual significativa. 

4. Disturbios de genes conti'guos 

Os tres disturbios de genes contiguos (disturbios de microdele- 
(jao), geralmente suspeitados com base em um fenotipo anormal 
e depois confirmados por ensaio de FISH, sao as sindromes de 
Williams, de Smith-Magenis e velocardiofacial. 

i. Smdrome de Williams 

A smdrome de Williams e um disturbio de genes contiguos que 
envolve o gene da elastina e outros genes adjacentes no cromos- 
somo 7ql 1.2. £ caracterizada por baixa estatura, doen 9 a cardiaca 
congenita (estenose aortica supravalvar); facies grosseira, seme¬ 
lhante a de um elfo, com labios proeminentes; hipercalcemia ou 
hipercalciuria na infancia; atraso do desenvolvimento; e irrita- 
bilidade neonatal, que evolui para uma personalidade excessi- 
vamente amigavel. A restriqao de calcio pode ser necessaria, no 
inicio da infancia, para evitar nefrocalcinose. A hipercalcemia 
com frequencia se resolve durante o primeiro ano de vida. A his- 
toria natural dessa smdrome inclui progressao da doenqa car¬ 
diaca e predisposiqao a hipertensao e osteoartrite da coluna nos 
adultos. A maioria dos pacientes tem deficiencias intelectuais 
leves a moderadas. 

ii. Smdrome de Smith-Magenis 

Esta smdrome e associada a microdeleqao de 17p 11 e e caracteri¬ 
zada por testa proeminente, olhos de localizaijao profunda, labio 
superior em arco de cupido, comportamento automutilante, 
disturbios do sono e deficiencias intelectuais. Alguns pacientes 
tambem tem transtornos convulsivos, perda auditiva, doenqa ti- 
reoidea e anormalidades lipidicas e imunes. 

iii. Smdrome velocardiofacial 
(smdrome de delecao 22q11) 

Tambem conhecida como sindrome de DiGeorge, esta anor- 
malidade foi descrita originalmente em recem-nascidos que 
apresentavam doenqa cardiaca cianotica congenita, em geral 
envolvendo anomalia de grandes vasos; hipoplasia do timo, le- 
vando a imunodeficiencia; e hipocalcemia devida a ausencia das 
glandulas paratireoides. Essa alteraqao cromossomica esta asso¬ 
ciada a um fenotipo muito variavel. Suas caracteristicas incluem, 


ainda, microcefalia leve, fenda palatina ou insuficiencia velofa- 
ringea, atrasos de fala e linguagem e doenqa cardiaca congenita 
(defeito do septo atrial ou ventricular). Defeitos da linha media, 
como hernia umbilical e hipospadias, podem ser anomalias as- 
sociadas. Em alguns casos, os individuos tem aparente predispo- 
siqao a psicoses. 


DISTURBIOS MENDELIANOS 


DISTURBIOS AUTOSSOMICOS DOMINANTES 

Neurofibromatose, sindrome de Marfan, acondroplasia, osteo- 
genese imperfeita e craniossinostoses estao entre os disturbios 
autossomicos dominantes mais bem conhecidos. Ha outros 
disturbios comuns com esse tipo de heran^a: a sindrome de 
Treacher-Collins, associada a um fenotipo craniofacial dis- 
tinto, que inclui hipoplasia malar e mandibular, e a sindrome 
de Noonan, cujo fenotipo e semelhante ao da sindrome de 
Turner, sendo caracterizado por baixa estatura e pescoqo 
alado. Dois outros disturbios geneticos comuns, cujos genes 
causadores foram recentemente identificados como mutantes 
dominantes, sao a sindrome CHARGE e a sindrome de Cor¬ 
nelia de Lange. 

1. Neurofibromatose tipo 1 

A neurofibromatose tipo 1 (NF1) e um dos disturbios autosso¬ 
micos dominantes mais comuns, ocorrendo em 1:3.000 nasci- 
mentos e sendo observado em todos os grupos etnicos. Em geral, 
esse disturbio e progressive, com novas manifesta^oes surgindo 
com o tempo. A neurofibromatose tipo 2 (NF2), caracterizada 
por neuromas acusticos bilaterais, com manifesta^oes minimas 
ou nulas na pele, e uma doen^a diferente, causada por um gene 
distinto. 

O gene para a NF1 localiza-se no bra^o longo do cromos- 
somo 17 e parece codificar uma proteina similar a um fator su- 
pressor de tumor. A NF resulta de muitas muta^oes diferentes 
desse gene, e aproximadamente 50% de todos os casos sao causa- 
dos por mutaqoes novas. £ necessaria a avalia^ao cuidadosa dos 
genitores, para fornecer um aconselhamento genetico acurado. 
Evidencia recente sugere que a penetrancia esta proxima a 100% 
nos individuos portadores do gene, se forem examinados cuida- 
dosamente. 

As manchas cafe com leite podem estar presentes ao nascer, 
e cerca de 80% dos individuos com NF1 terao mais de seis com 
1 ano de vida. Os neurofibromas sao tumores benignos que con¬ 
sistent em celulas de Schwann, fibras nervosas e fibroblastos; 
podem ser individuals ou plexiformes. A incidencia dos nodulos 
de Lisch, que podem ser vistos com uma lampada de fenda, tam¬ 
bem aumenta com a idade. Comumente, os individuos afetados 
tem cabeqa grande, anormalidades osseas percebidas em estudos 
radiograficos, escoliose e amplo espectro de problemas de desen¬ 
volvimento. Embora seu QI medio esteja dentro da amplitude 
normal, e mais baixo do que o de familiares nao afetados. (Para 
mais detalhes sobre avaliatpao clinica e tratamento, ver Capi- 
tulo 23 deste livro.) Informaqoes uteis sao fornecidas no seguinte 
web site: http://www.nfinc.org. 
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Maculas hiperpigmentadas podem ocorrer em outras con- 
diqoes, como as sindromes de Albright, Noonan, Leopard e 
Banayan-Riley-Ruvalcaba (BRR). Os genes para NF1 e as sindro- 
mes de Noonan e Leopard sao moleculas que controlam o ciclo 
celular por meio das vias de transduqao de sinal RAS-MAPK; 
portanto, nao e surpreendente que algumas caracterlsticas pos- 
sam ser compartilhadas. 

2. Smdrome de Marfan 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Anormalidades esqueleticas (criterios de Ghent). 

► Luxacao do cristalino. 

► Dilatacao da raiz da aorta. 

► Ectasia dural. 

► Historia familiar positiva. 


Achados clmicos 

Os testes geneticos para as mutaqoes que causam a slndrome de 
Marfan sao disponlveis, mas seu diagnostico continua ampla- 
mente cllnico e se baseia nos criterios de Ghent (disponlveis em 
http://www.genetests.org). As crianqas se apresentam frequente- 
mente com uma historia familiar positiva, achados esqueleticos 
suspeitos ou complicates oftalmologicas. Com frequencia, os 
sinais motores importantes estao atrasados, devido a frouxidao 
articular e a miopatia leve. Os adolescentes sao propensos a 
pneumotorax espontaneo. Disritmias podem estar presentes. As 
complicates aorticas e valvares nao sao comuns em crianqas, 
mas sao mais provaveis em casos esporadicos. A facies caracte- 
ristica e alongada e estreita, com fissuras palpebrais inclinadas 
para baixo. O palato e ogival, e a dentiqao frequentemente e api- 
nhada. A uvula pode ser bifida. 

A smdrome de Marfan e geneticamente heterogenea. As mu¬ 
tates do gene de protelnas fibrilina 1 ( FBN1 ) sao mais comuns, 
mas as mutates em FBN2 e no gene dos receptores do fator 
de crescimento p-transformante ( TGFBR1 e 2) tambem podem 
produzir fenotipos que se adaptam aos criterios para um diag¬ 
nostico clinico de smdrome de Marfan. 

Diagnostico diferencial 

A homocistinuria deve ser excluida por meio de testes metaboli- 
cos em todos os individuos com aspectos esqueleticos marfanoi- 
des. Um disturbio recessivo ligado ao X, a smdrome de Lujan, 
combina habitus marfanoide com deficiencia cognitiva. Outros 
disturbios do tecido conectivo, a smdrome de Ehlers-Danlos e a 
smdrome de Stickler, tambem devem ser considerados. 

Os genes mutados na smdrome de Marfan tambem podem 
estar mutados em doenqas relacionadas: smdrome de Beal 
(FBN2), smdrome de Shprintzen-Goldberg ( FBN1 ) e a recente- 
mente descrita smdrome de Loeys-Dietz ( TGFBR1 e TGFBR2). 
Encaminha-se o leitor a revisoes disponiveis em: http://www. 
genetests.org para describes desses disturbios. 


Complicacoes 

Os problemas esqueleticos, incluindo a escoliose, sao progressi¬ 
ves. O astigmatismo e a miopia sao muito comuns, e e necessaria 
vigilancia para a luxaqao do cristalino. 

Os problemas clmicos associados mais graves envolvem o 
coraqao. Embora muitos pacientes com smdrome de Marfan te- 
nham prolapso de valva mitral, os problemas mais graves sao a 
dilataqao progressiva da raiz da aorta, que pode causar ruptura 
aneurismal e morte, e a incompetencia valvar aguda ou progres¬ 
siva (aortica com mais frequencia do que mitral). 

As familias e os medicos que desejarem informaqoes adicio- 
nais sobre a smdrome de Marfan podem ser encaminhados a 
National Marfan Foundation (http://www.marfan.org).* 

Tratamento 

A. Terapia ch'nica 

O tratamento clinico dos pacientes com smdrome de Marfan 
inclui vigilancia e manejo apropriado dos problemas oftalmolo- 
gicos, ortopedicos e cardiacos. Sao indicados ecocardiogramas 
seriados para diagnosticar e acompanhar o grau de dilataqao da 
raiz da aorta, que pode ser manejado clinica ou cirurgicamente, 
nos casos mais graves. O bloqueio (3-adrenergico profilatico 
pode desacelerar a velocidade de dilataqao aortica e reduzir o 
desenvolvimento de complicates aorticas. 

O interesse nos efeitos da deficiencia de fibrilina 1 extrace- 
lular levou a descoberta de que a miopatia leve, na slndrome 
de Marfan, reflete a sinalizaqao excessiva pelo fator de cresci¬ 
mento p-transformante (TGFP), um inibidor da diferenciaqao 
dos mioblastos. Estudos com animais sugerem que o aneurisma 
aortico pode ser evitado por antagonistas do TGFP, incluindo 
os bloqueadores de receptores tipo 1 da angiotensina II. Atual- 
mente, estao em andamento estudos investigativos usando essa 
abordagem em pacientes humanos. 

B. Aconselhamento genetico 

Os testes geneticos para mutaqoes em FBN1 e FBN2 , bem como 
em TGFBR1 e TGFBR2 devem ser considerados em todos os in¬ 
dividuos com smdrome de Marfan, uma vez que a penetrancia 
e variavel e, aparentemente, os membros nao afetados da familia 
podem conter e transmitir as mutaqoes. 

3. Acondroplasia 

A acondroplasia — a forma mais comum de displasia esqueletica 
— e causada por uma mutaqao no gene FGFR3. 

Achados ch'nicos 

O fenotipo classico inclui relativa macrocefalia, hipoplasia da 
porqao media da face, nanismo de membros curtos e maos em 
forma de tridente. Esse fenotipo e aparente ao nascer. Os indivi¬ 
duos com acondroplasia sao cognitivamente normals. 


* N. de R.T. No Brasil, a Fundacao Nacional Marfan Brasil congrega por- 
tadores da smdrome e familiares. (www.marfan.com.br) 
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► Tratamento 

A. Terapia ch'nica 

£ necessaria a interventpao ortopedica para os problemas de co- 
luna, incluindo grave lordose lombar e deformidade de giba. A 
cirurgia para aumentar os ossos longos pode ajudar a melhorar a 
fuiK^ao das extremidades superiores. 

O perimetro cefalico, durante a infancia, tem de ser rigoro- 
samente monitorado e registrado em uma ficha de perimetro 
cefalico, especifica para diagnostico. O supercrescimento osseo 
no nivel do forame magno pode levar a hidrocefalia progressiva 
e a compressao do tronco cerebral, podendo justificar uma in- 
tervent^ao cirurgica. 

Muitos pacientes encontram apoio em organiza^oes como a 
Little People of America, cujo web site e o seguinte: http://www. 
lpaonline.org. 

B. Aconselhamento genetico 

A vasta maioria dos casos (aproximadamente 90%) representa uma 
mutaqao nova. Dois genitores heterozigotos* com acondroplasia 
apresentam o risco de 25% de terem um filho homozigoto para mu¬ 
tates de FGFR3, que e uma doenqa letal em homozigose. 

4. Osteogenese imperfeita 

A osteogenese imperfeita (01), ou doenqa dos ossos frageis, e um 
disturbio relativamente comum, causado por mutatpoes no gene 
do colageno tipo I. 

Achados cli'nicos 

Atualmente, ja existem descritos numerosos tipos de 01, mas os 
quatro tipos principals sao: 

• Tipo I, uma forma leve, com incidencia aumentada de fratu- 
ras e escleras azuis. 

• Tipo II, geralmente letal no periodo neonatal, com multiplas 
fraturas congenitas e doencpa pulmonar grave. 

• Tipo III, uma forma grave que causa deformidades osseas sig- 
nificativas, secundarias a multiplas fraturas (das quais muitas 
sao congenitas), escleras azuis, baixa estatura e doentpa pul¬ 
monar restritiva. 

• Tipo IV, outra forma leve com incidencia aumentada de fra¬ 
turas apos o nascimento; e comum dentinogenese imperfeita 
neste tipo. 

► Tratamento 
A. Terapia ch'nica 

O principal avant^o no tratamento de pacientes com 01 foi o 
uso de pamidronato, um composto bisfosfonado, que, segundo 
relato na literatura, reduz a incidencia de fraturas e melhora a 
densidade ossea. Os pacientes devem ser acompanhados por um 
ortopedista experiente, quando forem necessarias cirurgias para 


* N. de T. No original consta hemizygous (hemizigotos), mas esse termo 
so e aplicado aos homens na heran(;a ligada ao X, como consta no item C 
da pagina 1029 deste capitulo. No presente caso, a herantpi e autossomica 
dominante; portanto, o termo correto e heterozigotos. 


colocaqao de haste metalica na cavidade interna dos ossos longos 
( rodding ) e para corrigir a escoliose. Avaliaqoes da audi<;ao sao 
indicadas, devido a associatpao entre 01 e surdez. Tambem e ne- 
cessario um constante acompanhamento dentario. 

B. Aconselhamento genetico 

Os quatro tipos principals de 01 estao associados a muta^oes nos 
genes que codificam o colageno tipo I. A analise de colageno rea- 
lizada nos fibroblastos da pele pode confirmar esse diagnostico, 
tambem sendo possivel a analise do DNA no sangue. As formas 
mais leves podem ser consideradas como resultantes de heran^a 
dominante, e as formas mais graves de 01 geralmente resultant de 
muta^oes novas. 

5. Sindromes de craniossinostoses 

As craniossinostoses sao disturbios dominantes comuns, associa¬ 
dos a fusao prematura das suturas cranianas. Sabe-se atualmente 
que essa classe de disturbios e causada por varias muta^oes nos 
genes FGFR. 

A sindrome de Crouzon e o mais comum desses disturbios e 
esta associada a fusoes de multiplas suturas, mas com membros 
normals. Outras craniossinostoses tem anomalias de membros e 
craniofaciais, incluindo as sindromes de Pfeiffer, Apert, Jackson- 
Weiss e Saethre-Chotzen. 

Os pacientes com craniossinostoses muitas vezes tem orbitas 
rasas, adelgamento da porqao media da face, que pode resultar 
em obstru^ao das vias respiratorias superiores, e hidrocefalia, 
que pode necessitar de cirurgia de desvio. As crianqas com cra¬ 
niossinostoses podem precisar de procedimentos neurocirur- 
gicos e craniofaciais em multiplos estagios, para tratar desses 
problemas, mas geralmente tem inteligencia normal. 

6. Sindrome CHARGE 

A sindrome CHARGE afeta as estruturas derivadas de celulas da 
crista neural rostral, mas tambem inclui desenvolvimento anor- 
mal dos olhos e do mesencefalo. O acronimo CHARGE funciona 
como um meio mnemonico para as anormalidades associadas, 
que incluem colobomas, doentpa cardiaca congenita, atresia das 
coanas, atraso do crescimento, anormalidades genitais (hipoge- 
nitalismo) e anormalidades auditivas, com surdez (em ingles, 
colobomas, congenital heart disease, choanal atresia, growth re¬ 
tardation, genital abnormalities, ear abnormalities). A assimetria 
facial e uma caracteristica comum. Atualmente, sabe-se que a 
CHARGE e causada por mutaqoes no gene CHD7, localizado no 
cromossomo 8q. Um web site com informa^oes sobre a sindrome 
CHARGE e disponivel em: http://www.chargesyndrome.org. 

Vissers LE et al.: Mutations in a new member of the chromodomain 
gene family cause CHARGE syndrome. Nat Genet 2004;36:955 
[PMID: 15300250], 

7. Sindrome de Cornelia de Lange 

A sindrome de Cornelia de Lange e caracterizada por grave 
atraso de crescimento; defeitos de redu^ao dos membros (50%), 
principalmente das maos; doenqa cardiaca congenita (25%); e 
facies estereotipada com hirsutismo, fusao mediana das sobran- 
celhas (sinofris) e labios finos, com extremidades voltadas para 






GENETiCA E DISMORFOLOGIA 


baixo. O curso e a gravidade da sindrome sao variaveis, mas o 
prognostico para a sobrevivencia e o desenvolvimento normal e 
ruim. Mutacpoes do gene NIBPL estao presentes na maioria dos 
pacientes. 

Jones KL: Recognizable Patterns of Human Malformation, 6th ed. 

Elsevier, 2006. 

8. Sindrome de Noonan 

A sindrome de Noonan e um disturbio autossomico dominante 
caracterizado por baixa estatura, doencpa cardlaca congenita, 
anormalidades da conduqao e do ritmo cardlaco, pescocjo alado, 
fissuras palpebrais inclinadas para baixo, perda auditiva e baixa 
implanta^ao das orelhas. Esse fenotipo evolui com a idade, po- 
dendo ser diflcil reconhece-lo em pacientes maiores. Muitas vezes, 
estao presentes atrasos leves do desenvolvimento. Mutaijoes do 
gene PTPN11, um proto-oncogene, causam a maioria dos casos de 
sindrome de Noonan. Os produtos dos proto-oncogenes ajudam a 
controlar o ciclo celular por meio das vias de transdu<;ao de sinal 
RAS-MAPK. Esse controle tambem e afetado por muta^oes em 
outros genes que produzem disturbios similares a sindrome de 
Noonan, mas mais complicados (i.e., as sindromes de Costello e 
cardiofaciocutanea), em que as miocardiopatias sao proeminen- 
tes. Uma vez que as muta^oes que causam a NF1 tambem afetam a 
sinaliza^ao do proto-oncogene RAS, nao e surpreendente que haja 
um subtipo de NF1 com um suposto fenotipo Noonan. 

DISTURBIOS AUTOSSOMICOS RECESSIVOS 

1. Fibrose cistica 

O gene para a fibrose cistica, CFTR, e encontrado no braijo longo 
do cromossomo 7. Aproximadamente 1 em 22 pessoas e portadora 
desse gene. Ja foram identificadas varias mutatpoes diferentes, sendo 
conhecida como A F508 a mais comum na populaijao branca. 

A clonagem do gene causador da fibrose cistica e a identifi- 
ca^ao dessa mutaijao na maioria dos casos mudaram comple- 
tamente o aconselhamento genetico e o diagnostico pre-natal 
para essa doen 9 a, embora o teste de cloretos do suor ainda seja 
importante na confirmacpao diagnostica. 

A identifica^ao da muta^ao A F508 tambem levantou a ques- 
tao da triagem em massa de recem-nascidos, devido a alta fre- 
quencia do gene CFTR na populaijao branca. Alguns Estados 
norte-americanos, como o Colorado, tem oferecido a triagem de 
recem-nascidos pelo ensaio de tripsinogenio, que consegue de- 
tectar 70% dos pacientes com fibrose cistica. Ainda que a detec- 
<pao precoce possa assegurar um bom estado nutricional desde o 
nascimento, a triagem de recem-nascidos e controversa, pois nao 
ha cura para a fibrose cistica. (Para mais detalhes sobre o manejo 
clinico, ver Capltulos 18 e 21.) 

2. Sindrome de Smith-Lemli-Opitz 

A sindrome de Smith-Lemli-Opitz e causada por um erro me- 
tabolico na etapa final da produtpao de colesterol, resultando em 
baixos niveis de colesterol e acumulo do precursor 7-desidroco- 
lesterol (7-DHC). (Ver tambem Capltulo 34.) 



▲ Figura35-9 Crianca com a sindrome de Smith-Lemli-Opitz, 
apresentando adelgamento bitemporal, narinas voltadas para 
cima, ptose palpebral e queixo pequeno. 

Achados clinicos 

Os pacientes com a sindrome de Smith-Lemli-Opitz apresentam 
um fenotipo caracteristico, que inclui aspectos facials dismorfi- 
cos (Figura 35-9), multiplas anomalias congenitas, hipotonia, 
deficiencia de crescimento e deficits intelectuais. Seu diagnostico 
pode ser confirmado por um teste sangulneo simples, procurando 
a presen<;a do precursor, 7-DHC, mas que so pode ser feito em 
laboratories especiais. Ha disponibilidade de testes pre-natais. 

Tratamento 

O tratamento com colesterol pode melhorar a deficiencia de 
crescimento e propiciar a recupera^ao nos problemas clinicos, 
embora nao cure essa doen^a complexa. 

3. Perda auditiva neurossensorial 

Apesar de existir uma marcante heterogeneidade genetica nas 
causas da perda auditiva neurossensorial, incluindo padroes de 
heran<;a dominante, recessiva e ligada ao X, a surdez nao sindro- 
mica, de heranepa recessiva, e a forma predominante de surdez 
hereditaria grave em criamjas. Sao conhecidas varias centenas de 
genes que causam perda auditiva e surdez hereditarias. A perda 
auditiva pode ser condutiva, neurossensorial ou uma combi- 
naijao de ambas; sindromica ou nao sindromica; e pre-lingual 
(antes do desenvolvimento da linguagem) ou pos-lingual (depois 




GENETICA E DISMORFOLOGIA 




do desenvolvimento da linguagem). As formas geneticas de perda 
auditiva sao diagnosticadas por meio de: exames otologicos, au- 
diologicos e flsicos; historia familiar; exames auxiliares (como 
o exame por tomografia computadorizada do osso temporal); e 
testes genetico-moleculares. Esses ultimos testes sao disponiveis 
para muitos tipos de surdez sindromica e nao sindromica, mas 
muitas vezes somente em um contexto cientifico. No ambiente 
clinico, os testes genetico-moleculares sao disponiveis para algu- 
mas condiijoes recessivas, que incluem a sindrome de Usher tipos 
2A (gene USH2A ) e 3 (uma mutaqao em USH3A), e no minimo 
outras seis formas raras de surdez causadas geneticamente. 

Os testes para mutaqoes causadoras de surdez localizadas em 
dois genes mais comuns, GJB2 (que codifica a proteina conexina 
26) e GJB6 (que codifica a proteina conexina 30), desempenham 
um papel proeminente no diagnostico e no aconselhamento ge¬ 
netico. As mutaqoes na conexina 26 estao presentes em 49% dos 
casos de surdez pre-lingual. 

Nance WE: The genetics of deafness.Ment Retard Dev Disabil Res Rev 

2003;9:109 [PMID: 12784229], 

4. Atrofia muscular espinal 

A atrofia muscular espinal (AME, em ingles) e um disturbio neu¬ 
romuscular autossomico recessivo, em que as celulas do corno an¬ 
terior da medula espinal degeneram. O mecanismo para a perda 
de celulas parece envolver a apoptose de neuronios, na ausencia do 
produto do gene SMN1 (neuronio motor sobrevivente), localizado 
no cromossomo 5q. A perda dessas celulas leva a atrofia progres¬ 
siva dos musculos esqueleticos. Esse disturbio tem incidencia de 
aproximadamente 1:12.000, com a maioria dos casos apresentan- 
do-se na infancia. As frequences de portadores aproximam-se de 
1:50 em populates de ancestralidade europeia. 

Achados chnicos 

Sao conhecidos tres subtipos clinicos, com base na idade de ini- 
cio e na taxa de progressao. A AME I e o tipo mais devastador. 
Ao nascer, pode estar presente como uma leve fraqueza, mas e 
claramente visivel aos 3 meses, sendo acompanhada de perda de 
reflexos e fasciculatpoes nos musculos afetados. A progressao da 
doenqa conduz a insuficiencia respiratoria final, geralmente na 
idade de 1 ano. Os sintomas da AME II comeqam mais tarde, 
com fraqueza e reflexos diminuidos, em geral aparentes aos 
2 anos. As criantpas afetadas pela AME III comeqam a se tornar 
fracas a medida que se aproximam da adolescencia. 

Uma deleqao homozigota do exon 7 do gene SMN1 e detec- 
tavel em aproximadamente 95-98% dos casos de todos os tipos 
de AME e confirma o diagnostico. A regiao de SMN1, no cro¬ 
mossomo 5q, e complexa e de apresentaqao variavel, parecendo 
envolver a expressao de genes adjacentes, que incluem um pseu¬ 
dogene SMN2 de localizaqao mais centromerica. Aproximada¬ 
mente 2-5% dos pacientes afetados pela AME serao heterozigotos 
compostos, em que ha uma copia do gene SMN1 com deletpao do 
exon 7 e uma segunda copia com uma mutatpao pontual. 

O diagnostico pre-natal e disponivel mediante testes gene- 
ticos, mas sao recomendadas a cuidadosa analise molecular do 
probando e a demonstrate do estado do portador nos seus 


genitores, uma vez que, alem do problema da possivel heterozi- 
gose composta, 2% dos casos ocorrem em consequencia de uma 
mutaqao em um alelo SMN1. Nesse caso, um dos genitores nao 
e portador, e os riscos de recorrencia sao baixos. A testagem dos 
portadores e complicada adicionalmente por uma duplicate de 
SMN1 em 4% da populate, o que resulta na existencia de dois 
genes SMN1 em um de seus cromossomos. Por isso, a avaliaqao 
do risco reprodutivo, a testagem de portadores e o diagnostico 
pre-natal de AME sao realizados melhor no contexto de um cui- 
dadoso aconselhamento genetico. 

5. Disturbios metabolicos 

A maioria dos erros inatos do metabolismo e de heranqa autos- 
somica recessiva. (Ver Capitulo 34 para explicates detalhadas 
desses disturbios.) 

DISTURBIOS LIGADOS AO X 

1. Distrofias musculares de Duchenne e Becker 

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) resulta de insufi¬ 
ciencia da sintese da distrofina, uma proteina do citoesqueleto 
muscular, cujo gene esta localizado no cromossomo Xpl2. 
Aproximadamente 1:4.000 meninos sao afetados. Mutaqoes no 
mesmo gene que resultam em expressao parcial da distrofina 
produzem um fenotipo menos grave, da distrofia muscular de 
Becker (DMB). Na DMD e na DMB, ocorre degenera^ao pro¬ 
gressiva dos musculos cardiaco e esqueletico. Os meninos com 
DMD mostram fraqueza dos musculos proximais e pseudo-hi- 
pertrofia dos musculos da panturrilha aos 5-6 anos, tornando-se 
nao deambulatorios aos 13. Os niveis de creatinocinase serica 
sao acentuadamente elevados. Os homens com DMD, com fre- 
quencia, morrem na segunda decada de vida, por insuficiencia 
respiratoria e disfunqao cardiaca. O prognostico para DMB e 
mais variavel. Embora os corticosteroides sejam uteis para man- 
ter a forcpa, eles nao desaceleram a progressao do disturbio. 

O gene da distrofina e muito extenso e um alvo comum para 
mutates; em 65% dos casos, podem ser detectadas grandes 
deletes ou duplicates nesse gene. Atualmente, tem sido de- 
senvolvidos metodos para detectar as mutates pequenas ou ate 
pontuais. Os testes mutacionais e a avaliaqao clinica cuidadosa 
estao substituindo as biopsias musculares na realizaqao do diag¬ 
nostico de DMD. 

Um terqo dos casos de DMD que se apresenta com histo¬ 
ria familiar negativa resulta provavelmente de mutates novas. 
O aconselhamento genetico e complicado pelo fato de que 
ocorre mosaicismo da linhagem germinativa para as mutates 
do gene da distrofina em aproximadamente 15-20% das fami- 
lias. Portanto, se foi detectada uma mutaqao em um probando, 
e rotineiramente oferecido o diagnostico pre-natal a sua mae, 
independentemente de seu aparente estado de portadora. E tam- 
bem necessario procurar mutates em todas as irmas dos meni¬ 
nos afetados. Tendo em vista que as mutates, hoje em dia, sao 
detectadas na maioria dos casos de DMD, ha consideravelmente 
menos necessidade de se estimarem os riscos de ser uma porta¬ 
dora com base nos niveis de creatinocinase, ou de usar a ligaqao 
genetica para o diagnostico pre-natal. Todavia, o aconselha¬ 
mento e o diagnostico pre-natal continuam dificeis em algumas 
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familias. (Informaqoes adicionais sobre as distrofias musculares 
estao incluidas no Capitulo 23.) 

2. Hemofilia 

A hemofilia A e um disturbio hemorragico recessivo ligado ao X, 
causado por uma deficiencia na atividade do fator VIII da coa- 
gula^ao. Os individuos afetados desenvolvem um fenotipo varia- 
vel de hemorragias nas articulates e nos musculos, facilidade 
de apresentar equimoses e tempo prolongado de sangramento 
dos ferimentos. Esse disturbio e causado por mutaqoes heteroge- 
neas no gene do fator VIII, que mapeia em Xq28. Sao possiveis 
a detec^ao de portadoras e o diagnostico pre-natal. A reposi^ao 
do fator VIII e efetuada por meio de uma variedade de prepara- 
9 oes derivadas do plasma humano ou de tecnicas recombinantes. 
Embora a terapia de reposi^ao seja eficaz na maioria dos casos, 
10-15% dos individuos tratados desenvolvem anticorpos neu- 
tralizantes, que diminuem sua eficacia. (Ver Capitulo 28 para 
discussao adicional.) 

3. Disturbios metabolicos 

Alguns erros inatos importantes sao herdados como disturbios 
ligados ao X, como a adrenoleucodistrofia. (Ver Capitulo 34 para 
describes detalhadas.) 


DISTURBIOS NAO MENDELIANOS 


DISTURBIOS DE IMPRESSAO GENOMICA 

1. Sindrome de Beckwith-Wiedemann 

A associaqao de macrossomia (tamanho aumentado do corpo), 
macroglossia (lingua aumentada) e onfalocele constitui a sin- 
drome de Beckwith-Wiedemann (BWS), cuja rela^ao com a ex- 
pressao anormal de genes localizados no cromossomo lip 15 e 
atualmente conhecida. Outros aspectos associados incluem hi- 
pertelorismo, pregas incomuns nas orelhas, hipoglicemia infan- 
til devida a hiperinsulinemia transitoria, anomalias congenitas 
multiplas (fenda palatina e anomalias geniturinarias comuns) e 
risco aumentado para certas neoplasias malignas, especialmente 
tumor de Wilms (7-10%). 

O gene IGF2 , de um fator de crescimento, sofre impressao 
genomica, de tal modo que o alelo materno comumente nao e 
expresso durante o desenvolvimento intrauterino. Alteraqoes 
cromossomicas, como duplica^ao da regiao paterna 1 lp 15, ou 
dissomia uniparental (UPD) paterna, estao associadas a BWS. 
A UPD paterna tambem pode levar a perda de expressao de um 
gene supressor de tumor ( H19 ), normalmente lido do homologo 
materno, contribuindo para o aumento da predisposiqao ao can¬ 
cer, visto nesse disturbio. As crian^as afetadas pela BWS devem 
submeter-se a protocolos de vigilancia tumoral, incluindo uma 
ultrassonografia abdominal a cada tres meses, ate a idade de 
7 anos, uma vez que o diagnostico de neoplasias em estagios ini¬ 
tials conduz a uma melhora significativa dos resultados. 

2. Sindrome de Prader-Willi 

A sindrome de Prader-Willi (PWS) resulta da falta de expres¬ 
sao de varios genes impressos, incluindo o SNRPn , localizado no 


cromossomo 15ql 1. As caracteristicas clinicas dessa sindrome 
incluem hipotonia grave na infancia, necessitando, muitas vezes, 
da colocaqao de uma sonda de alimentaqao por gastrostomia. Em 
criampas maiores, a facies caracteristica evolui com o tempo, apre- 
sentando olhos amendoados, com estrabismo frequente. Conside- 
ra-se que baixa estatura, obesidade, hipogenitalismo e maos e pes 
pequenos com dedos afilados estejam associados a deficiencia de 
hormonio do crescimento, sendo agora oferecido o tratamento com 
esse hormonio aos pacientes com PWS. A hiperfagia obsessiva (com 
initio, em geral, aos 3-4 anos) e a marca registrada desse disturbio. 

A deleijao do alelo herdado pelo lado paterno no cromos¬ 
somo 15qll (detectada pela tecnica FISH) e a alteratpao cro- 
mossomica mais comum, causando a sindrome de Prader-Willi, 
seguida pela UPD materna, que e diagnosticada por estudos de 
metilaqao do DNA. 

3. Sindrome de Angelman 

A sindrome de Angelman tambem envolve impressao genomica 
e resultados de varias mutaqoes que inativam o gene da ligase 
da proteina ubiquitina, UBE3A, localizado na mesma regiao do 
cromossomo 15 em que esta o gene SNRPn, o gene impresso 
maternamente envolvido na PWS (ver seijao anterior). O gene 
UBE3A e impresso paternamente, e durante o desenvolvimento 
normal o alelo materno e expresso somente no encefalo. O feno¬ 
tipo classico dessa sindrome inclui deficiencia intelectual grave, 
com prognatismo, convulsoes e acentuado atraso nas habilidades 
motoras, marcha e postura anormal, linguagem pouco desenvol- 
vida e riso paroxistico e movimentaqao da lingua para frente. 

A sindrome de Angelman e causada mais comumente quando 
as sequencias detectaveis por FISH no cromossomo 15ql 1 estao 
deletadas do homologo materno. A dissomia uniparental pa¬ 
terna no cromossomo 15 e a causa menos comum. As muta^oes 
em UBE3A causam esse disturbio em aproximadamente 25% 
dos casos. Os erros de impressao genomica, que talvez estejam 
associados a tecnicas reprodutivas avanqadas, tambem podem 
resultar na sindrome de Angelman. 

Niemitz EL, Feinberg AP: Epigenetics and assisted reproductive 
technology: A call for investigation. Am J Hum Genet 2004; 
74:599 [PMID: 14991528], 

DISTURBIOS ASSOCIADOS A ANTECIPACAO 
1. Distrofia miotonica (autossomica dominante) 

A distrofia miotonica, uma condi^ao autossomica dominante 
caracterizada por fraqueza muscular e espasmos musculares 
tonicos (miotonia), junto a hipogenitalismo, calvicie frontal, 
anormalidades de condu^ao cardiaca e catarata, apresenta-se, 
na maioria dos casos, em adultos. Esse disturbio ocorre quando 
uma repetiijao CTG, no gene DMPK, localizado no cromossomo 
19, expande-se para 50 ou mais copias. Os individuos normais 
tern de 5 a 35 copias da trinca CTG. Os individuos que tern de 
35 a 49 repetiijoes geralmente sao assintomaticos, mas as copias 
de repetiijoes superiores a 35 sao meioticamente instaveis e ten- 
dem a posterior expansao, quando transmitidas as gera^oes sub- 
sequentes. Os individuos com 50-100 copias talvez sejam apenas 
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levemente afetados (p. ex., catarata). A maioria dos individuos 
com copias da repetiqao CTG superiores a 100 tera sintomas ou 
miotonia eletrica quando adulta. 

Quando os alelos instaveis continuam a se expandir e o nu- 
mero de copias se aproxima de 400, os sintomas tornam-se evi- 
dentes nas crianqas. A expansao de mais de 1.000 copias produz 
doenqa fetal e neonatal, que pode ser letal. A expansao de aproxi- 
madamente 200 a 400 copias da repetiqao produz sintomas leves, 
muitas vezes nao detectados clinicamente, ao passo que numeros 
de copias mais elevados (800-2.000) estao associados a manifesta- 
qoes fetais (poli-hidramnios e artrogripose). Isso ocorre com mais 
frequencia quando as repetiqoes instaveis sao transmitidas pela 
mae afetada. Portanto, um componente importante do exame 
diagnostico minucioso de um lactente hipotonico ou fraco e 
a avaliaqao neurologica acurada de ambos os genitores para a 
evidencia de fraqueza ou miotonia. Os testes moleculares que 
medem o numero de repetiqoes CTG sao diagnosticos clinica e 
pre-natalmente. (Ver Capitulo 23 para discussao adicional.) 

2. Ataxia de Friedreich (autossdmica recessiva) 

Os sintomas da ataxia de Friedreich incluem perda de coordenaqao 
(disfunqao cerebelar), com os sinais motores e sensoriais iniciando 
na pre-adolescencia e progredindo durante toda a adolescencia. O 
gene envolvido, FDRA, esta localizado no cromossomo 9. Os indi¬ 
viduos normals content 7-33 repetiqoes GAA nesse locus. Cerca 
de 96% dos pacientes afetados sao homozigotos para expansoes de 
repetiqoes que ultrapassam 66 copias. No entanto, tambem ocor- 
rem muta 9 oes pontuais nesse gene. A instabilidade meiotica para as 
repetiqoes GAA e mais variavel do que para outras, e as contr^oes 
ocorrem mais frequentemente do que as expansoes. As relaqoes 
entre o genotipo e o fenotipo tambem sao mais complexas. Os testes 
diagnosticos moleculares requerem uma cuidadosa interpretaqao 
em relaqao ao prognostico e aos riscos reprodutivos. (Ver Capi¬ 
tulo 23 para discussao adicional.) 

3. Sindrome do X fragil (ligada ao X) 

A sindrome do X fragil, presente em aproximadamente 
1:1.000 homens, e a causa mais comum de deficiencias cognitivas 
no sexo masculino. O gene responsavel e o FMR1, que tern repe- 
tiqoes CGG instaveis na extremidade 5'. Os individuos normais 
tem ate 50 repetiqoes CGG. Os individuos com 51-200 repeti- 
qoes CGG tem uma pre-mutaqao e podem manifestar sintomas 
que incluem traqos fisicos, comportamentais e de desenvolvi- 
mento; insuficiencia ovariana prematura em um subgrupo de 
mulheres; e deterioraqao neurologica progressiva em homens 
mais velhos, denominada FXTAS (sindrome de ataxia-tremor 
associada ao X fragil). Os individuos afetados pela sindrome do 
X fragil (mutaqao completa) tem mais de 200 repetiqoes CGG e 
tambem hipermetilaqao das expansoes CGG e de uma ilha CpG 
adjacente. Essa metilaqao desliga o gene FMR1. O metodo de 
escolha para confirmar o diagnostico dessa sindrome e a analise 
de DNA, em vez dos testes citogeneticos. 

Achados di'nicos 

A maioria dos homens com a sindrome do X fragil apresenta 
deficiencias intelectuais, facies oblonga com orelhas grandes e 


testiculos grandes apos a puberdade. Outros sinais fisicos in¬ 
cluem sintomas sugestivos de um disturbio do tecido conectivo 
(p. ex., articulaqoes hiperextensiveis ou prolapso da valva mi¬ 
tral). Muitos individuos afetados sao hiperativos e mostram au- 
tismo infantil ou comportamento autista semelhante. 

Ao contrario de outros disturbios ligados ao X em que as mu¬ 
lheres heterozigotas sao assintomaticas, as mulheres com a mu- 
taqao completa podem apresentar um fenotipo que varia de um 
QI normal a deficiencia intelectual, e autismo, alem de outros 
problemas comportamentais. 

A expressao clinica da sindrome do X fragil difere na prole 
masculina e feminina, dependendo de qual genitor e o transmissor 
do gene. A pre-mutaqao pode transformar-se em mutaqao com¬ 
pleta apenas quando transmitida por uma mulher. A identificaijao 
da amplificaqao do DNA anormal por analise direta de DNA pode 
confirmar o diagnostico de X fragil em um individuo afetado e 
detectar portadores assintomaticos, de ambos os sexos, do respec¬ 
tive gene. Portanto, a analise de DNA e um teste confiavel para os 
diagnosticos pre- e pos-natais da sindrome do X fragil e facilita o 
aconselhamento genetico. (Consideraqoes sobre o manejo de pa¬ 
cientes com a sindrome do X fragil estao descritas no Capitulo 2.) 

Hagerman PJ.Hagerman RJ: The fragile-X premutation: A maturing 
perspective. Am J Hum Genet 2004;74:805 [PMID: 15052536], 

DISTURBIOS MITOCONDRIAIS 

Foram identificados mais de 100 mutaqoes pontuais e rearranjos 
do DNAmt que estao associados a muitas doenqas humanas. Os 
sintomas dos disturbios mitocondriais sao secundarios a deficien¬ 
cia das enzimas de fosforilaqao oxidativa da cadeia respiratoria, 
que fornecem energia para todas as celulas. As doenqas mitocon¬ 
driais sao geralmente progressivas, com disfunqao neurologica 
que inclui hipotonia, atraso do desenvolvimento e convulsoes. 
Dificuldades oftalmologicas, perda auditiva, disfunqao do trato 
gastrintestinal com deficiencia de crescimento, disfunqoes renal, 
endocrina, cardiaca e autonoma sao alguns dos diversos proble¬ 
mas que podem afetar os pacientes com doenqas mitocondriais. 
Os tres disturbios que se seguem estao entre os mais comuns. 

1. MELAS 

MELAS e um acronimo para encefalopatia mitocondrial, acidose 
lactica e episodios semelhantes a derrames (em ingles, mitochon¬ 
drial encefalopathy\ lactic acidosis and strokelike episodes). Os 
sintomas ocorrem no grupo etario pediatrico e incluem episo¬ 
dios recorrentes que se assemelham a acidente vascular cerebral 
(cegueira, paralisia), cefaleia, vomitos, fraqueza dos musculos 
proximais e nivel elevado de lactato no sangue. ( Nota: O lactato 
pode ser elevado falsamente, de modo secundario as dificuldades 
tecnicas na obtenqao de uma amostra sanguinea de fluxo livre ou 
atraso nas dosagens laboratoriais.) A mutaqao mais comum cau- 
sadora de MELAS esta no gene do RNAt Leu ( A3243G ). 

2. MERRF 

MERRF e um acronimo para epilepsia mioclonica com fibras ver- 
melhas anfractuosas (em ingles, myoclonus epilepsy with ragged 
red fibers). As crianqas com MERRF apresentam varios sintomas 
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neurologicos, incluindo mioclonia, surdez, fraqueza muscular e 
convulsoes. Oitenta por cento dos casos sao devidos a uma mutaqao 
de sentido errado no gene do RNAt L y s mitocondrial ( A8344G ). 

3. Encefalomielopatia necrosante subaguda 
de Leigh 

Muitas anormalidades diferentes na fun^ao da cadeia respiratoria 
levam a doenqa de Leigh, um disturbio muito grave associado a 
perda progressiva dos marcos importantes do desenvolvimento, 
alem de sintomas extrapiramidais e disfunqao do tronco cerebral. 
Os episodios de deteriora^ao sao frequentemente associados a uma 
doenqa febril intercorrente. Os sintomas incluem hipotonia, mo- 
vimentos coreoatetoides incomuns das maos, disfunqao alimentar 
com incapacidade de desenvolvimento e convulsoes. As lesoes 
necroticas focais do tronco cerebral e do talamo sao marcas regis- 
tradas no escaneamento por RMI. As mutacpoes mitocondriais que 
afetam a cadeia respiratoria, especialmente os complexos I, II e IV, 
e as mutacpoes no DNA nuclear que afetam o complexo II foram 
identificadas como sendo causadoras da doernpa de Leigh. 

Kahler SG, Fahey MC:Metabolic disorders and mental retardation. 

Am J Med Genet C Semin Med Genet 2003;117:31 [PMID: 

12561056], 


DISTURBIOS DE HERANCA MULTIFATORIAL 


FENDA LABIAL E FENDA PALATINA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A fenda labial e mais comum em homens, a fenda palatina, 
em mulheres. 

► As fendas labiais e palatinas podem ser defeitos isolados 
(nao sindromicos) ou associados a outras anomalias como 
parte de um disturbio genetico (sindromicos). 

► A sequencia de Pierre Robin — a associacao de fenda pa¬ 
latina, micrognatia e glossoptose — pode causar graves 
complicacoes das vias respiratorias em lactentes pequenos, 
necessitando de traqueostomia. 


Consideracoes gerais 

Sob o ponto de vista genetico, a fenda labial com ou sem fenda 
palatina e diferente da fenda palatina isolada. Apesar de ambos 
os tipos poderem ocorrer em uma unica familia, particularmente 
em associacao com certas sindromes, esse padrao e incomum. O 
contexto etnico e um fator a considerar na incidencia de fissuras 
facials. Entre os asiaticos, brancos e negros, a incidencia e de 
1,61, 0,9 e 0,31, respectivamente, por 1.000 nativivos. 

Achados di'nicos 

A fenda labial pode ser uni ou bilateral, e completa ou incom- 
pleta. Pode ocorrer com uma fenda do palato inteiro ou apenas 


do palato primario (anterior e crista gengival) ou do palato se- 
cundario (posterior). Uma fenda palatina isolada pode envolver 
somente o palato mole ou os palatos mole e duro; pode ser uma 
fenda em forma de V, ou em forma de ferradura — em forma de 
U. Quando a fenda palatina esta associada a micrognatia e glos¬ 
soptose (a lingua que cai para tras e causa problemas respiratorios 
e alimentares), e chamada de sequencia de Pierre Robin. Entre 
os individuos com fendas facials — mais comumente os que tem 
fenda palatina isolada —, a incidencia de outras anormalidades 
congenitas esta aumentada, com ate 60% de associacao com ou¬ 
tras anomalias ou sindromes. A incidencia de doenca cardiaca 
congenita, por exemplo, e de 1-2% em neonatos nativivos, mas 
entre os que tem a sequencia de Pierre Robin pode chegar a 15%. 
As anormalidades associadas devem ser investigadas no periodo 
imediatamente apos o nascimento e antes da cirurgia. 

Diagnostico diferencial 

Uma fenda facial pode ocorrer em muitas circunstancias dife¬ 
rentes. Pode ser uma anormalidade isolada, ou parte de uma 
sindrome mais generalizada. O prognostico, o manejo e a de- 
terminacao acurada dos riscos de recorrencia dependem do 
diagnostico exato. Ao se avaliar uma crianca com fenda facial, o 
medico deve determinar se ela e nao sindromica ou sindromica. 

A. Nao sindromica 

Antes, as fendas labiais e palatinas nao sindromicas eram consi- 
deradas um exemplo classico de heranca poligenica ou multifa- 
torial. Varios estudos recentes sugeriram que um ou mais locus 
autossomicos principals, recessivos e dominantes, podem estar 
envolvidos. Empiricamente, no entanto, o risco de recorrencia 
ainda esta na amplitude de 2-3%, devido a nao penetrancia ou a 
presenqa de outros genes contribuintes. 

B. Sindromica 

A fenda labial, com ou sem fenda palatina, e a fenda palatina 
isolada podem ocorrer em varias sindromes, que podem ser de 
origem ambiental, cromossomica, monogenica ou desconhecida 
(Quadro 35-4). O prognostico e os riscos de recorrencia depen¬ 
dem do diagnostico correto. 


Quadro 35-4 Fenda palatina isolada sindromica (CP) e 
fenda labial com ou sem fenda palatina (CL/CP) 

Ambiental 

Convulsao materna, uso de anticonvulsivantes (Ct/CP ou CP) 
Sindrome alcoolica fetal (CP) 

Sindrome da brida amniotica (CL/CP) 

Cromossomica 

Irissomias do 13 e do 18 (Ct/CP) 

Sindrome de Wolf-Hirschhorn ou 4p- (CL/CP) 

Sindrome de Shprintzen ou delecao del 22q11,2 (CP) 

Disturbios monogenicos 
Sindrome de Treacher-Collins, AD (CP) 

Sindrome de Stickler, AD (CP - particularmente Pierre Robin) 
Causa desconhecida 
Sindrome de Moebius (CP) 


AD, autossomica dominante; AR, autossomica recessiva. 
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BWBE9 


Complicacoes 

Os problemas associados as fendas faciais incluem as dificulda- 
des iniciais de alimentaqao, que podem ser graves; a obstrinjao 
das vias respiratorias, necessitando de traqueostomia; otites 
medias serosas recorrentes, associadas a audiqao flutuante e aos 
atrasos de linguagem; problemas de fala, incluindo o atraso de 
linguagem, hipernasalizaqao e erros de articulaqao; e complica¬ 
tes dentarias e ortodonticas. 

Tratamento 

A. Terapia ch'nica 

O manejo a longo prazo deve ser fornecido, teoricamente, por 
uma cllnica multidisciplinar de fendas faciais. 

B. Aconselhamento genetico 

O aconselhamento acurado depende do diagnostico exato e da 
diferenciaqao entre fendas sindromicas e nao sindromicas. Deve 
ser obtida a historia familiar completa, e o paciente e ambos os 
genitores devem ser examinados. A escolha de estudos labora- 
toriais e orientada pela presenqa de outras anormalidades e sus- 
peitas clinicas, podendo incluir analise cromossomica e estudos 
metabolicos e de DNA. As fendas labiais e palatinas podem ser 
detectadas em ultrassonografia pre-natal detalhada. 

DEFEITOS DO TUBO NEURAL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Varios defeitos, variando de anencefalia a abertura ou le¬ 
soes recobertas de pele da medula espinal, podem ocorrer 
isoladamente ou fazendo parte de uma sindrome. 

► Mielomeningocele geralmente esta associada a hidroce- 
falia, malformacao tipo II de Arnold-Chiari, a bexiga e a 
intestino neurogenicos e a paralisia congenita das extremi- 
dades inferiores. 

► Anomalias do SNC, coracao e rins tambem sao observadas. 

► A RMI ajuda a determinar a extensao do defeito anatomico 
nas lesoes recobertas de pele. 


Consideracoes gerais 

Os defeitos do tubo neural abrangem varias malformaqoes, que 
incluem anencefalia, encefalocele, espinha bifida (mielomenin¬ 
gocele), agenesia sacral e outros disrafismos espinais. As evi¬ 
dences sugerem que o tubo neural se desenvolve por meio de 
fechamento em multiplos sitios, e nao apenas em dois, e que cada 
sitio e mediado por diferentes genes e afetado por teratogenos 
distintos. A hidrocefalia associada a malformaqao tipo II de Ar¬ 
nold-Chiari ocorre comumente com mielomeningocele. A age¬ 
nesia sacral, tambem denominada sindrome da regressao caudal, 
ocorre mais frequentemente em neonatos de maes diabeticas. 


Achados chnicos 

Ao nascer, os defeitos do tubo neural podem se apresentar como 
raquisquises obvias (lesoes abertas) ou como uma lesao mais sutil, 
recoberta de pele. No ultimo caso, deve-se usar a RMI para definir 
melhor o defeito anatomico. A extensao dos deficits neurologicos 
depende do nivel da lesao e pode incluir pes tortos, luxaqao dos 
quadris ou paralisia flacida total abaixo do nivel da lesao. A hidro¬ 
cefalia pode ser aparente ao nascer ou pode desenvolver-se depois 
da cirurgia de reparaqao dorsal. Bexiga e intestino neurogenicos 
sao observados com frequencia. Outras anomalias do SNC podem 
estar presentes, bem como anomalias cardiacas e renais. 

Diagnostico diferencial 

Os defeitos do tubo neural podem ocorrer isoladamente (nao 
sindromicos) ou como parte de uma sindrome genetica. Podem 
resultar de exposiqao teratogenica ao alcool ou ao anticonvulsi- 
vante valproato. Todos os neonatos com aspectos dismorficos ou 
outras anomalias maiores, alem de um defeito do tubo neural, 
devem ser avaliados por um geneticista, bem como passar por 
uma analise cromossomica. 

► Tratamento 

A. Procedimentos neurocirurgicos 

Os neonatos com um defeito do tubo neural aberto devem ser 
colocados em posu^ao de prona^o, conservando-se a lesao 
umedecida com bandagem esteril. O fechamento neurocirur- 
gico deve ocorrer em 24-48 h apos o nascimento, para reduzir 
o risco de infecqao. O neonato deve ser rigorosamente moni- 
torado quanto a sinais de hidrocefalia. Em cerca de 85% dos 
casos de mielomeningocele, sao necessarios shunts (desvios), 
que podem ser associados a complicaqoes como disfun^o ou 
infecqao. Os sintomas da malformaqao tipo II de Arnold-Chiari 
incluem disfunqao alimentar, paralisia do nervo abducente, pa¬ 
ralisia das pregas vocais com estridor e apneia. O mau funcio- 
namento de um shunt pode causar a piora aguda dos sintomas 
de Arnold-Chiari, o que coloca em risco a vida. 

B. Procedimentos ortopedicos 

A capacidade da crianqa para caminhar varia de acordo com o 
nivel da lesao. As crianqas com lesoes sacrais e lombares baixas 
caminham com apoio minimo, e as que tern lesoes toracicas e 
lombares altas raramente sao deambuladoras funcionais. Sao ne¬ 
cessarios dispositivos ortopedicos para manejo das deformidades 
dos pes e da escoliose. Sao indicados os serviqos de fisioterapia. 

C. Procedimentos urologicos 

As bexigas neurogenicas tem apresentaqoes variaveis. Sao reco- 
mendados estudos urodinamicos desde o initio, para definir a 
funqao vesical, cujo manejo e orientado pelos resultados des¬ 
ses estudos. Muitas vezes, pode-se obter continencia com o uso 
de agentes anticolinergicos ou simpatomimeticos, cateterizaqao 
intermitente asseptica e diversos procedimentos urologicos. A 
fumjao renal deve ser monitorada regularmente, realizando-se 
exames ultrassonograficos periodicos. As infec 9 oes sintomaticas 
devem ser tratadas. 
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Os sintomas de intestino neurogenico incluem incontinen- 
cia e obstipaijao cronica, que sao manejadas com uma combi- 
naijao de modifica^oes dieteticas, laxantes, emolientes fecais e 
estimula^ao retal. Um procedimento cirurgico chamado de ACE 
(enema de continencia anterograda) pode ser recomendado para 
os pacientes com obstipa^ao grave, que nao respondem ao ma- 
nejo conservador. 

D. Aconselhamento genetico 

A maioria dos defeitos do tubo neural isolados e poligenica, com 
risco de recorrencia de 2-3% em futuras gesta<;6es. O risco de 
recorrencia para os irmaos dos genitores e os irmaos dos pa¬ 
cientes e de 1-2%. Um paciente com espinha bifida tern 5% de 
probabilidade de ter prole afetada. E possivel o diagnostico 
pre-natal. Em fetos com defeitos do tubo neural abertos, os 
niveis de a-fetoproteina no soro materno, medidos a 16-18 se- 
manas de gesta^o, sao elevados. Os niveis de a-fetoproteina e 
acetilcolina-esterase no liquido amniotico tambem sao elevados. 
Os estudos de ultrassom, somente, podem detectar ate 90% dos 
defeitos do tubo neural. 

O acido folico profilatico pode reduzir significativamente as 
taxas de incidencia e recorrencia dos defeitos do tubo neural, se 
sua ingestao for iniciada no minimo 3 meses antes da concep^ao 
e continuar durante o primeiro mes de gesta^ao, em uma dose 
de 4mg/dia, para mulheres com risco aumentado. Para mulheres 
em idade para procriar e sem historia familiar de defeitos do 
tubo neural, a dose e de 0,4 mg diarios de acido folico. A suple- 
menta^ao dessa substantia antes da concep<;ao tambem pode 
reduzir a incidencia de outras malforma^oes congenitas, como 
os defeitos cardiacos conotruncais. 

Problemas especiais e prognostico 

Todas as criampas que necessitam de procedimentos cirurgicos 
multiplos (i.e., pacientes com espinha bifida ou anomalias do trato 
urinario) tern um risco significativo para desenvolver rea^oes aler- 
gicas (mediadas pela IgE) de hipersensibilidade tipo I ao latex. Por 
essa razao, atualmente, sao usados produtos medicos sem latex, 
durante os cuidados de pacientes com defeitos do tubo neural. 

A maioria dos individuos com espinha bifida e cognitivamente 
normal, mas sao comuns suas dificuldades de aprendizagem. Por 
um lado, os individuos com encefalocele ou outras malforma- 
9 oes do SNC geralmente tern o pior prognostico intelectual; por 
outro lado, os individuos com anormalidades fechadas da medula 
espinal (p. ex., lipomas sacrais) geralmente tem problemas mais 
leves e inteligencia normal. A limita^ao da medula espinal pode 
apresentar, posteriormente, sintomas de dor nas costas, escoliose 
progressiva e mudan^as na fun^ao fecal ou vesical, necessitando, 
muitas vezes, de interven^oes neurocirurgicas. 

Os individuos com defeitos do tubo neural tem problemas 
clinicos durante toda a vida, necessitando de assistencia por uma 
equipe medica multidisciplinar. Um bom apoio para as familias 
e o da Spina Bifida Association, no seguinte web site: http://www. 
sbaa.org A 


* N. de R.T. Alguns estados brasileiros (p. ex., Rio de Janeiro, Minas Ge¬ 
rais e Mato Grosso) tem associates de pais portadores. 


DISTURBIOS COMUNS RECONHECIVEIS DE 
CAUSAS VARlAVEIS OU DESCONHECIDAS 


O texto a seguir descreve diversas sindromes de malforma^oes 
humanas comuns e importantes. As melhores ilustra^oes dessas 
sindromes sao encontradas em Smith’s Recognizable Patterns of 
Human Malformation. Um excelente site na internet, do Univer¬ 
sity of Kansas Medical Center, pode ser consultado para infor- 
ma^oes adicionais: http://www.kumc.edu/gec/support. 

1. Artrogripose multipla 

A artrogripose multipla e devida a falta de movimentos fetais. 
As causas mais frequentes envolvem constri^ao, mau desenvol- 
vimento ou lesao do SNC e disturbios neuromusculares. Fre- 
quentemente ha presempa de poli-hidramnios, em consequencia 
da falta de deglutiijao fetal. Tambem pode estar presente a hipo- 
plasia pulmonar, refletindo a falta de respiraijao fetal. O exame 
diagnostico minucioso inclui estudos de imagem encefalicos, 
considera^ao cuidadosa das doen^as metabolicas, consulta neu- 
rologica e, em alguns casos, estudos eletrofisiologicos e biopsia 
muscular. Os genitores devem ser examinados, e a historia fa¬ 
miliar deve ser revisada meticulosamente para dados como fra- 
queza muscular ou caibras, cataratas e doen<;a cardiaca de initio 
precoce, sugerindo distrofia miotonica. 

2. Smdrome de Goldenhar 

A sindrome de Goldenhar, tambem conhecida como smdrome 
facioauriculovertebral, e uma associa^ao de anomalias multi- 
plas que envolve a cabe^a e o pesco^o. O fenotipo classico in¬ 
clui microssomia hemifacial (um lado da face menor do que o 
outro) e anormalidades da orelha do mesmo lado, com surdez 
associada. As anomalias auriculares podem ser muito graves e 
incluir anotia. Frequentemente, esta presente no lado externo 
do olho um tumor lipidico benigno caracteristico, chamado 
de dermoide epibulbar, bem como apendices pre-auriculares. 
Anomalias vertebrais, particularmente das vertebras cervicais, 
sao comuns. A malformato tipo I de Arnold-Chiari (hernia- 
9 ao do cerebelo para o canal espinal cervical) e uma anomalia 
comumente associada. Anomalias cardiacas e hidrocefalia sao 
observadas nos casos mais graves. A maioria dos pacientes com 
a sindrome de Goldenhar tem inteligencia normal. A causa e 
desconhecida; entretanto, ha sobrepos^ao significativa com a 
smdrome de Townes-Brocks, cuja causa, agora conhecida, sao 
muta^oes no gene SALLI. 

3. Sequencia de oligo-hidramnios 
(sequencia de Potter) 

Esta condicpao apresenta-se em recem-nascidos como uma grave 
dificuldade respiratoria devida a hipoplasia pulmonar, associada 
a deformidades posicionais das extremidades, geralmente pe 
torto bilateral, e facies tipica, que consiste em pregas suborbita- 
rias, extremidade nasal achatada, orelhas de baixa implantaijao 
e retrognatia. Essa sequencia pode ser devida a falta prolongada 
de liquido amniotico, mas com mais frequencia e decorrente de 
vazamento, agenesia renal ou uropatia obstrutiva grave. 
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4. Smdromes de hipercrescimento 

As smdromes de hipercrescimento sao cada vez mais reconheci- 
das como importantes condigoes infantis. Podem apresentar-se 
ao nascimento e se caracterizam por macrocefalia, atrasos mo- 
tores (hipotonia cerebral), assimetria ocasional das extremidades 
e idade ossea possivelmente avangada. A sindrome mais comum 
de hipercrescimento e a sindrome de Sotos, cujos pacientes tem 
facies caracteristica, com testa proeminente e fissuras palpebrais 
inclinadas para baixo, alem de um risco pequeno, mas aumentado, 
de cancer. Essa sindrome e causada por mutagoes no gene NSDI. 

Outras smdromes de hipercrescimento incluem a BWS, des- 
crita anteriormente, e dois disturbios monogenicos: as smdromes 
de Simpson-Golabi-Behmel e de Bannayan-Riley-Ruvalcaba. Os 
pacientes com a sindrome de Simpson-Golabi-Behmel mostram 
um fenotipo semelhante ao da BWS, porem com anomalias adicio- 
nais: polidactilia e dismorfismo facial mais grave. Esses pacientes 
frequentemente tem atraso do desenvolvimento, ao contrario dos 
pacientes com BWS, que tem inteligencia normal. Essa sindrome 
e de heranga ligada ao X. Os pacientes com a sindrome de Ban- 
nayan-Riley-Ruvalcaba apresentam macrossomia, macrocefalia e 
manchas (sardas) incomuns no penis. Tambem podem apresentar 
autismo, crescimentos hemangiomatosos ou linfangiomatosos e 
predisposigao para certas neoplasias (cancer de tireoide, mama e 
colon). Descobriu-se recentemente que a causa dessa sindrome e 
uma mutagao no gene PTEN , envolvido na sindrome de Cowden, 
a associagao de polipose intestinal com potencial malignizante. 

5. Baixa estatura sindromica 

A baixa estatura e um componente importante de numerosas 
smdromes, ou pode ser uma caracteristica isolada. Na ausencia 
de deficiencias nutricionais, anormalidades endocrinas, eviden- 
cia de displasia esqueletica (crescimento desproporcional com 
camadas esqueleticas anormais) ou historia familiar positiva, a 
baixa estatura intrinseca pode ser devida a dissomia uniparental 
(UPD). O fenotipo da sindrome de Russell-Silver - baixa es¬ 
tatura com crescimento cefalico normal (pseudo-hidrocefalia), 
desenvolvimento normal e aspectos dismorficos menores (espe- 
cialmente clinodactilia do quinto dedo) — tem sido associado, 
em alguns casos, a UPD7 materna. 

6. Associacao VACTERL 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A associacao VACTERL e descrita por um acronimo que de- 
nota a associacao das seguintes caracteristicas: 

► Defeitos vertebrais (anomalias de segmentacao). 

► Anus imperfurado. 

► Malformacao cardiaca (defeito do septo ventricular, em 
geral). 

► Fistula traqueoesofagica. 

► Anomalias renais. 

► Anomalias dos membros (limbs) (do eixo radial, em geral). 


Esse disturbio e esporadico, e alguns de seus defeitos podem 
causar risco a vida. O prognostico para desenvolvimento normal 
e bom. A causa e desconhecida, mas a alta associagao com a ge- 
melaridade monozigotica sugere um mecanismo que remonta a 
eventos tao precoces como a blastogenese. 

Exames e acompanhamento atento sao importantes, porque 
outras smdromes apresentam sobreposigao de caracteristicas. 
Recomendam-se exames cromossomicos e consultas geneticas. 


AVALIACAO GENETICA DA CRIANCA COM 
DEFICIENCIAS DO DESENVOLVIMENTO 


As deficiencias cognitivas ou os atrasos do desenvolvimento afe- 
tam 8% da populagao. Os disturbios associados a sintomas de de¬ 
senvolvimento atrasado sao heterogeneos, mas frequentemente 


Quadro 35-5 Avaliacao da crianca com atraso do 
desenvolvimento 


Historia do paciente 

Historia gestational 
Parametros do crescimento ao nascer 
Complicacoes neonatais 
Historia alimentar 
Historia do crescimento somatico 
Marcos importantes motores, linguisticos e psicossociais 
Convulsoes 
Perda de habilidades 
Movimentos anormais 
Resultados de testes e exames anteriores 
Historia familiar 

Historias do desenvolvimento e da educacao 
Disturbios psiquiatricos 
Resultados gestacionais 
Historia clinica 
Consanguinidade 
Exame fisico 

Exame pediatrico geral, induindo parametros de crescimento 
Avaliacao dismorfologica focal, induindo medidas de aspectos 
faciais e dos membros 
Exame neurologico completo 

Parametros de crescimento (especialmente perimetro cefalico) e 
aspectos 

dismorficos parentais tambem devem ser avaliados 

Estudos de imagem 

Ver texto 

Avaliacao laboratoriaP 

Cromossomos (analise de alta resolucao) 

Teste para X fragil (analise do gene FMR1 para repeticoes de trincas) 
Analises de FISH orientadas por aspectos dismorficos 
Microarranjo de hibridizacao genomica comparativa (CGH), CGH de 
arranjo ou analise de microarranjo cromossomico (CMA) 

Outras analises sanguineas: painel metabolico abrangente, perfil de 
acilcarnitina, creatininocinase (CK), lactato, piruvato 
Analise de aminoacidos no soro 
Analises de acidos organicos e aminoacidos na urina 
Analise de mucopolissacarideos na urina (se houver aspectos 
grosseiros e organomegalia) 


a Em muitos casos, os resultados negativos podem ser importantes. 
FISH, hibridizacao in situ por fluorescencia. 
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incluem componentes hereditarios. Sua avaliaqao deve ser 
multidisciplinar; o Quadro 35-5 contem os principals aspectos 
do atraso do desenvolvimento, enfatizando as principals con- 
sideraqoes clinicas e geneticas. (Ver Capitulo 2 para informa- 
qoes adicionais sobre atrasos do desenvolvimento e deficiencias 
intelectuais.) 

A obten^ao de uma historia detalhada do paciente, incluindo 
eventos pre- e perinatais pertinentes, e essencial. Transtornos 
alimentares e velocidade lenta de crescimento sao observados 
em muitos disturbios geneticos, causando atraso do desenvol¬ 
vimento. A taxa de progresso do desenvolvimento e particular- 
mente a historia de perda de habilidades sao indicios importantes, 
pois este ultimo poderia sugerir um disturbio metabolico com 
um componente neurodegenerativo. A historia familiar pode 
fornecer dados que sugiram possiveis etiologias geneticas, prin- 
cipalmente se houver historia de consanguinidade ou padrao 
familiar de outros individuos afetados. 

O exame fisico fornece indicios uteis. Esta indicado o enca- 
minhamento a um geneticista clinico sempre que forem encon- 
trados aspectos incomuns. Consultas neurologica, oftalmologica 
e audiologica devem ser providenciadas, quando indicadas. Os 
estudos de imagem cerebral devem ser solicitados nos casos que 
envolvem desvios inexplicaveis do crescimento cefalico normal. 
Os estudos de neuroimagem e esqueleticos tambem podem ser 
indicados quando estao presentes aspectos dismorficos. 

Podem ser indicados tambem outros procedimentos de avalia- 
qoes metabolica e genetica, alem dos listados no Quadro 35-5. 

Interpretacao e acompanhamento 

A experiencia clinica indica que os diagnosticos especificos 
podem ser obtidos em aproximadamente 50% dos pacientes 
avaliados de acordo com o protocolo aqui apresentado. Com o 
diagnostico especifico, vem o prognostico, as ideias para manejo 
e as percepqoes sobre os riscos de recorrencia. O diagnostico 
pre-natal tambem pode se tornar possivel. 

O acompanhamento e importante, tanto para os pacientes 
que foram diagnosticados como para os pacientes que ainda nao 
tem um diagnostico. As informaqoes geneticas se acumulam 
rapidamente, podendo ser mais bem compreendidas e tradu- 
zidas em novos diagnosticos, com a revisao periodica de casos 
clinicos. 

Autismo 

O autismo e um transtorno do desenvolvimento que abrange 
funqoes anormais em tres dominios: desenvolvimento linguis- 
tico, desenvolvimento social e comportamento. A maioria dos 
pacientes com autismo tambem tem deficiencias cognitivas, po¬ 
dendo ser avaliada apropriadamente de acordo com as recomen- 
daqoes fornecidas. No entanto, dado o enorme aumento de sua 
prevalencia na decada passada, vale a pena discutir a avaliaijao 
genetica do autismo separadamente. 

Existem multiplas causas geneticas conhecidas do autismo. 
Os progressos nos diagnosticos moleculares, a compreensao dos 
disturbios metabolicos e as novas tecnologias, como os micro- 
arranjos, estao possibilitando que mais pacientes com autismo 
sejam identificados com disturbios geneticos especificos. Isso 



permite um aconselhamento genetico mais exato para os riscos 
de recorrencia, assim como intervenqoes diagnosticas especifi- 
cas que podem melhorar o prognostico. 

Com isso em mente, as recomendaqoes para a avaliaqao ge¬ 
netica de uma crian 9 a com autismo incluem o seguinte: 

1. Encaminhamento genetico, se estiverem presentes aspectos 

dismorficos ou anormalidades cutaneas (i.e., manchas hipo- 

pigmentadas como as observadas em pacientes com escle- 

rose tuberosa). 

2. Testagem laboratorial, incluindo o seguinte: 

a. Microarranjo 

b. Cromossomos com bandeamento de alta resoluijao 

c. Testes moleculares para a sindrome do X fragil 

d. Testes de FISH para deleqoes 22q e desarranjos 15q (se os 
microarranjos nao forem disponiveis) 

e. Testes de metilaqao para UPD15, se o fenotipo for suges- 
tivo de sindrome de Angelman 

f. Medida de colesterol e 7-DHC, se existir sindactilia entre 
o segundo e o terceiro dedos dos pes, para excluir a forma 
leve da sindrome de Smith-Lemli-Opitz 

g. Testes de MECP2 , se o curso clinico for sugestivo de sin¬ 
drome de Rett (i.e., curso neurodegenerativo, microce- 
falia progressiva e convulsoes em uma paciente do sexo 
feminino) 

Os transtornos do espectro do autismo sao discutidos com 
maiores detalhes no Capitulo 2. 


GENETICA PERINATAL 


TERATOGENOS 

1. Abuso de droga e sindrome alcoolica fetal 

A sindrome alcoolica fetal resulta da exposiqao excessiva ao al- 
cool durante a gestaqao e afeta 30-40% da prole de maes cuja in- 
gestao diaria de alcool e superior a 85,05 g). As caracteristicas da 
sindrome incluem baixa estatura, crescimento cefalico insatisfa- 
torio (pode ser de inicio pos-natal), atraso do desenvolvimento 
e hipoplasia da por 9 ao media da face, caracterizada por um fil- 
tro longo mal desenvolvido, fissuras palpebrais estreitas e nariz 
pequeno com narinas antevertidas. Os aspectos facials podem 
ser sutis, mas sao uteis medidas e compara 9 oes cuidadosas com 
as medidas padrao (ver Figura 35-8). Ocorrem anormalidades 
estruturais em 50% das criam^as afetadas: anomalias cardiacas, 
defeitos do tubo neural, anomalias do trato geniturinario sao fre- 
quentes. Efeitos comportamentais tambem ocorrem e podem ser 
estereotipicos com falta de juizo critico e interaqoes sociais ina- 
dequadas, como a falta da ansiedade de estranhamento encon- 
trada frequentemente nas crianqas com poucos anos de idade. As 
deficiencias cognitivas e os problemas comportamentais podem 
ocorrer sem outras caracteristicas classicas da sindrome alcoo¬ 
lica fetal e constituem um disturbio neurologico relacionado ao 
alcool (ARND). 

O abuso materno de drogas e outras substancias psicoativas 
tambem e associado aos riscos aumentados para consequen¬ 
ts perinatais adversas, incluindo aborto espontaneo, parto 
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pre-termo, atraso do crescimento e lesao do SNC em desen- 
volvimento. A metanfetamina e a cocaina na forma de crack 
parecem ser particularmente perigosas. 0 abuso materno de 
inalantes, como a cola, aparentemente esta associado a aspec- 
tos similares aos da slndrome alcoolica fetal. Na maioria das 
substancias de abuso, o elo entre as exposi^oes e os efeitos ad- 
versos especlficos nao e tao bem demonstrado como no caso 
do alcool. Provavelmente ha multiplos fatores envolvidos, de- 
vendo-se reconhecer que o abuso de substancias muitas vezes 
envolve mais de uma droga. 

Uma cuidadosa avaliaqao para outras slndromes e disturbios 
cromossomicos deve ser inclulda no exame diagnostico minu- 
cioso dos neonatos expostos. As anormalidades comportamen- 
tais de crian^as mais velhas podem ser consequencias do abuso 
materno de substancias, mas podem refletir tambem transtornos 
psiquiatricos em evoluqao. Esses transtornos, muitos reconhe- 
cidamente hereditarios, afetam uma grande quantidade de ho- 
mens e mulheres com problemas de abuso de substancias. Os 
disturbios do espectro alcoolico fetal sao discutidos em detalhe 
no Capitulo 2. 

2. Efeitos do anticonvulsivante materno 

A exposiqao a anticonvulsivantes durante a gestac^ao esta as- 
sociada a consequencias adversas em aproximadamente 10% 
das crianqas nascidas de mulheres tratadas com esses agentes. 
Uma sindrome caracterizada por pequeno perimetro cefalico, 
narinas antevertidas, fendas labial e palatina (ocasionalmente) 
e hipoplasia digital distal foi descrita, pela primeira vez, em 
associaqao ao uso materno de fenitoina, mas tambem ocorre 
com outros anticonvulsivantes. Os riscos para espinha bifida 
sao aumentados, especialmente em gestaqoes expostas ao acido 
valproico. 

3. Embriopatia do acido retinoico 

A vitamina A e seus analogos sao potentes morfogenos que tem 
potencial teratogenico consideravel. A toxicidade no desenvol- 
vimento ocorre em aproximadamente um terqo das gestaqoes 
expostas, no primeiro trimestre, a isotretinoina retinoide sinte- 
tica, prescrita comumente no tratamento da acne. A exposiqao 
a essa substancia quimica perturba a migraqao das celulas da 
crista neural rostral e produz mau desenvolvimento do SNC, 
especialmente da fossa posterior; anomalias das orelhas (fre- 
quente ausencia do pavilhao da orelha); doenqa cardiaca conge¬ 
nita (anomalias dos grandes vasos); e fistula traqueoesofagica. 
Esses efeitos constituem uma fenocopia parcial da sindrome 
de DiGeorge e demonstram o continuum de fatores geneticos 
e ambientais que contribuem para a morfogenese. Atualmente, 
reconhece-se que a propria vitamina A, quando tomada como 
acido retinoico ativo em doses superiores a 25.000 Ul/dia du¬ 
rante a gravidez, pode produzir anomalias fetais semelhantes. 
Por seguramja, a ingestao de vitamina A esta, assim, limitada 
a 10.000 Ul/dia de acido retinoico. No entanto, a ingestao ma- 
terna de grandes quantidades de vitamina A sob a forma de 
retinol durante a gestaijao nao aumenta os riscos, porque a 
conversao desse precursor em acido retinoico ativo e regulada 
internamente. 


REPRODUCAO ASSISTIDA 

As tecnologias de reproduqao assistida, incluindo a fertilizaqao 
in vitro , atualmente sao utilizadas em quantidades significativas 
de gesta^oes. Embora os nativivos sadios sejam aceitos como os 
produtos comuns resultantes da aplicaqao bem-sucedida desses 
procedimentos, o numero real de embrioes viaveis e limitado, e 
continuam a ser levantadas questoes sobre os riscos de efeitos 
adversos. As taxas aumentadas de gemelaridades monozigotica 
e dizigotica sao bem conhecidas, ao passo que a possibilidade 
de aumento das taxas de defeitos congenitos permanece contro- 
versa. A impressao genomica anormal parece estar associada a 
fertilizaqao in vitro , segundo evidencias que sustentam a preva¬ 
lence aumentada das sindromes de Beckwith-Wiedemanm e de 
Angelman na prole de gestaqoes in vitro. 

DIAGNOSTICO PRE-NATAL 

A triagem pre-natal para defeitos congenitos e oferecida hoje 
rotineiramente as gestantes de todas as faixas etarias. O diag¬ 
nostico pre-natal para disturbios geneticos especlficos e indi- 
cado em 7-8% das gestaqoes. O diagnostico pre-natal apresenta 
opqoes de manejo, incluindo o termino de gestaqoes anormais, a 
preparaqao para cuidados perinatais especializados e, em alguns 
casos, as terapias fetais. 

A avaliaqao pre-natal do feto inclui tecnicas de varredura 
do sangue materno, estudos de imagem do feto e produqao de 
amostras dos tecidos fetal e placentario. 

Analise do sangue materno 

Os niveis elevados de a-fetoproteina no soro materno se cor- 
relacionam com defeitos do tubo neural aberto, mas os baixos 
niveis estao associados a sindrome de Down e a outras anor¬ 
malidades cromossomicas. As medidas de PAPA (proteina A do 
plasma, associada a gestaqao) no primeiro trimestre e da subu- 
nidade p livre da gonadotrofina corionica humana fazem parte 
da triagem para trissomias do 21 e do 18. No segundo trimestre, 
a a-fetoproteina materna, a gonadotrofina corionica humana, o 
estradiol nao conjugado e a inibina (“triagem quadrupla”) sao 
combinados para estimar os riscos para as trissomias menciona- 
das. Os baixos niveis de estradiol tambem podem indicar casos 
da sindrome de Smith-Lemli-Opitz, um disturbio autossomico 
recessivo devastador, discutido anteriormente. 

As celulas fetais, que incluem linfocitos, trofoblastos e eri- 
trocitos nucleados, circulam em baixa frequencia no sangue 
materno e podem, por fim, proporcionar acesso a informaqoes 
diretas sobre o feto. 

Analise de amostras fetais 

A. Amniocentese 

Os niveis sanguineos maternos sao averiguados para anorma¬ 
lidades fetais, ao passo que a amniocentese genetica e aplicada 
para a elaboraqao de diagnosticos especlficos. Esse procedimento 
realiza a amostragem de liquidos circundantes do feto; as celulas 
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obtidas sao cultivadas para analises citogeneticas, moleculares e 
metabolicas. Tambem podem ser mensurados a oc-fetoproteina 
e outros marcadores quimicos. Esse e um procedimento seguro, 
com uma taxa de complicaqao (principalmente para aborto) de 
menos de 0,01% em maos experientes. 

B. Amostra de vilosidades corionicas (placentaria) 

A amostra de vilosidades corionicas geralmente e realizada 
a 11-12 semanas de gestaqao. O tecido obtido por meio desse 
procedimento fornece DNA para a analise molecular e content 
celulas em divisao (citotrofoblastos) que podem ser rapidamente 
avaliadas por FISH. No entanto, as preparaqoes citogeneticas di- 
retas podem ser de ma qualidade, e os fibroblastos placentarios 
devem ser cultivados e analisados rotineiramente. Alem disso, 
as anormalidades cromossomicas detectadas por essa tecnica 
podem estar confinadas a placenta (mosaicismo placentario 
confinado), sendo menos informativas do que a amniocentese. 

C. Sangue e tecido fetal 

O sangue fetal pode ser amostrado diretamente no fim da ges- 
taqao, por meio de amostragem percutanea do sangue umbilical 
orientada por ultrassom (PUBS). Pode ser aplicado um amplo es- 
pectro de testes diagnosticos, que variam de exames bioquimicos 
a hibridizaqao genomica comparativa. A urina fetal, amostrada 
da bexiga ou de estruturas proximais dilatadas, pode fornecer 
importantes informaqoes sobre a funqao renal do feto. 

E ocasionalmente necessario obter-se material de biopsia 
de tecidos fetais, como figado e musculo, para o diagnostico 



pre-natal acurado. Esses procedimentos sao disponiveis somente 
em alguns centres perinatais. 

0. Diagnostico genetico de pre-implantacao 

Com o advento das tecnicas de PCR de celula unica, bem como 
de FISH em interfase, atualmente e possivel fazer-se diagnosticos 
geneticos em embrioes humanos de pre-implantacao, mediante 
remoqao e analise de blastocistos. Utilizando o diagnostico ge¬ 
netico de pre-implantaqao (PGD), os genitores podem agora 
considerar a seleqao de gestaqoes para atributos positivos, como 
tornar-se doadores de transplantes de tecidos para irmaos afeta- 
dos por doenqas geneticas. 

Estudos de imagem do feto 

A ultrassonografia fetal tornou-se rotineira, e a RMI esta se 
tornando cada vez mais comum durante a gestaqao, e os raios X 
fetais raramente sao empregados. A ultrassonografia uniu-se a 
amostragem de sangue materno como uma tecnica de triagem 
para aneuploidias cromossomicas comuns, defeitos do tubo 
neural e outras anomalias estruturais. As gestaqoes com riscos 
aumentados para anomalias do SNC, displasias esqueleticas e 
defeitos estruturais do coraqao e dos rins devem ser monito- 
radas por cuidadosos exames ultrassonograficos. A RMI fetal 
transformou-se em rotina no exame diagnostico minucioso 
de suspeitas de anomalias fetais do SNC e esta sendo aplicada 
em estudos preliminares como uma tecnica auxiliar no exame 
diagnostico de todas as suspeitas de anormalidades de orgaos 
solidos. 
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As doen 9 as alergicas estao entre os problemas mais comuns vis- 
tos por pediatras e medicos de atenqao primaria, acometendo 
mais de 25% da popula^ao nos parses desenvolvidos. No mais 
recente National Health and Nutrition Examination Survey rea- 
lizado nos EUA, entre 1988 e 1994, 54% da populaqao apresen- 
tou resposta positiva no teste para um ou mais alergenios. Em 
crianqas, o aumento da prevalencia de asma, rinite alergica e der- 
matite atopica tern sido acompanhado por significativa morbi- 
dade e absentelsmo escolar, com consequencias negativas para o 
desempenho escolar e a qualidade de vida, bem como onus eco- 
nomico medido em bilhoes de dolares. Neste capitulo, a atopia 
refere-se a uma predisposiqao geneticamente determinada para 
o desenvolvimento de anticorpos IgE, encontrada em pacientes 
com asma, rinite alergica e dermatite atopica. 

ASMA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Sintomas episodicos de obstrucao ao fluxo aereo, induindo 
sibilo, tosse e aperto toracico. 

► Obstrucao do fluxo aereo pelo menos parcialmente rever- 
sivel. 

► Exclusao de diagnostics alternativos. 


Consideracoes gerais 

A asma e a doenqa cronica mais comum na infancia, afetando 
mais de 6,7 milhoes de crianqas nos EUA. Uma em cada 11 crian- 
9 as tern asma atual, e quase duas em cada tres crianqas afetadas 
tiveram pelo menos uma crise de asma no ano passado. Embora 
as taxas de prevalencia de asma tenham diminuido nos ultimos 10 
anos, a procura de atendimento ambulatorial para esta condiqao 
tern crescido desde 2000. O fardo das visitas ao pronto-socorro e 
as internaqoes, ambas indicadoras de asma grave e fatores de risco 
para asma fatal, impoem custos significativos para o sistema de 


saude e as familias, aos auxiliares de saude, as escolas e as empresas 
onde os pais trabalham. Os custos indiretos, principalmente da 
perda de produtividade devido as ausencias nas escolas e empre- 
gos, sao mais diflceis de mensurar, mas sao consideraveis. A asma 
ainda e uma doenqa potencialmente fatal para crianqas; a taxa de 
mortalidade por asma foi de 28 em 1 milhao de crianqas com asma 
atual. As taxas de prevalencia, morbidade e mortalidade por asma 
sao mais altas entre as populaqoes minoritarias e do centro das 
cidades. A razao para esta realidade nao e clara, mas pode estar 
relacionada a uma combinaqao de doenqas mais graves, menos 
acesso a cuidados de saude, falta de educaqao sobre a asma, atraso 
na prescriqao do tratamento de controle adequado e fatores am- 
bientais (p. ex., substancias irritantes, induindo fumaqa e poluen- 
tes do ar, e exposiqao perene a alergenios). 

Ate 80% das crianqas com asma desenvolvem sintomas antes 
do quinto aniversario. Atopia (pessoal ou familiar) e o mais forte 
fator predisponente identificavel. A sensibilizaqao a alergenios 
inalatorios aumenta ao longo do tempo e e encontrada na maio- 
ria das crianqas com asma. Os principals alergenios associados a 
asma sao aeroalergenos perenes, como acaros da poeira, pelos de 
animais, baratas e Alternaria (um mofo). Raramente, os alimen- 
tos podem provocar sintomas isolados de asma. 

Cerca de 40% dos lactentes e crianqas jovens que tern sibi- 
lancia com infecqoes virais nos primeiros anos de vida terao 
asma continua durante a infancia. As infecqoes virais (p. ex., 
virus sincicial respiratorio [VSR], rinovirus, virus parainfluenza 
e influenza, metapneumovirus) estao associadas a episodios de 
sibilancia em crianqas jovens. O VSR pode ser o patogeno predo- 
minante em lactentes sibilantes no cenario de emergencia, mas o 
rinovirus pode ser detectado na maioria das crianqas sibilantes 
maiores. Alem disso, o VSR e o parainfluenza tern sido associa¬ 
dos a doenqas respiratorias mais graves, mas em geral o rinovirus 
e o virus respiratorio mais comumente identificado com episo¬ 
dios de sibilancia. Ainda nao esta definido se esses virus contri- 
buem para o desenvolvimento da asma cronica, independente 
de atopia. A bronquiolite grave pelo VSR em lactentes tern sido 
associada a asma e alergia em crianqas maiores. Embora ainda 
especulativo, os individuos com menor vulnerabilidade a pato- 
genos virais respiratorios comuns podem estar em risco para o 
desenvolvimento de asma persistente. 
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A exposiqao a fumaqa de cigarro, especialmente da mae, tam¬ 
bem e um fator de risco para asma. Outros fatores desencadean- 
tes incluem exercicio, ar frio, poluentes, odores quimicos fortes 
e alteraqoes rapidas da pressao barometrica. Sensibilidade ao 
acido acetilsalicllico e incomum em crianqas. Fatores psicologi- 
cos podem precipitar exacerbaqoes de asma e colocar o paciente 
em alto risco da doenqa. 

Os sinais patologicos da asma incluem descamaqao do epite- 
lio, edema, formaqao de tampao mucoso, ativaqao de mastocitos 
e deposiqao de colageno sob a membrana basal. O infiltrado celu- 
lar inflamatorio consiste em eosinofilos, linfocitos e neutrofilos, 
especialmente nas exacerbaqoes fatais de asma. A inflamaqao das 
vias respiratorias contribui para sua hiper-reatividade, limitaqao 
do fluxo aereo e cronicidade da doenqa. A inflamaqao persistente 
das vias respiratorias pode ocasionar remodelamento da parede 
destas e alteraqoes irreversiveis. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

O diagnostico de asma em crianqas baseia-se principalmente no 
julgamento clinico e na avaliaqao dos sintomas, na limitaqao de 
atividade e na qualidade de vida. Por exemplo, se uma crianqa 
com asma se abstem de participar de atividades fisicas de forma 
a nao provocar sintomas da asma, a asma seria inadequadamente 
controlada, mas nao detectada pelas perguntas-padrao. Nas di- 
retrizes clinicas do National asthma education and prevention 
program (NAEPP), o controle da asma e introduzido como uma 
abordagem para avaliar a adequaqao do tratamento em vigen- 
cia, bem como para melhorar a assistencia e os resultados para 
crianqas com asma, para as quais varios documentos e questio- 
narios para avaliaqao da qualidade de vida relacionada a saude, 
gravidade da asma e controle tern sido desenvolvidos. O Teste de 
Controle de Asma (TCA) para crianqas com 12 anos ou mais, e o 
TCA da infancia para crianqas entre 4 e 11 anos de idade sao dois 
exemplos de questionarios de autoavaliaqao que foram desenvol¬ 
vidos e validados com o objetivo de abordar varias propriedades 
do controle da asma, como frequencia de sintomas diurnos e 
noturnos, uso de medicaqao de alivio, estado funcional, faltas 
as aulas ou ao trabalho, e assim por diante. Recentemente, um 
documento aplicado por profissionais de saude contendo cinco 
itens, o Teste para Controle Respiratorio e de Asma em Crianqas 
(TRACK — Test for respiratory and asthma control in kids), foi 
validado como uma ferramenta para avaliar os danos e os riscos 
existentes nas orientaqoes da NAEPP EPR3 em crianqas jovens 
com sibilancia recorrente ou sintomas respiratorios compatlveis 
com asma. 

A sibilancia e o sinal mais caracterlstico da asma, embora 
algumas crianqas possam apresentar tosse recorrente e dispneia. 
Queixas podem incluir “congestao no peito”, tosse prolongada, 
intolerancia ao exercicio, dispneia e bronquite ou pneumonia de 
repetiqao. Se os sintomas sao ausentes ou leves, ausculta tora- 
cica durante a expiraqao forqada pode revelar prolongamento da 
fase expiratoria e sibilos. Ao passo que a obstruqao se torna mais 
grave, os sibilos tornam-se mais agudos e os murmurios vesicu- 
lares diminuldos. Com obstruqoes graves, os sibilos podem nao 
ser ouvidos por conta do fraco movimento de ar. Batimentos da 



asa do nariz, tiragem intercostal e supraesternal e uso da mus- 
culatura acessoria de respiraqao sao sinais de obstruqao grave. 
Cianose dos labios e do leito ungueal pode ser observada na 
presenqa de hipoxia subjacente. Taquicardia e pulso paradoxal 
tambem podem ocorrer. Agitaqao e letargia podem ser sinais de 
insuficiencia respiratoria iminente. 

B. Achados laboratoriais 

Hiper-reatividade bronquica, limitacpao reversivel do fluxo aereo 
e inflama^ao das vias respiratorias sao as principals caracteris- 
ticas da asma. A verificaqao de todos esses componentes nem 
sempre e necessaria, a nao ser quando a apresentaqao seja bas- 
tante atlpica. 

A hiper-reatividade bronquica a estimulos inespecificos e 
uma caracteristica tlpica da asma. Estes incluem os agentes far- 
macologicos inalatorios, como histamina e metacolina, e estimu¬ 
los fisicos, como exercicio e ar frio. As vias respiratorias podem 
apresentar hiper-reatividade ou espasmos mesmo quando os tes¬ 
tes de funqao pulmonar sao normals. A administraqao de quan- 
tidades crescentes de agentes broncoconstritores para induzir a 
diminuiqao da funqao pulmonar (geralmente uma reduqao de 
20% no volume expiratorio forqado em um segundo [VEF!]) e 
o metodo mais comum para avaliar a reatividade das vias respi¬ 
ratorias. A hiper-reatividade em crianqas normals menores de 
5 anos e maior do que em crianqas maiores. O nivel de hiper- 
reatividade das vias respiratorias geralmente se correlaciona com 
a gravidade da asma. Exercicio, ar frio e induqao com metacolina 
ou histamina podem ajudar a estabelecer o diagnostico de asma 
quando a historia, o exame e os testes de funqao pulmonar nao 
forem conclusivos. 

Diretrizes clinicas recentes sobre a asma reforcpam a utiliza- 
qao da espirometria, em vez da medida da taxa de fluxo expirato¬ 
rio maxima (PEFR), na avaliaqao da limitaqao de fluxo aereo na 
asma. A espirometria pode ser medida pela redu^ao dos valores 
de VEFi e VEFj/CVF em comparaqao a valores de referenda 
ou valores previstos. Por si so, nao e adequada para estabelecer 
diagnostico, mas pode ser um importante parametro para mo- 
nitorar a atividade e resposta terapeutica da asma. Em crianqas, 
o VEFi pode estar normal, apesar dos sintomas frequentes. A 
medida espirometrica da limitaqao do fluxo aereo pode estar as- 
sociada a gravidade dos sintomas, probabilidade de exacerbaqao, 
internaqao ou comprometimento respiratorio. A monitoraqao 
regular do VEFj antes e apos o uso de broncodilatadores pode 
ser usada para avaliar os padroes de crescimento pulmonar ao 
longo do tempo. Durante as exacerbaqoes agudas da asma, o 
VEFj esta diminuldo, e a curva fluxo-volume apresenta uma “es- 
cavaqao” na porqao distal do componente expiratorio do ciclo 
(Figura 36-1). 

A avaliaqao da funqao pulmonar atraves da pletismografia 
de corpo inteiro para determinar o volume pulmonar tambem 
pode ser util. O volume residual, a capacidade residual funcional 
e a capacidade pulmonar total estao geralmente aumentados, ao 
passo que a capacidade vital esta diminulda. Pode-se observar 
reversao ou melhora significativa destas anormalidades em res¬ 
posta ao tratamento com broncodilatadores inalatorios ou com 
anti-inflamatorios. 
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▲ Figura 36-1 Alcas fluxo-volume caracten'sticas de 
pessoas com funcao pulmonar normal, asma e disfun- 
cao das pregas vocais. 


A monitoraqao da PEFR pode ser uma ferramenta simples e 
reprodutivel para a avaliaqao da atividade asmatica em crianqas 
com asma moderada ou grave, historia de exacerbaqoes graves, 
ma percepqao da limitaqao do fluxo aereo ou condiqoes agravan- 
tes. Podem haver alteraqoes significativas da PEFR antes que os 
sintomas se tornem evidentes. Nos casos mais graves, a moni- 
toraqao da PEFR permite o reconhecimento precoce de inade- 
quaqoes no controle da asma. A funqao pulmonar infantil pode 
ser medida em crianqas sedadas com tecnicas de compressao. A 
tecnica de oscilaqoes forqadas pode ser usada para medir a resis- 
tencia das vias respiratorias, mesmo em crianqas mais novas. 

A hipoxemia esta presente no initio com niveis normais ou 
baixos de PCO 2 e alcalose respiratoria. Ela pode ser agravada 
durante o tratamento com P 2 -agonistas, devido a desproporqao 
ventilaqao-perfusao. A saturaqao de oxigenio inferior a 91% e 
um indicativo de obstruqao significativa. Acidose respiratoria e 
aumento da tensao de C0 2 podem estar presentes na persistencia 
da obstruqao do fluxo aereo e alertam para o risco de insuficien- 
cia respiratoria iminente. Geralmente nao se observa hipercapnia 
ate que o VEFi caia para niveis abaixo de 20% do valor previsto. 
A acidose metabolica tambem tern sido observada em associa- 
qao a acidose respiratoria nas crianqas com asma grave e indica 
insuficiencia respiratoria iminente. Pa02 inferior a 60 mmHg a 
despeito de oxigenoterapia e Pac 02 acima de 60 mmHg e com 
aumento maior que 5 mmHg/h sao indicaqoes relativas de venti- 
laqao mecanica em crianqas em estado de mal asmatico. 

O pulso paradoxal pode estar presente em exacerbaqoes as- 
maticas moderadas ou graves. Na exacerbaqao moderada em 
crianqas, o pulso pode estar entre 10-25 mmHg; na exacerbaqao 
grave, ele pode variar de 20-40 mmHg. A ausencia de pulso para¬ 
doxal em crianqas com exacerbaqao asmatica grave pode ser um 
sinal de fadiga muscular respiratoria. 

Agrupamentos de eosinofilos no esfregaqo do escarro e eo- 
sinofilia no sangue sao achados frequentes. Sua presenqa tende 
a refletir a atividade da doenqa e nao significa necessariamente 
que fatores alergicos estejam envolvidos. £ comum a presenqa 
de leucocitose na asma aguda grave sem evidencia de infecqao 
bacteriana, podendo estar mais pronunciada apos a administra- 
qao de adrenalina. O hematocrito pode ser elevado com a desi- 
drataqao durante periodos prolongados de exacerbaqao ou nas 
doenqas cronicas graves. Medidas nao invasivas da inflamaqao 
das vias respiratorias incluem concentraqoes de oxido nitrico 


exalado, niveis de proteina serica eosinofilica cationica e escarro 
induzido. Cada teste tem seus pontos fortes e fracos. 

C. Exames de imagem 

A avaliaqao da asma em geral nao necessita de radiografias 
toracicas (posteroanterior e lateral), ao saber que elas geral¬ 
mente parecem normais, embora achados sutis e inespecificos 
de hiperinflaqao (achatamento do diafragma), espessamento 
peribronquico, proeminencia das arterias pulmonares e areas 
de atelectasias irregulares possam estar presentes. A atelecta- 
sia pode ser interpretada equivocadamente como infiltrado de 
pneumonia. Algumas alteraqoes pulmonares, como bronquiec- 
tasias, que podem apontar para outros diagnosticos que simulam 
asma, como fibrose cistica, micoses broncopulmonares alergicas 
(aspergilose), discinesias ciliares ou deficiencias imunes, podem 
ser melhor apreciadas com a TC de cortes finos e alta resoluqao 
(TCAR) do torax. A TCAR tem sido utilizada para quantificar a 
hiperinsuflaqao e o espessamento da parede bronquica como um 
marcador de remodelamento das vias respiratorias em crianqas 
com asma grave e definir a doenqa das vias respiratorias peri- 
fericas. Ela e util para afastar alguns diagnosticos em pacientes 
com asma de dificil controle, mas a exposiqao a radiaqao deve ser 
considerada quando a TCAR e solicitada. 

Os testes de alergia sao discutidos na seqao sobre as Medidas 
Gerais no Tratamento da Asma Cronica. 

Diagnostico diferencial 

As doenqas que podem ser confundidas com a asma estao geral¬ 
mente relacionadas a idade do paciente (Quadro 36-1). Anomalias 
congenitas devem ser excluidas em lactentes e crianqas jovens. A 
asma pode ser confundida com crupe, bronquiolite aguda, pneu¬ 
monia e coqueluche. A imunodeficiencia pode estar associada a 
tosse e sibilancia. Corpos estranhos nas vias respiratorias podem 
causar dispneia ou sibilancia de initio subito, e, na ausculta puT 
monar, os sibilos podem ser unilaterais. A assimetria dos pulmoes 
secundaria ao aprisionamento de ar pode ser observada na ra- 
diografia do torax, especialmente na expiraqao forqada. A fibrose 
cistica pode ser associada ou confundida com a asma. 

Disfunqoes das pregas vocais simulam bastante a asma, em¬ 
bora os dois possam coexistir. Sao caracterizadas pelo fechamento 
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Quadro 36-1 Diagnostico diferencial da asma em lactentes 
e criancas 


Bronquiolite viral 
Aspiracao 

Laringotraqueomalacia 
Aneis vasculares 

Estenose ou rede das vias respiratorias 

Linfonodomegalia 

Massa mediastinal 

Corpo estranho 

Displasia broncopulmonar 

Bronquiolite obliterante 

Fibrose cistica 

Disfuncao das pregas vocais 
Doenca cardiovascular 


paradoxal das pregas vocais, podendo resultar em dispneia e si- 
bilancia. O diagnostico e feito pela visualizaqao direta das pregas 
vocais. Em individuos normals, as pregas vocais sao abduzidas 
durante a inspiraqao e podem ser ligeiramente aduzidas durante 
a expiraqao. Os pacientes asmaticos podem apresentar adelga- 
mento da glote durante a expiraqao como uma adaptaqao fisiolo- 
gica a obstruqao das vias respiratorias. Por outro lado, pacientes 
com disfunqao isolada das pregas vocais apresentam tipicamente 
aduqao dos dois terqos anteriores das pregas vocais durante a ins- 
piraqao, com uma pequena abertura em formato de losango pos- 
teriormente. Como esse padrao anormal de pregas vocais pode 
estar presente intermitentemente, um exame normal nao exclui 
o diagnostico. Exercicio ou induqao com metacolina pode fre- 
quentemente precipitar sintomas de disfunqao das pregas vocais. 
A alqa fluxo-volume pode fornecer pistas adicionais para o diag¬ 
nostico de disfunqao das pregas vocais. Pode-se observar trunca- 
mento da porqao inspiratoria na maioria dos pacientes durante 
episodios agudos, e alguns continuam apresentando esse padrao, 
mesmo quando estao assintomaticos (ver Figura 36-1). Crian- 
qas com disfunqao das pregas vocais, em especial adolescentes, 
tendem a ser muito competitivas, principalmente no atletismo e 
no desempenho escolar. Consultas psiquiatricas podem ajudar a 
definir as questoes psicologicas subjacentes e fornecer a terapia 
apropriada. O tratamento da disfunqao isolada das pregas vo¬ 
cais inclui a educaqao sobre a doenqa e exercicios respiratorios 
adequados. A hipnose, o biofeedback e a psicoterapia tern sido 
eficazes para alguns pacientes. 

Condicoes que podem aumentar 
a gravidade da asma 

A sinusite cronica hiperplasica e frequentemente encontrada em 
associaqao com a asma. Tem-se observado que a inflamaqao das 
vias respiratorias superiores contribui para a patogenese da asma, 
e que asma pode melhorar apos o tratamento da sinusite. No en- 
tanto, a cirurgia sinusal geralmente nao e indicada para o trata¬ 
mento inicial da doenqa cronica da mucosa associada a alergia. 

Uma correlaqao significante tem sido observada entre asma 
noturna e refluxo gastresofagico. Os pacientes podem nao se 
queixar de dor epigastrica em queimar^ao ou apresentar ou- 
tros sintomas de refluxo — a tosse pode ser o unico sinal. Para 


pacientes com asma mal controlada, particularmente com com- 
ponente noturno, a pesquisa de refluxo gastresofagico pode ser 
necessaria mesmo na ausencia de sintomas sugestivos. 

Estudos populacionais tem demonstrado associates entre a 
obesidade e a asma. A obesidade tem sido associada nao somente 
ao desenvolvimento da asma, mas tambem ao controle e gravi¬ 
dade da asma. O que contribui para estas associates, ou ate que 
ponto a inflamaqao ou a disfunqao fisiologica estao relacionadas 
a obesidade e a asma, esta menos esclarecido. Torna-se dificil 
determinar se a dificuldade de uma crianqa obesa em respirar e 
consequencia da obesidade em si, das suas comorbidades (p. ex., 
refluxo gastresofagico ou apneia obstrutiva do sono), el ou da 
asma. Tem-se estimulado abordagens de tratamento que visem 
a perda de peso em crianqas obesas como forma de melhorar o 
controle da asma ou sua avaliaqao. 

Os fatores de risco para morte por asma incluem fatores psi- 
cologicos e sociologicos. Eles estao provavelmente relacionados 
as consequencias da negaqao da doenqa, bem como a nao ade- 
rencia a terapia prescrita. Estudos recentes tem mostrado que 
menos de 50% dos medicamentos inalatorios para asma sao ad- 
ministrados como prescritos, e que a adesao nao melhora com 
o aumento da gravidade da doenqa. Alem disso, as crianqas que 
necessitam de internaqao por conta da asma, ou seus cuidadores, 
muitas vezes nao conseguem instituir o tratamento domiciliar 
adequado. 

Complicacoes 

Na asma aguda, as complicates sao relacionadas principalmente 
a hipoxemia e acidose e podem incluir convulsoes generalizadas. 
Pneumomediastino e pneumotorax podem ser complicates do 
estado de mal asmatico. Na asma cronica, estudos recentes apon- 
tam para o remodelamento da parede das vias respiratorias e 
para a perda de funqao pulmonar com a inflamaqao persistente 
das vias respiratorias. Tem-se observado que a asma infantil, in- 
dependentemente de qualquer corticoterapia, esta associada ao 
retardo da maturaqao e desaceleraqao da velocidade de cresci- 
mento pre-puberal. No entanto, o alcance da altura adulta final 
prevista nao parece estar comprometida. 

Tratamento 

A. Asma cronica 

1. Medidas gerais — O tratamento ideal da asma inclui a ava- 
liaqao e a monitoraqao regular da atividade da doenqa, a educa- 
qao e a participaqao como forma de melhorar a compreensao e a 
capacidade de autossupervisao da crianqa e da familia, identifi- 
cato e manejo dos fatores desencadeantes e das condiqoes que 
podem agravar a asma e os medicamentos apropriados selecio- 
nados para atender as necessidades do paciente. O objetivo do 
tratamento da asma e o alcance do melhor controle desta. 

A avaliaqao da gravidade da asma (ou seja, a intensidade in- 
trinseca da doenqa) e geralmente mais precisa em pacientes que 
nao estao fazendo terapia de controle. Portanto, a avaliaqao da 
gravidade da asma direciona o nivel do tratamento inicial. As 
duas categorias gerais sao asma intermitente e asma persistente, 
esta ultima subdividida em leve, moderada e grave (Quadro 
36-2). Em contrapartida, o controle da asma se refere ao grau 
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Quadro 36-2 Avaliacao da gravidade e inicio do tratamento para pacientes que nao estao em uso de medicacoes de controle 
a longo prazo 



Not 05 : 

• A abordagem em etapas tem o objetivo de auxiliar e nao substituir a decisao clinica necessaria para atender as necessidades individuals do paciente. 

• 0 nivel de gravidade e determinado tanto pelo comprometimento quanto pelo risco. Avalie o mvel do comprometimento com base nas informacoes 
dadas pelo paciente/cuidador sobre as ultimas 2-4 semanas. A avaliacao dos sintomas para periodos mais longos deve refletir a avaliacao global como, 
por exemplo, perguntando se asma do paciente esta melhor ou pior desde a ultima visita. Atribua a gravidade para a categoria mais grave em que alguma 
caracteristica esteja presente. 
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Quadro 36-2 Avaliacao da gravidade e inicio do tratamento para pacientes que nao em uso de medicacoes de controle a 
longo prazo ( continuacao ) 


• Atualmente, nao existem dados suficientes para corresponder d frequencia das exacerbacoes com diferentes niveis de gravidade da asma. Para fins de 
tratamento, os pacientes que tiveram > 2 exacerbacoes que requerem corticosteroides sistemicos orais nos ultimos seis meses, ou > 4 episodios de sibilancia 
no ano anterior, e que tenham fatores de risco para asma persistente podem ser considerados assim como os pacientes que tern asma persistente, mesmo 
na ausencia de niveis de comprometimento compativeis com asma persistente. 

• BEI, broncospasmo induzido por exercicio; VEF-,, volume expiratOrio forcado em 1 segundo; CVF, capacidade vital forcada; CSI, corticosteroides inalatorios; 
SABA, (32-agonista de curta duracao. 

Adaptado do National Asthma Education and Prevention Program: Expert Panel Report 3 (EPR 3): Guidelines for the Diagnosis and Management of Asthma- 
Summary Report 2007. j Allergy Clin Immunol 2007; 120(Suppl):S94-S138. Disponivel em : http://www.nhlbi.nih.gov/guidelines/asthma/asthgdln.htm 


em que os sintomas, os deficits funcionais em curso e o risco de 
eventos adversos sejam minimizados e os objetivos da terapia 
sao alcanqados. A avaliaqao do controle da asma e importante 
para o ajuste do tratamento e e classificada em bem controlada, 
nao bem controlada e muito mal controlada (Quadro 36-3). A 
capacidade de resposta a terapia e a facilidade com a qual o con¬ 
trole da asma e alcanqado pelo tratamento, podendo incluir tam- 
bem a monitoraqao dos efeitos adversos relacionados ao uso da 
medicaqao. 

A classificaqao da gravidade e controle da asma se baseiam 
nos dominios das deficiencias e dos riscos atuais, reconhecendo 
que esses dominios podem responder diferentemente ao trata¬ 
mento. O nivel de gravidade ou controle da asma e estabelecido 
com base no componente mais grave da deficiencia ou risco. 
Geralmente, a avaliaqao se baseia nos sintomas, exceto para o 
uso da funqao pulmonar em crianqas em idade escolar e jovens. 
A deficiencia consiste na avaliaqao da frequencia e intensidade 
dos sintomas recentes do paciente e das limitaqoes funcionais 
(isto e, avaliaqao do numero de despertares noturnos, necessi- 
dade de (32-agonistas de aqao curta para alivio rapido, dias de 
trabalho ou aula perdidos, capacidade de se envolver em ativi- 
dades normals ou desejadas e qualidade de vida) e o compro¬ 
metimento do fluxo de ar, de preferencia usando espirometria. 
Por outro lado, o risco se refere a avaliaqao de risco do paciente 
de desenvolver exacerbaqoes de asma, reduqao do crescimento 
pulmonar em crianqas (ou o declinio progressive da funqao 
pulmonar em adultos), ou o risco de efeitos adversos do uso de 
medicamentos. 

A educaqao e importante, e a participaqao da familia da 
crianqa e um componente fundamental no tratamento. O pa¬ 
ciente e a familia devem entender o papel dos fatores desencade- 
adores da asma, a importancia da atividade da doenqa, mesmo 
sem sintomas evidentes, como utilizar medidas objetivas para 
avaliar a atividade da doenqa e a importancia da inflamaqao das 
vias respiratorias — e eles devem aprender a reconhecer os sinais 
de alerta para o agravamento da asma, permitindo, assim, uma 
intervenqao precoce. Devem-se desenvolver pianos detalhados 
de cuidados para todos os pacientes com asma. O fornecimento 
de pianos de aqao para asma e atualmente uma exigencia de mui- 
tos hospitals e outros serviqos para certificar que instruqoes edu- 
cacionais sobre o manejo de doenqas cronicas foram dadas. Os 
pianos de aqao da asma devem ser fornecidos aos funcionarios 
da escola e a todos aqueles que cuidam de crianqas com asma. 

Como o grau de limitaqao do fluxo aereo e pouco perce- 
bido por muitos pacientes, medidores do fluxo maximo podem 


auxiliar na avaliaqao da obstruqao do fluxo aereo e da atividade 
da doenqa no dia a dia. As taxas de fluxo maximas podem garan- 
tir um alerta precoce do agravamento da asma. Eles tambem sao 
uteis no monitoramento dos efeitos da mudanqa de medicaqao. 
O uso de espaqadores otimiza a oferta de medicamentos a partir 
de inaladores dosimetrados (IDMs) aos pulmoes e, com corti- 
coides inalatorios, minimiza os efeitos colaterais. Espaqadores de 
grande volume sao preferiveis. A ma compreensao dos pacientes 
e das familias sobre a utilizaqao adequada dos dispositivos pode 
levar a oferta e ao tratamento inadequados com medicamentos 
inalatorios, principalmente os controladores inalatorios. Cur- 
tos videos instrutivos sobre o uso dos dispositivos podem ser 
apresentados as familias e a outros responsaveis como forma de 
orientaqao (URL: http://www.thechildrenshospital.org/condi- 
tions/lung/asthmavideos.aspx). 

Os pacientes devem evitar a exposiqao a fumaqa do tabaco 
e a alergenios aos quais eles estao sensibilizados, exercicios fi- 
sicos ao ar livre quando os niveis de poluiqao do ar sao altos, 
(3-bloqueadores e alimentos contendo sulfito. Pacientes com 
asma persistente devem receber a vacina inativada contra in¬ 
fluenza anualmente, exceto quando ha contraindicaqao. 

Para os pacientes com asma persistente, o clinico deve usar 
a historia do paciente para avaliar a sensibilidade aos alerge¬ 
nios sazonais e ao mofo Alternaria; usar testes cutaneos ou tes¬ 
tes in vitro para avaliar a sensibilidade a alergenios domiciliares 
perenes; avaliar a importancia dos testes positivos no contexto 
da historia do paciente; e identificar exposiqoes relevantes aos 
alergenios. Para crianqas alergicas a acaros da poeira, importan- 
tes medidas de controle ambiental consistem em cobrir traves- 
seiros e colchoes com capas impermeaveis a alergenios e lavar 
os lenqois e cobertores da cama do paciente semanalmente em 
agua quente. Outras medidas incluem manter a umidade in¬ 
terna abaixo de 50%, minimizar o numero de brinquedos de 
pelucia e lava-los semanalmente em agua quente. As crianqas 
alergicas a animais peludos ou penas devem evitar exposiqao a 
animais de estimaqao dentro de casa, especialmente por perio- 
dos prolongados. Caso nao seja possivel a remoqao do animal, 
o animal deve ser mantido fora do quarto com a porta fechada. 
Carpetes e moveis estofados devem ser removidos. Embora fil- 
tros eficientes para captura de particulas no quarto possam re- 
duzir os niveis de alergenios, os sintomas podem persistir caso 
o animal permaneqa dentro de casa. Para as crianqas alergicas a 
baratas, medidas de controle precisam ser instituidas quando ha 
infestaqao na casa. Iscas de veneno, acido borico e armadilhas 
sao preferiveis aos agentes quimicos, que podem ser irritantes 
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Quadro 36-3 Avaliacao do controle da asma e ajuste do tratamento em criancas 



Classificacao do controle da asma 

Componentes do controle 

Bern controlada 

Nao bem controlada 

Muito pouco controlada 

Comprometimento 

Sintomas diurnos 

< 2 doses/semana mas nao 

> 2 doses/semana ou varias 

Ao longo do dia 



mais de uma vez/dia 

vezes em < 2 doses/semana 



Despertar noturno 





Idade 0-4 anos 

< 1 vez/mes 

> 1 vez/mes 

> 1 vez/mes 


Idade 5-11 anos 

< 1 vez/mes 

> 2 vezes/mes 

> 2 vezes/mes 


Idade > 12 anos 

< 2 vezes/mes 

1-3 vezes/mes 

> 4 doses/semana 


Uso de SABA para os sintomas 
(sem prevencao de BIE) 

< 2 doses/semana 

> 2 doses/semana 

Varias vezes por dia 


Interference com as 
atividades normals 

Nenhuma 

Limitacao intermediate 

Limitacao intensa 


Funcao pulmonar 





Idade 5-11 anos 





VEF-,% previsto ou 

> 80% do previsto ou o 

60-80% do previsto ou o 

< 60% do previsto ou o 


fluxo maximo 

melhor pessoal > 80% 

melhor pessoal entre 75-80% 

melhor pessoal entre < 75% 


Idade > 12 anos 





VEF-,% previsto ou 

> 80% do previsto ou o 

60-80% do previsto ou o 

< 60% do previsto ou o 


fluxo maximo 

melhor pessoal 

melhor pessoal 

melhor pessoal 


Questionarios validados 





Idade > 12 anos 





ATAQ 

0 

1-2 

3-4 


ACQ 

LO 

o" 

VI 

< 1,5 

N/A 


ACT 

>20 

16-19 

< 15 

Risco 

Exacerbacoes que requerem 
corticosteroides sistemicos 





Idade 0-4 anos 

0-1 /ano 

2-3/ano 

> 3/ano 


Idade > 5 anos 

0-1 /ano 

> 2/ano (ver Nota) 



Considerar gravidade e intervalo desde a ultima exacerbacao 




Efeitos adversos relacionados 

Efeitos colaterais da medicacao podem variar em intensidade de nenhum ate bastante incomodo e 


ao tratamento 

preocupante. 0 nivel de intensidade nao tem correlacao com os niveis especlficos de controle, mas 



deve ser considerado na avaliacao global de risco 



Reducao do crescimento 

A avaliacao requer cuidado de acompanhamento a longo prazo 



pulmonar ou perda progressiva 
da funcao pulmonar 




Acao recomendada para o tratamento 

• Manter etapa atual 

• Passar para a etapa 

• Considerar o uso de 


• Acompanhamento regular 

seguinte (etapa 1) e 

corticosteroides sistemicos 


a cada 1-6 meses para 

• Reavaliar em 2-6 semanas 

• Passar para a etapa seguinte 


manter o controle 

• Se nenhum beneficio 

(etapas 1-2) e 


• Considerar etapa inferior se 

evidente apos 4-6 

• Reavaliar em duas semanas 


bem controlada por pelo 

semanas, considerar outros 

• Se nenhum beneficio evidente 


menos 3 meses 

diagnosticos ou o ajuste do 

apos 4-6 semanas, considerar 



tratamento 

outros diagnosticos ou o 



• Para os efeitos colaterais, 

ajuste do tratamento 



considerar opcoes 

• Para os efeitos colaterais, 



alternativas 

considerar opcoes 
alternativas 


Not 05 : 

• A abordagem em etapas tem o objetivo de auxiliar e nao substituir a decisao clinica necessaria para atender as necessidades individuals do paciente. 

• 0 nivel do controle e baseado pelo comprometimento ou a categoria de risco mais graves. Avalie o nivel do comprometimento com base nas informacoes 
dadas pelo paciente/cuidador sobre as ultimas 2-4 semanas. A avaliacao dos sintomas para periodos mais longos deve refletir a avaliacao global como, por 
exemplo, perguntando se asma do paciente esta melhor ou pior desde a ultima visita. 
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Quadro 36-3 Avaliacao do controle da asma e ajuste do tratamento em criancas ( continuacao ) 


• Atualmente, nao existem dados suficientes para corresponder a frequencia das exacerbacoes com diferentes niveis de controle da asma. Em geral, as 
exacerbacoes mais frequentes e intensas (p. ex., exigindo assistencia urgente e nao programada, hospitalizacao ou internacao na UTI) indicam precario 
controle da doenca. Para fins de tratamento, os pacientes que tiveram > 2 exacerbacoes que requerem corticosteroides sistemicos orais no ano anterior 
podem ser considerados como os pacientes que tern asma nao bem controlada, mesmo na ausencia de niveis de comprometimento compativeis com 
asma nao bem controlada. 

• Questionarios validados para o nivel de comprometimento (os questionarios nao avaliam a func3o pulmonar ou o nivel de risco): 

a. ATAQ = Questionario de Avaliacao da Terapia para Asma 

b. ACQ = Questionario de Controle da Asma 

c. ACT = Teste de Controle da Asma 

d. Diferenca importante minima: 1,0 para ATAQ, 0,5 para o ACQ; nao determinada para o ACT; a Valores de ACQ de 0,76-1,40 s3o indeterminados sobre a 
asma bem controlada. 

■ Antes de saltar etapas: 

a. Revisar a ades3o aos medicamentos, a tecnica de inalarao e controle ambiental. 

b. Se a opc3o de tratamento alternativo for usada em alguma etapa, interrompa-a e use o tratamento preferencial para essa etapa. BEI, broncospasmo 
induzido por exercicio, VEF 1 , volume expiratorio forcado em 1 segundo, CVF, capacidade vital forcada. 

Adaptado do National Asthma Education and Prevention Program: Expert Panel Report 3 (EPR 3): Guidelines for the Diagnosis and Management of 
Asthma — Summary Report 2007. J Allergy Clin Immunol 2007; 120(5uppl):594-5138. Disponivel em: http://www.nhlbi.nih.gov/guidelines/aslhma/ 
asthgdln.htm 


se inalados por pessoas asmaticas. Mofos estao presentes, prin- 
cipalmente em ambientes umidos ou molhados. Medidas para 
controle da umidade ou do crescimento de fungos no domidlio 
podem ser beneficas. Os pacientes podem reduzir a exposigao a 
alergenios externos mantendo-se em ambiente climatizado. A 
imunoterapia com alergenios pode ser util para aeroalergenos 
envolvidos que nao podem ser evitados. No entanto, ela deve 
ser administrada somente em servigos com equipe e equipa- 
mentos apropriados para tratar reagoes potencialmente fatais. 

Os pacientes devem ser tratados para rinite, sinusite, ou re- 
fluxo gastresofagico, se presentes. O tratamento das doengas do 
trato respiratorio superior e uma parte integrante do manejo 
da asma. Os corticosteroides intranasais sao recomendados 
para o tratamento da rinossinusite cronica em pacientes com 
asma persistente, pois eles reduzem a hiper-reatividade das vias 
respiratorias inferiores e os sintomas da asma. Cromoglicato 
intranasal reduz os sintomas de asma durante a estagao de po- 
linizagao, mas com menor eficacia do que os corticosteroides 
intranasais. O tratamento da rinossinusite inclui medidas de 
assistencia medica para promover a drenagem e o uso de anti- 
bioticos para infecgoes bacterianas agudas (ver Capitulo 17). O 
tratamento clinico do refluxo gastresofagico consiste em evitar 
comer ou beber 2 horas antes de dormir, elevar a cabeceira da 
cama com suportes de 15-20 cm e utilizar a terapia farmacolo- 
gica adequada. 

2. Terapia farmacologica — Uma abordagem detalhada e 
revisada para a terapia farmacologica, dividida em categorias 
segundo a idade, e recomendada pelo Expert Panel Report 3 do 
NAEPP (http://www.nhlbi.nih.gov) (Quadro 36-4). Essa abor¬ 
dagem se baseia nos conceitos de gravidade e controle da asma. 
Criangas mais jovens possuem um conjunto especifico de reco¬ 
mendagoes por conta da falta de ferramentas que possam ser 
usadas para avaliar a fungao pulmonar e a qualidade de vida, 
que, por sua vez, estao disponiveis para criangas maiores. As 
recomendagoes de tratamento para as criangas maiores e os 


adultos tem como base fortes evidencias de ensaios clinicos 
disponiveis, ao passo que as recomendagoes para criangas mais 
novas foram extrapoladas de estudos em criangas maiores e 
adultos. 

A escolha da terapia inicial se baseia na avaliagao da gravi¬ 
dade da asma, e para pacientes que ja estao em tratamento de 
controle, a revisao do tratamento tem como base a avaliagao do 
controle da asma e sua capacidade de resposta a terapia. O obje- 
tivo do tratamento e reduzir tanto os componentes da deficiencia 
(p. ex., impedindo os sintomas cronicos e importunos, permi- 
tindo a necessidade menos frequente de medicamentos de alivio 
imediato, mantendo a fungao pulmonar “normal”, mantendo a 
normalidade das atividades, como atividade fisica e frequen¬ 
cia escolar, atendendo as expectativas e os contentamentos da 
familia quanto aos cuidados da asma) quanto do risco (p. ex., 
evitando exacerbagoes recorrentes, redugao do crescimento pul¬ 
monar, efeitos adversos dos medicamentos). 

1. A abordagem passo a passo tem o objetivo de auxiliar, e nao 
substituir, no julgamento clinico necessario para atender as 
necessidades individuals do paciente. 

2. Na ausencia de sintomas persistentes, as novas diretrizes 
clinicas recomendam considerar o inicio do tratamento de 
controle a longo prazo para lactentes e criangas jovens que 
apresentam fatores de risco para a asma (ou seja, indice pre- 
ditivo modificado de asma: historia familiar de asma, derma- 
tite atopica diagnosticada por professional, ou sensibilizagao 
a aeroalergenos ou dois dos seguintes: sibilancia sem res- 
friado, sensibilizagao a alimentos ou eosinofilia periferica) e 
quatro ou mais episodios de sibilancia no ano anterior, que 
duraram mais de um dia e sono afetado, ou duas ou mais 
exacerbagoes no periodo de seis meses que necessitaram de 
corticosteroides sistemicos. 

3. Os corticosteroides inalatorios, em monoterapia ou em com- 
binagao com terapia adjuvante sao o tratamento preferivel 
para todos os niveis de asma persistente. 
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Quadro 36-4 Abordagem gradual para o tratamento da asma em criancas 



Intermitente 

Asma persistente: Medicacao diaria 






Etapa 5 

Escolha 

CSI de dose alta 
+ IARA nil ITRA 

Etapa 6 

Escolha 

CSI de dose 
alta + LABA ou 

LTRA ou LTRA E 
corticosteroide 

Diminuir etapas 
se possfvel (e se 
a asma esta bem 
controlada por 
pelo menos 
tres meses) 


Etapa 4 

Idade 

0-4 anos 

Etapa 1 

Escolha 

SABA S/N 

Etapa 2 

Escolha 

CSI de dose baixa 

Alternatlvo 
Cromoglicato ou 
montelucaste 

Etapa 3 

Escolha 

CSI de dose 
intermediary 

Escolha 

CSI de dose 
intermediary + 
LABA ou LTRA 


oral 

Avaliar o controle 

Aumentar etapas 
se necessario 
(primeiro avaliar 
a tecnica de 
inalacao, adesao, 
controle ambiental 
e comorbidades) 

Idade 

Escolha 

Escolha 

Escolha 

Escolha 

Escolha 

Escolha 


5-11 anos 

SABA S/N 

CSI de dose baixa 

CSI de dose baixa 

CSI de dose 

CSI de dose alta 

CSI de dose 





+ LABA, LTRA ou 

intermediary + 

+ LABA 

alta + LABA E 




Alternatlvo 

Teofilina OU 

LABA 


corticosteroide 




Cromoglicato, 

CSI de dose 


Alternatlvo 

oral 




LTRA, nedocromil 

intermediary 

Alternatlvo 

CSI de dose 





ou teofilina 


CSI de dose 

alta + LTRA ou 

Alternatlvo 






intermediary + 

teofilina 

CSI de dose alta + 






LTRA ou teofilina 


LTRA ou teofilina 








E corticosteroide 








oral 


Idade 

Escolha 

Escolha 

Escolha 

Escolha 

Escolha 

Escolha 


> 12 anos 

SABA S/N 

CSI de dose baixa 

CSI de dose 

CSI de dose 

CSI de dose 

CSI de dose 





baixa + LABA 

intermediary + 

alta + LABA 

alta + LABA + 




Alternatlvo 

OU CSI de dose 

LABA 

E considerar 

corticosteroide 




Cromoglicato, 

intermediary 


omalizumabe 

oral E considerar 




LTRA, nedocromil 


Alternatlvo 

para pacientes 

omalizumabe 




OU 

Alternatlvo 

CSI de dose 

com alergias 

para pacientes 




teofilina 

CSI de dose baixa 

intermediary + 


com alergias 





+ LTRA, teofilina 

LTRA ou teofilina 







ou zileuton 

ou zileuton 





Cada etapa: educacao do paciente, controle ambiental e tratamento das comorbidades 
Idade > 5 anos: Etapas 2-4: Considerar imunoterapia subcutanea com alergenios para pacientes que tern asma alergica 


Medicacao de ali'vio imediato para todos os pacientes 

• SABA quando necessario para os sintomas. A intensidade do tratamento depende da gravidade dos sintomas: ate tres tratamentos em intervalos de 
20 minutos quando necessario. Curso rapido de corticosteroides pode ser necessario. 

• Cuidado: o uso de SABA por mais de dois dias/semana para o alivio dos sintomas (nao prevencao do BEI) geralmente indica controle inadequado e a 
necessidade de aumentar a etapa. 

• Para as criancas entre 0 e 4 anos: com infeccao respiratoria viral: SABA a cada 4-6h ate 24 h (prolongada com a assistencia medica). Considerar curso 
rapido de corticosteroides se a exacerbacao e grave ou o paciente tern historia de exacerbacoes graves anteriores. 


A ordem alfabetica e usada quando mais de uma opcao de tratamento e listada na terapia de escolha ou alternativa. 

Notas: 

• A abordagem gradual e destinada a auxiliar e nao substituir a decisao clinica necessaria para atender as necessidades individuais do paciente. 

• Se o tratamento alternative e utilizado e a resposta e inadequada, interrompa-o e use o tratamento de escolha antes de mudar de etapa. 

• Se nenhum benefido evidente e observado dentro de 4-6 semanas e a tecnica e ades3o do paciente/familia sao satisfatorias, ajuste a terapia ou outros 
diagnosticos. 

• Estudos sobre criancas de 0-4 anos sao limitados. A Etapa 2 terapia e baseada em evidencia A. Todas as outras recomendacoes sao baseadas na opiniao 
de especialistas e na extrapolacao de estudos em criancas mais velhas. 

• Para a idade de 5-11 anos, os medicamentos da Etapa 1 e 2 sao baseados em evidencia A. CSI + terapia adjuvante e CSI da Etapa 3 sao baseados em 
evidencia B para a eficacia de cada tratamento e extrapolacao de estudos de compararao em criancas maiores e adultos - estudos de compararao nao estao 
disponiveis para este grupo etario; as Etapas 4-6 sao baseadas na opiniao de especialistas e extrapolacao dos estudos em criancas mais velhas e adultos. 
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Quadro 36-4 Abordagem gradual para o tratamento da asma em criancas (continuacao) 


• Para a faixa etaria > 12 anos, os tratamento de escolha das etapas 1, 2 e 3 sao baseados em evidences A; o tratamento alternativo da etapa 3 e baseado 
em evidences A para LTRA Evidencia B para teofilina, e Evidencia D para zileuton. 0 tratamento de escolha da etapa 4 e baseado em evidencia B, e terapia 
alternativa e baseada em Evidencia B para LTRA e teofilina e Evidencia D para zileuton. 0 tratamento de escolha da etapa 5 e baseado em evidencia B. 0 tra¬ 
tamento de escolha da etapa 6 e baseado em (EPR-1 1997) e Evidencia B para omalizumabe. Na etapa 6, antes da introducao dos corticosterides sistemicos 
orais, pode-se considerar CSI de dose alta + LABA + LTRA, teofilina, ou zileuton, embora essa abordagem nao tenha sido estudada em estudos dinicos. 

• Os medicos que administram imunoterapia ou omalizumabe devem estar preparados e equipados para identificar e tratar anafilaxia, que pode ocorrer. 

• Teofilina e uma alternativa menos desejavel, devido a necessidade de monitorar os nfveis de concentracao serica. 

■ Zileuton e a alternativa menos desejavel, devido aos estudos limitados como terapia adjuvante e da necessidade de monitorar a funcao hepatica. 

• A imunoterapia para as etapas de 2-4 e baseada em Evidencia B para os acaros do po de domicilios, pelos de animais e polen ; ha pouca ou nenhuma 
evidencia quanto a fungos e baratas. A Evidencia d mais forte para a imunoterapia com alergenios unico. 0 papel da alergia na asma e maior em criancas 
que em adultos. 

CSI, corticosteroide inalatorio; LABA, fi 2 -agonista inalatorio de acao prolongada; LTRA, antagonista dos receptores dos leucotrienos, S/N, se necessario; SABA, 
p 2 -agonista de acao curta. 

Adaptado do National Asthma Education and Prevention Program: Expert Panel Report 3 (EPR 3): Guidelines for the Diagnosis and Management of Asthma- 
Summary Report 2007. J Allergy Clin Immunol 2007; 120(Suppl):S94-S138. Disponivel em : http://www.nhlbi.nih.gov/guidelines/asthma/asthgdln.htm 


4. Alem dos corticosteroides inalatorios em dose intermedia- 
ria, a terapia de combinaqao com corticosteroides inalatorios 
e qualquer um dos seguintes tratamentos adjuvantes — (3 2 - 
agonistas de aqao prolongada (LABAs) inalatorios, agentes 
modificadores dos leucotrienos, cromonas e teofilina — sao 
recomendados como tratamento de etapa 3 para asma per- 
sistente moderada, ou como associaqao terapeutica para 
a asma persistente nao controlada em crianqas escolares e 
jovens. Em crianqas de 0-4 anos, corticosteroides inalato¬ 
rios em dose intermediaria na forma de monoterapia ainda 
e o tratamento de etapa 3, sendo a terapia de combinaqao 
iniciada somente como tratamento de etapa 4. Podem ser 
necessarias terapias de salvamento com corticosteroides sis¬ 
temicos em qualquer uma das etapas. 

Os medicamentos para asma sao classificados como medi- 
camentos de controle a longo prazo e medicamentos de alivio 
imediato. Os primeiros incluem agentes anti-inflamatorios, 
modificadores dos leucotrienos, e broncodilatadores de aqao 
prolongada. Embora os LABAs (salmeterol, formoterol) sejam 
(3-agonistas, eles sao considerados medicamentos de controle 
diario, mas ao contrario dos outros medicamentos antiasmaticos 
de controle com propriedades principalmente anti-inflamatorias, 
os LABAs nao podem ser administrados como monoterapia. 

Os corticosteroides inalatorios sao os mais potentes agentes 
anti-inflamatorios inalatorios disponiveis atualmente. Diferentes 
corticosteroides inalatorios nao sao equivalentes quanto a bafora- 
das ou microgramas (Quadro 36-5). A intervenqao precoce com 
corticosteroides inalatorios pode melhorar o controle da asma 
e evitar exacerbaqoes durante o tratamento, mas nao impede o 
desenvolvimento de asma persistente nem altera sua historia na¬ 
tural. Os corticosteroides inalatorios podem estar associados a 
diminuiqao da velocidade de crescimento em crianqas, embora 
um estudo de crianqas asmaticas tratadas com budesonida (dose 
media, 412 mcg/dia) por um periodo medio de 9,2 anos nao 
mostrou efeito adverso sobre a altura adulta final. Os possiveis 
riscos dos corticosteroides inalatorios precisam ser ponderados 
com os riscos de asma subtratada. Os efeitos adversos dos cor¬ 
ticosteroides inalatorios sao geralmente dependentes da dose 


e da duraqao, de modo que riscos maiores de efeitos adversos 
sistemicos sao esperados com doses elevadas. Os inumeros corti¬ 
costeroides inalatorios sao administrados na forma de diferentes 
dispositivos, como MDI (beclometasona, ciclesonida, fluticasona 
flunisolida, e triancinolona), inaladores de po seco (DPI) (fluti¬ 
casona Diskus™, budesonida Flexhaler™ e mometasona Twistha- 
ler'") e nebulizaqao de suspensoes de aerossois (budesonida). As 
medicares inalatorias administradas na forma de MDI agora 
usam propulsores de hidrofluoralcano (HFA), que sao menos 
nocivos a camada de ozonio e substituiram os clorofluorocarbo- 
netos (CFC). Veja as instruqoes para o uso dos diferentes tipos de 
dispositivos no seguinte endereqo: http://www.thechildrenshos- 
pital.org/conditions/lung/asthmavi deos.aspx. 

Apenas os corticosteroides inalatorios tem-se mostrado efi- 
cazes em estudos clinicos a longo prazo com lactentes. A bude¬ 
sonida inalatoria e aprovada para crianqas a partir dos 12 meses. 
A suspensao (disponivel em quantidades de 0,25 mg/2 mL, 
0,5 mg/2 mL e 1,0 mg/2 mL) e geralmente administrada uma ou 
duas vezes/dia em doses divididas. Para a administraqao eficaz 
do medicamento, e fundamental que a crianqa mantenha uma 
mascara fixa a face por todo o tratamento, uma vez que apenas 
soprar o medicamento na face da crianqa nao e eficaz e, ainda 
assim, uma pratica comum entre os pais. Particularmente, esta 
medicaqao nao deve ser administrada por nebulizador ultras- 
sonico. Alguns dados limitados sugerem que os corticosteroides 
inalatorios possam ser eficazes mesmo em crianqas muito jovens, 
quando administrados pelo MDI com espaqador e mascara. 

Poucos dados estao disponiveis sobre o nedocromil, embora 
dados do estudo Childhood asthma management program te- 
nham mostrado que corticosteroides inalatorios sao superiores 
ao nedocromil com relaqao a varios parametros de eficacia, in- 
cluindo a taxa de hospitalizaqao, os dias sem sintomas, a neces¬ 
sidade de resgate com albuterol e mais tempo para o tratamento 
com prednisona, quando cada um foi comparado ao placebo. 

A teofilina e raramente usada. A teofilina de liberaqao pro¬ 
longada, um medicamento alternativo no controle a longo prazo 
para crianqas maiores, pode ter riscos particulares de efeitos 
adversos em lactentes, que frequentemente apresentam doen- 
qas febris que aumentam as concentraqoes de teofilina. Assim, 
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Quadro 36-5 Doses comparativas estimadas dos corticosteroides inalatorios 


Farmaco 

Dose diaria baixa 

Dose diaria intermediary 

Dose diaria alta 

0-4 anos 

5-11 anos 

> 12 anos 

0-4 anos 

5-11 anos 

> 12 anos 

0-4 anos 

5-11 anos 

> 12 anos 

Bedometasona NA 

HFA, 40 ou 

80 meg/borrifada 

80-160 

meg 

80-2.400 

meg 

NA 

> 160-320 
meg 

> 240-480 meg 

NA 

> 320 meg 480 meg 

Budesonida DPI 90, 

180, ou 200 meg/ 
inalacao 

NA 

180-400 

meg 

180-600 

meg 

NA 

> 400-800 
meg 

> 600-1200 meg 

NA 

> 800 meg 

> 1.200 meg 

Budesonida inalatoria 
suspensao para 
nebulizacao, 0,25-, 
0,5-,e 1,0-mg dose 

0,25-0,5 

mg 

0,5 m 

NA 

> 0,5-1,0 
mg 

1,0 mg NA 

> 100 mg 

2,0 mg 

NA 

Flunisolida, 

250 meg/borrifada 

NA 

500-750 

meg 

500-1000 

meg 

NA 

1.000-1.250 

meg 

> 1.000-2.000 
meg 

NA 

> 1250 meg 

> 2.000 meg 

Flunisolida HFA, NA 

80 meg/borrifada 

160 meg 

320 meg 

NA 

320 meg > 320-640 meg 

NA > 640 meg 

> 640 meg 

Fluticasona 

HFA/ MDI, 44, 110, 
ou 220 meg/borrifada 

176 meg 

88-176 

meg 

88-264 

meg 

> 176-352 
meg 

> 176-352 
meg 

> 264-440 meg 

> 352 meg 

> 352 meg 

> 440 meg 

Fluticasona DPI, NA 

50, 100, ou 

250 mcg/inalacao 

100-200 

meg 

100-300 

meg 

NA 

> 200-400 
meg 

> 300-500 meg 

NA 

> 400 meg 

> 500 meg 

Mometasona DPI, 

220 mcg/inalacao 

NA 

NA 

220 meg 

NA 

NA 

> 440 meg 

NA 

NA 

440 meg 

Acetonida de NA 300-600 

triancinolona, meg 

75 meg/borrifada 

300-750 

meg 

NA 

> 600-900 
meg 

> 750-1500 meg 

NA > 900 meg 

> 1500 meg 


DPI, inalador de po seco; HFA, hidrofluoralcano; MDI, inalador dosimetrado, NA, nao aprovados e nao ha dados disponiveis para este grupo etario. Adaptado 
do National Asthma Education and Prevention Program: Expert Panel Report 3 (EPR 3): Guidelines for the Diagnosis and Management of Asthma—Summary 
Report 2007. J Allergy Clin Immunol 2007; 120(Suppl):S94-S138. Disponivel em : http://www.nhlbi.nih.gov/guidelines/asthma/asthgdln.htm 


quando a teofilina e usada, deve-se monitorar sua concentraqao 
serica para a prevenqao de varias toxicidades agudas dependen- 
tes da dose. 

Salmeterol e formoterol (ambos LABAs) podem ser usados 
como terapia adjuvante com medicamentos anti-inflamatorios 
para o controle de sintomas a longo prazo. Eles nao devem ser 
utilizados para o tratamento de sintomas agudos, nem devem ser 
utilizados sem corticosteroide inalatorio, mesmo se o paciente 
se sente melhor. O salmeterol esta disponivel como um po para 
inalaqao (uma inalar^ao duas vezes/dia para pacientes com 4 anos 
ou mais). Tambem esta disponivel em combinar^ao a fluticasona 
(50 meg de salmeterol com 100, 250, ou 500 meg de fluticasona 
em DPI ou 21 meg de salmeterol com 45, 115 ou 230 meg de 
fluticasona em MDI). Para crianqas com 12 anos ou mais, uma 
inalaqao DPI ou duas inalaqoes MDI podem ser administradas 
duas vezes/dia. (Nota: A combinar^ao fluticasona/salmeterol na 
proporqao de 100/50 esta aprovada para crianqas com 4 anos 
ou mais). O salmeterol tambem pode ser usado 30 minutos 
antes de exercicios (mas nao em associaqao aos LABAs usados 


regularmente). O formoterol tem um inicio de aqao mais rapido 
e esta disponivel individualmente na forma de DPI (Aerolizer, 
12 meg) ou combinado a corticosteroide inalatorio (fumarato 
de formoterol, 4,5 meg, com budesonida, 80 ou 160 meg, em 
MDI). O DPI de formoterol e aprovado para uso em crian- 
qas de 5 anos ou mais, uma inalar^ao (12 meg) duas vezes/dia, 
ao passo que a combinaqao e aprovada para crianqas de 12 anos 
ou mais, duas inalagoes duas vezes/dia. Para o controle a longo 
prazo, o formoterol deve ser utilizado em combinaqao com 
um agente anti-inflamatorio. Ele pode ser usado para bron- 
cospasmo induzido por exercicio em pacientes com 5 anos ou 
mais, uma inalaqao pelo menos 15 minutos antes do exercicio 
(mas nao em associaqao aos LABAs usados regularmente). E 
importante notar que o FDA dos EUA solicitou aos fabricantes 
de Advair Diskus e HFA (salmeterol e fluticasona), Serevent 
Diskus (xinafoato de salmeterol), Aerolizer Foradil (fumarato 
de formoterol), HFA Symbicort e Brovana (soluqao de inalaqao 
de tartarato arformoterol, um LABA aprovado para a doenqa 
pulmonar obstrutiva cronica) a atualizaqao das seqoes sobre as 
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informaqoes de advertencia de seus produtos, com adiqao do 
aumento dos episodios de asma grave associada a esses agen- 
tes. Esta aqao surgiu em resposta a dados que mostraram um 
aumento do numero de obitos relacionados a asma em pacien- 
tes em uso de terapia com LABA associada a seus tratamentos 
habituais para asma em comparaqao aos pacientes que nao fi- 
zeram uso de LABAs. Este aviso tambem se destina a reforqar o 
uso adequado de LABAs no manejo da asma. Especificamente, 
os produtos LABA nao devem ser iniciados como tratamento 
de primeira linha para asma, utilizados com o agravamento dos 
sibilos, ou utilizados para o controle agudo de broncospasmo. 
Nao existem dados disponiveis sobre os problemas de segu- 
ranqa em pacientes que utilizam esses produtos para a bron- 
coconstriqao induzida por exercicio. Informaqoes adicionais, 
incluindo copias de informativos para pacientes e profissionais 
da saude, podem ser encontradas no endereqo: http://www.fda. 
gov/cder/drug/infopage/LABA/default.htm. 

Montelucaste e zafirlucaste sao antagonistas dos receptores 
de leucotrienos disponiveis em formulaqoes orais. O monte¬ 
lucaste e administrado uma vez/dia e foi aprovado para o tra¬ 
tamento da asma cronica em crianqas de 1 ano ou mais, como 
monoterapia alternativa de etapa 2 e tratamento adjuvante para 
as etapas 4-6. £ tambem indicado para a rinite alergica sazonal 
em pacientes de 2 anos ou mais, e para a rinite alergica perene 
em pacientes de 6 meses ou mais. Ate o momento, nenhuma 
interaqao farmacologica foi observada. A dosagem e de 4 mg 
para crianqas de 1 -5 anos (granulos orais estao disponiveis para 
crianqas de 12-23 meses), 5 mg para crianqas de 6-14 anos, e 
10 mg para crianqas de 15 anos ou mais. O medicamento e 
administrado independentemente das refeiqoes, preferencial- 
mente a noite. O Zafirlucaste e aprovado para pacientes com 
idades entre 5 anos ou mais. A dose e de 10 mg duas vezes/ 
dia para as crianqas de 5-11 anos e 20 mg duas vezes/dia para 
crianqas de 12 anos ou mais. Ele deve ser tornado 1 hora antes 
ou 2 horas apos as refeiqoes. O zileuton e um inibidor da 5-lipo- 
oxigenase indicado para o tratamento cronico em crianqas com 
12 anos de idade ou mais, disponivel em comprimidos regula- 
res de 600 mg, quatro vezes/dia, ou em comprimidos de 600 mg 
com libertaqao prolongada, dois comprimidos, duas vezes/dia. 
£ necessario avaliar os niveis de transaminases hepaticas dos 
pacientes no inicio do tratamento, em seguida, uma vez/mes 
durante os primeiros tres meses, a cada 2-3 meses no restante 
do primeiro ano, e depois periodicamente se o paciente estiver 
em uso de terapia a longo prazo de zileuton. Raros casos da 
sindrome de Churg-Strauss tem sido relatados em pacientes 
adultos com asma grave, cuja dosagem de esteroide esta sendo 
reduzida durante o tratamento concomitante com antagonis¬ 
tas dos receptores de leucotrienos (bem como corticosteroides 
inalatorios), mas nenhuma relaqao de causalidade foi estabele- 
cida. Ambos, zafirlucaste e zileuton, sao inibidores da enzima 
P-450 microssomica, que pode inibir o metabolismo de far- 
macos, como a varfarina e a teofilina. O FDA solicitou que os 
fabricantes incluam uma precauqao na bula do farmaco (rotulo 
dos medicamentos) a respeito dos eventos neuropsiquiatri- 
cos (agitaqao, agressao, ansiedade, anormalidades dos sonhos 
e alucinaqoes, depressao, insonia, irritabilidade, inquietaqao, 
pensamento e comportamento suicida e tremor) com base em 
relatos pos-comercializaqao de pacientes em uso de agentes 



modificadores de leucotrienos. £ importante notar que em um 
estudo de crianqas com asma persistente leve a moderada, que 
analisou se as respostas a um corticosteroide inalatorio e um 
antagonista dos receptores de leucotrienos sao concordantes 
para os individuos ou se os pacientes asmaticos que nao res¬ 
pondent a um farmaco respondem ao outro, observou-se que 
as respostas a fluticasona e ao montelucaste variam considera- 
velmente. Crianqas com baixa funqao pulmonar ou altos niveis 
de marcadores associados a inflamaqao alergica tiveram uma 
melhor resposta com o uso de corticosteroides inalatorios. 

Medicamentos de alivio rapido incluem os P 2 -agonistas ina¬ 
latorios de curta aqao (SABAs), como salbutamol, levalbuterol, 
pirbuterol, ou terbutalina. O salbutamol pode ser administrado 
por nebulizaqao, de 0,05 mg/kg (com a dose minima de 0,63 mg 
e a maxima de 5 mg) em 2-3 mL de soluqao fisiologica (em- 
bora tambem esteja disponivel na dosagem de 0,63 mg/3 mL e 
1,25 mg/3 mL) ou pelo MDI. £ melhor usar os SABAs quando 
necessario, ao inves de regularmente. O aumento da utilizaqao, 
incluindo mais do que um tubo por mes, pode indicar controle 
inadequado da asma e a necessidade de intensificar a terapeutica 
anti-inflamatoria. O levalbuterol, o (R)-enantiomero do salbuta¬ 
mol racemico, esta disponivel em soluqao para nebulizaqao em 
pacientes com idade entre 6-11 anos, 0,31 mg a cada 8 h, e em 
pacientes com 12 anos ou mais, 0,63-1,25 mg a cada 8 h. Recen- 
temente se tornou disponivel na formulaqao HFA para crianqas 
de 4 anos e mais, duas inalaqoes (90 meg) a cada 4-6 h, quando 
necessario. Agentes anticolinergicos, como o ipratropio, 1-3 ina- 
laqoes ou 0,25-0,5 mg por nebulizador a cada 6 h, pode ter um 
beneficio adicional quando utilizado em conjunto com o SABA 
inalatorio. Corticosteroides sistemicos, como prednisona, pred- 
nisolona e metilprednisolona, podem ser administrados na dose 
de 1-2 mg/kg, em geral ate 60 mg/dia em dose unica ou dividida 
por 3-10 dias. Nao ha evidencias de que a reduqao gradual da 
dose apos um “estouro” previna recorrencias. 

Anti-IgE (omalizumabe) e um anticorpo monoclonal 
IgGl humanizado derivado de DNA recombinante que se liga 
seletivamente ao IgE humano. Ele inibe a ligaqao do IgE ao re¬ 
ceptor de IgE de alta afinidade (FceRI) localizado na superficie 
dos mastocitos e basofilos. A reduqao de IgE ligado a superficie 
das celulas com FceRI limita o grau de liberaqao de mediadores 
da resposta alergica. O tratamento com omalizumabe tambem 
reduz o numero de receptores FceRI nos basofilos de pacientes 
atopicos. O omalizumabe e indicado para pacientes de 12 anos 
de idade com asma persistente moderada a grave, que apresen- 
tem teste cutaneo positivo ou reatividade in vitro para aeroaler- 
genos perenes com IgE total de 700 IU/mL ou menos, e cujos 
sintomas sao inadequadamente controlados com corticosteroi¬ 
des inalatorios. Tem-se observado que o omalizumabe diminui a 
incidencia de exacerbaqoes de asma nestes pacientes. A dosagem 
se baseia no peso do paciente e no nivel serico de IgE e ele e 
administrado por via subcutanea a cada 2-4 semanas. O FDA 
determinou a presenqa de advertencia em faixa negra no rotulo 
por conta de novos relatos acerca de reaqoes anafilaticas graves 
e potencialmente fatais (broncospasmo, hipotensao, sincope, ur¬ 
ticaria e angioedema da garganta ou lingua) em pacientes apos 
o tratamento com Xolair (omalizumabe). Com base nos rela¬ 
tos de cerca de 39.500 pacientes, a anafilaxia apos o tratamento 
com Xolair ocorreu em pelo menos 0,1% das pessoas tratadas. 
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Embora estas rea^oes tenham ocorrido em ate 2 h apos a ad¬ 
ministrate da injeijao subcutanea de Xolair, elas tambem in- 
cluiram relatos de graves rea^oes tardias 2-24 h ou mais apos as 
inje^oes. A anafilaxia ocorreu apos qualquer dose de Xolair (in- 
cluindo a primeira dose), mesmo em pacientes sem reaijao aler- 
gica as doses anteriores. Pacientes tratados com omalizumabe 
devem ser observados no serviijo por um longo periodo apos 
a administrate do medicamento, e os profissionais de saude 
que administram a inje^ao devem estar preparados para tratar 
rea^oes anafilaticas potencialmente letais. Pacientes que recebem 
omalizumabe devem ser plenamente informados sobre os sinais 
e sintomas de anafilaxia, suas chances de desenvolverem anafila¬ 
xia tardia apos cada inje^ao, e como trata-la, incluindo o uso de 
adrenalina autoinjetavel. 

A imunoterapia (discutida com mais detalhes em uma seijao 
subsequente) pode ser considerada para crian^as com 5 anos de 
idade ou mais com asma alergica, que precisam do tratamento 
das etapas 2, 3 e 4. 

A monitorato continua e necessaria para garantir que o con- 
trole da asma seja atingido e mantido. Uma vez que o controle 
e estabelecido, a redu<;ao gradual da terapia e apropriada e pode 
ajudar a determinar a quantidade minima de medicamentos ne¬ 
cessaria para manter o controle. As visitas regulares de acompa- 
nhamento com o medico sao importantes para avaliar o grau de 
controle e considerar ajustes apropriados na terapia. Em cada 
etapa, os pacientes devem ser orientados a evitar ou controlar a 
exposi^ao aos alergenios, substancias irritantes, ou outros fatores 
que contribuem para a gravidade da asma. 

Encaminhamento para especialistas em asma, para consulta 
ou tratamento auxiliar, e recomendado se houver dificuldades 
em obter ou manter o controle. Para crian^as menores de 5 anos 
de idade, o encaminhamento e recomendado para a asma persis- 
tente moderada ou se o paciente necessita de cuidados das etapas 

3 ou 4, e deve ser considerado se o paciente requer cuidados da 
etapa 2. Para crian^as de 5 anos ou mais, a consulta com especia- 
lista e recomendada se o paciente necessita de cuidados da etapa 

4 ou superior e deve ser considerada na etapa 3. O encaminha¬ 
mento tambem e recomendado se a imunoterapia ou a terapia 
anti-IgE estao sendo consideradas. 

3. Broncospasmo induzido por exerci'cio — O broncospasmo 
induzido por exercicio deve ser prevenido em todos os pacientes 
com asma. Ocorre normalmente durante ou minutos apos ativida- 
des extenuantes, atinge o seu pico 5-10 minutos apos a interrupt© 
da atividade e geralmente diminui ao longo dos 20-30 minutos 
seguintes. A pratica de atividade fisica deve ser incentivada em 
crian^as com asma, embora a escolha da atividade possa preci- 
sar ser modificada com base na gravidade da doen<;a, presen^a de 
outros desencadeadores, como ar frio e, raramente, fatores asso- 
ciados, como a osteoporose. O tratamento imediatamente antes 
da atividade ou exercicio vigoroso e geralmente eficaz. SABAs, 
cromoglicato ou nedocromil podem ser usados antes do exercicio. 
A combinaqao de SABA com cromoglicato ou nedocromil e mais 
eficaz do que o uso de apenas um deles. O salmeterol e o formote- 
rol podem bloquear o broncospasmo induzido por exercicio por 
ate 12 h (conforme discutido anteriormente). No entanto, pode-se 
esperar uma menor duraijao de prote^ao contra o broncospasmo 
induzido por exercicio com o uso regular. O montelucaste pode 


ser eficaz por ate 24 h. Ocasionalmente, periodos prolongados de 
aquecimento podem induzir um estado refratario, permitindo que 
o paciente se exercite sem a necessidade de repetidos medicamen¬ 
tos. Caso os sintomas ocorram durante as atividades ludicas de 
costume, e necessario intensificar a terapia a longo prazo. Deficit 
de resistencia ou broncospasmo induzido por exercicio podem ser 
indicates de asma persistente mal controlada. 

B. Asma aguda 

1. Medidas gerais — A estrategia mais eficaz no manejo das 
exacerbates de asma envolve o reconhecimento precoce dos 
sinais de alerta, bem como o tratamento precoce. Para pacientes 
com asma persistente moderada ou grave, ou historia de exa¬ 
cerbates graves, a estrategia deve incluir um piano de a^ao 
por escrito. Este geralmente determina as zonas verde, amarela 
e vermelha dos pacientes com base nos sintomas e na PEFR, 
com medidas correspondentes a se considerar de acordo com 
o estado em que o paciente se encontra. Os valores de corte da 
PEFR sao convencionalmente definidos como > 80% (verde), 
50-80% (amarelo) e < 50% (vermelho) do desempenho pessoal 
da crian<;a. Deve-se comunicar imediatamente ao medico nos 
casos de sintomas graves, queda do pico de fluxo ou diminui<;ao 
da resposta aos SABAs. Nestas situates, a intensificato do tra¬ 
tamento pode consistir em uma serie curta de corticosteroides 
orais. A crian^a deve ser retirada da exposit© a quaisquer subs¬ 
tancias irritantes ou alergenios que possam estar contribuindo 
para a exacerba^ao. 

2. Tratamento domiciliar — O tratamento precoce das exacer¬ 
bates da asma pode evitar a internat© e os eventos fatais. O 
tratamento inicial deve ser com SABA, como o salbutamol ou o 
levalbuterol; 2-6 baforadas de um MDI podem ser administradas 
a cada 20 minutos ate tres vezes, ou um unico tratamento pode 
ser administrado por nebulizador (0,05 mg/kg [dose minima 
de 1,25 mg e maxima de 2,5 mg], de soluqao de salbutamol a 
0,5% em 2-3 mL de soluto fisiologica, ou 0,075 mg/kg [dose 
minima de 1,25 mg e maxima de 5 mg] de levalbuterol). Se a 
resposta for boa, avaliada pela redut© sustentada dos sintomas 
ou melhora da PEFR para mais de 80% do maximo do paciente, 
o SABA pode ser repetido a cada 3-4 h por 24-48 h. Os pacientes 
devem ser aconselhados a procurar assistencia medica quando 
for necessario administrar doses excessivas de terapia bronco- 
dilatadora ou por periodos prolongados (p. ex., > 12 baforadas/ 
dia por > 24 h). Ainda nao esta comprovado que dobrar a dose 
de corticosteroides inalatorios seja o suficiente para prevenir o 
agravamento das exacerbates. Se o paciente nao melhorar com- 
pletamente com a terapia inicial ou se PEFR cair entre 50 e 80% 
do previsto ou do melhor desempenho individual, o SABA deve 
ser mantido, corticosteroides orais devem ser adicionados e o 
paciente deve entrar em contato com o medico urgentemente. Se 
a crian^a sofrer forte desconforto ou se a PEFR permanece em 
50% ou menos, o paciente deve repetir o SABA imediatamente e 
ir para o pronto-socorro ou ligar para um numero de emergen- 
cia* em busca de assistencia medica. 


* N. de R.T. No Brasil, os numeros de emergencia sao: 192, ambulancia; 
193, bombeiros; e 190, policia. 
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3. Tratamento no consultorio ou pronto-socorro — A 

avalia^ao funcional do paciente inclui medidas objetivas da 
limita^ao do fluxo aereo com PEFR ou VEFj e monitora^ao 
da resposta do paciente ao tratamento; no entanto, exacerba¬ 
tes muito graves e desconforto respiratorio podem impedir 
a execu^ao de exames para avalia^ao da fun<pao pulmonar que 
utilizam manobras expiratorias maximas. Al^as fluxo-volume 
devem ser obtidas para diferenciar as obstru^oes das vias res- 
piratorias superiores e inferiores, principalmente em pacientes 
com apresentato atipica. Outros testes consistem na determi- 
na 9 ao da satura^ao de oxigenio e gasometria. A radiografia de 
torax nao e recomendada de rotina, mas deve ser considerada 
para excluir pneumotorax, pneumomediastino, pneumonia ou 
atelectasia lobar. Se o VEFj ou PEFR iniciais sao superiores a 
40%, o tratamento inicial pode ser feito com SABA por meio de 
inalador (albuterol, 4-8 inalaijoes) ou nebulizador (0,15 mg/kg 
de solu^ao a 0,5% do albuterol, dose minima de 2,5 mg), ate tres 
doses na primeira hora. O oxigenio deve ser administrado para 
manter a satura^o de oxigenio acima de 90%. Corticosteroides 
orais (1-2 mg/kg/dia em doses divididas; maximo de 60 mg/dia 
para criam;as com idade <12 anos e 80 mg/dia para aquelas com 
>12 anos) devem ser instituidos se o paciente responder mal 
a terapia ou se o paciente fez tratamento recente com corticos¬ 
teroides orais. A sensibilidade aos farmacos adrenergicos pode 
melhorar apos o inicio de corticosteroides. Se o VEFi ou PEFR 
iniciais estao abaixo de 40%, o tratamento inicial deve ser feito 
com SABA em dose alta e brometo de ipratropio (0,25-0,5 mg a 
cada 20 minutos) por nebuliza^ao ou continuamente durante a 
primeira hora (0,5 mg/kg/h). O oxigenio deve ser administrado 
para manter a saturaijao de oxigenio acima de 90%, e os cor¬ 
ticosteroides sistemicos devem ser utilizados. Para pacientes 
com exacerbaijao grave e sem resposta a terapia aerossol inicial, 
ou para aqueles que nao sao capazes de cooperar ou que resis- 
tem a terapia de inalaijao, tratamentos adjuvantes, como sulfato 
de magnesio intravenoso (25-75 mg/kg, ate 2 g em crian<;as) e 
nebulizaijao de albuterol conduzida por heliox, devem ser con- 
siderados. Epinefrina 1:1000 ou terbutalina 1 mg/mL (ambas 
0,01 mg/kg ate 0,3-0,5 mg) podem ser administradas por via 
subcutanea a cada 20 minutos por tres doses; embora o uso de 
P 2 -agonistas intravenosos ainda nao tenha sido comprovado. 
Para parada respiratoria comprovada ou iminente, o paciente 
deve ser intubado e ventilado com oxigenio a 100% juntamente 
com a administrado de corticosteroides intravenosos e inter- 
na^ao na UTI. Exemplos de potenciais indicates para admis- 
sao na UTI tambem sao qualquer VEFj ou PEFR inferior a 25% 
do previsto, que melhora em menos de 10% apos tratamento 
ou valores que variam drasticamente (ver Asma [fatal] no Ca- 
pitulo 13). A continua^ao do tratamento se baseia na resposta 
clinica e nos achados laboratoriais objetivos. A interna^ao deve 
ser fortemente considerada para qualquer paciente com histo- 
ria de insuficiencia respiratoria. 

4. Tratamento hospitalar — Para pacientes que nao respon- 
dem ao tratamento ambulatorial e de emergencia, a interna^ao 
hospitalar se torna necessaria para cuidados e suporte mais 
agressivos. A decisao de interna^ao tambem deve ter como base 
a presemja de fatores de risco para a mortalidade por asma, 
dura^ao e gravidade dos sintomas, gravidade da limitaijao do 


fluxo aereo, evoluijao e gravidade das exacerbates anteriores, 
uso de medicates no momento da exacerbaijao, acesso a assis- 
tencia medica e condi^oes domiciliares e psicossociais. Deve-se 
realizar hidrata^ao oral com base nas necessidades de manu- 
tencpao, exceto quando o paciente apresenta ingestao oral defi- 
ciente secundaria a insuficiencia respiratoria ou vomitos, visto 
que a hiperidrata^ao pode contribuir para o edema pulmonar 
associado a alta pressao intrapleural gerada na asma grave. 
As necessidades de potassio devem ser sempre consideradas, 
pois e sabido que tanto corticosteroides quanto p 2 -agonistas 
podem levar a perda de potassio. Oxigenio hidratado deve ser 
titulado por oximetria para manter a satura<;ao de oxigenio 
acima de 90%. (3 2 -agonistas inalatorios devem ser mantidos 
por nebulizato em doses unicas, quando necessario, ou por 
tratamento continuo, juntamente com os corticosteroides sis¬ 
temicos (como discutido). O ipratropio nao e recomendado 
durante a interna^ao. Alem disso, o papel das metilxantinas 
em crian^as hospitalizadas ainda e controverso. Antibioticos 
podem ser necessarios para tratar infectes bacterianas conco- 
mitantes. Agentes sedativos e ansioliticos sao contraindicados 
em pacientes graves devido aos seus efeitos depressores sobre a 
respiraijao. A fisioterapia respiratoria nao e normalmente reco¬ 
mendada para exacerbates agudas. 

5. Alta hospitalar — Criterios para a liberate de pacientes 
no escritorio ou no pronto-socorro devem incluir uma resposta 
sustentada de pelo menos 1 hora a terapia broncodilatadora 
com VEF! ou PEFR superior a 70% do desempenho esperado 
ou maximo pessoal e satura^ao de oxigenio superior a 90% 
em ar ambiente. Antes da alta, a capacidade do paciente ou 
responsavel em manter o tratamento e avaliar os sintomas de 
forma adequada precisa ser considerada. Eles devem receber 
um piano de a<;ao P ara o tratamento dos sintomas recorrentes 
ou das exacerbates, e as orientates sobre os medicamentos 
devem ser revistas. O SABA inalatorio e os corticosteroides 
orais devem ser mantidos, estes ultimos por 3-10 dias. Final- 
mente, o paciente ou responsavel devem ser instruidos acerca 
da visita de acompanhamento, normalmente dentro de uma se- 
mana. Os pacientes hospitalizados devem receber orienta^ao 
mais intensa antes da alta hospitalar. O encaminhamento para 
especialistas em asma deve ser considerado para todas as crian- 
9 as com exacerba 9 oes graves ou multiplas visitas ao pronto- 
socorro ou interna 9 oes. 

Prognostico 

Desde 1970, as taxas de morbidade por asma tern aumentado, 
mas as taxas de mortalidade podem ter se estabilizado. As es- 
tatisticas da mortalidade indicam que as altas porcentagens de 
mortes resultaram da deficiencia no reconhecimento da gravi¬ 
dade da asma e do subtratamento, particularmente em pacientes 
asmaticos labeis e em asmaticos cuja percep 9 ao de obstru 9 ao 
pulmonar e pobre. Estudos com resultados a longo prazo su- 
gerem que crian 9 as com sintomas leves geralmente superam 
sua asma, ao passo que os pacientes com sintomas mais graves, 
hiper-reatividade acentuada das vias respiratorias e maior grau 
de atopia tendem a apresentar doen 9 a persistente. Em um re- 
lato publicado recentemente sobre um estudo de coorte com 
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nascimentos nao selecionados na Nova Zelandia, mais de uma 
em cada quatro criarujas tinham sibilancia que persistiu da in¬ 
fancia ate a idade adulta ou que sofreram recidiva apos remissao. 
Evidencias recentes sugerem que a intervenqao precoce com te- 
rapia anti-inflamataria nao altera o desenvolvimento de asma 
persistente, bem como nao esta claro se essas intervenqoes ou 
medidas de controle ambiental influenciam a histaria natural 
da asma na infancia. No entanto, o pediatra ou medico de as- 
sistencia basica juntamente com o especialista em asma tem a 
responsabilidade de otimizar o controle e, se posslvel, reduzir a 
gravidade da asma em crianqas. As intervenqoes que possam ter 
efeitos a longo prazo, como interromper a progressao ou induzir 
remissao, sao necessarias para diminuir o onus, na saude pu- 
blica, desta condiqao comum. 

Recursos para profissionais de saude, pacientes e famllias in- 
cluem: 

Asthma and Allergy Foundation of America 
(Fundaqao Americana de Asma e Alergia) 

1233 20th St NW, Suite 402 

Washington, DC 20036; (800) 7-ASTHMA 

http://www.aafa.org/ 

Asthma and Allergy Network/Mothers of Asthmatics 
(Rede de Asma e Alergia/Maes de Asmaticos) 

2751 Prosperity Avenue, Suite 150 
Fairfax, VA 22031; (800) 878-4403 
http://www.aanma.org/ 

Lung Line (800) 222-LUNG 
Asthma Device Training: 

(Treinamento dos dispositivos para asma:) 

http://www.thechildrenshospital.org/conditions/lung/asth- 

mavideos.aspx 

Agency for Healthcare Research and Quality. 2006 Hospital 
Discharges by age groups. 

(Agenda de Pesquisa e Qualidade dos Cuidados a Saude. 
Altas hospitalares de 2006 por faixa etaria). 
http://hcupnet.ahrq.gov/. Acessado em 15 de maio de 2009. 
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RIN0C0NJUNTIVITE ALERGICA 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Apos a exposicao ao alergenio: 

► espirro; 

► prurido do nariz e dos olhos; 

► coriza limpida ou congestao nasal. 


Consideracoes gerais 

A rinoconjuntivite alergica e a doenqa alergica mais comum e 
afeta significativamente a qualidade de vida, bem como o desem- 
penho e a frequencia escolar. Ela coexiste frequentemente com a 
asma e e um fator de risco para o desenvolvimento subsequente 
de asma. Cerca de 80% dos indivlduos com rinite alergica desen- 
volvem os sintomas antes dos 20 anos. Um estudo recente des- 
cobriu que 13% das crianqas tinham diagnostico cllnico de rinite 
alergica. A prevalencia da doenqa aumenta durante a infancia, 
com pico de 15% na pos-adolescencia. Embora a rinoconjunti¬ 
vite alergica seja mais comum em garotos durante as fases ini- 
ciais da infancia, ha pouca diferemja na incidencia entre os sexos 
apos a adolescencia. Raqa e condi^ao socioeconomica nao sao 
consideradas fatores importantes. 

As alteraqoes patologicas na rinoconjuntivite alergica sao 
principalmente hiperemia, edema e aumento de secreqoes se¬ 
rosas e mucosas causadas pela liberaqao de mediadores, que 
conduzem a graus variaveis de obstruqao nasal e hiperemia con- 
juntival, prurido ou corrimento nasal e ocular. Alergias oculares 
podem ocorrer de forma isolada, mas mais comumente elas estao 
acompanhadas dos sintomas nasais. Este processo pode envolver 
outras estruturas, incluindo os seios paranasais e, possivelmente, 
a orelha media. Alergenios inalatorios inalantes sao os principals 
responsaveis pelos sintomas, mas os alergenios alimentares tam- 
bem podem causa-los. As crianqas com rinite alergica parecem 
ser mais suscetiveis a — ou, pelo menos, podem ter mais sinto¬ 
mas de — infecqoes respiratarias superiores, que, por sua vez, 
podem agravar a rinite alergica. 

A rinoconjuntivite alergica tem sido classificada como pe- 
rene, sazonal (febre do feno), ou episodica; no entanto, existem 
areas onde polens e fungos do solo podem estar presentes du¬ 
rante todo o ano, ao passo que a exposiqao a alergenios perenes 
tipicos, como animais domiciliares com pelo, pode ser intermi- 
tente. Por esta razao, os termos preferidos sao intermitente (isto 
e, sintomas presentes < 4 dias por semana ou por < 4 semanas) e 
persistente (ou seja, sintomas presentes > 4 dias por semana e por 
> 4 semanas). Alem disso, a gravidade deve ser classificada como 
leve (ou seja, sem impedimenta ou perturbaqao do sono, ativida- 
des de vida diaria, lazer, esporte, escola ou trabalho, ou sem sin¬ 
tomas incomodos) ou moderada a grave (ou seja, a presenqa de 
um ou mais dos anteriores). Os principais grupos de polen nas 
zonas temperadas incluem arvores (final do inverno ao inicio da 
primavera), gramineas (final da primavera ao inicio do verao) 
e ervas daninhas (final do verao ao inicio do outono), mas as 
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estates podem variar significativamente em diferentes partes 
do pais. Os esporos do mofo tambem causam rinite alergica sa- 
zonal, principalmente no verao e outono*. Os sintomas alergicos 
sazonais podem ser agravados pela exposiijao concomitante a 
alergenios perenes. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

Os pacientes podem se queixar de prurido no nariz, olhos, boca 
ou faringe e perda do olfato ou paladar. O prurido nasal pode 
causar espirros paroxisticos e epistaxe. A friccpao repetida do 
nariz (a chamada saudaijao alergica) pode levar a um vinco hori¬ 
zontal ao longo do ter^o inferior do nariz. A obstruijao nasal esta 
associada a respiraijao bucal, fala anasalada, sauda^ao alergica e 
ronco. Os cornetos nasais podem estar com Colorado azul-pa- 
lida, edemaciados com ondulac^oes, ou hiperemiados com edema 
minimo. Normalmente, ha aumento da secreijao nasal limpida e 
fluida, com rinorreia anterior, fungado, gotejamento pos-nasal, 
tosse de congestao. As secre^oes nasais frequentemente causam 
falta de apetite, lacrimejamento e irrita^ao da faringe. Hiperemia 
conjuntival, lacrimejamento, edema periorbitario e cianose in- 
fraorbitaria (as chamadas olheiras alergicas) sao frequentemente 
observados. O aumento do tecido linfatico da faringe (aparencia 
pavimentada, cobblestoning) pela drenagem cronica e a hipertro- 
fia do tecido tonsilar e adenoide podem estar presentes. 

B. Achados laboratoriais 

A eosinofilia muitas vezes pode ser demonstrada em esfrega«;os 
de secre^oes nasais ou sangue. Este e um achado frequente, mas 
inespecifico, e pode estar presente em condi<;6es nao alergicas. 
Embora a IgE serica possa estar elevada, a medida da IgE total e 
um metodo de triagem pobre devido a ampla sobreposi^ao entre 
sujeitos atopicos e nao atopicos. Testes cutaneos para identificar 
IgE especifica dos alergenios e o teste mais sensivel e especifico 
para as alergias inalatorias; alternativamente, o ensaio Phadia 
ImmunoCAP, o teste RAST (radioallergosorbent test), ou outros 
testes in vitro podem ser feitos para alergenios suspeitos. 

Diagnostico diferencial 

Dentre as doempas que precisam ser diferenciadas da rinite aler¬ 
gica, a rinossinusite infecciosa e uma delas. Corpos estranhos 
e anormalidades estruturais, como atresia de coanas, desvio 
de septo acentuado, polipos nasais e hipertrofia de adenoides, 
podem causar sintomas cronicos. O uso excessivo de desconges- 
tionantes nasais topicos pode causar rinite medicamentosa (con¬ 
gestao de rebote). O uso de medicamentos como o propranolol, 
a clonidina e algumas medicares psicoativas pode causar con¬ 
gestao nasal. As drogas ilicitas, como a cocaina, podem causar ri¬ 
norreia. Alimentos quentes ou apimentados podem causar rinite 
gustatoria. A rinite nao alergica com a sindrome de eosinofilia 


* N. de R.T. Estes dados sazonais referem-se aos EUA. No Brasil, a sa- 
zonalidade so e marcante na Regiao Sul, e a primavera e a esta^ao da 
polinizacao de flores e gramineas. 



geralmente nao e vista em crian^as pequenas. A rinite vasomo- 
tora esta associada a sintomas persistentes, mas sem exposicpao a 
alergenios. Exemplos de causas menos comuns de sintomas que 
podem ser confundidas com a rinite alergica sao gravidez, sifilis 
congenita, hipotireoidismo, tumores e fistula liquorica. 

Assim como no diagnostico diferencial da rinite alergica, a 
conjuntivite infecciosa (secundaria a etiologia viral, bacteriana 
ou por clamidia) pode simular doen<;as oculares alergicas. Neste 
caso, ela geralmente se desenvolve primeiro em um olho, e os 
sintomas consistem em sensa^ao de ardencia ou queima^ao (ao 
inves de prurido), com uma sensaijao de corpo estranho e secre- 
9 ao ocular (aquosa, mucoide ou purulenta). Obstruijao do ducto 
nasolacrimal, corpo estranho, blefaroconjuntivite, olho seco, 
uveite e trauma sao outras doen^as que simulam alergia ocular. 

As outras condi<;6es que fazem parte das doemjas oculares 
alergicas e apresentam conjuntivite bilateral sao ceratoconjuntivite 
atopica, conjuntivite vernal e conjuntivite papilar gigante. Exceto 
para a conjuntivite papilar gigante, as tres (conjuntivite alergica, 
conjuntivite atopica e conjuntivite vernal) estao associadas a sensi- 
bilizacpao alergica. Ceratoconjuntivite atopica e conjuntivite vernal 
podem levar a perda visual. A ceratoconjuntivite atopica e rara- 
mente observada antes das fases finais da adolescencia e normal¬ 
mente envolve a conjuntiva tarsal inferior. Os sintomas oculares 
(prurido, queima^ao e lacrimejamento) sao mais graves do que 
na conjuntivite alergica, persistem por todo o ano e sao acompa- 
nhados de eczema palpebral com eritema e pele descamativa seca 
e grossa, que pode se estender para a pele da regiao periorbital e 
maxilar. A conjuntivite vernal e caracterizada por papilas gigantes, 
descritas com aparencia pavimentada, presentes na conjuntiva tar¬ 
sal superior. Essa doen^a acomete meninos com maior frequencia 
do que meninas, e os pacientes de descendencia asiatica e africana 
sao mais predispostos. Acomete tambem individuos em areas 
temperadas, com exacerbates nos meses de primavera e verao. 
Alem do prurido intenso que pode ser agravado pela expos^ao 
a substancias irritantes, luz ou transpira^ao, outros sinais e sinto¬ 
mas que podem estar presentes sao fotofobia, sensaijao de corpo 
estranho, lacrimejamento e presemja de corrimento pegajoso ou 
espesso, pontos branco-amarelados transitorios no limbo (pontos 
de Trantas) e na conjuntiva (pontos de Horner), ulceras de cornea 
em escudo, linhas de Dennie (pregas cutaneas proeminentes que 
se estendem em forma de arco a partir do canto interno do olho, 
abaixo e em paralelo a margem palpebral inferior) e olios longos. 
A conjuntivite papilar gigante esta associada a exposi^ao a corpos 
estranhos, como lentes de contato, proteses oculares e suturas. £ 
caracterizada por prurido ocular leve, lacrimejamento e secre^ao 
mucoide, especialmente ao acordar. Tambem podem ser encon- 
trados pontos de Trantas, infiltra^ao do limbo, hiperemia bulbar 
e edema. Uma condi^ao ocular, a alergia de contato, que tambem 
pode envolver a conjuntiva, especialmente quando associada ao 
uso de medicaijao topica, solutes para lentes de contato e conser- 
vantes, geralmente acomete as palpebras. 

Complicacoes 

A sinusite pode acompanhar a rinite alergica. O edema alergico 
da mucosa dos ostios sinusais pode obstruir a drenagem dos 
seios, interferindo na funcpao sinusal normal e predispondo a 
doemja cronica da mucosa. Polipos nasais por conta de alergia 
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sao incomuns em criancpas e, caso estejam presentes, deve-se 
considerar a possibilidade de fibrose cistica. Ao contrario das 
complicates associadas a ceratoconjuntivite atopica e conjun- 
tivite vernal que podem levar a perda visual, a conjuntivite aler- 
gica manifesta-se principalmente com prurido e desconforto que 
afetam significativamente a qualidade de vida dos pacientes. 

► Tratamento 

A. Medidas gerais 

Nao se pode deixar de valorizar a identifica^ao e a prevenqao de 
alergenios causais. A reduqao dos alergenios domiciliares atra- 
ves de medidas de controle ambiental, como discutido na seqao 
sobre asma, pode ser muito eficaz. A irriga^ao nasal com soluqao 
fisiologica pode ser util. Para alergias oculares, compressas frias 
e lubrificaqao tambem sao importantes. 

B. Terapia farmacologica 

O tratamento farmacologico da rinite intermitente leve consiste 
em anti-histamlnicos HI orais ou intranasaise descongestionan- 
tes intranasais (para < 10 dias e nao devem ser repetidos mais de 
2 vezes/mes). Os descongestionantes orais nao sao geralmente 
recomendados para crianqas. Opqoes para rinite intermitente 
moderada a grave sao anti-histamlnicos orais ou intranasais, 
anti-histaminicos Hie descongestionantes orais, corticosteroi- 
des intranasais e cromonas. As mesmas op^oes medicamentosas 
estao disponiveis para a rinite persistente, mas e indicada uma 
abordagem gradual para o tratamento da rinite persistente leve 
e moderada a grave. Para a rinite persistente leve, recomenda-se 
uma reavaliaqao apos 2-4 semanas e o tratamento deve ser man- 
tido, com uma possivel reduqao no uso de corticosteroides intra¬ 
nasais, mesmo que os sintomas tenham diminuido. No entanto, 
caso o paciente apresente sintomas persistentes leves em uso 
de anti-histaminicos Hi ou cromonas, o uso de corticosteroide 
intranasal e apropriado. Para a doencpa persistente moderada a 
grave, recomenda-se o uso de corticosteroides intranasais como 
terapia de primeira linha. Para a congestao nasal grave, pode-se 
adicionar corticosteroide oral ou intranasal por 1 a 2 semanas ou 
descongestionante por menos de 10 dias. Se o paciente melhorar, 
o tratamento deve durar pelo menos tres meses ou ate que ter- 
mine a temporada de polen. Se o paciente nao melhorar dentro 
de 2-4 semanas, apesar da adesao e do uso adequado dos me- 
dicamentos, comorbidades, como polipos nasais, sinusite e ex- 
posiqao significativa a alergenios, devem ser consideradas, bem 
como a possibilidade de erro no diagnostico. Uma vez que forem 
descartadas, as opqoes sao aumentar a dose do corticosteroide 
intranasal, fazer uso de terapia combinada com anti-histaminico 
Hi (particularmente se os principals sintomas sao espirro, pru¬ 
rido ou coriza), brometo de ipratropio (se o principal sintoma 
e coriza), ou anti-histaminico Hi oral e descongestionante. O 
encaminhamento para especialistas pode ser considerado se o 
tratamento nao for suficiente. 

Para a rinoconjuntivite alergica, o uso de corticosteroides 
topicos nasais tambem reduz os sintomas oculares, presumivel- 
mente atraves de um reflexo naso-ocular. Para alergias oculares 
que persistem ou ocorrem independentemente da rinite, o trata¬ 
mento farmacologico consiste no uso de anti-histaminicos orais 


ou topicos, descongestionantes nasais topicos, estabilizadores de 
mastocitos e agentes anti-inflamatorios. Em geral, colirios nao 
devem ser usados com lentes de contato. Os descongestionantes 
topicos aliviam o eritema, a congestao e o edema, mas nao afetam 
a resposta alergica. A terapia combinada com anti-histaminicos 
e agentes vasoconstritores e mais eficaz que cada agente isola- 
damente. As medicares topicas com propriedades, tanto anti- 
histaminicas quanto bloqueadoras dos mastocitos, fornecem os 
beneficios de alivio rapido dos sintomas e a<pao anti-inflamatoria. 
Colirios de refrigeraqao antes do uso tambem podem propor- 
cionar alivio relaxante. No entanto, as crian^as podem ficar re- 
lutantes ao uso de colirios e preferem preparaqoes orais. E muito 
importante prevenir contaminaqao, impedindo que a ponta do 
aplicador entre em contato com o olho ou a palpebra. Alergias 
oculares graves podem ser tratadas com corticosteroides topicos 
ou, raramente, orais. Nesse caso, e necessario encaminhamento 
para o oftalmologista, uma vez que estes tratamentos podem 
estar associados a elevaqao da pressao intraocular, infecqoes vi- 
rais e formaqao de catarata. 

A imunoterapia com alergenios pode ser bastante eficaz na 
rinoconjuntivite alergica e diminuir a necessidade de medica- 
mentos para controlar os sintomas a longo prazo. 

1. Anti-histaminicos — Os anti-histaminicos ajudam a con¬ 
trolar o prurido, os espirros e a coriza. Os anti-histaminicos 
sedativos consistem em difenidramina, clorfeniramina, hi- 
droxizina e clemastina. Os anti-histaminicos sedativos podem 
causar sonolencia diurna e afetar negativamente o desempenho 
escolar e outras atividades, especialmente a direqao. Loratadina, 
desloratadina, cetirizina e fexofenadina sao exemplos de anti- 
histaminicos de segunda gera^ao. A cetirizina esta aprovada 
para uso em crian^as com idade entre 6-23 meses (2,5 mg/dia), 
2-5 anos (2,5-5,0 mg/dia ou 2,5 mg 2 vezes/dia) e 6 anos ou mais 
(5-10 mg/dia) e agora esta disponivel para venda sem receita 
medica. A loratadina esta aprovada para uso em crian^as com 
idade entre 2-5 anos (5 mg/dia) e 6 anos ou mais (10 mg/dia) 
e esta disponivel sem prescriqao medica em comprimidos, 
comprimidos de rapida desintegraqao e formulates liqui- 
das. A desloratadina esta aprovada para uso em crian^as com 
idade entre 6-11 meses (1 mg/dia), 1-5 anos (1,25 mg/dia) e 
para 12 anos ou mais (5 mg/dia). A fexofenadina esta aprovada 
para crianqas com idade de 6-23 meses (15 mg 2 vezes/dia), 
2-11 anos (30 mg 2 vezes/dia) e 12 anos ou mais (60 mg 2 vezes/ 
dia ou 180 mg 1 vez/dia). A levocetirizina (5 mg/dia) esta apro¬ 
vada para crianqas com 6 anos de idade ou mais. A loratadina, 
a fexofenadina e a cetirizina estao disponiveis em combina^ao 
com a pseudoefedrina para pacientes com 12 anos ou mais. A 
azelastina esta disponivel em formulates nasais e oftalmicas. 
A levocabastina e a emedastina estao disponiveis em prepara- 
9 oes oftalmicas. Elas nao devem ser utilizadas no tratamento 
de irritaqao associada ao uso de lentes de contato e deve-se 
ter cuidado quando usadas na presen^a de lentes de contato 
gelatinosas. 

2. Estabilizadores de mastocitos — O ipratropio intranasal 
pode ser usado como terapia adjuvante para a coriza. O cro- 
moglicato intranasal pode ser usado em monoterapia ou com- 
binado a anti-histaminicos e descongestionantes orais. fi mais 
eficaz quando usado de forma profilatica, 1-2 borrifadas/narina, 
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4 vezes/dia. Esta dose pode ser reduzida se o controle dos sinto- 
mas for alcan^ado. Raramente, os pacientes se queixam de irri- 
taqao ou queimaqao nasal. A maioria dos pacientes acha dificil 
manter a dosagem diaria de quatro vezes. O cromoglicato tam¬ 
bem esta disponivel em forma de soltnjao oftalmica (ver tam¬ 
bem Capitulo 15). Ele pode ser usado para tratar a conjuntivite 
papilar gigante e vernal. Outros estabilizadores de mastocitos 
oftalmicos sao: lodoxamida solu^ao a 0,1% (pode ser usado para 
ceratoconjuntivite vernal tambem), 1-2 gotas quatro vezes/dia; 
nedocromil de sodio 2%, 1-2 gotas duas vezes/dia; e pemirolasto 
de potassio 0,1%, 1-2 gotas, quatro vezes/dia. 

3. Descongestionantes e agentes vasoconstritores — Os 

agentes a-adrenergicos nasais ajudam a aliviar a congestao 
nasal, e os vasoconstritores oftalmicos aliviam o eritema ocu¬ 
lar, o edema e a congestao. Descongestionantes nasais topicos 
como a fenilefrina e a oximetazolina nao devem ser usados por 
mais de quatro dias para episodios graves, pois o uso prolon- 
gado pode estar associado a rinite medicamentosa. Assim como 
acontece com os descongestionantes nasais, pode ocorrer um 
fenomeno de rebote (ou seja, conjuntivite medicamentosa com 
hiperemia e queima^ao/ardor) com o uso cronico de agentes 
vasoconstritores oftalmicos, como a nafazolina e a tetrahidro- 
zolina. Descongestionantes orais, como pseudoefedrina, feni¬ 
lefrina, fenilpropanolamina, muitas vezes estao combinados a 
anti-histaminicos ou a expectorantes e antitussigenos em me- 
dicamentos para resfriado sem prescri^ao medica, mas nao ha 
dados convincentes que justifiquem o uso de descongestionantes 
sem prescriijao medica para as doen^as respiratorias superiores 
em criampas. Eles podem causar insonia, agitaqao, taquicardia e, 
raramente, arritmias cardiacas. O FDA recomendou a remo^ao 
da fenilpropanolamina de todos os medicamentos por conta do 
alerta de saude publica sobre o risco de acidente vascular cere¬ 
bral hemorragico associado ao seu uso. 

4. Corticosteroides — Sprays de corticosteroides intranasais 
sao eficazes no controle da rinite alergica, se usados croni- 
camente. Eles sao minimamente absorvidos em doses usuais 
e estao disponiveis como inaladores nasais pressurizados e 
sprays a base de agua. Sprays nasais de mometasona e furoato 
de fluticasona foram aprovados para uso em crianqas a partir 
dos 2 anos (uma pulveriza^o em cada narina, uma vez/dia) e 
em crianqas com 12 anos ou mais (duas pulveriza^oes/narina, 
uma vez/dia). O spray nasal de propionato de fluticasona e 
aprovado para crian^as de 4 anos ou mais, e os sprays nasais 
de budesonida e triancinolona sao aprovados para as crian- 
qas de 6 anos ou mais (12 pulverizaqoes/narina, 1 vez/dia). 
A flunisolida e aprovada para crianqas de 6-14 anos (uma pul- 
veriza^ao/narina, tres vezes/dia ou duas pulveriza^oes/narina, 
duas vezes/dia). A ciclesonida e aprovada para rinite alergica 
sazonal em crian^as de 6 anos ou mais e para aquelas com ri¬ 
nite alergica perene de 12 anos ou mais, duas pulveriza^oes 
em cada narina, uma vez/dia. Os efeitos colaterais incluem 
irritaijao nasal, dor e sangramento, embora a epistaxe ocorra 
em pacientes com rinite alergica se os corticosteroides sao usa¬ 
dos cronicamente. Raramente, esses farmacos podem causar 
perfuraqao do septo. Doses excessivas podem produzir efeitos 
sistemicos, especialmente se utilizados em combinaijao a este- 
roides orais para asma. A a^ao inicia dentro de horas, embora 


o beneficio clinico geralmente nao seja observado por uma se- 
mana ou mais. Eles podem ser eficazes isoladamente ou em 
conjunto com anti-histaminicos. 

O uso de corticosteroides topicos ou orais (p. ex., etabonato 
de loteprednol) para o tratamento de alergia ocular deve ser rea- 
lizado em conjunto com o oftalmologista, devido ao risco das 
complicates mencionadas na se^ao anterior. 

5. Outros agentes farmacologicos — O montelucaste e apro¬ 
vado para rinite alergica perene em criamjas de 6 meses ou mais 
(4 mg/dia para idades 6-23 meses) e rinite alergica sazonal em 
criamjas de 2 anos ou mais nas doses ja discutidas na se(;ao 
anterior sobre Terapia Farmacologica no tratamento da asma 
cronica. Anti-histaminicos orais tambem estao disponiveis em 
combinaqao com descongestionantes. Cetorolaco, um anti- 
inflamatorio nao esteroide (AINE), esta disponivel em solu^ao 
oftalmica, mas deve ser evitado em pacientes com sensibilidade 
a acido acetilsalicilico ou AINE e deve ser usado com precau- 
9 ao em pacientes submetidos a cirurgias oculares complicadas, 
pacientes com desenervato da cornea ou defeitos epiteliais, 
doenqas da superficie ocular, diabetes melito ou artrite reuma- 
toide. Preparaijoes oftalmologicas de combina^ao estao dispo¬ 
niveis. Tanto a antazolina quanto a feniramina sao formulates 
com anti-histaminicos e vasoconstritores. Solutes oftalmo¬ 
logicas com olopatadina 0,1%, epinastina 0,05% e cetotifeno 
0,025% possuem a^oes anti-histaminicas e estabilizadoras dos 
mastocitos e podem ser usadas em crian 9 as com idade superior 
a 3 anos, uma gota duas vezes/dia (diferen 9 a de 8 h entre as 
gotas), para a olopatadina, e a cada 8-12 h, para o cetotifeno, 
respectivamente. O fumarato de cetotifeno 0,025% esta agora 
disponivel como medicamento oftalmologico sem prescr^ao 
medica. A olopatadina 0,2% e a primeira medica 9 ao oftalmolo- 
gica usada uma vez/dia que esta disponivel para o tratamento 
do prurido ocular associado a conjuntivite alergica. 

C. Tratamento cirurgico 

Os procedimentos cirurgicos, incluindo a turbinectomia, a po- 
lipectomia e a cirurgia endoscopica funcional dos seios parana- 
sais, raramente sao indicados para a rinite alergica ou sinusite 
hiperplasica cronica. 

D. Imunoterapia 

A imunoterapia com alergenios deve ser considerada quando os 
sintomas sao graves e quando expos^ao a alergenios inalatorios 
e inevitavel, sobretudo se as medidas sintomaticas falharam. A 
imunoterapia e a unica forma de tratamento que pode alterar a 
progressao da doen 9 a. Nao deve ser prescrita enviando o soro 
do paciente para laboratories onde extratos a base de testes in 
vitro sao preparados para o paciente (ou seja, a pratica antiga de 
alergia). A imunoterapia subcutanea deve ser feita em serv^os 
onde esta presente um medico capacitado para tratar a anafi- 
laxia. Pacientes com asma concomitante nao devem receber a 
inje 9 ao se sua asma nao esta sob controle adequado (ou seja, 
os fluxos de pico antes da inje 9 ao estao inferiores a 80% do me- 
lhor valor individual), e o paciente deve esperar 25-30 minutos 
apos a inje 9 ao antes de deixar o estabelecimento. Os resultados 
com a imunoterapia com um unico alergenio apresentam taxas 
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de sucesso de aproximadamente 80%. A duraqao ideal do trata- 
mento e desconhecida, mas dados sugerem que a imunoterapia 
por 3-5 anos pode ter beneficios duradouros. 

Prognostico 

A rinoconjuntivite alergica associada a sensibilizaqao a aler¬ 
genios domiciliares tende a ser prolongada, a menos que os 
alergenios especificos possam ser identificados e eliminados 
do ambiente. Na rinoconjuntivite alergica sazonal, os sintomas 
sao geralmente mais graves da adolescencia ate a vida adulta 
media. Apos a mudanqa para uma regiao desprovida dos aler¬ 
genios, os pacientes podem ficar livres de sintomas por varios 
anos, mas podem desenvolver novas sensibilidades a aeroaler- 
genos locais. 
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DERMATITE ATOPICA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Prurido. 

► Acometimento facial e extensor em lactentes e criancas 
jovens. 

► Liquenificacao flexural em criancas maiores e adolescentes. 

► Dermatite cronica ou recorrente. 

► Historia pessoal ou familiar de doenca atopica. 


Consideracoes gerais 

A dermatite atopica e uma doenqa cutanea inflamatoria cronica 
recorrente geralmente associada a alergias respiratorias. Mais 
da metade dos pacientes com dermatite atopica ira desenvolver 
asma e rinite alergica — frequentemente ao ponto de superar a 
dermatite atopica. Foi observado que determinado subgrupo de 
pacientes com dermatite atopica possui mutaqoes no gene que 
codifica a filagrina — uma proteina essencial para a funqao nor¬ 
mal da barreira epidermica. Esses pacientes apresentam doenqas 
mais graves e persistentes e com inicio precoce. Mutaqoes na fi¬ 
lagrina tambem tem sido associadas ao maior risco de asma, mas 
apenas em pacientes com dermatite atopica. A dermatite atopica 
pode resultar em significativa morbidade, levando ao absen- 
teismo escolar, incapacidade profissional e estresse emocional. A 
doenqa se manifesta nas primeiras fases da infancia, com inicio 
antes dos 5 anos de idade em cerca de 90% dos pacientes. 


Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A dermatite atopica nao apresenta lesoes cutaneas patognomo- 
nicas ou parametros laboratoriais. O diagnostico se baseia em 
aspectos clinicos, incluindo prurido intenso, progressao cronica 
recorrente e morfologia e distribuiqao tipicas das lesoes cuta¬ 
neas. A dermatite atopica aguda e caracterizada por papulas 
eritematosas com intenso prurido associadas a escoriaqoes, 
vesiculaqoes e exsudato seroso; a dermatite atopica subaguda, 
por papulas eritemato-escoriadas e descamativas; e a derma¬ 
tite atopica cronica, por espessamento da pele com contornos 
acentuados (liquenificaqao) e papulas fibroticas. Os pacientes 
com dermatite atopica cronica podem apresentar os tres tipos 
de lesoes ao mesmo tempo. Os pacientes geralmente tem uma 
pele seca e sem brilho. Durante a infancia, a dermatite atopica 
acomete principalmente a face, o couro cabeludo e as superficies 
extensoras das extremidades. A regiao da fralda e geralmente 
poupada. Quando acometida, pode ser secundaria a infecqoes 
com Candida. Em pacientes idosos com doenqa de longa dura- 
qao, as pregas flexurais dos membros sao os locais predominan- 
temente acometidos. 

B. Achados laboratoriais 

A identificaqao dos alergenios e alcanqada por meio de uma 
anamnese detalhada associada a testes cutaneos seletivos de 
hipersensibilidade imediata ou testes in vitro, quando apro- 
priado. Testes cutaneos negativos com controles adequados 
tem um alto valor preditivo para afastar um alergenio suspeito. 
Testes cutaneos positivos tem uma menor correlaqao com os 
sintomas clinicos em casos de suspeita de dermatite atopica 
induzida por alergenios alimentares e, por isso, devem ser con- 
firmados com testes alimentares duplo-cegos e controlados 
com placebo, a menos que haja uma historia coincidente de 
anafilaxia ao alimento suspeito. Como alternativa, os niveis de 
IgE especifica para leite, ovo, amendoim, peixe e proteinas tem 
sido estabelecidos por meio do ensaio ImmunoCAP Phadia, 
que se correlaciona com uma chance superior a 95% de uma 
reaqao clinica. 

Niveis elevados de IgE podem ser demonstrados em 80-85% 
dos pacientes com dermatite atopica, e um numero semelhante 
de pacientes apresenta positividade nos testes cutaneos imedia- 
tos ou nos testes in vitro com alergenios alimentares e inalato- 
rios. Varios estudos bem controlados sugerem que alergenios 
especificos podem influenciar na evoluqao da doenqa. No en- 
tanto, os fatores desencadeadores da doenqa clinica nao podem 
ser previstos simplesmente pela realizaqao de testes de alergia. 
Testes alimentares duplo-cegos e controlados com placebo mos- 
tram que os alergenios alimentares podem causar exacerbaqoes 
em determinado subgrupo de pacientes com dermatite atopica. 
Embora as lesoes induzidas por testes positivos isolados sejam 
geralmente transitorias, testes repetidos, que sao mais fidedignos 
a exposiqao na vida real, podem resultar em lesoes eczemato- 
sas. Alem disso, a exclusao de alergenios alimentares resulta em 
melhora da doenqa cutanea e diminuiqao da liberaqao esponta- 
nea de histamina pelos basofilos. A exacerbaqao da dermatite 
atopica pode ocorrer com a exposiqao a aeroalergenos, como 







DOENCAS ALERGICAS 


acaros da poeira domiciliar, e tem-se evidenciado que medidas 
de controle ambiental resultam em melhora clinica. Os pacientes 
podem fazer testes de IgE especificos direcionados as toxinas do 
Staphylococcus aureus secretadas na pele, e isso tem maior cor- 
rela 9 ao com a gravidade clinica do que os niveis sericos totais 
de IgE. Pode haver eosinofilia. A biopsia cutanea de rotina nao 
diferencia a dermatite atopica de outros processos eczematosos, 
mas pode ser util em casos atipicos. Estao disponiveis testes para 
identificaqao das mutaqoes mais comuns do gene da filagrina 
com o uso do DNA de raspados bucais. O teste pode identificar 
os pacientes que seriam mais propensos ao desenvolvimento de 
dermatite atopica persistente mais grave, bem como a sensibili- 
zaqoes alergicas e asma. 

Diagnostic*} diferencial 

A escabiose pode se manifestar como uma doenqa cutanea pru- 
riginosa. Contudo, a distribuiqao nas zonas genitais e axilares 
e a presenqa de lesoes lineares, bem como raspados cutaneos 
podem ajudar a diferencia-la da dermatite atopica. A derma¬ 
tite seborreica pode ser diferenciada pela ausencia de prurido 
significante, sua predileqao pelo couro cabeludo (a chamada 
crosta lactea) e presenqa de crostas asperas e amareladas. A 
dermatite alergica de contato pode ser sugerida pela distri- 
buiqao das lesoes com maior demarcaqao de dermatite do que 
na dermatite atopica. Ocasionalmente, a dermatite de contato 
alergica sobreposta a dermatite atopica pode aparecer como 
uma exacerbaqao aguda da doenqa subjacente. O eczema nu- 
mular caracteriza-se por placas em forma de moeda. Embora 
incomum em crian 9 as, a micose fungoide ou o linfoma cutaneo 
de celulas T tem sido descritos e sao diagnosticados por biopsia 
da pele. A erupqao eczematosa tem sido relatada em pacientes 
com infecqao pelo virus da imunodeficiencia humana (HIV). 
Outras doen 9 as que podem se assemelhar a dermatite atopica 
sao: sindrome de Wiskott-Aldrich, doenqa de imunodeficien¬ 
cia combinada grave, sindrome de hiper-IgE, sindrome IPEX 
(disturbio imune, poliendocrinopatia, enteropatia, ligada ao 
X), sindrome da deficiencia de zinco, fenilcetonuria e doenqa 
de Letterer-Siwe. 

Complicacoes 

Complicaqoes oculares associadas a dermatite atopica podem 
levar a uma importante morbidade. A ceratoconjuntivite atopica 
e sempre bilateral, e os sintomas consistem em prurido, ardor, 
lacrimejamento e secreqao mucoide abundante. Ela esta fre- 
quentemente associada a dermatite palpebral e blefarite cronica, 
resultando em deficiencia visual por conta das cicatrizes corne- 
anas (ver Capitulo 15). Acredita-se que o ceratocone na derma¬ 
tite atopica resulta da fric 9 ao persistente dos olhos em pacientes 
com dermatite atopica e rinite alergica. A catarata subcapsular 
anterior pode se desenvolver durante a adolescencia ou inicio 
da vida adulta. 

Pacientes com dermatite atopica tem maior susceptibilidade 
a infecqao ou colonizaqao por diversos organismos, como, por 
exemplo, infecqoes virais por herpes simples, molusco con- 
tagioso e papilomavirus humano. £ importante notar que ate 
mesmo a presenqa de historia pregressa de dermatite atopica 


e considerada contraindicaqao para a administraqao da vacina 
atual contra a variola (vaccinia). A presenqa concomitante de 
dermatofitose pode levar a exacerbaqao da dermatite atopica. S. 
aureus pode ser cultivado da pele de mais de 90% dos pacientes 
com dermatite atopica, em comparaqao a apenas 5% dos indi- 
viduos normals. Os pacientes com dermatite atopica frequen- 
temente apresentam culturas positivas de S. aureus secretor de 
toxinas da pele e podem fazer anticorpos IgE especificos contra 
as toxinas encontradas na pele. As toxinas do S. aureus podem 
atuar como superantigenos, contribuindo para a inflama 9 ao 
persistente ou exacerbaqoes da dermatite atopica. Pacientes sem 
sinais evidentes de superinfecqao podem ter uma melhor res- 
posta a terapia combinada de agentes antiestafilococicos com 
corticosteroides topicos do que a monoterapia com corticos- 
teroide. Embora a pustulose estafilococica recorrente possa ser 
um importante problema na dermatite atopica, as infecqoes 
invasivas por S. aureus raramente ocorrem e devem levantar 
a possibilidade de uma possivel imunodeficiencia, como a sin- 
drome de hiper-IgE. Os pacientes com dermatite atopica podem 
ser predispostos a colonizaqao e infecqao por microrganismos 
devido a diminuiqao da sintese de peptideos antimicrobianos 
na pele, que pode ser mediada pelo aumento dos niveis de cito- 
cinas do tipo TH2. 

Os pacientes com dermatite atopica frequentemente apresen¬ 
tam dermatite nas maos, que e geralmente irritante e agravada 
por repetidas lavagens. 

Disturbios nutricionais podem resultar de restriqoes alimen- 
tares sem motivo e desnecessariamente rigorosas impostas pelos 
medicos e pais. 

O mau desempenho escolar e os disturbios de comporta- 
mento podem ser consequencias do prurido intenso frequente 
e descontrolado, perda de sono e baixa autoestima. A doenqa 
grave pode levar a problemas de interaqao social e autoestima. 

Tratamento 

A. Medidas gerais 

Os pacientes com dermatite atopica tem um baixo limiar de res- 
posta irritante. Evitar substancias irritantes, como detergentes, 
produtos quimicos e abrasivos, bem como extremos de tempe- 
ratura e umidade, e importante no controle da doenqa. Roupas 
novas devem ser lavadas para reduzir o teor de formaldeido e 
outros produtos quimicos. Como detergentes residuais em rou¬ 
pas lavadas podem ser irritantes, aconselha-se usar detergente 
liquido, ao inves de detergente em po, e adicionar mais um ciclo 
de enxague. Tecidos oclusivos devem ser evitados em favor de 
roupas de algodao. A temperatura nos ambientes domesticos e de 
trabalho deve ser controlada para minimizar a sudorese. A nata- 
qao e geralmente bem tolerada; entretanto, como as piscinas sao 
tratadas com cloro ou bromo, os pacientes devem tomar banho e 
usar limpadores suaves para remover essas substancias quimicas 
e, em seguida, aplicar cremes hidratantes ou agentes oclusivos. A 
luz solar pode ser benefica para alguns pacientes com dermatite 
atopica, mas protetores solares nao irritantes devem ser usados 
para evitar queimaduras solares. A exposiqao solar prolongada 
pode causar perdas por evaporaqao, superaquecimento e trans- 
piraqao, que podem ser irritantes. 
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Em crianqas que foram submetidas a testes alimentares con- 
trolados, ovos, leite, amendoim, soja, trigo e peixe representam 
cerca de 90% dos alergenios alimentares que agravam a derma- 
tite atopica. A nao ingestao dos alimentos implicados em testes 
controlados pode levar a uma melhora cllnica. Dietas de elimi- 
na^ao excessiva, que podem ser nutricionalmente deficientes e 
onerosas, quase nunca sao necessarias, porque mesmo os pa- 
cientes com multiplos testes cutaneos positivos raramente rea- 
gem a mais de tres alimentos nos testes cegos. 

Em pacientes que demonstram testes de IgE especlficos con¬ 
tra alergenios de acaros, as medidas de controle ambiental que 
visam a reduzir a carga de acaros melhoram a dermatite atopica. 
Estas incluem a utilizaqao de capas de travesseiros e colchoes a 
prova de acaros, lavagem semanal de roupas com agua quente, 
reduqao dos niveis de umidade no domicilio e, em alguns casos, 
remo^ao de tapetes do quarto. 

O aconselhamento pode ser benefico quando o paciente lida 
com as frustrates associadas a dermatite atopica. Relaxamento, 
modifica^ao comportamental e treinamento por biofeedback 
podem ajudar os pacientes com os habitos de prurido. Pacien¬ 
tes com doenqa grave ou desfigurante podem necessitar de 
psicoterapia. 

Os medicos devem fornecer ao paciente e a familia tanto 
informaqoes gerais quanto recomenda^oes por escrito de cui- 
dados especlficos da pele. O paciente ou os pais devem de- 
monstrar adequada compreensao para que se possa garantir 
um bom resultado. Panfletos educativos e um video sobre 
dermatite atopica podem ser obtidos na Eczema National 
Association, uma organizaqao nacional sem fins lucrativos e 
coordenada por pacientes, em: (800) 818-7546; http://www. 
nationaleczema.org.* 

B. Hidratacao 

Pacientes com dermatite atopica tern perdas por evapora^ao 
devido a barreira cutanea defeituosa, assim o enxague da area 
acometida ou banhos de 10-15 minutos em agua morna acom- 
panhados da aplica^ao de agentes oclusivos para a retenqao de 
agua absorvida sao componentes essenciais do tratamento. A 
adiqao de farinha de aveia ou bicarbonato de sodio ao banho 
pode oferecer uma sensa^ao de alivio para alguns pacientes, mas 
nao melhora a absor^ao de agua. A dermatite atopica no rosto 
ou pescoqo pode ser tratada com a aplica^ao de toalhas ou panos 
de rosto umedecidos nas areas envolvidas. O pano pode ser mais 
facilmente aceito pela crianqa se for transformado em uma mas¬ 
cara e tambem permite que o paciente maior permanecpa ativo. 
Lesoes limitadas as maos e pes podem ser tratadas pela imersao 
das extremidades em uma bacia. Banhos diarios em banheira 
podem ser necessarios e devem ser tornados varias vezes ao dia 
nos periodos de exacerbacpao da dermatite atopica, ao passo que 
os banhos de chuveiro podem ser apropriados para pacientes 
com doen^a leve. E importante o uso de prepara^ao oclusiva al¬ 
guns minutos apos a umidificaqao da pele para evitar evapora- 
qao, que e tanto ressecante quando irritante. 


* N. de R.T. No Brasil, a entidade mais ligada a area e a Associa^ao Bra- 
sileira de Asmaticos, telefone: 0800 7738199. 


C. Hidratantes e substancias odusivas 

Emolientes eficazes associados a terapia de hidrataqao ajudam na 
cicatriza^ao da pele e podem reduzir a necessidade de corticos- 
teroides topicos. Os hidratantes estao disponiveis como locoes, 
cremes e pomadas. Como as locoes content mais agua do que os 
cremes, elas causam maior ressecamento devido a seu efeito eva- 
porador. Conservantes e fragrancias em locoes e cremes podem 
causar irritaqao cutanea. Os hidratantes geralmente precisam ser 
aplicados varias vezes ao dia e de forma prolongada e, por isso, 
devem ser adquiridos no maior tamanho disponivel. Encurta- 
mento Crisco pode ser substituido como uma alternativa barata. 
A vaselina e um agente oclusivo eficaz quando utilizada para selar 
a agua apos o banho. Cremes nao esteroides topicos aprovados 
como dispositivos medicos (dessa forma, vendidos apenas com 
prescri^ao medica) para alivio e tratamento dos sinais e sintomas 
das dermatoses incluem Atopiclair, MimyX, EpiCeram e Eletone. 

D. Corticosteroides 

Os corticosteroides reduzem a inflamaqao e o prurido na derma¬ 
tite atopica. Os corticosteroides topicos podem diminuir a colo- 
nizaqao por S. aureus. Os corticosteroides sistemicos, incluindo 
a prednisona oral, devem ser evitados no tratamento das doempas 
cronicas e recorrentes. A melhora dramatica observada com os 
corticosteroides sistemicos pode estar associada a uma exacerba- 
^ao igualmente drastica da dermatite atopica apos a interrupqao. 
Os corticosteroides topicos estao disponiveis em uma ampla va- 
riedade de formulaqoes, variando de preparaqoes de alta potencia 
a prepara^oes de baixa potencia (ver Quadro 14-3). A escolha de 
um produto especifico depende da gravidade e distribuiqao das 
lesoes cutaneas. Os pacientes devem ser orientados acerca da po¬ 
tencia de sua preparaqao de corticosteroide e de seus efeitos cola- 
terais potenciais. Em geral, deve-se usar o agente menos potente 
que seja eficaz. No entanto, a escolha de preparaqoes muito fracas 
pode resultar na persistencia ou no agravamento da dermatite ato¬ 
pica. Os efeitos colaterais consistem em adelgaqamento da pele, te- 
langiectasias, contusoes, hipopigmentaqao, acne e estrias, embora 
estas ocorram com pouca frequencia, quando corticosteroides 
topicos de potencia baixa ou moderada sao utilizados adequada- 
mente. Em contraste, o uso de corticosteroides topicos potentes 
por periodos prolongados — especialmente sob oclusao — pode 
resultar em significativas alteraqoes atroficas, bem como efeitos 
colaterais sistemicos. A face (sobretudo as palpebras) e as areas 
intertriginosas sao especialmente sensiveis aos efeitos colaterais 
dos corticosteroides, e apenas as prepara^oes de baixa potencia 
devem ser usadas rotineiramente nestas areas. Como os corticos¬ 
teroides topicos estao disponiveis comercialmente em diversas 
apresenta^oes, como pomadas, cremes, locoes, soluqoes, geis e 
sprays, nao ha necessidade de mistura-los. As pomadas sao mais 
oclusivas e, no geral, proporcionam uma melhor oferta do medi- 
camento enquanto evitam perdas por evaporacpao. No entanto, em 
ambientes umidos, os cremes podem ter melhor tolerancia do que 
as pomadas, pois o aumento da oclusao pode provocar prurido ou 
mesmo foliculite. Cremes e locoes, sendo mais faceis de espalhar, 
podem contribuir para o ressecamento e irrita^ao da pele. As so- 
luqoes podem ser utilizadas nas areas do couro cabeludo e areas 
piliferas, embora possam ser irritantes, especialmente em lesoes 
abertas. Com a melhora clinica, corticosteroides menos potentes 
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devem ser prescritos e a frequencia do uso deve ser diminuida. 
Os corticosteroides topicos podem ser interrompidos quando a 
inflamaqao acabar, mas os hidratantes devem ser mantidos. Varios 
esteroides topicos, incluindo o creme de fluticasona 0,05% e o hi- 
drogel de desonida 0,05%, foram aprovados para crianqas a partir 
dos 3 meses de idade por ate 28 dias. 

E. Inibidores de calcineurina topicos 

Tacrolimo e pimecrolimo sao agentes imunomoduladores que 
inibem a transcriqao de citocinas pro-inflamatorias, bem como 
outros mediadores alergicos e celulas-alvo fundamentais na infla- 
maqao alergica. Eles estao disponiveis em formulaqoes topicas, e 
estudos a longo prazo de ate 12 meses tem confirmado sua eficacia 
e seguranqa. A queimaqao no local da aplicaqao, que ocorre mais 
frequentemente com a pomada de tacrolimo, e o efeito colateral 
mais comum, embora seja geralmente um problema passageiro. A 
pomada de tacrolimo — 0,03% para crianqas entre 2-15 anos de 
idade e 0,1% para pacientes maiores — esta aprovada para o uso 
a curto prazo e a longo prazo intermitente duas vezes/dia para 
a dermatite atopica moderada a grave. O creme de pimecrolimo 
a 1% esta aprovado para pacientes de 2 anos ou mais que apre- 
sentam dermatite atopica leve a moderada. Como precauqao, os 
pacientes devem usar filtro solar com ambas as medicares. Mais 
recentemente, varios estudos em crian^as com mais de 3 meses de 
idade apresentando todos as gravidades da doenqa tem sido reali- 
zados por ate 12 meses com creme de pimecrolimo a 1% usado no 
primeiro sinal de atividade da doenqa (p. ex., eritema e prurido). 
Com esta abordagem de intervenqao precoce, a necessidade do 
uso de corticosteroides topicos reduziu significantemente. 

Embora nao haja evidencia de rela^ao causal entre o can¬ 
cer e o uso de inibidores da calcineurina topicos, o FDA emitiu 
uma advertencia sobre o creme de pimecrolimo e a pomada de 
tacrolimo devido a falta de dados de seguranqa a longo prazo 
(ver bulas norte-americanas para Elidel [Novartis] e Protopic 
[Astellas]). Os novos rotulos afirmam que esses medicamentos 
sao recomendados como tratamento de segunda linha e que, 
atualmente, a sua utilizaqao em crian^as com menos de 2 anos 
de idade nao esta recomendada. 

F. Preparacoes de alcatrao 

As preparaqoes de alcatrao sao usadas principalmente em xampus 
e raramente como aditivos para banho. Os efeitos colaterais asso- 
ciados aos produtos de alcatrao consistem em ressecamento ou ir- 
ritaqao da pele, especialmente se aplicados sobre a pele inflamada, 
e, mais raramente, reaqoes de fotossensibilidade e foliculite. 

G. Compressas umidas 

Compressas umidas sao usadas juntamente com a hidrataqao e 
os corticosteroides topicos, principalmente para o tratamento da 
dermatite atopica grave. Elas tambem podem ser usadas como 
uma barreira eficaz contra a escoriaqao persistente que muitas 
vezes compromete o tratamento. Curativos de corpo inteiro 
podem ser aplicados com o uso de pijamas umidos ou ceroulas 
longas com pijama seco ou agasalho por cima. As maos e os pes 
podem ser cobertos por meias umedecidas com meias secas por 
cima. Como alternativa, gazes umedecidas cobertas com uma 
camada de gaze seca podem ser usadas e fixadas com elastico. Os 


curativos podem ser removidos quando ressecarem, geralmente 
apos varias horas, e sao mais tolerados na hora de dormir. O uso 
incorreto de compressas umidas pode resultar em resfriamento 
e maceraqao da pele, ou infecqao secundaria. 

H. Terapia anti-infecciosa 

A antibioticoterapia sistemica pode ser importante no tratamento 
de dermatite atopica infectada secundariamente com S. aureus. 
Quando ha acometimento de areas limitadas, antibioticos topi¬ 
cos como mupirocina ou retapamulina em pomada podem ser 
eficazes. Cefalosporinas de primeira e segunda geraqao ou pe- 
nicilina semissintetica geralmente sao a primeira escolha para o 
tratamento oral, uma vez que organismos resistentes a eritromi- 
cina sao bastante comuns. A antibioticoterapia de manutenqao 
e raramente indicada e pode resultar na colonizaqao por bac- 
terias resistentes a meticilina. Alguns dermatologistas pediatri- 
cos tem recomendado banhos com agua sanitaria (hipoclorito 
de sodio a 6%, 1/2 copo em uma banheira cheia de agua) duas 
vezes/semana, em combinaqao a mupirocina nasal (duas vezes/ 
dia durante cinco dias consecutivos por mes) para pacientes com 
recidiva de S. aureus resistente a meticilina. 

O eczema herpetico disseminado geralmente requer trata¬ 
mento com aciclovir sistemico. Pacientes com lesoes cutaneas 
herpeticas recorrentes podem receber aciclovir oral profilatico. 
Dermatofitoses superficiais e infecqoes por Malassezia sympo- 
dialis podem ser tratadas com agentes antifungicos topicos ou 
(raramente) sistemicos. 

I. Agentes antipruriginosos 

O prurido e geralmente o sintoma menos tolerado da dermatite 
atopica. Anti-histaminicos orais e ansioliticos podem ser eficazes 
devido aos seus efeitos tranquilizantes e sedativos, sendo tornados 
principalmente a noite, para evitar sonolencia diurna. Os anti-his- 
taminicos nao sedativos podem ser menos eficazes no tratamento 
do prurido, embora efeitos beneficos tenham sido relatados em 
estudos cegos. O uso de anti-histaminicos topicos e anestesicos 
locais deve ser evitado devido ao risco de sensibilizaqao. 

j. Doencas recalcitrantes 

Os pacientes que sao eritrodermicos ou que parecem intoxica- 
dos podem precisar ser hospitalizados. A hospitalizaqao tambem 
pode ser necessaria para aqueles com doen 9 a grave que nao res¬ 
pondent bem ao tratamento ambulatorial. Ha geralmente me- 
lhora clinica marcante quando o paciente e removido do contato 
com alergenios ou estressores ambientais. No hospital, a adesao a 
terapia pode ser monitorada, o paciente e a familia podem rece¬ 
ber forte orientaqao e testes provocativos controlados podem ser 
realizados para ajudar a identificar fatores desencadeantes. 

O tratamento com luz ultravioleta pode ser util para a derma¬ 
tite atopica recalcitrante cronica em um subgrupo de pacientes 
sob a supervisao de um especialista. A fotoquimioterapia com 
a terapia de metoxipsoraleno oral seguida de UVA (ultravioleta 
A) tem sido usada em um numero limitado de crianqas com 
dermatite atopica grave que nao responde a outras terapias, e 
melhora significativa foi observada. No entanto, o aumento do 
risco a longo prazo deste tratamento para o desenvolvimento de 
neoplasias cutaneas impede seu uso generalizado. 
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Estao disponiveis alguns dados publicados sobre o uso da ci- 
closporina (agente imunossupressor sistemico) em crianqas. Em 
um estudo aberto, crianqas que receberam ciclosporina oral, 5 mg/ 
kg/dia durante seis semanas, melhoraram significativamente e to- 
leraram bem o tratamento. Infelizmente, a interrupqao do trata- 
mento resultou em recidiva, embora a taxa tenha sido variavel. As 
doses de pacientes tratados com este agente devem ser adaptadas 
ate se obter a menor dose eficaz posslvel apos a doenqa ter sido 
controlada com monitoraqao adequada, sob os cuidados de um 
especialista familiarizado com este farmaco. 

K. Tratamentos experimentais e nao provados 

Varios ensaios cllnicos nao controlados tem sugerido que a des- 
sensibilizaqao a alergenios espedficos pode melhorar a dermatite 
atopica; no entanto, ensaios cllnicos controlados com extratos 
padronizados de alergenios relevantes na dermatite atopica sao 
necessarios antes que esta forma de terapia possa ser recomen- 
dada. O tratamento da dermatite atopica com altas doses de 
imunoglobulina e omalizumabe via intravenosa esta atualmente 
sob investigaqao. Embora os disturbios no metabolismo dos aci- 
dos graxos essenciais tenham sido relatados em pacientes com 
dermatite atopica, ensaios controlados com oleo de peixe e de 
primula nao mostraram nenhum beneficio clinico. 

Prognostics 

Embora se considere que a maioria das crianqas supera a der¬ 
matite atopica na adolescencia, estudos recentes apresentam re- 
sultados menos otimistas. Em um estudo, a dermatite atopica 
desapareceu em apenas 18% das crianqas acompanhadas da in- 
fancia ate os 13 anos, embora os sintomas tenham se tornado 
menos graves em 65%. Em um estudo prospective da Finlandia, 
77-91% dos pacientes adolescentes em uso de tratamento para 
dermatite atopica moderada a grave apresentaram dermatite 
persistente ou com recidivas frequentes quando adultos, embora 
apenas 6% com doenqa grave. Mais da metade dos adolescentes 
em tratamento para dermatite leve tiveram recidiva da doenqa 
quando adultos. Os adultos cuja dermatite atopica da infancia 
cursa em remissao por alguns anos podem apresentar dermatite 
das maos, especialmente se as atividades diarias requerem repe- 
tidas lavagens da mao. 
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URTICARIA E ANGIOEDEMA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Urticaria: papulas eritematosas, branqueaveis, circunscritas, 
pruriginosas e edemaciadas, variando de 1 a 2 milimetros 
a varios centimetros de diametro e acometendo a derme 
superficial. Lesoes individuals podem coalescer. 

► Angioedema: edema estendendo-se ate a derme profunda 
ou tecido subcutaneo. 

► Os dois resolvem sem sequelas — a urticaria geralmente 
dentro de horas (raramente lesoes individuals com duracao 
de ate 24 h), angioedema, em 72 h. 


Consideracoes gerais 

Urticaria e angioedema sao condiqoes dermatologicas comuns, 
ocorrendo, em algum momento, em ate 25% da populat^ao. 
Cerca de metade dos pacientes terao urticaria e angioedema 
concomitantemente, 40% terao apenas urticaria e 10% apenas 
angioedema. As lesoes urticariformes sao arbitrariamente desig- 
nadas como agudas, de duraqao inferior a seis semanas, ou cro- 
nicas, durando mais de seis semanas A urticaria aguda e cronica 
tambem pode ser distinguida por diferenqas nas caracteristicas 
histologicas. A presenqa de historia de atopia e comum na urtica¬ 
ria aguda ou no angioedema. Em contraste, a atopia nao parece 
ser um fator de urticaria cronica. 

Degranulaqao mastocitaria, venulas dilatadas e edema da 
derme estao presentes na maioria das formas de urticaria ou 
angioedema. As celulas dermicas inflamatorias podem estar es- 
parsas ou densas, dependendo da cronicidade das lesoes. Acredi- 
ta-se que os mastocitos possuam um papel critico na patogenese 
da urticaria e angioedema por meio da liberaqao de varios me- 
diadores vasoativos. A ativaqao e desgranulat^ao dos mastocitos 
podem ser desencadeadas por estimulos diferentes, incluindo li- 
gaqao cruzada de IgE ligado ao receptor Fc por alergenios ou an- 
ticorpos anti-FceRI. Mecanismos nao mediados por IgE tambem 
foram identificados, incluindo anafilatoxinas do complemento 
(C3a, C5a), corantes radiologicos e estimulos fisicos. A lesoes 
urticariformes cronicas tem maior numero de celulas mononu- 
cleares perivasculares, consistindo principalmente em celulas T. 
Ha tambem um aumento acentuado nos mastocitos cutaneos. A 
causa da doenqa aguda pode ser identificada em cerca de metade 
dos pacientes e inclui alergenios como alimentos, aeroalerge- 
nos, latex, farmacos e venenos de insetos. Agentes infecciosos, 
incluindo estreptococos, micoplasmas, virus da hepatite B e 
virus Epstein-Barr, podem causar urticaria aguda. A urticaria 
e o angioedema podem ocorrer apos a administraqao de hemo- 
derivados ou de imunoglobulinas. Isto resulta da formaqao do 
complexo imune com a ativaqao de complemento, alteraqoes 
vasculares e desencadeamento de mastocitos por anafilatoxinas. 
Analgesicos opiaceos, polimixina B, tubocurarina e contrastes 
radiologicos podem provocar urticaria aguda por ativaqao direta 
dos mastocitos. Esses disturbios tambem podem ocorrer apos 
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ingestao de acido acetilsalicflico ou anti-inflamatorios nao este- 
roides (ver adiante a seqao sobre as Reaqoes Adversas a Medica- 
mentos e Produtos Biologicos). 

As urticarias fisicas constituem um grupo heterogeneo de 
disturbios, em que a urticaria ou o angioedema sao provocados 
por estimulos fisicos, incluindo pressao, frio, calor, agua ou vi- 
braqoes. O dermografismo e a forma mais comum de urticaria 
fisica, afetando ate 4% da populaqao, e ocorre em locais de pele 
submetidos a estimulos mecanicos. Muitas urticarias fisicas sao 
consideradas agudas porque as lesoes sao geralmente rapidas 
no inicio, com resoluqao em questao de horas. No entanto, os 
sintomas podem recidivar por meses ou anos. A causa da ur¬ 
ticaria cronica nao se deve a alergias e normalmente nao pode 
ser determinada. Pode estar associada a uma doenqa subjacente, 
como doempas tireoidianas. Alguns estudos tern demonstrado 
autoanticorpos IgG dirigidos ao receptor de alta afinidade para 
IgE ou ao IgE, sugerindo que a urticaria cronica pode ser uma 
doenqa autoimune. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

A urticaria ou o angioedema induzidos pelo frio podem ocor- 
rer dentro de minutos apos exposiqao a temperatura ambiente 
baixa ou quando a pele e aquecida apos contato direto com 
o frio. Manifestaqoes sistemicas incluem cefaleia, sibilancia e 
sincope. Se todo o corpo e resfriado, como pode ocorrer du¬ 
rante a nataqao, podem ocorrer hipotensao e colapso. Foram 
descritas duas formas de urticaria ao frio hereditaria domi- 
nante. A forma imediata e conhecida como urticaria ao frio 
familiar, em que aparecem maculas eritematosas, ao inves 
de papulas, juntamente com febre, artralgias e leucocitose. A 
forma tardia consiste em edemas eritematosos e profundos 
que se desenvolvem 9-18 horas apos a exposiqao ao frio local 
sem lesoes imediatas. 

Na urticaria solar, que ocorre minutos apos a exposiqao a luz 
de comprimento de onda adequado, prurido e seguido de eri- 
tema morbiliforme e urticaria. 

A urticaria colinergica ocorre apos o aumento da tempera¬ 
tura corporal e da pele e normalmente se desenvolve apos banho 
ou ducha quente, exercicio ou episodios de febre. Episodios 
ocasionais sao desencadeados por estresse ou ingestao de certos 
alimentos. A erupqao aparece como pequenas papulas puntifor- 
mes, envolvidas por extensas areas de eritema. Raramente, as le¬ 
soes urticariformes se tornam confluentes e ha desenvolvimento 
de angioedema. As caracteristicas associadas podem incluir uma 
ou mais das seguintes: cefaleia, sincope, broncospasmo, dor 
abdominal, vomitos e diarreia. Em casos graves, pode ocorrer 
anafilaxia sistemica. Na urticaria ou angioedema por pressao, 
edemas eritematosos, profundos e dolorosos ocorrem imedia- 
tamente ou 4-6 horas depois que a pele foi exposta a pressao. A 
forma imediata e frequentemente associada a dermografismo. 
A forma tardia, que pode estar associada a febre, calafrios e ar¬ 
tralgias, pode ser acompanhada pelo aumento da velocidade de 
hemossedimenta^ao e leucocitose. As lesoes sao muitas vezes 
difusas, sensiveis, dolorosas e nao pruriginosas, que geralmente 
desaparecem dentro de 48 horas. 


B. Achados laboratoriais 

Os exames laboratoriais sao selecionados com base na historia e 
nos achados fisicos. Testes para anticorpos IgE especificos a aler- 
genios alimentares ou inalatorios podem ser uteis, implicando 
em uma causa potencial. Exames especificos para a urticaria fi¬ 
sica, como o teste do cubo de gelo ou o teste da pressao, podem 
ser indicados. Injeqao intradermica de metacolina reproduz os 
sintomas clinicos localmente em cerca de um terqo dos pacientes 
com urticaria colinergica. Uma cultura da garganta para infec- 
qao por estreptococos pode ser necessaria na urticaria aguda. Na 
urticaria cronica, estudos de triagem especificos para a pesquisa 
de doenqas subjacentes podem ser indicados, incluindo hemo- 
grama completo, VHS, bateria, bioquimica e exame de urina. 
Anticorpos antitireoideanos podem ser considerados. O teste 
intradermico com o soro do paciente tem sido sugerido como 
um metodo de detecqao da atividade liberadora de histamina, 
incluindo autoanticorpos (teste cutaneo do soro autologo). Foi 
observado que marcadores de ativaqao de basofilos e mastocitos, 
incluindo CD63 e CD203c, tem sua expressao aumentada em 
pacientes com urticaria autoimune bem caracterizada. Outros 
testes devem ser feitos com base na suspeita de uma doenqa sub¬ 
jacente especifica. Se a historia ou a aparencia das lesoes urtica¬ 
riformes sugerem vasculite, uma biopsia da pele e indicada para 
imunofluorescencia. Diarios do paciente ocasionalmente podem 
ser uteis para determinar a causa da urticaria recorrente. Testes 
de eliminaqao de alimentos ou drogas podem ser considerados. 

Diagnostico diferencial 

As lesoes urticariformes sao reconhecidas facilmente — o grande 
dilema e o diagnostico etiologico. As lesoes de vasculite urticari- 
forme normalmente duram mais de 24 h. A “urticaria papulosa” 
e o termo utilizado para caracterizar papulas multiplas causadas 
por picadas de insetos, encontradas principalmente nas extre- 
midades, e nao e uma urticaria verdadeira. O angioedema pode 
ser distinguido de outras formas de edema porque e transitorio, 
assimetrico, nao depressivel e nao ocorre predominantemente 
em zonas dependentes. O angioedema hereditario e uma doenqa 
autossomica dominante rara, causada por uma deficiencia quan- 
titativa ou funcional do inibidor Cl esterase e caracterizada por 
angioedema episodico, frequentemente grave e que nao causa 
prurido na pele, trato gastrintestinal ou trato respiratorio supe¬ 
rior. Pode ocorrer angioedema da laringe, potencialmente letal. 

Complicacoes 

Em casos graves de urticaria colinergica, anafilaxia sistemica 
pode se desenvolver. Na doernpa induzida pelo frio, resfriamento 
repentino de todo o corpo, como pode ocorrer com a nataqao, 
pode resultar em hipotensao e colapso. 

Tratamento 
A. Medidas gerais 

O tratamento mais eficaz e a identificaqao e a preven^ao do 
agente desencadeante. Infecqoes subjacentes devem ser tratadas 
apropriadamente. Pacientes com urticarias fisicas devem evitar 
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os estimulos fisicos relevantes. Pacientes com urticaria pelo frio 
devem ser aconselhados a nao nadar sozinhos, e deve ser pres- 
crito adrenalina autoinjetavel em caso de desgranulaqao gene- 
ralizada dos mastocitos com a imersao em agua fria ou outras 
exposiqoes generalizadas ao frio. 

B. Anti-histami'nicos 

Para a maioria dos pacientes, anti-histaminicos HI administrado 
por via oral ou sistemica sao a base do tratamento. Os anti-histami- 
nicos sao mais eficazes quando administrados de forma continua 
e nao apos o aparecimento das lesoes. Para sintomas incidentals, 
pode ser necessario aumentar a dose. No caso de urticaria pelo 
frio, o melhor tratamento parece ser cipro-heptadina. A urticaria 
colinergica pode ser tratada com hidroxizina, e o dermografismo, 
com hidroxizina ou difenidramina. A adiqao de anti-histaminicos 
H2 pode beneficiar alguns pacientes que nao respondem aos anta- 
gonistas dos receptores HI. Anti-histaminicos de segunda geraqao 
(discutido na Rinoconjuntivite Alergica) sao de longa aqao, mos- 
tram bons niveis teciduais, causam nenhuma ou pouca sedaqao 
em doses habituais e nao possuem efeitos anticolinergicos. Em 
adolescentes que estao na idade de dirigir ou operar maquinas, 
anti-histaminicos nao sedativos devem ser usados durante o dia, 
e anti-histaminicos sedativos antes de dormir, se necessario. Os 
pacientes com urticaria podem requerer tratamento com doses 
superiores as habituais de anti-histaminicos. 

C. Corticosteroides 

Embora os corticosteroides nao sejam normalmente indicados no 
tratamento da urticaria aguda ou cronica, casos recalcitrantes gra¬ 
ves podem necessitar de terapia em dias alternados na tentativa 
de se diminuir a atividade da doenqa e facilitar o controle com 
anti-histaminicos. Os corticosteroides sistemicos podem tambem 
ser necessarios no tratamento da urticaria ou angioedema secun- 
darios a vasculite necrosante, uma ocorrencia rara em pacientes 
com doenqa do soro ou doenqas vasculares e do colageno. 

D. Outros agentes farmacologicos 

Estudos limitados sugerem que alguns pacientes podem se bene¬ 
ficiar do tratamento com antagonistas dos receptores dos leuco- 
trienos. A doxepina, um antidepressivo triciclico, bloqueia tanto 
os receptores de histamina HI quanto H2 e pode ser particular- 
mente util na urticaria cronica, embora a sua utilizaqao possa ser 
limitada pelo efeito colateral sedativo. Um numero limitado de 
pacientes — incluindo pacientes eutireodianos — com urticaria 
cronica e anticorpos antitireoideanos melhoraram ao receber 
hormonio tireoideano, embora este tratamento ainda seja con- 
troverso. O tratamento de urticaria cronica com hidroxicloro- 
quina, sulfassalazina, ciclosporina, imunoglobulina intravenosa, 
ou omalizumabe deve ser considerado para investigaqao. 

Prognostics 

A remissao espontanea da urticaria e do angioedema e fre- 
quente, mas alguns pacientes tern um curso prolongado, es- 
pecialmente aqueles com urticaria fisica. Em um estudo de 


historia natural, cerca de 58% das crianqas com urticaria cro¬ 
nica ficaram livre dos sintomas apos seis meses. Tranquilidade 
e importante, visto que esta doenqa pode causar uma frustra- 
qao significante. O acompanhamento periodico e indicado, 
particularmente para pacientes com edema de laringe, para 
monitorar a possivel causa basica. 

Boguniewicz M: The autoimmune nature of chronic urticaria. Allergy 
Asthma Proc 2008;29:433 [PMID: 18926050], 

Simons FE et al.: HI-antihistamine treatment in young atopic chil¬ 
dren: Effect on urticaria. Ann Allergy Asthma Immunol 2007; 
99:261 [PMID: 17910330], 

Zuberbier T et al.: EAACI/GA2LEN/EDF/WAO guideline: Defini¬ 
tion, classification and diagnosis of urticaria. Allergy 2009: 
64:1417 [PMID: 19772512], 

ZuberbierTetal.:EAACI/GA2LEN/EDF/WAOguideline:Management 
of urticaria. Allergy 2009;64:1427 [PMID: 19772513], 


ANAFILAXIA 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Reacao alergica grave que tem rapido inicio e pode causar 
morte apos exposicao a alergenios em uma pessoa previa- 
mente sensibilizada. 

► Prurido generalizado, ansiedade, urticaria, angioedema, 
sensacao de "garganta cheia", sibilancia, dispneia, hipo- 
tensao e colapso. 


Consideracoes gerais 

Anafilaxia e uma sindrome clinica aguda de risco a vida que 
ocorre quando grandes quantidades de mediadores inflamato- 
rios sao rapidamente liberados de mastocitos e basofilos apos 
exposiqao a alergenios em pacientes previamente sensibilizados. 

Reaqoes anafilactoides mimetizam a anafilaxia, mas nao sao 
mediadas por anticorpos IgE. Elas podem ser mediadas por ana- 
filatoxinas, como C3a ou C5a, ou por agentes degranuladores de 
mastocitos nao imunes. Sao listadas algumas das causas comuns 
de anafilaxia ou reaqoes anafilactoides no Quadro 36-6. A anafi¬ 
laxia idiopatica, por definiqao, nao tem causa externa reconhe- 
cida. A historia clinica e a ferramenta mais importante ao dar o 
diagnostico de anafilaxia. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os sinais e sintomas de anafilaxia ou reaqoes anafilactoides de¬ 
pendent dos orgaos acometidos. O inicio geralmente ocorre den- 
tro de minutos apos a exposiqao ao agente agressor e pode ser de 
duraqao curta, prolongada ou bifasica, com recidiva apos varias 
horas a despeito do tratamento. 
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Quadro 36-6 Causas comuns de reacoes alergicas e 
pseudoalergicas sistemicas 


A anafilaxia e altamente provavel quando algum dos tres cri- 
terios seguintes e preenchido: 

1. Inicio agudo da doenqa (minutos a varias horas) com acome- 
timento da pele, do tecido mucoso ou ambos (p. ex., lesoes 
urticariformes generalizadas, prurido ou eritema, edema de 
labios, lingua e uvula) epelo menos um dos seguintes : 

a. Comprometimento respiratorio (p. ex., dispneia, sibilo, 
broncospasmo, estridor, pico reduzido do fluxo expirato- 
rio, hipoxemia). 

b. Reduqao da pressao arterial ou sintomas associados de 
disfunqao de orgao-alvo (p. ex., hipotonia [colapso], sin- 
cope, incontinentia). 

2. Dois ou mais dos seguintes que ocorrem rapidamente apos 
exposiqao a um provavel alergenio pelo paciente (minutos a 
varias horas): 

a. Comprometimento do tecido cutaneomucoso (p. ex., 
urticaria generalizada, prurido/eritema, edema de labios, 
lingua e uvula). 

b. Comprometimento respiratorio (p. ex., dispneia, sibilan- 
cia, broncospasmo, estridor, reduqao do pico da taxa de 
fluxo expiratorio, hipoxemia). 

c. Reduqao da pressao arterial ou sintomas associados 
(p. ex., hipotonia [colapso], sincope, incontinentia). 

d. Sintomas gastrintestinais persistentes (p. ex., dor abdomi¬ 
nal em colica, vomitos). 

3. Reduqao da pressao arterial apos exposiqao pelo paciente a 
alergenio conhecido (minutos a varias horas): 

a. Lactentes e crianqas: baixa pressao arterial sistolica (idade- 
especifica) ou queda acima de 30% na pressao sistolica. 

b. Baixa pressao arterial sistolica em crianqas, definida como 
menos de 70 mmHg naqueles de 1 mes a 1 ano de idade, 
menos de (70 mmHg + [2 x idade]) naqueles de 110 anos 
de idade e menos de 90 mmHg naqueles de 1117 anos. 


B. Achados laboratoriais 

Pode-se medir a triptase liberada por mastocitos no plasma, 
sendo util quando o diagnostico de anafilaxia estiver em questao. 
Deve-se obter a amostra sanguinea dentro de 3 horas de inicio 
da reaqao, embora os niveis de triptase estejam, com frequencia, 
normais, particularmente em individuos com anafilaxia induzida 
por alimentos. O hemograma pode mostrar elevado hematocrito 
devido a hemoconcentraqao. A elevaqao da creatininocinase 
plasmatica, aspartato aminotransferase e desidrogenase lactica 
pode ser vista no acometimento miocardico. Anormalidades ele- 
trocardiograficas podem incluir infradesnivelamento da onda 
ST, bloqueio de ramo e varias arritmias. Gasometria arterial 
pode mostrar hipoxemia, hipercapnia e acidose. A radiografia 
de torax pode mostrar hiperinsuflaqao. 

Diagnostico diferencial 

Embora o choque possa ser o unico sinal da anafilaxia, outros 
diagnosticos devem ser considerados, especialmente no con- 
texto do colapso subito sem achados alergicos tipicos. Outras 
causas de choque associadas a arritmias cardiacas devem ser ex- 
cluidas (ver Capitulos lie 13). Insufuciencia respiratoria asso- 
ciada a asma pode ser confundida com anafilaxia. Mastocitose, 
angioedema hereditario, envenenamento escombroide, reaqoes 
vasovagais, disfunqao de pregas vocais e ataques de ansiedade 
podem causar sintomas confundidos com anafilaxia. 

Complicacoes 

Dependendo dos orgaos envolvidos e da gravidade da reaqao, as 
complicates podem variar de nenhum quadro clinico a pneu- 
monite aspirativa, necrose tubular aguda, diatese hemorragica 
ou descamaqao da mucosa intestinal. Associada a choque ir- 
reversivel, dano cardiaco e cerebral, pode ser letal. Fatores de 
risco para anafilaxia fatal ou quase fatal incluem idade (adoles- 
centes e adultos jovens), reaqoes a amendoim ou nozes, asma 
associada, exercicio extenuante e uso de medicamentos, como 
(3-bloqueadores. 

Prevencao 

E extremamente importante evitar o agente causal. Deve ser 
feito um esforqo para determinar a sua causa, comeqando com 
uma anamnese completa. Tipicamente ha uma relaqao temporal 
forte entre a exposiqao e o inicio dos sintomas. Testes para IgE 
especifica a alergenios com testes in vitro ou de pele podem ser 
indicados. Na anafilaxia induzida por exercicios, os pacientes 
devem ser instruidos a se exercitar com outra pessoa e a parar ao 
primeiro sinal de sintomas. Se esta implicada ingestao previa de 
alimento, deve-se evitar comer dentro de 4 horas — talvez acima 
de 12 horas — antes dos exercicios. Pacientes com historia de 
anafilaxia devem portar adrenalina para autoadministraqao, pre- 
ferencialmente na forma de autoinjetor (p. ex., EpiPen, Twinject 
ou Adrenaclick em doses de 0,15 e 0,30 mg) e eles e seus cuidado- 
res devem ser instruidos quanto ao seu uso. Quando os autoinje- 
tores de adrenalina nao estao disponiveis ou nao sao acessiveis, 
pacientes em algumas comunidades tem recebido seringas nao 
vedadas contendo doses pre-mensuradas de adrenalina, mas esta 


Causas de anafilaxia 

Farmacos 
Antibioticos 
Agentes anestesicos 
Alimentos 

Amendoim, noz, marisco e outros 
Substancias biologicas 
latex 
Insulina 

Extratos alergenios 
Antissoro 
Hemoderivados 
Enzimas 

Anticorpos monodonais (p. ex. omalizumabe) 

Venenos de insetos 

Causas de reacoes anafilactoides 

Contraste radiologico 

Acido acetilsalicllico e/ou anti-inflamatorios nao esteroides 
Agentes anestesicos 
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nao e a forma recomendada, uma vez que precisa ser substituido 
a cada poucos meses em uma base regular, devido a falta de esta- 
bilidade e o uso da seringa e incomodo em situaqao emergencial. 
Eles devem tambem carregar anti-histamlnico oral, como difeni- 
dramina, preferencialmente em preparaqao llquida ou de rapida 
dissolu<;ao, para acelerar a absorqao, e considerar o uso de brace- 
lete de alerta medico. Pacientes com anafilaxia idiopatica podem 
necessitar de tratamento prolongado com corticosteroides orais. 
Medidas especlficas para lidar com reaqoes a alimentos, drogas, 
latex e alergias a venenos de insetos, assim como a meios de ra- 
diocontraste sao discutidas nas proximas seqoes. 

► Tratamento 

A. Medidas gerais 

Anafilaxia e uma emergencia medica que requer rapido aten- 
dimento e tratamento. A exposiqao aos agentes desencadeantes 
deve ser interrompida. A permeabilidade das vias respirato- 
rias deve ser mantida e pressao arterial e pulso, monitorados. 
O paciente deve ser colocado em posiqao supina com as pernas 
elevadas, exceto se impedida por falta de ar ou emese. Oxigenio 
deve ser oferecido por mascara ou canula nasal com monitora- 
mento de oximetria de pulso. Se a reaqao e secundaria a picada 
ou injeqao em extremidade corporal, pode ser aplicado um 
torniquete proximal ao local, liberando-o brevemente a cada 
10-15 minutos. 

B. Adrenalina 

A adrenalina e o tratamento de escolha para anafilaxia. Adrena¬ 
lina 1:1000, 0,01 mg/kg ate o maximo de 0,5 mg, deve ser inje- 
tada via intramuscular, sem demora. Esta dose pode ser repetida 
em intervalos de 5-15 minutos, se necessario, para controle de 
sintomas e manutenqao da pressao arterial. Se o alergenio desen- 
cadeante tiver sido injetado por via intradermica ou subcutanea, 
a absorqao pode ser atrasada administrando-se 0,1 mL de adre¬ 
nalina subcutanea no local da injeqao, a menos que o local seja 
um digito. Nao ha nenhum regime de dosagem precisamente es- 
tabelecido para adrenalina intravenosa na anafilaxia, mas e suge- 
rido bolo de 5-10 meg para hipotensao e 0,1-0,5 mg intravenosa 
para parada cardiovascular. 

C. Anti-histaminicos 

Difenidramina, um bloqueador HI, 1-2 mg/kg ate 50 mg, pode 
ser administrada por via intramuscular. Anti-histaminicos intra- 
venosos devem ser infundidos em um periodo de 5-10 minutos 
para evitar induqao de hipotensao. Adicionada a ranitidina, um 
bloqueador-H2, 1 mg/kg ate 50 mg intravenosa, pode ser mais 
efetiva que um bloqueador-Hl isolado, especialmente para hipo¬ 
tensao, mas bloqueadores histaminicos devem ser considerados 
como tratamento de segunda linha para anafilaxia. 

D. Li'quidos 

O tratamento de hipotensao persistente a despeito de adrena¬ 
lina requer restauraqao do volume intravascular por reposiqao 


hidroeletrolitica, inicialmente com uma soluqao cristaloide, 
20-30 mL/kg na primeira hora. 

E. Broncodilatadores 

p 2 -agonistas nebulizados, como soluqao de albuterol 0,5% 
2,5 mg (0,5 mL) diluida em 2,0-3,0 mL de soluqao fisiologica, ou 
levalbuterol 0,63 mg ou 1,25 mg, podem ser uteis para reverter 
broncospasmo. Metilxantinas intravenosas nao sao geralmente 
recomendadas, porque proveem pequenos beneficios sobre be- 
ta 2 -agonistas e podem contribuir para toxicidade. 

F. Corticosteroides 

Embora os corticosteroides nao forneqam um beneficio ime- 
diato, quando administrados precocemente podem prevenir 
anafilaxia prolongada ou bifasica. Metilprednisolona intravenosa 
1,0-2,0 mg/kg ou hidrocortisona 5 mg/kg podem ser administra¬ 
dos a cada 4-6 h. Prednisona oral, 1 mg/kg ate 50 mg, pode ser 
suficiente para episodios menos graves. 

G. Vasopressores 

Hipotensao refrataria a adrenalina e a terapia hidrica deve ser 
tratada com vasopressores intravenosos, como norepinefrina, 
vasopressina ou dopamina (ver Capitulo 13). 

H. Observacao 

O paciente deve ser monitorado apos os sintomas iniciais terem 
abrandado, porque a anafilaxia bifasica ou prolongada pode ocor- 
rer a despeito da terapia em curso. Reaqoes bifasicas ocorrem em 
1-20% das reaqoes anafilaticas, mas nao tem sido identificados 
fatores preditivos clinicos confiaveis. Periodos observacionais 
devem ser individualizados com base na gravidade da reaqao 
inicial, mas um tempo razoavel para observaqao e de 4-6 h na 
maioria dos pacientes, com observaqao prolongada ou admissao 
para sintomas graves ou refratarios. 

Prognostico 

A anafilaxia pode ser fatal. Em dois relatos descrevendo crianqas, 
adolescentes e adultos que morreram de anafilaxia induzida por 
alimento (p. ex., por amendoim, nozes, peixe, crustaceo e leite) 
nos ultimos 12 anos, o tratamento com adrenalina foi atrasado 
por mais de uma hora apos o initio, ja que nao estava pronta- 
mente acessivel na maioria dos individuos. O prognostico, con- 
tudo, e favoravel quando sinais e sintomas sao reconhecidos de 
imediato e tratados agressivamente, e o agente agressor e sub- 
sequentemente evitado. A anafilaxia induzida por exercicios e 
idiopatica pode ser recorrente. Ja que pode ocorrer exposiqao 
acidental ao agente causal, pacientes, pais e cuidadores devem 
estar preparados para reconhecer e tratar a anafilaxia (piano de 
aqao emergencial). 

Rawas-Qalaji M et al.: Long-term stability of epinephrine dispensed 
in unsealed syringes for the first-aid treatment if anaphylaxis. Ann 
Allergy Asthma Immunol 2009;102:500 [PMID: 19558009], 
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REACOES ADVERSAS A MEDICAMENTOS 
E AGENTES BIOLOGICOS 


FUNDAMENTOS DO DIAGN0STIC0 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► A maioria das reacoes medicamentosas adversas nao sao 
alergicas, apesar de pacientes ou cuidadores frequente- 
mente as relatarem como alergias medicamentosas. 

► Antibioticos constituem a causa mais frequente de reacoes 
medicamentosas alergicas. 

► Testes confiaveis para a maioria dos farmacos, exceto pe- 
nicilinas e algumas grandes moleculas proteicas, nao estao 
disponiveis. 


A maioria das reacoes medicamentosas adversas nao e mediada 
imunologicamente e se deve a reacoes idiossincrasicas, superdo- 
sagem, efeitos colaterais farmacologicos, liberaijao inespecifica 
de moleculas farmacologicas efetoras ou intera^oes medicamen¬ 
tosas. 

Pacientes ou responsaveis frequentemente descrevem uma re- 
a<;ao medicamentosa adversa como sendo de natureza alergica, 
e medicos podem documentar uma alergia medicamentosa no 
prontuario medico do paciente com base apenas nesta historia. 
Reacoes medicamentosas adversas sao qualquer resposta indese- 
javel e imprevisivel provocada por uma droga. Reacoes medica¬ 
mentosas alergicas ou de hipersensibilidade sao reacoes adversas 
envolvendo mecanismos imunes. Embora reacoes de hipersensi¬ 
bilidade contem por apenas 5-10% de todas as reacoes medica¬ 
mentosas adversas, sao as mais graves, com 1:10.000 resultando 
em morte. Medicos podem relatar rea 9 oes adversas a drogas e 
conseguir informa^oes atualizadas sobre farmacos, vacinas e 
agentes biologicos na pagina da internet MedWatch do FDA. 

1. Antibioticos 

Os antibioticos constituem a causa mais frequente de reacoes 
medicamentosas alergicas. Amoxicilina, sulfametoxazol-trime- 
tropima e ampicilina sao as causas mais comuns de reacoes me¬ 
dicamentosas cutaneas. 

Muitos antibioticos e seus metabolitos sao compostos de 
baixo peso molecular que nao estimulam a imunidade ate que 
tenham estabelecido ligaijao covalente com proteina carreadora. 
As penicilinas e outros antibioticos betalactamicos, incluindo 
cefalosporinas, carbacefemicos, carbapenemicos e monobacta- 
micos, compartilham um anel estrutural betalactamico comum 


e uma marcada tendencia a se ligarem a proteinas carreadoras. 
Peniciloicos sao os metabolitos predominantes das penicilinas e 
sao chamados determinantes maiores. Os outros metabolitos de 
penicilina estao presentes em baixas concentrates e sao referi- 
dos como determinantes menores. Reacoes as sulfonamidas sao 
mediadas presumivelmente por um metabolito reativo (hidro- 
xilamina) produzido pelo mecanismo oxidativo do citocromo 
P-450. Acetiladores lentos parecem estar associados a risco au- 
mentado. Outros fatores de risco para reacoes medicamentosas 
incluem exposi^ao previa, rea^ao previa, idade (20-49 anos), via 
(parenteral) e dose de administrate (alta, intermitente). A ato- 
pia nao predispoe ao desenvolvimento de uma reaepao, mas indi- 
viduos atopicos apresentam reacoes mais graves. 

Reacoes imunopatologicas a antibioticos incluem reacoes 
tipo I (IgE-mediadas) resultantes de interaepao medicamen¬ 
tosa, ou de metabolito com IgE especifico pre-formado ligado 
as superficies de mastocitos teciduais ou basofilos circulantes. 
A libera^ao de mediadores como histamina e leucotrienos con- 
tribui para o desenvolvimento clinico de angiodema, urticaria, 
broncospasmo ou anafilaxia. As reaches tipo II (citotoxicas) en- 
volvem anticorpos IgG ou IgM que reconhecem drogas ligadas 
as membranas celulares. Na presemja de complemento serico, 
a celula coberta por anticorpo e limpa ou destruida, causando 
anemia hemolitica ou trombocitopenia induzidas por drogas. 
Reacoes tipo III (imunocomplexos) sao causadas por complexos 
soluveis de droga ou metabolito e anticorpo IgG ou IgM. Se o 
imunocomplexo se depositar na parede dos vasos sanguineos 
e ativar a cascata do complemento, podera resultar na doemja 
serica. Reacoes tipo IV (mediadas por celulas T) requerem linfo- 
citos T ativados que reconhecem uma droga ou seu metabolito, 
como visto na dermatite alergica de contato. A sensibiliza^ao 
geralmente ocorre pela via topica de administrate. Reaches 
imunopatologicas que nao se encaixam na classificaijao em tipos 
I-IV incluem sindrome de Stevens-Johnson, dermatite esfoliativa 
e exantema maculopapular associado a penicilina ou ampicilina. 
A prevalencia de exantemas morbiliformes em pacientes que re- 
ceberam ampicilina e entre 5,2 e 9,5% dos cursos de tratamentos. 
Contudo, pacientes que receberam ampicilina durante infec^oes 
por virus Epstein-Barr e citomegalovirus, ou com anemia lin- 
foblastica aguda, tem uma incidencia de 69-100% de rash nao 
mediado por IgE. Reacoes similares a doemja serica lembram 
reacoes tipo III, embora nao sejam documentados imunocom¬ 
plexos; betalactamicos, especialmente cefaclor, e sulfonamidas 
tem sido implicados na maioria das vezes. Elas podem resultar 
de uma tendencia inerente de biotransforma^ao hepatica da 
droga em metabolitos toxicos ou imunogenicos. A incidencia 
de reacoes cutaneas “alergicas” ao sulfametoxazol-trimetropima 
em pacientes com Aids tem sido reportada como acima de 70%. 
Acredita-se que o mecanismo esta relacionado a desregulaqao 
imune grave, embora possa se dever a deficiencia de glutationa 
resultando em metabolitos toxicos. 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Reacoes alergicas podem resultar em prurido, urticaria, angio- 
edema ou anafilaxia. A doemja serica e caraterizada por febre, 
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exantema, linfadenopatia, mialgias e artralgias. Reaches me- 
dicamentosas citotoxicas podem resultar em sinais e sintomas 
associados a anemia ou trombocitopenia subjacentes. Hipersen- 
sibilidade do tipo tardio pode causar dermatite de contato. 

B. Achados laboratoriais 

Testes cutaneos sao o metodo mais rapido, util e sensivel para 
demonstrar a presencpa de anticorpos IgE para um alergenio es- 
pecifico. Testes cutaneos para antibioticos que nao sejam penici- 
lina podem ser dificeis, contudo, porque muitas reaches imunes 
se devem mais aos metabolites do que ao farmaco-mae, e porque 
metabolitos relevantes da maioria dos outros farmacos que nao 
a penicilina nao tem sido identificados. Uma vez que os metabo¬ 
litos sao comumente haptenos de baixo peso molecular, devem 
se combinar com proteinas carreadoras para serem utilizados 
no diagnostico. No caso de rea^oes de sensibilidade por contato 
a antibioticos topicos, um teste com adesivo por 48 horas pode 
ser utilizado. 

Imunoensaios de fase solida in vitro para IgE para penicili- 
nas estao disponiveis para identificaqao da IgE para os penici- 
loicos, mas sao consideravelmente menos sensiveis e fornecem 
menos informaqoes que os testes cutaneos. Ensaios para IgG 
e IgM especificos tem mostrado correlaqao com rea^ao me¬ 
dicamentosa em citopenias imunes, mas na maior parte das 
outras instancias tais ensaios nao sao clinicamente uteis. Tes¬ 
tes cutaneos para hipersensibilidade imediata sao uteis apenas 
para prever reacpoes causadas por anticorpos IgE. A maioria 
dos exantemas maculopapulares nao pruriginosos nao serao 
preditos por testes cutaneos. 

Aproximadamente 80% dos pacientes com historia de aler- 
gia a penicilina terao testes cutaneos negativos. A terapia com 
penicilina em pacientes com historia de uma rea^ao de hiper¬ 
sensibilidade imediata a penicilina, mas com testes cutaneos 
negativos para peniciloicos e mistura de determinantes meno- 
res, e seguida por uma chance de 1-3% de urticaria ou outras 
rea^oes alergicas leves em algum tempo durante o tratamento, 
com anafilaxia ocorrendo em menos de 0,1% dos pacientes. Em 
contrapartida, o valor preditivo de um teste cutaneo positivo e 
aproximadamente 60%. Testes com penicilicos ligados a polili 
sina (PPL) isoladamente tem sensibilidade de cerca de 76%; o 
uso concomitante de PPL e penicilina G (usada como determi- 
nante menor) aumenta a sensibilidade para cerca de 95%. Deixar 
de usar a mistura de determinante menor em teste cutaneo pode 
ser falho em prever reaches anafilaticas potenciais. Infelizmente, 
a mistura de determinantes menores ainda nao esta disponivel 
no mercado, embora muitos centros academicos de alergia pro- 
duzam as suas proprias misturas. Aproximadamente 4% das pes- 
soas testadas que nao possuem historia de alergia a penicilina 
apresentam testes cutaneos positivos, e a maioria das fatalidades 
ocorre em pacientes sem historia previa de reaqao. Raramente, 
pacientes podem ter reatividade dos testes cutaneos apenas a 
uma penicilina semissintetica especifica. A ressensibilizaqao em 
crianqas com teste cutaneo negativo nao ocorre com frequencia 
(< 1%) apos tratamento com antibiotico oral. Vale notar que a 
produqao do reagente de teste determinante maior de penicilina 
Pre-Pen (peniciloico-polilisina) nos EUA foi interrompida por 
varios anos. AllerQuest recebeu aprovaqao do FDA em Janeiro 


de 2008 para produzir o Pre-Pen e o produto esta novamente 
disponivel (distribuido por ALK-Abello, Inc). 

O grau de reatividade cruzada dos determinantes formados 
de cefalosporinas com IgE a outras medicares betalactamicas 
permanece desconhecido, especialmente porque os haptenos 
que podem ser peculiares ao metabolismo das cefalosporinas 
permanecem desconhecidos. O grau de reatividade cruzada 
clinica e muito mais baixo do que a reatividade cruzada in 
vitro. Uma taxa de reaqao adversa clinica de 3-7% para cefa¬ 
losporinas pode ser esperada em pacientes com historias de 
alergia a penicilina positivas. Anticorpos para cefalosporinas 
de segunda e terceira geraqao parecem estar direcionados as 
cadeias laterals unicas, e nao ao anel estrutural comum. A li- 
teratura atual sugere que um teste cutaneo positivo para uma 
cefalosporina usada a concentraqao de 1 mg/mL colocaria o 
paciente em risco aumentado para reaqao alergica aquele an¬ 
tibiotico. Contudo, um teste cutaneo negativo nao excluiria 
sensibilidade a um metabolite potencialmente relevante. Uma 
revisao concluiu que nao ha incidencia aumentada de alergia 
a cefalosporinas de segunda e terceira geraqao em pacientes 
com alergia a penicilina, e que testes cutaneos para penicilina 
nao identificam pacientes que desenvolvam alergia a cefalospo¬ 
rina. Contudo, outro estudo sugeriu que embora apenas 2% dos 
pacientes alergicos a penicilina reagiriam a cefalosporina, eles 
apresentariam risco para anafilaxia. 

Carbacefemicos (loracarbef) sao similares as cefalospori¬ 
nas, embora o grau de reatividade cruzada seja indeterminado. 
Carbapenemicos (imipenem) representam outra classe de anti¬ 
bioticos betalactamicos com um anel biciclico e alto grau de re¬ 
atividade cruzada com penicilina, embora estudos prospectivos 
recentes sugiram uma incidencia de reatividade cruzada em tes¬ 
tes cutaneos de aproximadamente 1%. Monobactamicos (aztre- 
onam) content um anel monociclico e nao biciclico, e dados 
limitados sugerem que o aztreonam pode ser administrado com 
seguran^a na maioria dos individuos alergicos a penicilina. Em 
contra partida, a administra^ao de aztreonam a paciente alergico 
a ceftazidima pode estar associada a risco aumentado para rea¬ 
ches alergicas, devido a similaridade das cadeias laterals. 

Testes cutaneos para antibioticos nao betalactamicos sao 
menos confiaveis porque os produtos de degradacpao relevantes 
sao, na maior parte, desconhecidos, ou reagentes multivalentes 
nao sao disponiveis. 

Tratamento 
A. Medidas gerais 

A retirada da droga implicada e comumente um componente 
central da conduta. Reaches agudas mediadas por IgE, como 
anafilaxia, urticaria e angioedema, sao tratadas de acordo com 
diretrizes terapeuticas estabelecidas, que incluem o uso de adre- 
nalina, agentes bloqueadores de receptores Hie H2, reposi^ao 
volemica e corticosteroides sistemicos (vide se^oes previas). Ci¬ 
topenias imunes induzidas por antibioticos podem ser condu- 
zidas com retirada do agente agressor ou com redu^ao da dose. 
Doencpa serica induzida por droga pode ser suprimida pela re¬ 
tirada desta, anti-histaminicos e corticosteroides. A alergia de 
contato pode ser conduzida com contato evitado e tratamento 
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com anti-histaminicos e corticosteroides topicos. Reaqoes como 
necrolise epidermica toxica e sindrome de Stevens-Johnson re- 
querem retirada imediata da droga e cuidados de suporte. 

B. Terapia alternativa 

Se possivel, uma terapia subsequente deve ser com uso de droga 
alternativa que apresente aqoes terapeuticas similares a droga em 
questao, mas sem reatividade imunologica cruzada. 

C. Dessensibilizacao 

A administraqao de doses gradualmente crescentes de um anti- 
biotico oral ou parenteral por um periodo de horas a dias pode 
ser considerada, se a terapia alternativa nao for aceita. Deve ser 
realizada apenas por medico familiarizado com dessensibiliza- 
qao, tipicamente em um ambiente de cuidados intensivos. Vale 
notar que a dessensibilizaqao so e eficaz para o tratamento em 
curso para o qual o paciente fora dessensibilizado, a menos que 
se mantenha dose profilatica cronica da medicaqao, uma vez que 
pacientes revertem de estado dessensibilizado para estado aler- 
gico apos a interrupqao da medica^o. Ademais, a dessensibi- 
lizaqao nao reduz nem previne reaqoes nao mediadas por IgE. 
Pacientes com sindrome de Stevens-Johnson nao devem ser des- 
sesibilizados em razao da alta taxa de mortalidade. 

Prognostics 

O prognostico e favoravel quando os alergenios medicamento- 
sos sao identificados precocemente e evitados. A sindrome de 
Stevens-Johnson e a necrolise epidermica toxica podem estar 
associadas a alta taxa de mortalidade. 

2. Alergia ao latex 
Consideracoes gerais 

Reaqoes alergicas ao latex e a produtos de borracha tern se tor¬ 
nado cada vez mais comuns desde a instituiqao de precauqoes 
universais a exposiqao a fluidos corporais. Crianqas com espinha 
bifida parecem ter uma sensibilidade impar ao latex, talvez por 
causa da precoce e frequente expos^ao, assim como interaqoes 
neuroimunes alteradas. A atopia — especialmente na alergia sin- 
tomatica ao latex — parece estar significativamente aumentada 
em pacientes com espinha bifida, experimentando anafilaxia 
durante anestesia geral. Outras condiqoes que requerem exposi- 
qao cronica ou recorrente ao latex, como anomalias urogenitais 
e derivaqao ventriculoperitoneal, tambem tern sido associadas a 
hipersensibilidade ao latex. A combinaqao de atopia e exposiqao 
frequente parecem aumentar sinergicamente o risco de hiper¬ 
sensibilidade ao latex. 

O latex e o fluido leitoso obtido do aproveitamento da se- 
ringueira cultivada, Hevea brasiliensis. Durante a fabrica^o de 
produtos de latex, varios antioxidantes e aceleradores, como 
tiuram, carbamato e mercaptobenzotiazolicos, sao adicionados. 
Produtos de latex sao comumente produzidos mergulhando 
um molde de porcelana em um tanque de latex, e entao vulca- 
nizando para aumentar a estabilidade mecanica. O produto e 



lavado ou “lixiviado” das proteinas em excesso, entao lubrificado 
a seco com pos do tipo amido de milho. 

O latex e uma mistura biologica complexa composta por par- 
ticulas de borracha em um envelope fosfolipoproteico e por soro 
contendo aqucares, lipideos, acidos nucleicos, minerals e varias 
proteinas. Acredita-se que o componente proteico content as 
propriedades alergenicas. Passos extra de lixiviaqao podem redu- 
zir o conteudo proteico e, portanto, a alergenicidade do produto 
final. IgE de individuos sensiveis ao latex reage com diferentes 
componentes proteicos, apoiando a noqao de que existe mais de 
um antigeno de latex clinicamente importante. Novos epitopos 
alergenicos sao gerados durante o processo de fabricaqao. Assim, 
polipeptideos de extratos de luvas de latex variam tanto quan- 
titativa quanto qualitativamente segundo marca e montante de 
luvas. A identificaqao dos antigenos causais e importante porque 
pode permitir alterar o processo de fabricaqao para reduzir o 
conteudo alergenico final. 

O latex e onipresente no cenario medico e muitas fontes 
podem passar despercebidas. Alternativas sinteticas a alguns 
produtos de latex — incluindo luvas, curativos e esparadrapos 
— estao disponiveis. Evitar o contato com itens que contenham 
latex, contudo, pode ser insuficiente para prevenir reaqoes aler¬ 
gicas, porque o po lubrificante pode servir como veiculo para 
antigenos aerossolizados do latex. O uso de luvas de latex sem 
pos e uma medida importante de controle para alergenios de 
latex aerotransportados. 

Fontes nao medicas de latex tambem sao comuns e incluem 
baloes, brinquedos, faixas de borracha, apagadores, preservatives 
e solas de sapato. Chupetas e bicos de mamadeiras tambem tem 
sido implicados como fontes de alergenios de latex, embora estes 
produtos sejam moldados, ao inves de mergulhados, e reaqoes 
alergicas a produtos moldados sao menos comuns. Pacientes 
alergicos ao latex e seus responsaveis devem estar continuamente 
vigilantes a fontes escondidas de exposiqao. 

Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

As manifestaqoes clinicas das reaqoes mediadas por IgE ao latex 
podem envolver o amplo espectro de sintomas associados a des- 
granulaqao de mastocitos. Prurido localizado e urticaria ocorrem 
apos contato cutaneo; conjuntivite e rinite podem resultar de ex- 
posiqao a aerossois ou contato facial direto. Reaqoes sistemicas, 
incluindo broncospasmo, laringospasmo e hipotensao, podem 
ocorrer com exposiqao mais substancial ou em individuos extre- 
mamente sensiveis. Finalmente, colapso vascular e choque que 
levam a eventos cardiovasculares fatais podem ocorrer. Anafila¬ 
xia intraoperatoria representa uma manifestaqao comum e grave 
de alergia ao latex. 

Dermatite alergica de contato a produtos de borracha tipica¬ 
mente aparecem 24-48 h apos o contato. Os alergenios prima¬ 
ries incluem aceleradores e antioxidantes usados no processo de 
fabricaqao. O diagnostico e estabelecido por teste com adesivo. 
Solas de sapato sao uma importante fonte de exposiqao. As le- 
soes de pele aparecem primariamente como eczema irregular 
nas superficies expostas, embora as reaqoes possam se tornar 
generalizadas. 
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B. Achados laboratoriais 

Teste epicutaneo de puntura e um teste rapido, barato e sensivel 
que detecta a presenqa de IgE latex-especifico nos mastocitos da 
pele. Obstaculos ao seu uso incluem falta de antigeno padroni- 
zado. Relatos de eventos anafilaticos potencialmente fatais tem 
sido associados a testes cutaneos ao latex, e testes intradermicos 
podem ser especialmente perigosos. Um extrato disponlvel no 
mercado depende de aprovaqao do FDA. 

Testes de imunoensaio envolvem a medida in vitro de IgE es- 
pedfica que se liga a antlgenos do latex. Fontes de antigeno usa- 
das para testes incluem extratos de plantas nativas, latex bruto e 
produtos finalizados. Quando comparada com a historia de sin- 
tomas induzidos por latex ou testes cutaneos positivos, a sensibi- 
lidade de testes de imunoensaio para antlgenos do latex chega a 
intervalos de 50-100%, com especificidade entre 63-100%. Estes 
intervalos altos podem refletir a popula^ao de pacientes estudada 
e a fonte de antigeno de latex, assim como o ensaio empregado. 
Um teste de imunoensaio para latex positivo na presenqa de uma 
historia altamente sugestiva de alergia ao latex e util, podendo 
contornar as preocupaqoes potenciais associadas ao teste cuta- 
neo de puntura em certos pacientes. 

Tem sido demonstrada reatividade cruzada entre o latex e um 
numero de outros antlgenos, como alimentos. Banana, abacate e 
castanha tem sido achados antigenicamente similares ao latex, 
tanto imune quanto clinicamente. 

Complicacoes 

Complicates podem ser similares aquelas causadas por outros 
alergenios. Exposi^ao prolongada ao latex aerossolizado pode 
levar a asma persistente. Dermatite alergica de contato cronica, 
especialmente nas maos, pode levar a incapacidade funcional. 

► Tratamento 

Evitar contato permanece a pedra fundamental do tratamento 
para alergia ao latex. Prevenqao e terapia de suporte sao os 
metodos mais comuns ao conduzir este problema. Pacientes 
identificados como alergicos ao latex podem necessitar suporte 
pessoal de luvas de vinil ou sem latex para uso quando visi- 
tarem medicos ou dentistas. “Luvas hipoalergenicas” sao par- 
camente classificadas no que diz respeito a sua habilidade de 
induzir reaqoes mediadas por IgE; o FDA atualmente utiliza 
este termo para designar produtos que possuem reduzida ca- 
pacidade de induzir dermatite de contato. Luvas que nao sao 
feitas de latex incluem aquelas de nitrila e vinil. Adrenalina 
autoinjetavel e braceletes de identificaijao medica podem ser 
prescritos para pacientes alergicos ao latex, alem de aconselhar 
a evitar contato. 

Pre-medicaqao profilatica de individuos alergicos ao latex 
tem sido usada em alguns pacientes cirurgicos com alto risco 
de alergia ao latex. A razao para esta terapia e derivada dos pro- 
tocolos de pre-tratamento desenvolvidos para meios de radio- 
contraste ionizados e reaqoes anestesicas. Embora tenha havido 
algum sucesso no uso deste regime, a anafilaxia ocorre a despeito 
do pre-tratamento. Esta abordagem nao deve substituir cuidados 
de evitar contato. 


Prognostico 

Devido a natureza ubiqua da borracha natural, o prognostico e 
reservado nos pacientes com alergia grave ao latex. Exposiqao 
cronica a particulas aerotransportadas de latex pode levar a asma 
cronica. Dermatite cronica pode levar a incapacidade funcional. 

3. Vacinas 

A vacina triplice viral para sarampo, rubeola e caxumba (SRC) 
tem se mostrado segura em pacientes alergicos a ovo (embora 
raras reaches a gelatina ou a neomicina possam ocorrer). A oval- 
bumina contida na vacina contra influenza e variavel, e testes 
cutaneos com o lote especifico da vacina sao justificados em pa¬ 
cientes com alergia a ovo. ( Nota: Alguns pacientes que toleram 
ovo cozido, isto e, proteina desnaturada, ainda podem reagir a 
vacina.) Alem disso, a vacina contra influenza intranasal viva e 
contraindicada em crianqas alergicas a ovo. 

4. Meios de radiocontraste 

Reaqoes anafilactoides nao mediadas por IgE podem ocorrer 
com meios de radiocontraste, com taxa de 30% de reaqao a expo- 
siqao. A conduta envolve o uso de agente de baixa molaridade e 
pre-medicaqao com prednisona, difenidramina e, possivelmente, 
um bloqueador H 2 . 

5. Insulina 

Aproximadamente 50% dos pacientes que recebem insulina tem 
testes cutaneos positivos, mas reaqoes mediadas por IgE ocorrem 
raramente. A resistencia a insulina e mediada por IgG. Se menos 
de 24 h tiverem passado desde uma reaqao alergica a insulina, 
nao interrompa seu uso, mas sim reduza a dose para um terqo, 
entao aumente em 2-5 unidades por injeqao. Testes cutaneos e 
dessensibilizaqao sao necessarios se o intervalo entre a reaqao 
alergica e a dose subsequente for maior que 24 h. 

6. Anestesicos locais 

Menos de 1% das reaqoes a anestesicos locais sao IgE-mediadas. 
A conduta envolve selecionar um anestesico local de outra classe. 
Esteres do acido benzoico incluem benzocaina e procaina; ami- 
das incluem lidocaina e mepivacaina. Como alternativa, o pa- 
ciente pode ser submetido a teste cutaneo com o agente suspeito, 
acompanhado por prova provocativa. Para excluir sensibilidade 
ao parabeno, testes cutaneos podem ser realizados com lidocaina 
a 1% de um frasco multidose. 

7. Acido acetilsalicilico e outros farmacos 
anti-inflamatorios nao esteroides 

Reaqoes adversas a acido acetilsalicilico e farmacos anti-inflama- 
torios nao esteroides (AINEs) incluem urticaria e angioedema; 
rinossinusite, polipos nasais e asma, reaqoes anafilactoides e 
pneumonite por hipersensibilidade relacionada a AINE. Apos 
uma reaqao sistemica, ha um periodo refratario de 2-7 dias. A 
maioria dos pacientes sensiveis ao acido acetilsalicilico toleram 
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salicilato de sodio. Todos os AINEs inibidores da cicloxigenase 
(COX) tem reaijao cruzada com acido acetilsalidlico. Reativi- 
dade cruzada entre acido acetilsalidlico e tartrazina (corante 
amarelo numero 5) nao tem sido comprovada em estudos con- 
trolados. Nenhum teste cutaneo ou teste in vitro esta disponivel 
para diagnosticar sensibilidade ao acido acetilsalidlico. Provas 
orais podem induzir broncospasmo grave. Dessensibilizat^ao 
e dessensibilizaqao cruzada a AINEs podem ser alcan^adas na 
maioria dos pacientes e mantidas por longo periodo. Antago- 
nistas do receptor de leucotrieno ou inibidores da 5-lipo-oxige- 
nase atenuam a reaqao a prova de acido acetilsalidlico, e podem 
ser o tratamento adjuvante benefico nos pacientes asmaticos 
sensiveis ao acido acetilsalidlico. Estudos preliminares sugerem 
que inibidores da COX-2 podem ser tolerados por pacientes 
com asma induzida por AAS. 

8. Agentes biologicos 

Recentemente, um numero crescente de agentes biologicos tem 
sido disponibilizado para o tratamento de doenqas autoimunes, 
neoplasicas, cardiovasculares, infecciosas e alergicas, entre ou- 
tras. Seu uso pode estar associado a uma variedade de reaqoes 
adversas, incluindo reaqoes de hipersensibilidade. O FDA divul- 
gou um alerta acerca do risco de anafilaxia e da necessidade de 
monitoramento do paciente em uso de omalizumabe (vide se^ao 
previa Terapia Farmacologica em Asma Cronica, Tratamento). 
Informaijoes atualizadas podem ser encontradas na pagina da 
internet MedWatch do FDA em Vacinas, Sangue e Agentes Bio¬ 
logicos. 


Centers for Disease Control and Prevention, National Immunization 
Program: http://www.cdc.gov/nip 
FDA MedWatch: http://www.fda.gov/medwatch/index.html 
Lee SJ et al.: Adverse reactions to biologic agents: Focus on autoimmune 
disease therapies. J Allergy Clin Immunol 2005;116:900 [PMID: 
16210067], 

Limb SL et al.: Delayed onset and protracted progression of anaphyla¬ 
xis after omalizumab administration in patients with asthma. J 
Allergy Clin Immunol 2007;120:1378 [PMID: 17936893], 
Pichichero ME: A review of evidence supporting the American 
Academy of Pediatrics recommendation for prescribing cepha¬ 
losporin antibiotics for penicillin-allergic patients. Pediatrics 
2005;115:1048 [PMID: 15805383], 

Segal AR et al.: Cutaneous reactions to drugs in children. Pediatrics 
2007;120:el082 [PMID: 17908729], 

Zeiger RS: Current issues with influenza vaccination in egg allergy. J 
Allergy Clin Immunol 2002;! 10:834 [PMID: 12373275], 


9. Hipersensibilidade a agentes retrovirais 

Reaqoes medicamentosas adversas a agentes antirretrovirais tem 
sido relatadas com crescente frequencia, incluindo inibidores da 
transcriptase reversa, inibidores da protease e inibidores de fusao. 
Hipersensibilidade ao abacavir e uma reaqao bem descrita, mul- 
tiorganica, potencialmente ameaqadora a vida, que ocorre em 
crianqas infectadas por HIV. A reaqao independe da dose, com 
surgimento geralmente dentro de 9-11 dias do inicio da terapia 
medicamentosa. O seu uso repetido pode ser acompanhado por 


hipotensao significativa e por taxa de mortalidade de 0,03%; hi¬ 
persensibilidade ao abacavir e contraindicaqao absoluta ao uso 
subsequente. Profilaxia com prednisona nao parece prevenir 
reaqoes de hipersensibilidade ao abacavir. Importante destacar 
que a suscetibilidade genetica parece ser conferida pelo alelo 
HLA-B*5701 com valor preditivo positivo de > 70% e valor pre- 
ditivo negativo de 95-98%. A triagem genetica seria custo-eficaz 
em populates brancas, mas nao em africanas ou asiaticas, pois 
sua frequencia do alelo HLA-B*5701 e < 1%. 


Davis CM, et al.: Diagnosis and management of HIV drug hy¬ 
persensitivity. J Allergy Clin Immunol 2008:121:826 [PMID: 
18190954], 


10. Reacoes adversas a agentes 
quimioterapicos 

Um grande numero de agentes quimioterapicos, incluindo an- 
ticorpos monoclonais, tem implicado em reaqoes de hipersen¬ 
sibilidade. Rapida dessensibilizaqao a agentes nao relacionados, 
incluindo carboplatina, paclitaxel e rituximabe, tem sido rela- 
tada. Este protocolo de 12 passos parece ter sucesso em reaqoes 
IgE-mediadas e nao mediadas. 


Castells MC et al.: Hypersensitivity reactions to chemotherapy: Out¬ 
comes and safety of rapid desensitization in 413 cases. J Allergy 
Clin Immunol 2008;122:574 [PMID: 18502492] 


ALERGIA ALIMENTAR 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Relacao temporal entre ingestao de alimento suspeito e 
inicio dos sintomas alergicos. 

► Para reacoes IgE-mediadas, teste cutaneo de puntura po¬ 
sitivo ou teste in vitro para alergenio alimentar suspeito 
confirmado por prova alimentar duplo-cega e placebo-con- 
trolada (exceto em casos de anafilaxia). 

Consideracoes gerais 

A alergia alimentar, definida como resposta imune adversa a 
proteinas da dieta, afeta 6-8% das crianqas jovens e 3-4% dos 
adultos. Os alergenios alimentares mais comuns associados a 
IgE em crianqas sao leite (2,5%), ovo (1,3%), amendoim (0,8%), 
soja (0,4%), trigo (0,4%), nozes (0,2%), peixe (0,2%) e crustaceos 
(0,1%). Em pacientes maiores, peixe (0,4%), crustaceos (2%), 
amendoim (0,6%) e nozes (0,5%) estao mais frequentemente en- 
volvidos em reaqoes alergicas, podendo gerar alergias por toda a 
vida. A mais alta prevalencia de alergia alimentar e encontrada 
em crianqas com dermatite atopica moderada a grave, com apro- 
ximadamente 35% delas afetadas, ao passo que condiqoes cro- 
nicas como urticaria e asma sao muito menos provaveis, devido 
apenas a alergia alimentar. Vale notar que a alergia alimentar 
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Quadro 36-7 Doencas alergicas alimentares 

Mediadas por IgE 

Gastrintestinais: sindrome alergica polen-alimento, anafilaxia Gl 
imediata 

Cutaneas: urticaria, angioedade, exantema morbiliforme e rubor 
Respiratorias: rinoconjuntivite aguda, sibilancia aguda 
Generalizadas: choque anafilatico 

Mediadas e nao mediadas por IgE 
Gastrintestirais: esofagite / gastrenterite / colite eosinofilica 
alergica 

Cutaneas: dermatite atopica 
Respiratorias: asma 

Nao mediadas por IgE 

Gastrintestinais: enterocolite induzida por proteina alimentar, 
proctocolite e sindromes enteropaticas; doenca celiaca 
Cutaneas: dermatite de contato, dermatite herpetiforme 
Respiratorias: hemosiderose pulmonar induzida por alimentos 
(sindrome de Heiner) 


pode ser causada por mecanismos nao mediados por IgE, em 
condiqoes como enterocolite ou proctocolite induzidas por pro- 
telna da dieta. Pode tambem ser causada por mecanismos mistos 
IgE-mediados e nao mediados, como na esofagite e na gastrente¬ 
rite eosinofilicas alergicas (Quadro 36-7). 

Algumas rea^oes adversas diagnosticadas por pacientes ou 
medicos como alergia alimentar envolvem mecanismos farma- 
cologicos ou metabolicos e reaqoes a toxinas da dieta. Alimentos 
contendo quantidades significativas de aminas vasoativas como 
chocolate, queijo e alguns vinhos e cervejas podem precipitar 
cefaleias do tipo migranea em alguns pacientes. Queixas de que 
corantes, aqucares e aditivos alimentares possam contribuir para 
hiperatividade em crianqas com transtorno do deficit de aten- 
qao e hiperatividade sao controversas. No caso ocasional em 
que uma crianqa parece se beneficar de uma dieta restrita, nao 
ha evidencia de etiologia IgE-mediada. Reaqoes anafilactoides 
podem ocorrer apos ingestao de alimentos como certos peixes, 
que contem grandes quantidades de histamina. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Todas as reaqoes IgE-mediadas por alimentos ocorrem dentro 
de minutos ate 2 h apos ingestao. Para os disturbios nao media¬ 
dos por IgE e mistos, reaqoes podem ter initio tardio de mais 
de algumas horas, como na enterocolite induzida por proteina 
da dieta, a possivelmente dias, com surgimento de vomitos ou 
surto de eczema apos exposiqao alimentar devido a esofagite eo¬ 
sinofilica ou a dermatite atopica, respectivamente. Historia de 
relaqao temporal entre a ingestao de alimento suspeito e o initio 
da reaqao — assim como a natureza e a duraqao dos sintomas 
observados — e importante para estabelecer o diagnostico de 
alergia alimentar. Com dermatite atopica cronica ou urticaria 
persistente, a associaqao com alimentos pode ser pouco obvia 
(vide seqoes previas em Dermatite Atopica e Urticaria e An- 
gioedema). Por vezes, podem ocorrer sintomas agudos, mas a 
causa pode nao ser obvia em razao dos alergenios alimentares 
escondidos. Sintoma mantido diariamente por 7-14 dias pode 


ser util para estabelecer associaqao entre ingestao de alimentos 
e sintomas e tambem fornecer uma observaqao basal do padrao 
de expressao sintomatica. £ importante recordar tanto a forma 
na qual o alimento foi ingerido quanto os alimentos ingeridos 
concomitantemente. 

Lesoes urticariformes, eritema, angioedema facial e coceira 
de boca ou garganta sao comuns. Em casos graves, angioedema 
de lingua, uvula, faringe ou via respiratoria superior pode ocor¬ 
rer. Urticaria de contato pode ocorrer sem sintomas sistemicos 
em algumas crianqas. Sintomas gastrintestinais incluem descon- 
forto ou dor abdominal, nauseas, vomitos e diarreia. Crianqas 
com alergia alimentar podem ocasionalmente apresentar de 
modo isolado rinoconjuntivite ou sibilancia. Raramente, anafi¬ 
laxia a dieta envolve apenas colapso cardiovascular (vide seqao 
previa em Anafilaxia). 

B. Achados laboratoriais 

Tipicamente, menos de 50% das historias de alergia alimentar 
serao confirmadas pela prova cega (embora esta porcentagem 
seja muito maior na anafilaxia induzida por alimento). Teste 
cutaneo por puntura e util para excluir alergenio alimentar sus¬ 
peito, porque seu valor preditivo e alto para um teste negativo 
adequadamente realizado com um extrato de boa qualidade 
(acuracia preditiva negativa de > 95%). Em contrapartida, o 
valor preditivo para teste positivo e aproximadamente 50%. 
RAST e outros testes in vitro apresentam especificidade e valor 
preditivo positivo mais baixos. Contudo, niveis especificos de 
IgE para proteinas do leite, ovo, amendoim e peixe tem sido 
estabelecidos com o ensaio ImmunoCAP da Phadia, correla- 
cionado com chance de acima de 95% de reaqao clinica, mas 
nao tem sido estabelecidos valores para outros alimentos. A 
dosagem de IgG para alimentos nao e clinicamente util, pois 
respostas de IgG sao reflexo do reconhecimento imune normal 
de proteinas externas da dieta. 

A prova alimentar duplo-cega com controle de placebo e con- 
siderada o padrao-ouro para diagnostico de alergia alimentar, 
exceto em reaqoes graves. Se houver alta suspeiqao de reatividade 
alergica possivel a alimento com teste cutaneo negativo ou nivel 
indetectavel pelo ImmunoCAP (ou ambos), uma prova alimen¬ 
tar pode ser necessaria para confirmar a presenqa ou a ausen- 
cia de alergia. Mesmo quando se suspeita de multiplas alergias 
alimentares, muitos pacientes terao teste positivo para tres ou 
menos alimentos na prova cega. Portanto, dietas eliminatorias 
extensas quase nunca estao indicadas, e prefere-se avaliaqao por 
alergologista antes que multiplos alimentos sejam eliminados da 
dieta desnecessariamente. A exclusao sem prova controlada e 
uma abordagem menos desejavel, mas por vezes mais pratica, 
para alergia alimentar suspeita. Dietas excludentes e provas ali¬ 
mentares podem ser as unicas ferramentas para avaliar reaqoes 
alimentares nao mediadas por IgE suspeitas. 

Diagnostico diferencial 

Vomitos repetidos na infancia podem ocorrer devido a este- 
nose pilorica ou ao refluxo gastresofagico. Com sintomas gas¬ 
trintestinais cronicos, deficiencias enzimaticas (como lactase), 
fibrose cistica, doenqa celiaca, infecqoes intestinais cronicas, 
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malformaqoes gastrintestinais e sindrome do intestino irritavel 
devem ser consideradas. 

Tratamento 

O tratamento consiste na eliminaqao e no evitar ingestao de ali- 
mentos que tenham sido documentados como causadores de re- 
aqoes alergicas. Isto envolve educaqao dos pacientes, dos pais e 
dos responsaveis quanto aos alergenios alimentares escondidos, 
a necessidade de se ler rotulos e aos sinais e sintomas de alergia 
alimentar e sua conduta apropriada (piano de aqao emergen- 
cial). Novas leis de rotulaqao de alimentos entraram em vigor 
em Janeiro de 2006, exigindo termos simples que indicam a pre- 
senqa de alergenios alimentares maiores listados previamente 
(p. ex., kite, em vez da caseina). Consulta com nutricionista 
familiarizado com alergia alimentar pode ser util, especial- 
mente quando estao envolvidos alimentos comuns como kite, 
ovo, amendoim, soja ou trigo. Todos os pacientes com historia 
de alergia alimentar IgE-mediada devem portar adrenalina au- 
toinjetavel (ver seqao em Anafilaxia) e um anti-histaminico de 
aqao rapida, e considerar usar bracelete de identificaqao medica. 
Estudos clinicos de imunoterapia oral tem-se mostrado os mais 
promissores como possiveis tratamentos futuros da alergia ali¬ 
mentar ate esta data. 

Prognostico 

O prognostico e favoravel se o alimento agressor puder ser iden- 
tificado e evitado. Infelizmente, exposiqao acidental a alergenios 
alimentares em pacientes gravemente akrgicos pode resultar em 
morte. A maioria das crianqas supera suas alergias alimentares ao 
kite, ovo, trigo e soja, mas nao ao amendoim ou as nozes (apenas 
20 e 10% das crianqas conseguem superar alergia ao amendoim 
ou as nozes, respectivamente). A historia natural da alergia ali¬ 
mentar pode ser acompanhada pela mediqao de niveis de IgE 
alimento-especificos por ensaios ImmunoCAP, como discutido, 
e pela realizaqao de provas alimentares, quando indicadas. Apro- 
ximadamente 3-4% das crianqas terao alergia alimentar quando 
adultos. Fontes para pacientes akrgicos a alimentos incluem a 
Food Allergy and Anaphylaxis Network, (800) 929-4040; http:// 
www.foodallergy.org, e a Food Allergy Initiative, (212) 207-1974; 
http://www.faiusa.org.* 

Jones SM et al.: Clinical efficacy and immune regulation with 
peanut oral immunotherapy. J Allergy Clin Immunol 
c2009;124:292 [PMID: 19577283]. 

Scurlock AM et al.: Oral immunotherapy for food allergy. Curr Al¬ 
lergy Asthma Rep 2009;9:186 [PMID: 19348718], 

Sicherer SH et al.: Food allergy. J Allergy Clin Immunol 
2006;117:S470 [PMID: 16455349], 

Skripak JM et al.: A randomized, double-blind, placebo-controlled 
study of milk oral immunotherapy for cow’s milk allergy J Allergy 
Clin Immunol 2008;122:1154 [PMID: 18951617], 


ALERGIA A INSET0S 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Sinais alergicos locais ou sistemicos e sintomas apos picada 
de inseto. 


Consideracoes gerais 

Reaqoes alergicas a insetos incluem sintomas de alergia respirato- 
ria como resultado da inalaqao de particulas originadas no inseto, 
reaqoes cutaneas locais a picadas de inseto e reaqoes anafilaticas 
a picadas. As ultimas sao quase que exclusivamente causadas por 
himenopteros e resultam em aproximadamente 40 mortes a cada 
ano, nos EUA. A Ordem Hymenoptera inclui abelhas, zangoes, 
besouros, marimbondos, vespas e formigas-de-fogo. As abelhas 
africanizadas, tambem chamadas de abelhas assassinas, sao preo- 
cupantes devido ao seu comportamento agressivo e aos grandes 
enxames, nao porque seu veneno seja mais toxico. Raramente, 
pacientes sensiveis a triatomineos (tambem conhecidos como 
barbeiros) podem apresentar episodios de anafilaxia noturna. Le- 
pidopterismo se refere a efeitos adversos secundarios a contato 
com borboletas ou mariposas, larvais ou adultas. Antigenos de 
glandulas salivares sao responsaveis por reaqoes dermicas ime- 
diatas e tardias em pacientes sensiveis a pernilongos. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

Mordidas ou picadas de inseto podem causar reaqoes locais ou 
sistemicas, variando de respostas leves a fatais, em pessoas sus- 
cetiveis. A frequencia aumenta nos meses de verao e com ex- 
posiqao ao ar livre. Reaqoes cutaneas locais incluem urticaria, 
assim como erupqoes papulovesiculosas e lesoes que lembram 
reaqoes de hipersensibilidade tardia. Urticaria papulosa e quase 
sempre o resultado de picada de inseto, especialmente de per¬ 
nilongos, moscas e percevejos. Reaqoes sistemicas toxicas que 
consistem em sintomas gastrintestinais, cefaleia, vertigem, sin- 
cope, convulsoes ou febre podem ocorrer apos picadas multiplas. 
Estas reaqoes resultam de substancias semelhantes a histamina 
no veneno. Em crianqas com hipersensibilidade ao veneno de 
formiga-de-fogo, pustulas estereis ocorrem nos locais de picada 
com base nao imunologica, devido a toxicidade inerente aos 
alcaloides de piperidina no veneno. Reaqoes sistemicas graves 
podem incluir dispneia, sibilancia, aperto no peito, rouquidao, 
sensaqao de garganta cheia, hipotensao, perda de consciencia, 
incontinencia, nauseas, vomitos e dor abdominal. Reaqoes sis¬ 
temicas tardias ocorrem de 2 horas a 3 semanas apos a picada e 
incluem doenqa do soro, neurite periferica, vasculite akrgica e 
defeitos de coagulaqao. 


B. Achados laboratoriais 

* N. de R.T. No Brasil, existe a Associa<;ao dos Portadores de Alergia Ali- Testes cutaneos sao indicados para crianqas com reaqoes sistemi- 
mentar do Ceara. cas. Venenos de abelha, zangao, besouro, marimbondo e vespa 
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estao disponiveis para testes cutaneos e tratamento. Veneno de 
formiga-de-fogo nao esta disponivel no mercado ainda, mas um 
extrato feito de corpos de formigas-de-fogo parece adequado 
para estabelecer a presenqa de anticorpos IgE ao veneno deste 
inseto. Vale notar que os resultados dos testes cutaneos com ve¬ 
neno podem ser negativos em pacientes com reaqoes alergicas 
sistemicas, especialmente nas primeiras semanas apos a picada 
e pode-se necessitar repetir os testes. A presenqa de teste cuta- 
neo positivo denota sensibilizaqao previa, mas nao prediz se 
ocorrera reacpao ao paciente na proxima picada, nem diferencia 
reaqoes locais e sistemicas. E comum que criampas que tenham 
tido uma reaqao alergica, apresentem testes cutaneos positivos 
para mais de um veneno. Isto pode refletir sensibilizaqao por 
picadas previas que nao resultaram em reacpao alergica ou rea- 
tividade cruzada entre venenos intimamente relacionados. Tes¬ 
tes in vitro (comparados com testes cutaneos) nao melhoraram 
substancialmente a capacidade de se prever anafilaxia. Com ve¬ 
neno RAST, ha uma incidencia de 15-20% de resultados tanto 
falso-positivos quanto falso-negativos. Testes para alergia a an- 
tigenos de saliva de pernilongo ou a outros insetos nao estao 
disponiveis no mercado. 

Complicacoes 

Infecqoes secundarias podem complicar rea^oes alergicas a mor- 
didas ou picadas de inseto. Doenija do soro, sindrome nefrotica, 
vasculite, neurite e encefalopatia podem ser vistos como seque- 
las tardias de reaches a insetos picadores. 

► Tratamento 

Para rea 9 oes cutaneas causadas por insetos mordedores, a terapia 
sintomatica inclui compressas frias, antipruriginosos (incluindo 
anti-histaminicos) e ocasionalmente corticosteroides topicos 
potentes. O tratamento de picadas inclui remoijao cuidadosa do 


ferrao, se presente, dando-lhe um peteleco para fora da ferida, 
em vez de puxa-lo, para prevenir maior envenenamento. A apli- 
caqao topica de glutamato monossodico, fermento ou compres¬ 
sas de vinagre tem eficacia questionavel. Reaqoes locais podem 
ser tratadas com gelo, elevaqao da extremidade afetada, anti- 
histaminicos orais e AINEs, assim como corticosteroides topicos 
potentes. Reaijoes locais extensas, nas quais o edema se entende 
alem de duas articulaqoes ou uma extremidade, podem neces¬ 
sitar de um curto periodo de tratamento com corticosteroide 
oral. Reaqoes anafilaticas apos picada de himenopteros devem 
ser conduzidas essencialmente como anafilaxia (vide secpao sobre 
Anafilaxia). Criampas que tenham tido reaqoes graves ou anafi¬ 
laticas a picadas de himenopteros — ou seus pais e responsaveis 
— devem ser instruidas acerca do uso de adrenalina. Pacientes 
de risco para anafilaxia por picada de inseto devem tambem usar 
bracelete de alerta medico indicando sua alergia. Crianqas com 
risco para picada de inseto devem evitar usar roupas coloridas 
brilhantes e perfumes, quando ao ar livre, e devem usar calqas 
longas e sapatos quando caminharem na grama. Pacientes que 
experimentarem reaqoes sistemicas graves e tiverem teste cuta- 
neo positivo devem receber imunoterapia para veneno. A imu- 
noterapia nao esta indicada para crianqas com apenas reaqoes 
urticariformes ou locais. 

Prognostico 

As crian 9 as geralmente apresentam rea 9 oes mais leves que os 
adultos apos picadas de inseto, e reaqoes fatais sao extremamente 
raras. Pacientes entre 3-16 anos com rea 9 oes limitadas a pele, 
como urticaria e angioedema, parecem estar em baixo risco para 
reaqoes mais graves em picadas subsequentes. 

Golden D: Outcomes of allergy to insect stings in children, with 

and without venom immunotherapy. N Engl J Med 2004; 

351:668 [PMID: 15306668], 
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PRINCIPIOS DA TERAPIA ANTIMICROBIANA 

A terapia antimicrobiana de infecqoes e, sem duvidas, o desen- 
volvimento cientifico mais importante da medicina do seculo 
XX. Ela contribui significativamente para a qualidade de vida 
de muitas pessoas e reduz a morbidade e mortalidade por doen- 
qas infecciosas. O sucesso notavel da terapia antimicrobiana foi 
obtido com toxicidade e custo comparativamente baixos. A rela- 
tiva facilidade de administraqao e a disponibilidade disseminada 
de tais farmacos tem levado muitos a adotar uma filosofia de 
terapia antimicrobiana de largo espectro empirica, para muitas 
infecqoes comuns. 

Infelizmente, esta era de terapia barata, segura e confiavel 
esta sendo limitada pela frequencia crescente de resistencia a 
antimicrobianos em microrganismos previamente sensiveis. O 
problema da resistencia a antimicrobianos nao e novo — resis¬ 
tencia a sulfonamidas e penicilinas foi reconhecida pouco tempo 
depois de sua introduqao. O que e novo e a disseminaqao mun- 
dial de clones resistentes de microrganismos, como Streptococ¬ 
cus pneumoniae e Staphylococcus aureus, que sao mais virulentos 
e causam, comumente, infecqoes serias, nao so entre pacientes 
hospitalizados, mas tambem em pacientes ambulatoriais. 

Ate recentemente, o reconhecimento de novos clones resis¬ 
tentes era contrabalanqado pela promessa de agentes antimicro¬ 
bianos mais novos e mais potentes. Hoje em dia, como menos 
agentes novos estao em desenvolvimento, os medicos estao co- 
meqando a encontrar limitaqoes em sua capacidade de tratar al- 
gumas infecqoes bacterianas graves. Muitos fatores contribuem 
para a seleqao de clones resistentes. Nosso sucesso em tratar 
doenqas cronicas e condiqoes comprometedoras da imunidade, 
que tem resultado em anos adicionais de vida para pacientes, 
tem aumentado as oportunidades para a seleqao de cepas resis¬ 
tentes em unidades de internaqao e instituiqoes de assistencia a 
pacientes cronicos. O uso excessivo de agentes antimicrobianos 
tambem contribui para a seleqao de cepas resistentes. Exemplos 
incluem o tratamento antimicrobiano de pacientes levemente en- 
fermos, com condiqoes autolimitadas, como as infecqoes virais, e 
a administraqao de antimicrobianos de amplo espectro a pacien¬ 
tes cujas doenqas poderiam ser tratadas com agentes de espectro 
mais estreito. De modo semelhante, a falta de documenta^o da 


infecqao com culturas obtidas antes do initio da terapia limita a 
nossa disposiqao para suspender os antimicrobianos, ou estreitar 
seu espectro. Pesquisas insuficientes tem sido conduzidas para 
determinar a duraqao otima de terapia para muitas infecqoes, 
com o resultado de que nos, provavelmente, com frequencia, tra- 
tamos por mais tempo que o necessario. Estrategias profilaticas, 
como as usadas para prevenqao de otite media recorrente ou a 
infecqao do trato urinario, criam uma pressao de seleqao para a 
resistencia a antibioticos. 

O processo de decisao para escolha de um agente antimicro¬ 
biano apropriado e resumido no Quadro 37-1. O diagnostico 
clinico acurado baseia-se em anamnese, exame fisico e exames 
laboratoriais initials. Entao, o diagnostico clinico leva a conside- 
raqao dos microrganismos mais comumente associados a condi- 
qao clinica, do padrao usual de sensibilidade a antimicrobianos 
desses microrganismos e da experiencia passada com regimes de 
tratamento bem-sucedidos. 

Culturas devem ser obtidas em infecqoes potencialmente gra¬ 
ves. A terapia antimicrobiana empirica pode ser iniciada e entao 
modificada de acordo com a resposta do paciente e os resultados 
da cultura. Em geral, varios antimicrobianos igualmente seguros 
e eficazes estao disponiveis. Nesta circunstancia, o custo relativo 
e a facilidade de administraqao das diferentes escolhas devem 
ser considerados. 

Outras consideraqoes importantes incluem a idade do pa¬ 
ciente, o seu estado imune e a historia de exposiqao. Neonatos 
e lactentes jovens podem se apresentar com sinais inespecificos 
de infecqao, tornando dificil a diferenciaqao entre doenqa seria 
e doenqa leve. Em crianqas maiores, o diagnostico clinico e mais 
preciso, o que pode permitir que a terapia seja evitada, ou que 
se use um antibiotico de espectro mais estreito. A deficiencia 
imune pode aumentar o numero e os tipos de microrganismos 
infectantes potentials que precisam ser considerados, inclusive 
microbios que geralmente nao sao virulentos, mas que, no hos- 
pedeiro alterado, podem causar infecqoes graves, que sao dificeis 
de serem tratadas. Uma resposta imune anormal tambem pode 
diminuir a gravidade dos sinais e sintomas clinicos da infecqao, 
levando a que se subestime a gravidade da doenqa. A historia de 
exposiqao pode sugerir a probabilidade maior de certos tipos 
de microrganismos infectantes. Essa historia inclui exposiqoes 
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Quadro 37-1 Passos na tomada de decisao para o uso de 
agentes antimicrobianos 


Passo 

Acao 

Exemplo 

1 

Determinar o diagnostico 

Artrite septica 

2 

Considerar idade e condicao 
preexistente 

Crianca de 2 anos de idade 
previamente sadia 

3 

Considerar microrganismos 
comuns 

Staphylococcus aureus, 

Kingello kingae 

4 

Considerar a sensibilidade do 
microrganismo 

Resistente a penicilina ou 
ampicilina; frequencia de 
SARM a na comunidade 

5 

Obter culturas apropriadas b 

Sangue, liquido articular 

6 

Iniciar a terapia empirica com 
base nas consideracoes anteriores 
e na experience passada (p. ex., 
pessoal, literatura) 

Nafcilina e cefotaxima, 
substituir a nafcilina por 
vancomicina, se obviamente 
doente ou SARM prevalente. 

7 

Modificar a terapia com base 
nos resultados de cultura e 
resposta do paciente 

S. aureus isolado. 

Suspender a cefotaxima. 
Substituir a vancomicina por 
nafcilina, se sensivel. 

8 

Acompanhar a resposta clinica 

Exame fisico a intervalos 

9 

Suspender a terapia 

Melhora clinica, ou bem, 
minimo de 3-4 semanas 


3 5. aureus resistente a meticilina. 

b Indicado para infeccoes serias ou incomuns, ou aquelas com resposta 
clinica imprevisivel a terapia empirica. 


de membros da famflia, colegas de classe e ambientes de creche, 
assim como exposiqoes a microrganismos incomuns em fumjao 
de viagem, dieta ou contato com animais. 

Consideraqoes finais importantes sao a rapidez de evoluqao 
e a gravidade da doenqa. Uma doenqa rapidamente progressiva 
e grave deve ser tratada inicialmente com antimicrobianos de 
largo espectro, ate que seja feito um diagnostico etiologico espe- 
cifico. Um paciente levemente enfermo deve receber tratamento 
preferencialmente com antimicrobianos de espectro estreito. 

A sensibilidade a antimicrobianos, as familias de antimicro¬ 
bianos e as recomendaqoes de doses estao listadas nos Quadros 
37-2 a 37-6. 

TESTES DE SENSIBILIDADE A ANTIMICROBIANOS 

Culturas e outros materials diagnosticos devem ser colhidos 
antes de se iniciar a terapia antimicrobiana — especialmente 
quando o paciente tern uma infecqao seria, tentativas iniciais de 
tratamento falharam, ou se preve terapia com multiplos agentes. 
Sempre que as culturas identifiquem o microrganismo causal, a 
terapia pode ser estreitada, ou otimizada de acordo com os resul- 
tados de sensibilidade. Os testes de sensibilidade a antimicrobia¬ 
nos* devem ser feitos em um laboratorio que use procedimentos 


* N. de T. Na pratica clinica brasileira, os testes de sensibilidade a antimi¬ 
crobianos sao denominados antibiogramas. 


definidos cuidadosamente (Clinical and Laboratory Standards 
Institute). 

Ha varias maneiras de se testar a sensibilidade antimicrobiana. 
A identificaqao de uma enzima destruidora de antibioticos (p. ex., 
(3-lactamase) implica resistencia a agentes antimicrobianos con- 
tendo p-lactamicos. Tecnicas de diluiqao em caldo, em tubos ou 
microtitulos podem ser usadas para determinar a concentraqao 
inibidora minima (MIC = minimum inhibitory concentration ) 
de antibiotico, que e a quantidade de antibiotico (em mcg/mL) 
necessaria para inibir o microrganismo sob condiqoes labora- 
toriais especificas. Testes de sensibilidade em discos (tambem 
realizadas sob condiqoes cuidadosamente controladas) geram 
resultados semelhantes. O E-test e um teste padronizado para 
alguns microrganismos, que se correlaciona bem com MICs. Os 
laboratories geralmente definem a sensibilidade a antimicrobia¬ 
nos (sensivel, intermediary e resistente) em relaqao aos niveis 
do antibiotico do teste obtidos no sangue ou outro liquido cor¬ 
poral (liquido cerebrospinal [LCS] ou urina). 

Os microrganismos geralmente sao considerados sensiveis 
a um antibiotico se a MIC do antibiotico para o microrganismo 
for muito mais baixa que os niveis daquele agente obtidos no 
sangue, usando-se doses parenterais apropriadas. Esta premissa 
de sensibilidade deve ser reconsiderada sempre que o paciente 
tiver um foco de infeeqao (p. ex., meningite, osteomielite, ou 
abscesso) em que possa ocorrer ma penetraqao do antibiotico, 
porque os niveis do antibiotico em tais areas poderiam ser mais 
baixos que a MIC. Inversamente, embora certos microrganismos 
possam ser relatados como resistentes a um antibiotico porque 
nao se obtem concentrates sanguineas suficientemente altas, as 
concentrates na urina podem ser muito mais elevadas. Assim, 
uma infeeqao do trato urinario poderia responder a um antibio¬ 
tico que nao seria adequado para o tratamento de septicemia. 

Portanto, os testes de sensibilidade a antimicrobianos, embora 
uma parte muito importante da tomada de decisao terapeutica, 
refletem pressupostos que o medico deve compreender, especial¬ 
mente para infecqoes graves. Em ultima instancia, o teste real 
de eficacia do tratamento e a resposta do paciente. Os pacientes 
que nao respondem a terapia aparentemente apropriada podem 
precisar de reavaliapio, inclusive reconsiderando-se o diagnos¬ 
tico, colhendo-se novas culturas e repetindo-se os testes de sen¬ 
sibilidade, para determinar se cepas resistentes tern emergido, 
ou se esta presente uma superinfeeqao com um microrganismo 
resistente. Nao se pode esperar que a terapia antimicrobiana cure 
algumas infecqoes, a menos que um tratamento de suporte adi- 
cional (geralmente cirurgico) seja adotado. 

ALTERACAO DE DOSE E MENSURACAO 
DE NIVEIS SANGUINEOS 

Certos agentes antimicrobianos nao tem sido aprovados (e, fre- 
quentemente, nem testados) para uso em recem-nascidos. Para 
aqueles que jaforam aprovados, e importante reconhecer que tanto 
a dose quanto a frequencia de administrate podem necessitar ser 
alteradas (ver Quadros 37-4 e 37-5), especialmente em neonatos 
muito jovens (7 dias ou menos), ou de baixo peso ao nascer. 

Os agentes antimicrobianos sao excretados ou metaboliza- 
dos por meio de varios mecanismos fisiologicos (p. ex., renais, 
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Quadro 37-2 Sensibilidade de alg 

luns microrganismos patogenicos comuns a varios farmacos antimicrobianos 

Microrganismo 

Antibioticos potencialmente riteis 3 

Bacterias 

Bacterias anaerobias b 

Cefotetan/ cefoxitina/ dindamicina, doripenem/ ertapenem, imipenem, meropenem, metronidazol, penicilinas 
com ou sem inibidor de p-lactamase, tigecidina 1 

Bacillus anthracis 

Amoxicilina, ciprofloxacina, dindamicina, doxicidina, levofloxacina, rifampicina, vancomicina 

Bartonella henselae 

Azitromicina, ciprofloxacina, claritromicina, doxicidina, eritromicina, rifampicina 

Bordetello pertussis 

Amoxicilina, azitromicina, claritromicina, eritromicina, sulfametoxazol-trimetoprima, 

Borrelia burgdorferi 

Amoxicilina, cefuroxima, cefalosporinas (lll), d claritromicina, doxicidina 

Campylobacter sp. 

Azitromicina, carbapenens, eritromicina, fluoroquinolonas, c - e tetraciclinas 

Clostridium sp. 

dindamicina, metronidazol, penicilinas, tetraciclinas 

Clostridium difficile 

Bacitracina (VO), metronidazol, vancomicina (VO) 

Corynebacterium diphtherioe 

dindamicina, eritromicina, penicilinas 

Enterobacteriaceae f 

Aminoglicosideos, 9 ampicilina, aztreonam, carbapenens, cefepima, cefalosporinas, fluoroquinolonas, c ' e tigecidina, 
sulfametoxazol-trimetoprima 

Enterococcus 

Ampicilina (com aminoglicosideo), carbapenens (nao E. foecium), linezolida, quinupristina-dalfopristina c (somente 

E. foecium), tigecidina, vancomicina. 

Haemophilus influenzae 

Amoxicilina-clavulanato, ampicilina (se p-lactamase negativo),* 1 cefalosporinas (II e lll), d doranfenicol, 
fluoroquinolonas, c ' e rifampicina, sulfametoxazol-trimetoprima 

Listeria monocytogenes 

Ampicilina com aminoglicosideo, sulfametoxazol-trimetoprima, vancomicina 

Moroxella catarrhalis 

Amoxicilina-clavulanato, ampicilina (se p-lactamase negativa), h cefalosporinas (II e lll), d eritromicina, 
fluoroquinolonas, sulfametoxazol-trimetoprima 

Neisseria gonorrhoeae 

Ampicilina (se p-lactamase negativa), h cefalosporinas (II e lll), d penicilinas, fluoroquinolonas selecionadas (apenas 
se sabidamente sensivel)/-' espectinomicina 

Neisseria meningitidis 

Ampicilina, cefalosporinas (II e lll), d fluoroquinolonas, c - e penicilinas, rifampicina 

Nocardia asteroides 

Tetracidina, sulfametoxazol-trimetoprima (+ amicacina para infeccoes graves) 

Meropenem ou cefalosporinas (II e lll) d para abscesso cerebral 

Pasteurella multocida 

Amoxicilina-clavulanato, ampicilinas, penicilinas, tetraciclinas 

Pseudomonas aeruginosa 

Aminoglicosideos,9 penicilinas anti-pseudomonasf aztreonam, cefepima, ceftazidima, ciprofloxacina/ doripenem, 
imipenem, meropenem 

Salmonella sp. 

Ampicilina, azitromicina, cefalosporinas (lll), d fluoroquinolonas, c - e sulfametoxazol-trimetoprima 

Shigella sp. 

Ampicilina, azitromicina, cefalosporinas (lll), d fluoroquinolonas/'' tetraciclinas, sulfametoxazol-trimetoprima 

Staphylococcus aureus 

Penicilinas antiestafilococicas,' cefepima, cefalosporinas (1 e II), ciprofloxacina, dindamicina, eritromicina, 
rifampicina, sulfametoxazol-trimetoprima, vancomicina 

S. aureus (resistente a meticilina) 

dindamicina, daptomicina/ linezolida, quinupristina-dalfopristina/ tigecidina/ sulfametoxazol-trimetoprima, 


vancomicina 

Estafilococos (coagulase-negativos) 

Cefalosporinas (1 e II),i dindamicina, rifampicina, vancomicina 

Estreptococos (maioria das especies) 

Ampicilina, cefalosporinas, dindamicina, fluoroquinolonas ampliadas/^ eritromicina, meropenem, penicilinas, 


vancomicina 

Streptococcus pneumoniae 1 

Ampicilina, cefalosporinas, fluoroquinolonas ampliadas/' k eritromicina, meropenem, penicilina, 


vancomicina 


(continua) 
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Quadro 37-2 Sensibilidade de alguns microrganismos patogenicos comuns a varios farmacos antimicrobianos ( continuocao ) 

Microrganismo 

Antibioticos potencialmente uteis a 

Microrganismos intermediaries 

Chlamydia sp. 

Claritromicina, eritromicina, levofloxacina, 1 ofloxacina/ tetraciclinas 

Mycoplasma sp. 

Azitromicina, claritromicina, eritromicina, fluoroquinolonas,^ tetraciclinas 

Rickettsia sp. 

Fluoroquinolonas, c ' e tetraciclinas 

Fungos 

Candida sp. 

Anfotericina B, anidulafungina, caspofungina, fluconazol, flucitosina, itraconazol, cetoconazol, micafungina, 
posaconazol, voriconazol 

Fungos, sistemicos b 

Anfotericina B, anidulafungina, caspofungina, fluconazol, 5-fluorocitosina, b itraconazol, cetoconazol, micafungina, 
posaconazol, voriconazol 

Dermatofitos 

Butenafina, ciclopirox olamina, dotrimazol, econazol, fluconazol, griseofulvina, itraconazol, cetoconazol, miconazol, 
naltifina, oxiconazol, terbinafina 

Pneumocystis jiroveci 

Atovaquona, clindamicina-primaquina, dapsona, pentamidina, sulfametoxazol-trimetoprima 

Virus 

Herpes simples 

Aciclovir, pencidovir/ fanciclovir, foscamet, 0 trifluridina, valacidovir 

Virus da imunodeficiencia humana 

Seis classes: (1) inibidores da transcriptase reversa analogos de nucleotideos, (2) inibidores da transcriptase 
reversa nao analogos de nucleotideos, (3) inibidores da protease, (4) inibidores de fusao, (5) inibidores da 
integrase, (6) antagonistas de correceptor CCR-S; otimamente, combinacoes de > 3 farmacos devem ser usadas 
(ver Capitulo 39) 

Virus influenza 

Amantadina," 1 oseltamivir, rimantidina, m zanamivir 

Virus sincicial respiratorio 

Ribavirina" 

Virus varicela-zoster 

Aciclovir, fanciclovir, foscarnet, 0 valacidovir 

Citomegalovirus 

Cidofovir, fomivirsen (topico ou intravitreo), foscarnet, ganciclovir, valgancidovir 

Hepatite B c 

Adefovir, entecavir, interferona-a, lamivudina, telbivudina, tenofovir 

Hepatite C c 

Interferona-a, ribavirina 


a Em ordem alfabetica. A escolha depende da idade do paciente, do diagnostico, do sitio da infeccao, da gravidade da doenca, da sensibilidade aos antimi- 
crobianos do microrganismo suspeito e do risco do farmaco. 

b Dependente de especie, a 5-fluorocitosina e usada em combinacoes com outros agentes. 

c N3o aprovado pelo FDA para uso em criancas. 

d Refere-se a cefalosporinas de segunda (II) ou terceira (III) geracao. 

e lncluem ciprofloxacina, levofloxacina, lomefloxacina, norfloxacina, ofloxacina, moxifloxacina, gatifloxacina, gemifloxacina. 
f lncluem £ coli, Klebsiella sp v Enterobacter sp., e outros; as sensibilidades a antimicrobianos sempre devem ser mensuradas. 

SAmicacina, gentamicina, canamicina, tobramidna. 
h Aplica-se se tambem a amoxidlina e a compostos correlatos. 

'Cloxacilina, dicloxacilina, metidlina, nafcilina, oxacilina. 

iSomente se o Staphylococcus coagulase-negativo for sensivel tambem a metidlina ou oxacilina. 
k lncluem levofloxacina, lomefloxacina, moxifloxacina, gatifloxacina, gemifloxacina. 

'Devido a frequence crescente de cepas de 5. pneumoniae resistentes a penicilina e cefalosporinas, a terapia presumfvel para infeccoes graves (p. ex., 
meningite) deve incluir vancomicina, ate que antibiogramas estejam disponiveis. 

m Sornente influenza A. A resistencia e comum; recomendada atualmente nos EUA apenas para cepas sazonais de MINI. 

"Aprovada pelo FDA para terapia por aerossol do virus sincicial respiratorio, mas os estudos clinicos mostram eficacia variavel. 

“Usado para tratar infeccoes por virus resistentes ao aciclovir. 


hepaticos). E importante considerar estas vias de excreqao e alte- 
rar a dosagem do antimicrobiano apropriadamente, em qualquer 
paciente com algum grau de disfum;ao organica (ver Capl- 
tulo 22). Conforme indicado no Quadro 37-4, uma avaliaqao 
da funqao renal ou hepatica pode ser necessaria rotineiramente 


para pacientes recebendo certos farmacos (p. ex., funqao renal, 
para aminoglicosldeos; funqao hepatica, para eritromicina ou 
clindamicina); caso contrario, niveis nocivos do farmaco podem 
se acumular. Se uma disfunqao organica significativa estiver pre¬ 
sente, a depuraqao do farmaco pode ser retardada, modificaqao 
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Quadro 37-3 Grupos de agentes antibacterianos comuns 


Grupo 

Exemplos 

Alguns microrganismos 
sensiveis comuns 3 

Microrganismos resistentes 
comuns 

Reacoes adversas comuns 
ou peculiares 

Grupo da penicilina 

Penicilinas 

Penicilina G, V 

Streptococcus, Neisseria 

Staphylococcus, 

Haemophilus, 

Enterobaderiaceae 

Exantema, anafilaxia, febre 
medicamentosa, supressao da 
medula ossea 

Ampicilinas 

Ampicilina, amoxicilina 

(Os mesmos gue as 
penicilinas) mais Haemophilus 
(p-lactamase negativo), 
Escherichia coli, Enterococcus 

Staphylococcus, muitas das 
Enterobaderiaceae 

Diarreia 

Penicilinas 

antiestafilococicas 

Cloxacilina, didoxacilina, 
meticilina, nafeilina, 
oxacilina 

Streptococcus , Staphylococcus 
aureus 

Gram-negativos, estafilococos 

(coagulase-negativos), 

Enterococcus 

Renais (nefrite intersticial) 

Penicilinas antl- 
-pseudomonos 

Azlocilina, piperacilina, 
ticarcilina 

(Os mesmos que as 
ampicilinas), mais 

Pseudomonas 

(Os mesmos que as 
ampicilinas) 

Diminuicao da adesividade 
plaquetaria, hipopotassemia, 
hipernatremia 

Penicilinas em 
combinacao 
com inibidor da 
p-lactamase 

Amoxicilina-clavulanato, 

ampicilina-sulbactam, 

ticarcilina-clavulanato 

Largo espectro 

Algumas das 

Enterobaderiaceae, 

Pseudomonas 

Diarreia 

Carbapenens 

Imipenem-cilastatina, 
meropenem, ertapenem, 
doripenem 

Largo espectro, bastonetes 
gram-negativos, anaerobios, 
Pseudomonas 

SARM, b muitos enterococos 

SNC, convulsoes 

Grupo da cefalosporina 

Primeira geracao (1) 

Cefazolina, cefalexina, 
cefalotina, cefapirina, 
cefradina 

Gram-positivos 

Gram-negativos, enterococos, 
alguns estafilococos 
(coagulase-negativos) 

Exantema; anafilaxia, febre 
medicamentosa 

Segunda geracao (II) 

Cefaclor, cefamandol, 
cefprozil, cefonicide, 
cefuroxima, loracarbef 
Cefoxitina, cefotetan 

Gram-positivos, alguns 
Haemophilus, algumas das 
Enterobaderiaceae 

Os mesmos que as outras de 
segunda geracao mais anaerobios 

Enterococcus, Pseudomonas, 
alguns estafilococos 
(coagulase-negativos) 

Doenca do soro (cefaclor) 

Terceira geracao (III) 

Cefotaxima, ceftizoxima, 
ceftriaxona, cefpodoxima, 
ceftibuten, cefdinir 

Ceftazidima, cefepima 

Streptococcus, Haemophilus, 
Enterobaderiaceae, Neisseria 

(Os mesmos que as outras 
cefalosporinas de terceira 
geracao), mais Pseudomonas, 
alguns estafilococos 

Pseudomonas, 

Staphylococcus 

Lama biliar (ceftriaxona), 
exantema 

Outros farmacos 

Clindamicina 

Clindamicina 

Gram-positivos, anaerobios, 
alguns SARM 

Gram-negativos, 

Enterococcus 

Nausea, vomitos, 
hepatotoxicidade 

Vancomicina 

Vancomicina 

Gram-positivos 

Gram-negativos 

Sindrome do "homem vermelho", 
choque, ototoxicidade, renais 

Macrolideos e 
azalideos 

Eritromicina, daritromicina, 
azitromicina 

Gram-positivos, Bordetello, 
Haemophilus, Mycoplasma, 
Chlamydia, Leglonello, 
Salmonella, Shlgello 

Alguns gram-negativos 

Nausea e vomitos 

Monobactans 

Aztreonam 

Aerobics gram-negativos, 
Pseudomonas 

Cocos gram-positivos 

Exantema, diarreia 


(continuei) 
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Quadro 37-3 Grupos de agentes antibacterianos comuns (Continuacao) 


Grupo 

Exemplos 

Aiguns microrganismos 
sensiveis comuns 3 

Microrganismos resistentes 
comuns 

Reacoes adversas comuns 
ou peculiares 

Oxazolidinonas 

linezolida 

Aerobios gram-positivos 

Aerobios gram-negativos 

Diarreia, trombocitopenia 

Estreptograminas 

Quinupristina-dalfopristina 

Aerobios gram-positivos 

Aerobios gram-negativos 

Artralgia, mialgia 

Fluoroquinolonas c 

Ciprofloxacina, ofloxacina 

Gram-negativos, Chlamydia, 
Mycoplasma, Pseudomonas 
(ciprofloxacina) 

Enterococos, estreptococos, 

S. pneumoniae, anaerobios, 
estafilococos 

Gastrintestinais (Gl), exantema, 
SNC 


Gatifloxacina, levofloxacina, 
moxifloxacina 

Gram-negativos, estreptococos, 
Streptococcus pneumoniae, 
estafilococos 

Aiguns enterococos 

Gl, exantema, SNC 

Tetracidinas 

Clortetracidina, tetraciclina, 
doxiciclina, minociclina 

Anaerobios, Mycoplasma, 
Chlamydia, Rickettsia, Ehrlichia 

Muitas das 

Enterobaderiaceae, 

Staphylococcus 

Dentes pigmentados, d 
exantema, crescimento 
excessivo de flora, 
hepatotoxicidade, pseudotumor 
cerebral 

Sulfonamidas 

Muitas 

Gram-negativos (urina) 

Gram-positivos 

Exantema, renais, supressao 
de medula ossea, sindrome de 
Stevens-Johnson 

Sulfametoxazol- 

trimetoprima 

Sulfametoxazol-trimeloprima 

S. aureus, gram-negativos, 5. 
pneumoniae, Haemophilus 
influenzae 

Estreptococos, Pseudomonas, 
anaerobios 

Exantema, renais, supressao 
de medula ossea, sindrome de 
Stevens-Johnson 

Rifampicina" 

Rifampicina 

Neisseria, Haemophilus, 
estafilococos, estreptococos 

A resistencia se desenvolve 
rapidamente se usada como 
unico agente 

Exantema, Gl, hepatotoxicidade, 
SNC, supressao de medula 
ossea, altera o metabolismo de 
outros farmacos 

Aminoglicosideos 

Amicacina, gentamicina, 
canamicina, estreptomicina, 
tobramicina 

Gram-negativos, inclusive 
Pseudomonas aeruginosa 

Gram-positivos, anaerobios, 
algumas pseudomonas 

Nefrotoxicidade, ototoxicidade, 
potencia agentes bloqueadores 
neuromusculares 


a Nem todas as cepas sensiveis; sempre obter testes de sensibilidade a antimicrobianos em isolados significantes. 

b SARM, 5. aureus resistente a meticilina. 

c As fluoroquinolonas sao usadas com cautela em criancas. 

d Dependente de dose em criancas com idade inferior a 9 anos. 

* N. de T. A principal utilizacao da rifampicina no Brasil e como parte de esquemas para tratamento da tuberculose. 


da dosagem podendo ser necessaria (ver describes detalhadas 
nas bulas informativas de farmacos individuals), bem como 
pode estar indicada a mensuraqao de niveis do medicamento. 

Os niveis sericos de farmacos que representam um alto risco de 
toxicidade (p. ex., aminoglicosideos) sao dosados ordinariamente. 
A mensuraqao de outros farmacos (p. ex., vancomicina) pode ser 
util em circunstancias selecionadas (ver discussao seguinte). Para 
certas infecqoes bacterianas graves (p. ex., endocardite bacteriana), 
a mensuraqao da concentraqao serica de um antimicrobiano pode 
ser importante para se determinar a terapia otima. 

Certas interaqoes medicamentosas podem requerer modifi- 
caqao da dose do farmaco, ou outras alteraqoes terapeuticas. Por 
exemplo, a rifampicina estimula o metabolismo de varfarina, pro- 
gesterona, prednisona e anticonvulsivantes, por estimulaqao da 
via metabolica do citocromo P-450 (CYP-450). Ajustes de dose 
ou medicamentos alternatives podem ser necessarios para evitar 
eventos adversos significantes. Outro exemplo comum e a eritro- 
micina, que pode inibir o metabolismo da teofilina, resultando em 


niveis toxicos da ultima. Embora muitas interaqoes medicamento¬ 
sas sejam conhecidas e bem documentadas, pode ser dificil predi- 
zer interaqoes que resultem de uma combinaqao de quatro, cinco, 
ou mais medicamentos diferentes. Um alto nivel de suspeiqao com 
relaqao a eventos clinicos adversos deve ser mantido. 

USO OE NOVOS AGENTES ANTIMICROBIANOS 

Novos antibioticos sao introduzidos frequentemente, muitas vezes 
com alegaqoes sobre aspectos peculiares que distinguem estes pro- 
dutos, em geral mais caros, dos compostos existentes. Com fre- 
quencia, tais farmacos compartilham muitas propriedades com 
farmacos ja existentes. O papel que qualquer antimicrobiano novo 
desempenhara so sera determinado com o tempo, durante o qual 
efeitos colaterais novos ou previamente nao reconhecidos pode- 
rao ser descritos, e a eficacia clinica, estabelecida. Ensaios clini- 
cos podem nao ser confirmados pelo numero maior de pacientes 
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Quadro 37-4 Diretrizes para o uso de agentes antibacterianos 3 parenterais comuns em criancas com 1 mes de idade ou mais 




Dose b 

(mg/kg/dia) 


Intervalo 

(h) 


Niveis sanguineos d (mcg/mL) 

Agente 

Via 

Dose diaria maxima 

Ajuste 1 

Pico 

Vale 

Amicacina 

IM, IV 

15-22,5 

1,5 g 

8 

R 

15-25 

< 10 

Ampicilina 

IM, IV 

100-400 

12 g 

4-6 

R 


Aztreonam 

IM, IV 

90-120 

6 g 

6-8 

R 


Cefazolina 

IM, IV 

50-100 

6 g 

8 

R 


Cefepima 

IM, IV 

100-150 

4-6 g 

8-12 

R 


Cefotaxima 

IM, IV 

100-200 

12 g 

6-8 

R 


Cefoxitina 

IM, IV 

80-160 

12 g 

4-6 

R 


Ceftazidima 

IM, IV 

100-150 

6 g 

8 

R 


Ceftizoxima 

IM, IV 

150-200 

12 g 

6-8 

R 


Ceftriaxona 

IM, IV 

50-100 

4g 

12-24 

R 


Cefuroxima 

IM, IV 

100-150 

6 g 

6-8 

R 


Cefalotina 

IM, IV 

75-125 

12 g 

4-6 

R 


Cefradina 

IM, IV 

50-100 

8g 

6 

R 


Clindamicina 

IM, IV 

25-40 

4g 

6-8 

R, H 


Gentamicina 

IM, IV 

3-7,5 

300 mg 

8 

R 

5-10 

< 2 

Linezolida 

IV, VO 

20 

1,2 g 

12 

R 


Meropenem 

IV 

60-120 

2g 

8 

R 


Metronidazol 

IV 

30 

4g 

6 

H 



Nafcilina 

IM, IV 

150 

12 g 

6 

H 


Penicilina G 

IM, IV 

100.000-250.000 U/kg 

20 milhoes de unidades 

4-6 

H, R 


Penicilina G 
(benzatina) 

IM 

50.000 U/kg 

2,4 milhoes de unidades 

Dose unica 

Nenhum 


Penicilina G 
(procaina) 

IM 

25.000-50.000 U/kg 

4,8 milhoes de unidades 

12-24 

R 



Tetraciclina e 

IV e 

20-30 

29 

12 

R 


Ticarcilina 

IV 

200-300 

24 g 

4-6 

R 


Tobramicina 

IM, IV 

3-6 

300 mg 

8 

R 

5-10 

<2 

Vancomicina 

IV 

40-60 

2 g 

6 

R 

20-40 f 

5-10 f 


a N3o incluidos alguns farmacos liberados recentemente, alguns nao recomendados para uso em criancas, ou alguns nao usados largamente. 
b Consultar sempre a bula da embalagem para informacoes de prescricao completas. A dosagem pode diferir para vias alternativas, recbm-nasddos (ver 
Quadro 37-6), ou pacientes com insuficiencia hepatica ou renal (ver coluna Ajuste) e pode nao ser recomendada em mulheres gravidas ou recem-nascidos. 
A dose maxima pode estar indicada somente em infeccoes graves, ou por vias parenterais. 

c O modo de excrecao (R = renal, H = hepatico) do agente antimicrobiano deve ser avaliado no inicio da terapia, e a dose modificada, ou os nfveis deter- 
minados, como indicado na bula da embalagem. 
d Niveis sugeridos para reduzir toxicidade. 

e Usar com cautela em criancas com idade inferior a 9 anos, em raz3o de pigmentacao dos dentes com doses repetidas. 

f Os nfveis pico e vale de vancomicina nao s3o bem correlacionados com toxicidade nem resultado. Dosar seletivamente em meningite, funcao renal dimi- 
nuida ou alterada, ou mudanca do volume de distribuicao. 
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Quadro 37-5 Diretrizes para o uso de agentes antibacterianos orais comuns em criancas com idade de 1 mes ou mais 


Agente 3 

Dose b (mg/kg/dia) 

Intervalo (h) 

Outras consideracoes 

Amoxicilina 

40 

8-12 

Efeitos colaterais gastrintestinais (Gl) 

Amoxicilina c (dose alta) 

80-90 

12 

Efeitos colaterais Gl 

Amoxicilina-clavulanato d 

45 

12 

Efeitos colaterais Gl 

Ampicilina 

50 

6 

Efeitos colaterais Gl 

Azitromicina 

10 (primeira dose) depois 5; 12 para faringite 

24 

Efeitos colaterais Gl 

Cefaclor 

40 

8 

Enfermidade semelhante a doenca do soro 

Cefadroxil 

30 

12 


Cefdnir 

14 

12-24 

Efeitos colaterais Gl 

Cefpodoxima 

10 

12 

Sabor (suspensao) 

Cefprozil 

30 

12 

Efeitos colaterais Gl 

Ceftibuten 

9 

24 

Efeitos colaterais Gl 

Cefuroxima 

30-40 

12 

Efeitos colaterais Gl 

Cefalexina 

25-50 

6 


Ciprofloxacina 

20-30 

12 


Claritromicina 

15 

12 

Efeitos colaterais Gl 

Clindamicina 

20-30 

6 

Efeitos colaterais Gl 

Dicloxacilina 

12-25 

6 

Efeitos colaterais Gl 

Doxiciclina d 

2-4 

12-24 

Dentes pigmentados < 9 anos 

Eritromicina f 

20-50 

6-12 

Efeitos colaterais Gl 

Eritromicina-sulfisoxazol 

40 (eritromicina) 

6-8 


Levofloxacina 

< 5 anos 

20 

12 


> 5 anos 

10 

24 


Linezolida 

20 

12 

Efeitos colaterais Gl 

Loracarbef 

15; 30 para otite 

12 


Metronidazol 

15-35 

8 


Nitrofurantoina 

5-7 

6 


Oxacilina 

50-100 

6 


Penicilina V 

25-50 

6 

Sabor (suspensao) 

Rifampicina 

10-20 

12-24 


Sulfisoxazol 

120-150 

6 


Tetraciclina e 

25-50 1 

6 

Dentes pigmentados < 9 anos 

Sulfametoxazol-trimetoprima 

8-12 (TMP) 

12 

Sindrome de Stevens-Johnson 


a Nao incluidos alguns farmacos liberados recentemente, nao recomendados para uso em criancas, ou n3o usados largamente. 
b Consultar sempre a bula da embalagem para informacoes de prescricao completas. A dosagem pode diferir para vias alternativas, recem-nascidos (ver 
Quadro 37-6), ou pacientes conn insuficiencia hepatica ou renal (ver coluna Ajuste) e pode nao ser recomendada em mulheres gravidas ou recem-nascidos. 
A dose maxima pode estar indicada somente em infeccoes graves, ou por vias parenterais. 

c Amoxicilina em dose mais alta indicada para tratamento de otite media em regioes onde as taxas de 5. pneumoniae sao altas. 
d V3rias formulacoes com diferentes concentracoes de clavulanato disponiveis. 

e Usar com cautela em criancas com idade inferior a 9 anos, em razao de pigmentacao dos dentes com doses repetidas. 
f Dependente do preparado. 
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Quadro 37-6 Diretrizes para uso de agentes antimicrobianos selecionados em recem-nascidos 


Dose maxima (mg/kg/dia) [frequencia] Niveis sanguineos (mcg/mL) 



Via 

Peso corporal (g) 

< 7 Dias 

Intervalo (h) 

8-30 Dias 

Intervalo (h) 

Pico 

Vale 

Amicacina 3 

IV, IM 

< 2.000 

15 

12 

22,5 

8 

15-25 

5-10 



> 2.000 

20 

12 

30 

8 



Ampicilina 

IV, IM 

< 2.000 

100 

12 

150 

8 





> 2.000 

150 

8 

200 

6 



Cefotaxima 

IV, IM 


100 

12 

150 

8 

Ceftazidima 

IV, IM 

< 2.000 

100 

12 

150 

8 





> 2.000 

100 

8 

150 

8 



Clindamicina 

IV, IM, VO 

< 2.000 

10 

12 

15 

8 





> 2.000 

15 

8 

20 

6 



Eritromidna 

VO 

< 2.000 

20 

12 

30 

8 





> 2.000 

20 

12 

40 

8 



Gentamicina 3 

IV, IM 

5 

12-18 

7,5 

8 

5-10 

< 2 

Nafdlina 

IV 

< 2.000 

50 

12 

75 

8 





> 2.000 

75 

8 

150 

6 



Oxadlina 

IV, IM 

< 2.000 

100 

12 

150 

8 





> 2.000 

50 

8 

8.200 

6 



Penicilina G b 

IV 

< 2.000 

100.000 

12 

150.000 

8 





> 2.000 

150.000 

8 

200.000 

6 



Ticarcilina-clavulanato 

IV, IM 

< 2.000 

150 

12 

225 

8 





> 2.000 

225 

8 

300 

6 



Tobramicina 

IV, IM 

5 

12-18 

7,5 

8 

5-10 

<2 

Vancomicina 11 

IV 

20 

12 

30 

8 

20-40 

5-10 


a Neonatos pesando < 1.200 g podem necessitar de doses ainda menores. Os niveis de antibioticos devem ser monitorados de perto. 

b As dosagens de penicilina estao em U/kg/dia. Outros preparados (p. ex., penicilina benzatina) podem ser aplicados IM. Ver doencas especificas para 

dosagem. 

c Os niveis alvo de pico e vale de vancomicina nao sao bem correlacionados com toxicidade nem com resultado. 


tratados na pratica, subsequentemente. Visto que isso pode levar 
muitos anos, uma abordagem conservadora ao uso de novos an¬ 
tibioticos parece correta, especialmente porque seus custos, com 
frequencia, sao mais altos, e escolhas de antimicrobianos apropria- 
dos para a maioria das infecqoes comuns ja existem. fi apropriado 
questionar se um antimicrobiano novo tern sido comprovado tao 
eficaz quanto (ou mais eficaz do que) o farmaco de escolha atual, 
e se seus efeitos colaterais sao comparaveis (ou menos comuns) 
e seu custo razoavel. A retirada do moxalactam e da trovafloxa- 
cina devido a efeitos colaterais serios inesperados, que nao foram 
previstos apesar de testes extensos pre-comercializa^ao, ilustram 
a cautela necessaria antes de se usar antimicrobianos recentes. O 
marketing pesado das novas cefalosporinas e fluoroquinolonas, 
que sao muito semelhantes a farmacos existentes, e tipico da difi- 
culdade em avaliar antimicrobianos. 

O desenvolvimento de antibioticos novos e importante como 
uma resposta ao surgimento de microrganismos resistentes, e 
para o tratamento de infec^oes que sao clinicamente dificeis de 
tratar (p. ex., virus, fungos e algumas bacterias resistentes). Fe- 
lizmente, tais infecqoes sao raras, ou (em geral) autolimitadas em 
hospedeiros imunocompetentes. 


AGENTES ANTIMICROBIANOS PROFILATICOS 

Antimicrobianos podem ser usados para diminuir a inciden- 
cia de infec^oes pos-operatorias (Quadro 37-7). Uma dose de 
um antimicrobiano dada 30 minutos a 2 h antes de cirurgia 
pode reduzir a infec^ao de ferida no pos-operatorio. A meta 
e obter niveis sericos altos no tempo da incisao, e por este 
meio — juntamente com boa tecnica operatoria — minimizar 
a contamina^ao da ferida com bacterias viaveis. Durante um 
procedimento prolongado, pode ser dada uma segunda dose. 
Nenhuma evidencia existe de que multiplas doses subsequentes 
de antimicrobianos confiram beneficio adicional. Os antimi¬ 
crobianos usados para profilaxia sao direcionados para a flora 
que causa infec^ao pos-operatoria mais comumente, em um 
dado sitio anatomico. Cocos gram-positivos, como S. aureus , 
sao habitualmente visados, e uma cefalosporina de primeira 
geraqao e uma escolha custo-efetiva. Cefalosporinas de terceira 
geraqao e outros agentes de largo espectro sao mais dispendio- 
sos e oferecem menos beneficios, porque sao menos efetivos 
que a cefazolina contra S. aureus. Cefoxitina, ou cefotetan, e 
util para procedimentos como cirurgia colorretal, embora a 
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Quadro 37-7 Profilaxia antimicrobiana e agentes profilaticos preferidos: condicoes e patogenos selecionados 3 


Patogeno (indicacao) 

Agente profilatico 

Bacillus anthracis b 

Amoxicilina (se comprovada a sensibilidade), ciprofloxacina, doxicidina 

Endocardite bacteriana c 

Ampicilina, ampicilina e gentamicina, amoxicilina, ou outros regimes aprovados 

Bordetella pertussis (exposicao a secrecoes respiratorias) 

Azitromicina, claritromicina, eritromicina 

Chlamydia trachomatis (contato genital) 

Azitromicina, doxicidina 

Haemophilus influenzae (exposicao domiciliar) 

Rifampicina 

Mycobacterium tuberculosis (exposicao domiciliar) 

Isoniazida 

Neisseria meningitidis (exposicao domiciliar) 

Rifampicina, sulfadiazina, e ciprofloxacina 

Neisseria gonorrhoeoe (oftalmia neonatal) 

Eritromicina, nitrato de prata oftalmico, iodopovidona 

N. gonorrhoeae (contato sexual) 

Ceftriaxona, cefixima, cefpodoxima 

Treponema pallidum (contato sexual) 

Penicilina 

Streptococcus pneumoniae (anemia falciforme, asplenia) 

Penicilina 

Infeccao pos-operatoria de ferida* 

Cefazolina, outros regimes* 

Estreptococos grupo A (febre reumatica)9 

Penicilina G benzatina, penicilina, sulfadiazina 

Sepse estreptococica grupo B 

Ampicilina a mae antes do parto 

Yersinia pestis pneumonica h (exposicao) 

Tetraciclina' 

Francisella tularensis h (exposicao a aerossol) 

Tetraciclina' 

Vibrio cholera 

Tetraciclina,' sulfametoxazol-trimetoprima 

Infeccao de trato urinario recente 

Nitrofurantoina, sulfametoxazol-trimetoprima 

Pneumocystis proved (anteriormente Pneumocystis carinii) — (HIV, alguns 
pacientes imunodeficientes) 

Atovaquona, dindamicina-primaquina, dapsona, sulfametoxazol-trimetoprima, 
pentamidina 


a Decisoes para profilaxia devem levar em conta numerosos fatores, inclusive evidences de eficacia da terapia, grau de exposicao ao agente infeccioso, risco 
e consequencias da infeccao, sensibilidade do agente infeccioso aos antimicrobianos, e a capacidade do paciente de tolerar e aderir ao agente infeccioso. 
Ver capitulos individuals para discussao. 

b Decisoes para profilaxia devem ser feitas de acordo com as recomendacoes do departamento de saude publica responsavel. 
c Ver discussao no Capftulo 19. 

d Profilaxia fornecida a familia, se os contatos incluirem criancas com idade inferior a 4 anos. Alguns especialistas recomendam profilaxia em situacoes de 
creche depois de urn caso, e alguns depois de dois casos, de infeccao por Hib. 
e Somente para cepas sabidamente sensiveis a sulfadiazina. 

Regimes alternativos podem ser usados, dependendo do sitio da cirurgia e do grau de contaminacao. 

9A profilaxia oral pode ser indicada em alguns pacientes. Regimes alternativos indicados para pacientes alergicos a penicilina. Ver discussao no capftulo. 
h A profilaxia nao esta bem estabelecida. Avaliar o risco cuidadosamente, em uma base caso a caso. 

'Geralmente nao indicada para criancas abaixo da idade de 9 anos, em razao da pigmentacao dentaria com doses repetidas. 


cefazolina seja apropriada para a maioria das pacientes gineco- 
logicas. Na cirurgia colorretal, antimicrobianos administrados 
oralmente, como neomicina e eritromicina, podem ser tao efe- 
tivos como agentes parenterais. 

Em hospitals onde as cepas predominantes de S. aureus sao 
resistentes a meticilina, ou em casos onde o paciente e alergico 
a penicilina e cefalosporinas, a vancomicina pode ser consi- 
derada. Entretanto, a vancomicina profilatica tem causado hi- 
potensao no momento da induqao da anestesia geral. O uso 
frequente de vancomicina como um antimicrobiano profila- 
tico contribuira para o desenvolvimento de cepas resistentes 
a vancomicina, como Enterococcus faecalis. Por esse motivo, 
a vancomicina nao deve ser usada geralmente para profilaxia, 


embora ela possa se mostrar util em pacientes individuals com 
risco extremamente alto. 

Os antimicrobianos profilaticos sao dados em varias outras 
circunstancias. A profilaxia da endocardite esta indicada durante 
procedimentos dentais, colorretais, ou geniturinarios, em pa¬ 
cientes com lesoes cardiacas de alto risco, como valvas cardiacas 
prosteticas, shunts pulmonares sistemicos corrigidos cirurgica- 
mente e prolapso da valva mitral com insuficiencia. Os pacien¬ 
tes com cateteres vasculares de permanencia, como os cateteres 
de Broviac, devem receber profilaxia durante procedimentos 
semelhantes, que tem probabilidade de induzir uma bacterie- 
mia transitoria. A profilaxia contra infecqao por estreptococos 
grupo A reduz a taxa de recorrencia de febre reumatica aguda. 
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A profilaxia pos-exposiqao e administrada depois de exposiqao 
a coqueluche, infecqao por Haemophilus influenzae tipo B (Hib) 
(dependendo da idade), meningococo, gonococo, tuberculose 
(exposiqao domiciliar), peste, tularemia ou antraz em aerossol, e 
outras infecqoes de alto risco. Contatos familiares ou proximos 
de pacientes com doenqa estreptococica invasiva grave podem se 
beneficiar de profilaxia. Nitrato de prata, eritromicina, iodopo- 
vidona e tetraciclina sao usados em preparados oftalmicos para 
prevenqao da oftalmia gonococica neonatal. Crianqas com asple¬ 
nia ou anemia falciforme recebem penicilina profilatica, iniciada 
imediatamente no comeqo de febre, para se proteger da sepse 
avassaladora por S. pneumoniae. 

Antimicrobianos profilaticos sao usados algumas vezes em 
algumas crianqas em alto risco de infecqao recorrente do trato 
urinario, mas nao se tern comprovapio de que a taxa de infecqao 
diminua. 

ESCOLHAS DE ANTIMICROBIANOS EMPIRICOS 
INICIAIS PARA CONDICOES SELECIONAOAS 

Recomendaqoes gerais para cond^oes especificas sao as seguin- 
tes. Uma seleqao especifica depende da idade do paciente, do 
diagnostico, do sitio da infecqao, da gravidade da doenqa, da 
sensibilidade dos isolados bacterianos ao antimicrobiano e da 
historia de alergia medicamentosa. Sempre consultar a bula da 
embalagem para informaqoes detalhadas de prescriqao. Os Qua¬ 
dras 37-2 a 37-6 incluem informaqoes adicionais. 

Sepse e meningite neonatal 

O recem-nascido com sepse pode ter sinais focais de infecqao, 
como pneumonia ou sindrome da distriqao respiratoria, ou pode 
ter sinais nao focais sutis. Estreptococos grupo B, Escherichia 
coli e outros bastonetes gram-negativos sao encontrados comu- 
mente. Listeria monocytogenes e incomum atualmente em muitos 
berqarios. Ampicilina e gentamicina (ou outro aminoglicosideo) 
e a combinaqao de preferencia. Se estiver presente meningite, 
muitos medicos substituem o aminoglicosideo por uma cefalos- 
porina de terceira geraqao. S. pneumoniae e uma causa incomum 
de meningite em neonatos. Contudo, se a coloraqao de Gram 
mostrar cocos gram-positivos sugerindo S. pneumoniae, deve 
ser considerada a substituiqao da ampicilina por vancomicina. 
No recem-nascido com celulite, S. aureus, inclusive resistente 
a meticilina (SARM), e estreptococos grupo A sao considera- 
qoes adicionais. Nafcilina, oxacilina, ou uma cefalosporina de 
primeira geraqao geralmente e acrescentada. A vancomicina e 
adicionada se SARM for comum na area geografica. A onfalite 
frequentemente e polimicrobiana, e especies de Enterococcus, 
aerobios gram-negativos e anaerobios podem ser os causadores. 
Clindamicina, ampicilina e um aminoglicosideo ou cefotaxima 
cobrem os microrganismos mais provaveis. A intervenqao cirur- 
gica precoce e indicada. 

Sepse em lactente 

S. pneumoniae e Neisseria meningitidis sao encontrados mais 
comumente em lactentes. Infecqao por Hib pode ocorrer em 


crianqas nao vacinadas. Uma cefalosporina de terceira geraqao 
e apropriada. Resistencia de nivel intermediario com S pneumo¬ 
niae geralmente nao causa falha da terapia, a nao ser que menin¬ 
gite ou outra infecqao dificil de ser tratada, como endocardite ou 
osteomielite, esteja presente. 

Bacteriemia oculta pode ser encontrada em lactentes peque- 
nos com febre alta. Antes da imunizaqao com vacinas efetivas 
contra Hib, bacteriemia persistente e complicaqoes, inclusive 
meningite, eram vistas em aproximadamente 50% das crianqas 
infectadas com bacteriemia oculta por Hib. Com o uso disse- 
minado da vacina contra Hib, esta e uma causa muito inco¬ 
mum de bacteriemia oculta em crianqas pequenas com febre. 
De modo semelhante, antes da introduqao da vacina pneu- 
mococica conjugada heptavalente (PCV7), bacteriemia por 
S. pneumoniae era demonstrada em 3-5% dos lactentes com 
idade de 3-36 meses com febre de 39°C ou mais alta, nenhuma 
fonte para febre ao exame fisico e contagem de leucocitos de 
15.000/mm 3 . O risco de bacteriemia aumentava para 6-10% 
em crianqas mais jovens com febre progressivamente elevada 
e leucocitose. Estima-se o risco de desenvolver meningite de- 
vido a S. pneumoniae persistente em 3% daqueles sabidamente 
com bacteriemia. O risco de bacteriemia por S. pneumoniae e 
suas complicates e bastante reduzido em crianqas imunizadas 
com a vacina PCV7. Em ensaios clinicos e vigilancia nacional 
subsequente para incidencia da doenqa, essa vacina reduziu 
a incidencia de doenqas pneumococicas invasivas em apro¬ 
ximadamente 90%. A observaqao sem antimicrobianos, mas 
com pianos apropriados para exames de acompanhamento, e 
adequada para a maioria das crianqas pequenas febris que sao 
completamente imunizadas. Entretanto, cepas de S. pneumo¬ 
niae nao incluidas na vacina PCV7 tem causado um numero 
aumentado de infecqoes invasivas em alguns locais. O desen- 
volvimento de uma vacina pneumococica conjugada 13-valente 
(PCV13) esta em andamento. 

Sepse hospitalar 

Muitos patogenos bacterianos podem causar infecqao em pa¬ 
cientes hospitalizados. A experiencia local recente em geral e o 
melhor guia para o diagnostico etiologico. Por exemplo, algu¬ 
mas unidades de cuidados intensivos experimentam infecqoes 
frequentes por Enterobacter cloacae, ao passo que em outras 
unidades a Klebsiella pneumoniae e o isolado hospitalar mais 
comum. A terapia inicial deve incluir antibioticos efetivos contra 
SARM e Pseudomonas aeruginosa resistente, se estes forem iso¬ 
lados frequentes. E. faecalis e uma causa comum de bacteriemia 
hospitalar em pacientes com cateteres centrais, particularmente 
em unidades onde as cefalosporinas sao usadas pesadamente. 
Estafilococos coagulase-negativos sao isolados comumente de 
pacientes com cateteres centrais de permanencia. Em pacientes 
seriamente enfermos, quando a experiencia local sugere que es¬ 
pecies de Enterococcus ou estafilococos coagulase-negativos sao 
comuns, o regime inicial deve incluir vancomicina. Visto que 
especies de Enterococcus e estafilococos coagulase-negativos co¬ 
mumente causam febre sem morbidade ou mortalidade signifi- 
cativa, regimes iniciais sem vancomicina sao apropriados, com 
ajuste do tratamento depois que a sensibilidade e conhecida. Se 
P. aeruginosa ou outros bastonetes gram-negativos resistentes 
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sao comuns, ceftazidima ou cefepima deve ser incluida na tera- 
pia inicial. Candida e um isolado comum em hemoculturas de 
pacientes imunodeprimidos, ou seriamente enfermos, na uni- 
dade de cuidados intensivos. A terapia antifungica empirica e 
iniciada em alguns pacientes de alto risco. 

Meningite 

A meningite bacteriana em neonatos geralmente e causada por 
infecqao com estreptococos grupo B, E. coli, outros bastone- 
tes gram-negativos, ou L. monocytogenes. Uma combinaqao de 
ampicilina e uma cefalosporina de terceira geraqao e iniciada. 
Em um lactente ou crianqa mais velha, S. pneumoniae ou N. 
meningitidis sao os isolados mais comuns. O Hib e incomum 
atualmente, devido a imunizaqao disseminada. De maneira 
crescente, S. pneumoniae com resistencia a uma cefalosporina 
de terceira geraqao (MIC > 2 mcg/mL) pode ocorrer em 3-5% 
dos isolados. 

Na meningite bacteriana, concentrates pico de antimicro- 
biano no LCS 10 ou mais vezes a MIC do microrganismo sao 
desejaveis, mas isto pode ser dificil de se obter se as bacterias 
forem resistentes. O problema terapeutico e complicado, se a de- 
xametasona, que reduz a penetraqao de alguns antimicrobianos 
no LCS, tambem e dada. Assim, a terapia inicial da meningite 
bacteriana em uma crianqa mais velha deve incluir vancomicina 
e uma cefalosporina de terceira geraqao. Alternativamente, o 
meropenem tambem tem sido bem-sucedido. Uma punqao lorn- 
bar deve ser considerada 24-48 h depois do comeqo do trata- 
mento, para avaliar a esterilidade do LCS. Rifampicina deve ser 
acrescentada, se coloraqao de Gram ou culturas do LCS forem 
positivas na punqao lombar repetida, se a crianqa nao melhorar, 
ou se um microrganismo com MIC muito alta a ceftriaxona for 
isolado. A terapia otima de meningite por S. pneumoniae alta- 
mente resistente nao esta bem estabelecida. 

A meningite em uma crianqa com uma derivaqao ventricu¬ 
loperitoneal e causada mais comumente por estafilococos coa- 
gulase-negativos, muitos dos quais sao resistentes a meticilina, 
ou especies de Corynebacterium, que sao resistentes a muitos 
antimicrobianos. Em muitos destes pacientes que nao estao se¬ 
riamente enfermos, a terapia deve ser adiada enquanto se espera 
o liquido apropriado da derivaqao para coloraqao de Gram e 
cultura. Os pacientes seriamente enfermos devem receber ini- 
cialmente vancomicina e uma cefalosporina de terceira geraqao, 
porque S. aureus e bastonetes gram-negativos tambem sao pos- 
siveis e podem causar infecqao grave. 

Infeccao do trato urinario 

E. coli e o isolado mais comum do trato urinario. Pacientes am- 
bulatoriais com sintomas de doenqa do trato urinario inferior, 
ou com doenqa branda, podem receber ampicilina, cefalexina, 
ou sulfametoxazol-trimetoprima (SMX-TMP). A experiencia e 
as taxas de resistencia locais devem guiar a terapia inicial. Em 
pacientes seletos com pielonefrite, o tratamento ambulatorial 
e efetivo, usando-se aminoglicosideos parenterais ou ceftria¬ 
xona uma vez por dia. Cefixima oral e amoxicilina-clavulanato 
podem ser usadas em lugar da ceftriaxona para terapia ambula¬ 
torial. A ciprofloxacina foi aprovada pelo FDA para tratamento 


de crianqas maiores de 1 ano, mas deve ser reservada para casos 
complicados. Para pacientes hospitalizados com infecqao do 
trato urinario e suspeita de bacteriemia, ampicilina e gentami- 
cina, ou uma cefalosporina de terceira geraqao, sao apropria- 
das. A coloraqao de Gram deve ser usada para guiar a escolha 
inicial. Para pacientes com microrganismos com resistencia 
conhecida ou suspeita, como P. aeruginosa, ou para pacientes 
com urosepse, um aminoglicosideo e ceftazidima, cefepima, ou 
ticarcilina podem ser iniciados. Dados especificos por unidade 
sobre especies bacterianas tipicas e seus padroes de sensibili- 
dade devem guiar a escolha de antimicrobianos para infecqoes 
hospitalares do trato urinario. 

Pneumonia bacteriana 

A pneumonia bacteriana em recem-nascidos em geral deve ser 
tratada com as mesmas escolhas de antimicrobianos que a sepse. 
Lactentes e crianqas mais velhas sao infectados frequentemente 
com S. pneumoniae. Ampicilina e amoxicilina sao efetivas na 
maioria dos pacientes elegiveis para tratamento ambulatorial. 
As crianqas que requerem hospitalizaqao podem se beneficiar 
de uma cefalosporina de segunda ou terceira geraqao. A cober- 
tura inicial mais ampla e indicada em razao da maior gravidade 
da doenqa. Uma pneumonia rapidamente progressiva, com 
pneumatoceles ou grandes derrames pleurais, pode ser causada 
por SARM ou estreptococos grupo A, Hib, ou outro bastonete 
gram-negativo. A vancomicina deve ser usada em adiqao a uma 
cefalosporina de terceira geraqao, nestes exemplos. 

Crianqas com idade de 6 anos ou mais frequentemente tem 
infecqao por Mycoplasma pneumoniae. Chlamydia pneumoniae, 
ou S. pneumoniae. Eritromicina, claritromicina, ou azitromicina 
em geral e indicada para terapia empirica inicial. 

Infeccoes da pele e partes moles 

S. aureus e Streptococcus pyogenes sao as causas mais comuns de 
infecqoes da pele e partes moles (IPPM) em crianqas. Infecqoes 
por SARM adquiridas na comunidade sao comuns em muitos 
lugares, e complicam a tomada de decisao clinica. A cultura e 
antibiograma de abscessos, celulite e IPPM mais serias e muito 
importante para o manejo clinico otimo. Crianqas com celulite 
mais comumente tem infecqao por estreptococos grupo A, e a 
terapia ambulatorial empirica com cefalexina ou dicloxacilina e 
preferivel. Crianqas com abscessos pequenos (< 5 cm) em geral 
sao tratadas efetivamente com incisao e drenagem, sem um 
antimicrobiano. A terapia ambulatorial de abscessos grandes 
(> 5 cm) inclui incisao e drenagem e clindamicina ou SMX-TMP 
empiricamente, dependendo dos padroes locais de sensibilidade. 
As infecqoes estreptococicas do Grupo A nao sao tratadas ade- 
quadamente com SMX-TMP. Contudo, em muitas comunidades, 
50% ou mais dos isolados de SARM tambem sao resistentes a 
clindamicina, fluoroquinolonas e eritromicina. O conhecimento 
do padrao de resistencia local do SARM adquirido na comuni¬ 
dade e util na escolha da terapia antimicrobiana inicial. Culturas 
adequadas, a minudencia de procedimentos de drenagem e o 
acompanhamento ambulatorial cuidadoso sao necessarios para 
garantir otimos resultados. 
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AGENTES ANTIMICROBIANOS ESPECIFICOS 


PENICILINAS 

Aminopenicilinas 

A penicilina permanece o farmaco de escolha para infec^oes 
estreptococicas, profilaxia da febre reumatica aguda, sifilis, in- 
fec^oes anaerobias orais, infecqoes dentarias, infec^ao por N. 
meningitidis, leptospirose, febre da mordedura de rato, actino- 
micose e infec^oes causadas por especies de Clostridium e Ba¬ 
cillus. Para terapia oral de infec^oes menores, amoxicilina ou 
ampicilina geralmente e equivalente. Para tratamento sistemico, 
e preferlvel a penicilina G aquosa. Para tratamento de faringite 
estreptococica, alguns especialistas recomendam uma cefalospo- 
rina de primeira gera^ao. A amoxicilina e preferivel para terapia 
oral da doen^a de Lyme em crianqas. Para mordeduras de caes ou 
gatos, onde a Pasteurella multocida e encontrada comumente, a 
amoxicilina-clavulanato fornece boa cobertura para Pasteurella, 
assim como Staphylococcus. Uma alternativa e prescrever sepa- 
radamente penicilina e um farmaco antiestafilococico, tal como 
cefalexina ou clindamicina, e SMX-TMP em pacientes alergicos 
a penicilina. Para mordeduras humanas, a amoxicilina-clavula¬ 
nato prove terapia adequada para Eikenella corrodens e outros 
aerobios e anaerobios orais mistos. O inibidor da (3-lactamase 
sulbactam combinado com ampicilina e dado por via parenteral 
para mordeduras humanas e animais, e algumas outras infecqoes 
causadas por microrganismos da flora oral, na qual bacterias 
mistas aerobias e anaerobias podem ser resistentes a ampicilina, 
devido a produ^ao de (3-lactamase. 

Penicilinas resistentes a penicilinase 

O S. aureus geralmente e resistente a penicilina e amoxicilina, 
devido a produqao de penicilinase. Nafcilina, oxacilina, metici- 
lina e cefalosporinas de primeira e segunda geraqao sao estaveis 
a penicilinase e geralmente equivalentes para terapia intrave- 
nosa. A meticilina esta associada a nefrite intersticial com 
maior frequencia. Oxacilina e meticilina sao excretadas por via 
renal, ao passo que a nafcilina e excretada atraves do trato bi¬ 
liar. Estas propriedades sao consideradas ocasionalmente em 
crianqas com insuficiencia renal ou hepatica. Em geral, o custo 
deve ser o fator decisivo para a escolha de um agente. Com 
frequencia, tanto S. aureus como S. pyogenes sao suspeitados 
inicialmente (p. ex., em celulite ou infecqoes pos-operatorias 
de ferida. As penicilinas resistentes a penicilinase (PRP) e as 
cefalosporinas de primeira e segunda geraqao sao eficazes para 
a maioria das infecqoes estreptococicas, embora a penicilina 
permane^a o farmaco de escolha. 

O SARM e uma infecqao adquirida na comunidade crescen- 
temente comum e seria em crianqas, podendo causar infeccpao 
hospitalar. As infeccpoes por SARM tambem sao resistentes a 
outras PRP e a outras cefalosporinas. A vancomicina e efetiva 
contra SARM e estafilococos coagulase-negativos. As infeccpoes 
por S. aureus variam em gravidade, de infecqoes menores tra- 
tadas em uma base ambulatorial a infecqoes potencialmente 
fatais. Infeccpoes graves causadas por SARM representam uma 


seria preocupa^ao em muitas comunidades. E importante culti- 
var e determinar a sensibilidade a antimicrobianos de infeccpoes 
com suspeita de S. aureus. Em comunidades com infec^oes fre- 
quentes por SARM em crianqas, a terapia inicial de crian^as 
seriamente enfermas deve incluir a vancomicina. O SARM 
tambem pode ser resistente a macrolideos e clindamicina, por 
alteraqao do RNA ribossomico 23s. Muitas cepas relatadas 
como sensiveis a clindamicina e resistentes a eritromicina sao, 
verdadeiramente, resistentes a clindamicina. Esta resistencia 
induzivel a clindamicina pode ser detectada em SARM resis¬ 
tente a eritromicina, que demonstra uma zona D de teste de 
sensibilidade em disco a clindamicina. O SARM adquirido na 
comunidade tern maior probabilidade de ser sensivel a SMX- 
TMP, clindamicina e tetraciclinas do que as infecqoes adquiri- 
das em hospital. 

Para terapia ambulatorial, cloxacilina, dicloxacilina e cefalos¬ 
porinas de primeira e segunda geraqao em geral sao igualmente 
efetivas para infecqoes causadas por S. aureus sensivel. O custo 
pode determinar a escolha entre farmacos. 

Penicilinas anti-pseudomonas 

Ticarcilina, mezlocilina e piperacilina sao ativas por via intrave- 
nosa contra estreptococos, enterococos sensiveis a ampicilina, 
H. influenzae , bastonetes gram-negativos (inclusive os mais re¬ 
sistentes, como Enterobacter, Proteus e P. aeruginosa ) e anaero¬ 
bios gram-negativos, como Bacteroides fragilis. A P. aeruginosa 
e inerentemente resistente a maioria dos antimicrobianos e, em 
geral, sao necessarios altos niveis desses farmacos. A combina^ao 
de ticarcilina, ou piperacilina, e um aminoglicosideo e sinergica 
contra P. aeruginosa e muitos outros bastonetes gram-negativos. 
A ticarcilina, em uma combinaqao fixa com acido clavulanico, 
tern atividade contra cepas produtoras de |3-lactamase de Kleb¬ 
siella, S. aureus e Bacteroides. A piperacilina e mais ativa in vitro 
contra muitas infeccpoes por gram-negativos entericos e pode 
ser vantajosa em algumas circunstancias, mas nao esta aprovada 
em crian^as. Piperacilina-tazobactam e outra combinacpao de 
antimicrobiano e inibidor da (3-lactamase, que tern atividade 
ampliada contra muitos produtores de (3-lactamase. 

As penicilinas anti-pseudomonas causam as mesmas toxicida- 
des que a penicilina e, portanto, geralmente, sao muito seguras. 
Carbenicilina, ticarcilina e piperacilina contem grande quanti- 
dade de sodio, o que pode causar problemas em alguns pacientes 
com doenqa cardiaca ou renal. 

AGENTES GLICOPEPTIDEOS 

A vancomicina e a teicoplanina sao agentes antimicrobianos 
glicopeptideos, ativos contra a parede celular de microrganis¬ 
mos gram-positivos. Somente a vancomicina e licenciada nos 
EUA. Ela e util para terapia parenteral de cocos gram-positivos 
resistentes, como S. pneumoniae resistente a penicilina e cefalos¬ 
porinas, SARM, estafilococos coagulase-negativos resistentes a 
meticilina e enterococos resistentes a ampicilina. A vancomicina 
tambem e usada por via oral para tratamento de colite por Clos¬ 
tridium difficile, embora nao deva ser empregada como farmaco 
de primeira escolha. 
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O uso empirico de vancomicina tem aumentado muito nos 
ultimos anos. Em consequencia, enterococos resistentes a vanco¬ 
micina (ERV) e estafilococos coagulase-negativos tambem resis¬ 
tentes tem se tornado problemas, particularmente em unidades 
de pacientes internados, unidades de cuidados intensivos e en- 
fermarias de oncologia. S. aureus com MIC elevada a vancomi¬ 
cina tem sido relatado nos EUA e no Japao. Esta resistencia gera 
preocupa^ao devido a virulencia inerente a muitas cepas de S. 
aureus. O uso de vancomicina deve ser monitorado cuidadosa- 
mente em hospitals e suas unidades de cuidados intensivos. Ela 
nao deve ser usada empiricamente quando uma infecijao e leve, 
ou quando outros agentes antimicrobianos tem probabilidade 
de ser efetivos. A vancomicina deve ser suspensa prontamente 
se for verificado que a infecijao e causada por microrganismos 
sensiveis a outros antimicrobianos. 

A infusao rapida de vancomicina e associada a “sindrome 
do homem vermelho”, caracterizada por rubor difuso, as vezes 
prurido e, ocasionalmente, taquicardia e hipotensao. Por isso, a 
vancomicina e infundida lentamente durante uma hora ou mais, 
em alguns casos. Difenidramina ou hidrocortisona (ou ambas) 
tambem podem ser usadas como pre-medica 9 ao. 

A dosagem das concentrates sericas pico e vale de vancomi¬ 
cina nao e necessaria na maioria das situates clinicas, porque 
os niveis obtidos com a dosagem padrao geralmente sao previsi- 
veis e atoxicos. A mensuraqao de concentrates sericas e util em 
pacientes com fun^ao renal anormal ou imprevisivel; naqueles 
com distribuito de volume alterada, como ocorre na sindrome 
nefrotica ou no choque; e naqueles recebendo terapia em doses 
mais altas (p. ex., para meningite ou outras infeojoes dificeis de 
serem tratadas). Para pacientes recebendo antimicrobianos por 
semanas a meses, a monitorato semanal de sinais e sintomas 
clinicos e o resumo de urina, de creatinina e de hemograma 
completo permitirao a detecto de toxicidade. 

OXAZOLIDINONAS 

A linezolida e o primeiro farmaco dessa nova classe de antimi¬ 
crobianos, que tem um mecanismo de a<;ao novo e distinto; eles 
se prendem a subunidade do RNA ribossomico 50s e previnem 
o inicio da sintese de proteina. Em razao desse mecanismo pecu¬ 
liar, nao ha resistencia cruzada com outras classes de antimicro¬ 
bianos. O desenvolvimento de resistencia in vitro tambem tem 
sido incomum. 

A linezolida e ativa contra microrganismos gram-positivos 
aerobios, inclusive estreptococos, estafilococos, enterococos e 
pneumococos. Como a linezolida e ativa contra microrganis¬ 
mos gram-positivos resistentes a outros antimicrobianos (p. ex., 
SARM, estafilococos coagulase-negativos resistentes a metici- 
lina, ERV e S. pneumoniae resistente a penicilina), ela e util para 
estas infeapoes de tratamento dificil. 

A linezolida e segura e bem tolerada em criampas. Sintomas 
gastrintestinais constituem o efeito colateral mais comumente 
encontrado. Neutropenia e trombocitopenia tem sido relatadas 
e, portanto, a linezolida deve ser usada com monitoracpao em 
pacientes com risco aumentado para estes problemas, ou em 
pacientes recebendo terapia por duas semanas ou mais. A line¬ 
zolida e inibidora da monoaminoxidase (MAO) e nao deve ser 


usada em pacientes tomando inibidores da MAO, ou em pacien¬ 
tes tomando fenilpropanolamina ou pseudoefedrina. 

A linezolida deve ser usada somente em infec^oes causadas 
por um patogeno gram-positivo comprovado, que se saiba ou se 
suspeite fortemente ser resistente a outros agentes disponiveis. 

QUINUPRISTINA-DALFOPRISTINA 

quinupristina e dalfopristina sao dois antimicrobianos da classe 
estreptogramina, que individualmente sao bacteriostaticos, mas 
em combina^o sao sinergicos e bactericidas. Estes farmacos 
sao combinados em uma razao fixa de 70:30, conhecida como 
Synercid. As estreptograminas inibem a sintese de proteinas 
por liga 9 ao a subunidade ribossomica 50s. As estreptograminas 
foram descobertas ha muitos anos, mas o interesse so aumentou 
recentemente devido a atividade destes agentes contra algumas 
infec 9 oes por gram-positivos muito dificeis de se tratar. 

A combina 9 ao quinupristina-dalfopristina tem atividade 
contra estafilococos, estreptococos, pneumococos e alguns en¬ 
terococos. A quinupristina-dalfopristina e indicada primaria- 
mente para infec 9 oes serias causadas por Enterococcus faecium 
resistente a vancomicina e SARM. Ela nao e ativa contra E. fae- 
calis e, portanto, a diferencia 9 ao destas cepas de E. faecium e im- 
portante antes do inicio do tratamento. 

A quinupristina-dalfopristina nao e aprovada para terapia em 
crian 9 as. Nao obstante, o tratamento tem sido iniciado sob um 
programa de libera 9 ao gratuita em alguns pacientes pediatricos 
seriamente enfermos, com infec 9 oes dificeis de tratar causadas 
por microrganismos resistentes. 

Artralgias e mialgias as vezes tem sido intensas em pacientes 
adultos. Outros efeitos colaterais significativos incluem eleva 9 ao 
de bilirrubina e inflama 9 ao em sitios intravenosos. 

A quinupristina-dalfopristina e um inibidor significativo de 
CYP-450 3A4 e, portanto, deve ser usada com cautela em pacien¬ 
tes recebendo farmacos metabolizados por este mecanismo (p. ex., 
claritromicina, itraconazol, eritromicina e muitos outros). 

O uso de quinupristina-dalfopristina deve ser limitado a in- 
fec 9 oes serias comprovadamente causadas por E. faecium ou S. 
aureus, ou a infec 9 oes comprovadamente por cocos gram-positi¬ 
vos resistentes a outros agentes. 

CEFALOSPORINAS 

As cefalosporinas constituem um grupo grande de antimicro¬ 
bianos e, frequentemente, confuso. Muitos destes farmacos sao 
similares em espectro antibacteriano e efeitos colaterais, com 
nomes semelhantes. Os medicos devem aprender bem as pro- 
priedades de um ou dois farmacos em cada classe. As cefalos¬ 
porinas frequentemente sao agrupadas como “gera 9 oes”, para 
significar sua atividade antimicrobiana semelhante. As cefalos¬ 
porinas de primeira gera 9 ao, como a cefazolina, por via intrave- 
nosa, e a cefalexina, por via oral, sao uteis principalmente para 
infec 9 ao por S. aureus sensivel e infec 9 ao do trato urinario por 
E. coli sensivel. As cefalosporinas de segunda gera 9 ao, como ce- 
furoxima, por via intravenosa, e cefprozil e cefuroxima, por via 
oral, tem atividade um tanto reduzida, porem aceitavel, contra 
cocos gram-positivos, e atividade maior contra alguns bastonetes 
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gram-negativos, em comparaqao com as cefalosporinas de pri- 
meira geraqao. Elas sao ativas contra H. influenzae e Moraxella 
catarrhalis, inclusive cepas produtoras de P-lactamase capazes 
de desativar a ampicilina. As cefalosporinas de terceira geraijao 
tem atividade substancialmente menor contra cocos gram-po- 
sitivos, como S. aureus, mas uma atividade bastante aumentada 
contra bastonetes gram-negativos aerobios. Cefotaxima e cef- 
triaxona sao exemplos de farmacos intravenosos, ao passo que 
cefpodoxima e ceftibuten sao farmacos orais representatives. 
Cefepima e um novo antimicrobiano descrito frequentemente 
como de quarta geraqao, em razao de sua atividade ampla contra 
microrganismos gram-positivos e gram-negativos, inclusive P. 
aeruginosa. A cefepima e estavel a degrada^o por P-lactamase e 
e um pobre indutor desta enzima. A cefepima sera mais util para 
microrganismos resistentes a outros farmacos. 

Nenhuma das cefalosporinas tem atividade substancial con¬ 
tra L. monocytogenes, enterococos, ou SARM. As unicas cefalos¬ 
porinas uteis para o tratamento de infec^oes anaerobias sao a 
cefoxitina e o cefotetan, que sao cefalosporinas de segunda gera- 
qao com atividade excelente contra B. fragilis. A ceftazidima e a 
cefepima sao cefalosporinas com atividade contra P. aeruginosa. 

A alergia a antimicrobianos P-lactamicos e relatada comu- 
mente por pais. Reaqoes de hipersensibilidade imediata, inclu¬ 
sive anafilaxia ou urticaria, predizem mais comumente a alergia 
mediada por IgE. Em contraste, a maioria das reaijoes tardias 
e exantemas inespecificos deve-se, provavelmente, a infeeqao 
subjacente, ou a rea^oes nao alergicas (ver Capitulo 36). As ce¬ 
falosporinas devem ser usadas com cautela em crianijas com rea- 
qoes de hipersensibilidade imediata a penicilinas, ou a outras 
cefalosporinas. 

A resistencia as cefalosporinas e comum entre bastonetes 
gram-negativos aerobios. A presenqa de cefalosporinases indu- 
ziveis em alguns microrganismos bastonetes gram-negativos, 
comoE aeruginosa, Serratia marcescens, Citrobacter e Enterobac- 
ter, tem levado a falhas clinicas em razao do surgimento de resis¬ 
tencia durante a terapia. As p-lactamases de espectro estendido 
medeiam resistencia ampla a todas as penicilinas, aminopenici- 
linas, cefalosporinas e monobactans. Carbapenens, fluoroquino- 
lonas, ou combina^oes incluindo estes farmacos sao usados para 
infecqoes serias causadas por microrganismos gram-negativos 
contra estas enzimas. A vigilancia ativa com base em laboratorio 
e necessaria para detectar a resistencia nestes microrganismos 
gram-negativos. 

AZTREONAM 

O aztreonam e o unico agente antimicrobiano monobactam 
aprovado nos EUA. Embora ele nao seja aprovado para uso em 
crianqas com idade inferior a 9 meses, ha uma experiencia pe- 
diatrica consideravel com seu uso, inclusive em neonatos e pre- 
maturos. O aztreonam e ativo contra bastonetes gram-negativos 
aerobios, inclusive P. aeruginosa. Ele tem atividade contra H. in¬ 
fluenzae e M. catarrhalis, inclusive aqueles que sao produtores de 
P-lactamase. A maioria dos pacientes com alergia a penicilina 
ou cefalosporinas nao tem sensibilidade ao aztreonam, exceto as 
crianqas com reaijoes previas a ceftazidima, porque o aztreonam 
e a ceftazidima tem uma cadeia lateral comum. 


CARBAPENENS 

Meropenem, ertapenem, doripenem e imipenem sao antimicro¬ 
bianos p-lactamicos de largo espectro. Imipenem-cilastatina e 
uma combinaqao de um antibiotico ativo e cilastatina, que inibe 
o metabolismo do imipenem nos rins e, assim, resulta em ni- 
veis sericos e urinarios altos do imipenem. Esses carbapenens 
sao tambem ativos contra S. pneumoniae, inclusive muitas cepas 
resistentes a penicilina e a cefalosporinas. Os carbapenens tem 
sido usados com sucesso para tratar meningite e podem ser con- 
siderados se a vancomicina nao for tolerada. Encontra-se uma 
frequencia aumentada de convulsoes quando infecqoes do SNC 
sao tratadas com carbapenens. Tais agentes sao largamente ati¬ 
vos contra estreptococos, S. aureus sensivel a meticilina, alguns 
enterococos e bastonetes gram-negativos como P. aeruginosa, H. 
influenzae produtor de P-lactamase, e anaerobios gram-nega¬ 
tivos. O ertapenem tem menos atividade contra P. aeruginosa, 
especies de Acinetobacter e especies de Enterococcus que o me¬ 
ropenem e o imipenem. Como os carbapenens sao ativos contra 
tantas especies de bacterias, ha uma tentaqao forte de usa-los 
como uma terapia empirica de um so farmaco. Unidades que 
tem usado muito os carbapenens tem encontrado resistencia em 
muitas especies diferentes de bastonetes gram-negativos. 

MACROUDEOS E AZAUDEOS 

A eritromicina ja foi o agente antimicrobiano macrolideo usado 
mais comumente, mas hoje a azitromicina e a claritromicina sao 
preferidas, em razao dos efeitos colaterais diminuidos. Ela e ativa 
contra muitas bacterias que sao resistentes a antimicrobianos ati¬ 
vos na parede celular eeo farmaco de escolha para Bordetella 
pertussis, Legionella pneumophila, C. pneumoniae, M. pneumo¬ 
niae e nas infec^oes por Chlamydia trachomatis (em crianqas nas 
quais a tetraciclina nao e uma op^ao). A eritromicina e usada 
para terapia ambulatorial de infecqoes estreptococicas e estafi- 
lococicas em pacientes com alergia a penicilina. Infecqoes mais 
serias por estreptococos e estafilococos sao tratadas geralmente 
com penicilinas, clindamicina, PRPs ou cefalosporinas, em razao 
de uma incidencia significativa de resistencia a eritromicina em 
ambas as especies. S. pneumoniae resistente a eritromicina e a 
macrolideos correlatos e frequente atualmente em muitas comu- 
nidades. Isto limita a capacidade dos antimicrobianos macroli¬ 
deos para tratamento de otite media e sinusite. Efeitos colaterais 
gastrintestinais sao comuns. Interaqoes com teofilina, carba- 
mazepina, terfenadina, ciclosserina e outros farmacos podem 
requerer modificaqoes de dosagem de eritromicina e claritromi¬ 
cina. Intera^oes significativas com azitromicina sao menos co¬ 
muns. A exposiqao a eritromicina e associada a estenose pilorica 
em recem-nascidos, de modo que a azitromicina e preferida na 
maioria dos neonatos. 

A eritromicina esta disponivel em muitas formula 9 oes, in¬ 
clusive a base, estolato, etil succinato e estearato. Uma toxici- 
dade hepatica transitoria ocorre em adultos, mas e muito menos 
comum em criampas. A eritromicina base e o estearato devem ser 
tornados durante as refeiijoes para uma melhor absor^ao. 

Claritromicina e azitromicina, antimicrobianos macrolideo e 
azalideo, respectivamente, tem muito menos probabilidade que 
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a eritromicina de causar nausea, vomitos e diarreia. Esses agen- 
tes sao uteis em crianqas que nao podem tolerar eritromicina. A 
claritromicina e mais ativa que a eritromicina contra H. influen¬ 
zae, M. catarrhalis e Neisseria gonorrhoeae, sendo o farmaco de 
escolha, geralmente em combinaqao, para algumas infecqoes nao 
tuberculosas por micobacterias. A azitromicina tem uma meia- 
vida tecidual longa que consegue um efeito antimicrobiano pro- 
longado. Sua dose e de uma vez, diariamente, por cinco dias, mas 
deve ser tomada 1 hora antes ou 2 horas depois das refeiqoes, 
porque o alimento interfere com a absorqao. Embora a azitro¬ 
micina seja ativa contra H. influenzae, alguns autores relatam 
ma erradicaqao desta bacteria da orelha media. A azitromicina 
pode ser usada para terapia em dose unica de infecqoes por C. 
trachomatis. Ela e benefica em adolescentes, quando a adesao a 
eritromicina ou tetraciclina e uma preocupaqao. A azitromicina 
e util para o tratamento de infecqoes por Shigella e Salmonella, 
inclusive febre tifoide resistente a ampicilina e SMX-TMP. Al- 
ternativas incluem cefalosporinas de terceira geraqao e fluoro- 
quinolonas. A claritromicina e efetiva contra a doenqa de Lyme, 
mas a amoxicilina e o farmaco de escolha em crianqas pequenas. 
Claritromicina e azitromicina sao medicamentos alternativos 
para toxoplasmose em pacientes alergicos a sulfonamidas, bem 
como alternativas a eritromicina na legionelose. A experiencia 
in vitro e clinica limitada em fazer tratamento de contatos de pa¬ 
cientes com coqueluche sugere eficacia igual a da eritromicina. 
A claritromicina e a azitromicina sao consideravelmente mais 
caras que a maioria das formulaqoes de eritromicina, a qual, por 
este motivo, geralmente e preferida, mas elas sao vantajosas em 
virtude de sua dosagem de duas vezes/dia e uma vez por dia, 
respectivamente. Algumas falhas dos macrolideos mais novos 
tem ocorrido em sepse e meningite por S. pneumoniae, talvez 
devido aos niveis sericos baixos, apesar dos altos niveis teciduais 
obtidos. Taxas altas de resistencia a macrolideos e azalideos tem 
sido encontradas em algumas comunidades. O uso frequente de 
azitromicina para infecqoes respiratorias e otite media aguda 
tem contribuido para a seleqao de cepas resistentes. 

CLINDAMICINA 

A clindamicina e ativa contra S. aureus, alguns SARM, S. pyo¬ 
genes, outras especies de estreptococos, exceto enterococos, e 
anaerobios, tanto gram-positivos como gram-negativos. Clin¬ 
damicina, ou metronidazol, e combinada frequentemente com 
outros antimicrobianos para terapia empirica de infecqoes com 
suspeita de anaerobios, ou mistas anaerobias e aerobias. O uso 
empirico de clindamicina esta justificado na suspeita de infec¬ 
qoes anaerobicas, porque culturas frequentemente nao podem 
ser obtidas, e, se colhidas, podem ser vagarosas na confirma- 
qao da infecqao anaerobia. Sao exemplos a doen 9 a inflamatoria 
pelvica, a enterocolite necrosante, outras infecqoes, em que a 
integridade do trato gastrintestinal ou geniturinario esta com- 
prometida, e a sinusite. A clindamicina nao atinge niveis altos no 
LCS, mas abscessos cerebrais, toxoplasmose e outras infecqoes 
do SNC, onde ocorre desintegraqao da barreira hematencefalica, 
podem ser tratadas com sucesso com clindamicina. A clindami¬ 
cina deve ser acrescida a regimes para tratamento de infecqoes 
serias estreptococicas e estafilococicas, como fasciite necrosante 


e sindrome do choque toxico. Dados tanto in vitro como clinicos 
sugerem atividade bactericida aumentada, ocorrendo melhores 
resultados com a clindamicina. Para a maioria dos anaerobios 
orais (p. ex., em abscesso dentario), a penicilina e mais ativa que 
a clindamicina. A clindamicina tem sido associada a ocorrencia 
de colite pseudomembranosa relacionada com C. difficile. Em¬ 
bora a diarreia seja um efeito colateral frequente, a colite pseu¬ 
domembranosa e causada incomumente por clindamicina em 
crianqas. 

SULFONAMIDAS 

As sulfonamidas — a classe mais antiga de antimicrobianos — 
permanecem uteis para o tratamento de infecqoes do trato uri- 
nario, e para outras infecqoes por E. coli e para Nocardia. Embora 
uteis para profilaxia da febre reumatica em pacientes alergicos 
a penicilina, as sulfonamidas falham na erradicaqao de estrep¬ 
tococos grupo A e nao podem ser usadas para tratamento de 
infecqoes agudas. 

SMX-TMP e uma combinaqao fixa mais ativa do que qual- 
quer um dos farmacos isoladamente. Cocos gram-positivos, 
inclusive alguns S. pneumoniae, muitos estafilococos, Haemo¬ 
philus, e muitos bastonetes gram-negativos sao sensiveis. Infeliz- 
mente, a resistencia a SMX-TMP tem se tornado mais comum. 
S. pneumoniae resistente a penicilina e a cefalosporinas com fre- 
quencia tambem e resistente a SMX-TMP e eritromicina. Em 
comunidades onde cepas de Shigella e Salmonella enteritidis 
permanecem sensiveis, assim como a maioria das cepas de E. 
coli, SMX-TMP e muito util para o tratamento de infecqoes do 
trato urinario e de disenteria bacteriana. SMX-TMP tambem e o 
farmaco de escolha para o tratamento ou profilaxia da infecqao 
por Pneumocystis jiroveci. Os efeitos colaterais dermatologicos 
e mielossupressivos limitam o uso de SMX-TMP em algumas 
crianqas infectadas com HIV. 

As sulfonamidas sao associadas a varias reaqoes cutaneas, in¬ 
clusive urticaria, fotossensibilidade, sindrome de Stevens-Johnson, 
purpura e exantemas maculopapulosos. Efeitos colaterais hema- 
tologicos, como leucopenia, trombocitopenia e anemia hemoli- 
tica, sao incomuns. Efeitos colaterais gastrintestinais comuns sao 
nausea e vomitos. Acredita-se que os efeitos colaterais dermato¬ 
logicos e hematologicos sejam mais comuns e mais graves com 
SMX-TMP do que com sulfonamida isolada. 

TETRACICLINAS 

As tetraciclinas, que sao efetivas contra uma faixa ampla de 
bacterias, nao sao utilizadas comumente em crianqas, porque 
farmacos alternativos eficazes estao disponiveis. Existem muitas 
formulaqoes diferentes de tetraciclina. As tetraciclinas sao efeti¬ 
vas contra B. pertussis e E. coli, e muitas especies de Rickettsia, 
Chlamydia e Mycoplasma. Doxiciclina, ou minociclina, e o far¬ 
maco de escolha para erradicaqao de C. trachomatis na doenqa 
inflamatoria pelvica e uretrite nao gonococica. 

A pigmentaqao de dentes permanentes foi notada em crian- 
qas pequenas que receberam series repetidas de tetraciclinas. Em 
consequencia, geralmente, nao sao administradas tetraciclinas em 
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criampas com idade inferior a 9 anos, a menos que nao haja far- 
macos alternativos disponiveis. Um curso isolado de tetraciclina 
nao representa um risco significativo de pigmenta^ao dentaria. 
Candidiase de membranas mucosas, fotossensibilidade, nausea e 
vomitos sao outros efeitos colaterais comuns. A tetraciclina deve 
ser tomada com o estomago vazio, ou 1 hora antes ou 2 horas 
depois de uma refei^ao. A doxiciclina e bem absorvida mesmo 
na presen^a de comida; a administraqao com um alimento pode 
minimizar os efeitos colaterais gastrintestinais. A doxiciclina fre- 
quentemente e preferida, porque ela e mais bem tolerada que a 
tetraciclina, e a administraqao duas vezes/dia e conveniente. 

A tetraciclina e usada para terapia de infecqoes por riquet- 
sias, como febre maculosa das Montanhas Rochosas, ehrlichiose, 
riquetsiose variceliforme, tifo murino e febre Q; como uma al- 
ternativa a eritromicina para infecqoes por M. pneumoniae e 
C. pneumoniae ; e para tratamento de psitacose, brucelose, infec- 
qao por P. multocida e febre recorrente. 

A tigeciclina e um novo antimicrobiano policetldeo ana- 
logo da tetraciclina e um bacteriostatico inibidor da sintese de 
proteinas. A tigeciclina e ativa contra aerobios gram-negativos, 
anaerobios e muitos cocos gram-positivos, inclusive SARM. Ela 
e aprovada para tratamento intravenoso de adultos com IPPM 
complicadas e infeccpoes intra-abdominais complicadas. 

AMINOGLICOSIDEOS 

Os aminoglicosldeos prendem-se a subunidades ribossomicas e 
inibem a sintese proteica. Eles sao ativos contra bastonetes gram- 
negativos aerobios, inclusive P. aeruginosa. A estreptomicina foi 
o primeiro farmaco nesta classe, mas hoje so e usada para tratar 
tuberculose e os casos esporadicos de peste e tularemia. 

Os aminoglicosldeos sao usados para tratar infecqoes serias 
por gram-negativos, e sao administrados por via intravenosa 
ou intramuscular. Eles tambem sao utilizados no tratamento de 
pielonefrite, suspeita de sepse por gram-negativos, e em outras 
situaqoes onde sao comuns as infecqoes por P. aeruginosa, como 
fibrose cistica e queimaduras. Os aminoglicosldeos tem ativi- 
dade contra microrganismos gram-positivos e, combinados com 
penicilina ou ampicilina, podem alcanqar sinergia para matar 
L. monocytogenes e estreptococos grupo B. Penicilina, ampici¬ 
lina, ou vancomicina combinada com gentamicina esta indicada 
para tratamento de infecqoes enterococicas serias, como sepse 
ou endocardite, em razao da melhora clinica mais rapida com 
a terapia combinada. Os aminoglicosldeos tem atividade contra 
S. aureus, mas sao sempre usados em combina^ao com outros 
antibioticos antiestafilococicos. 

Os aminoglicosldeos nao sao ativos em um ambiente acido e 
podem nao ser efetivos contra abscessos. Eles se difundem mal 
no LCS e atingem apenas 10% das concentrates sericas. Em 
consequencia, uma cefalosporina de terceira gera^ao e preferida 
para tratamento de meningite. 

Os aminoglicosldeos matam bacterias em uma maneira de- 
pendente de concentracpao. Eles tambem tem um efeito supressivo 
prolongado sobre o recrescimento de microrganismos sensiveis 
(efeito pos-antibiotico). Estes principios tem levado alguns pes- 
quisadores a estabelecer diretrizes para doses de aminoglicosldeos 
uma vez por dia, usando doses iniciais maiores dadas a cada 



24 horas. Embora os aminoglicosldeos estejam associados tanto a 
toxicidade renal como do oitavo nervo, a entrada do farmaco em 
celulas renais e cocleares e saturavel. Foi previsto, portanto, que a 
dosagem uma vez por dia resultaria em toxicidade menor do que 
a tradicional de duas vezes/dia, ou tres vezes por dia. Estudos em 
pacientes adultos confirmam que a dosagem uma vez por dia e tao 
eficaz quanto a tradicional e esta associada a menos toxicidade. 
Embora haja experiencia extensa com intervalos de dosagem de 
18-36 horas em lactentes prematuros, doses diarias totais peque- 
nas sao usadas costumeiramente (2,0-2,5 mg/kg por dose de gen¬ 
tamicina ou tobramicina). Uma abordagem conveniente e 
custo-efetiva em crianqas baseia-se na experiencia com pacientes 
adultos e usa doses diarias maiores (4-7 mg/kg por dose a cada 
24 h). Nao obstante, regimes de dosagem tradicionais de duas ou 
tres vezes por dia de aminoglicosldeos, com monitoramento de 
niveis sericos, ainda sao largamente usados. O monitoramento 
cuidadoso e necessario, particularmente em crianqas com funqao 
renal anormal ou mudando, lactentes prematuros e lactentes com 
volumes de distribui^ao variando rapidamente. Os aminoglicosi- 
deos geralmente sao infundidos durante 30-45 minutos, e a con- 
centraqao pico no soro e mensurada 30-45 minutos depois do fim 
da infusao. Um vale de concentra^ao serica e mensurado antes da 
proxima dose. As concentrates sericas eficazes e atoxicas para 
gentamicina e tobramicina sao vale menor que 10 mcg/mL e pico 
de 5-10 mcg/mL; para amicacina, vale menor que 2 mcg/mL e 
pico de 15-25 mcg/mL (ver Quadro 37-4). Os niveis de aminogli- 
cosideo e de creatinina devem ser mensurados em criampas com 
expectativa de receber mais de tres dias de terapia repetidos sema- 
nalmente em crian^as em tratamento de longa duracpao, mesmo 
quando a fumpao renal for normal e estavel. 

FLUOROQUINOLONAS 

A modifica^ao da estrutura quinolonica do acido nalidixico levou 
a muitos compostos novos chamados de fluoroquinolonas, que 
sao bem absorvidos apos administraqao oral e possuem ativi¬ 
dade antibacteriana excelente contra patogenos gram-negativos 
resistentes. As fluoroquinolonas atualmente disponiveis variam 
em sua atividade contra microrganismos espedficos. Elas sao 
ativas contra a maioria das Enterobacteriaceae, inclusive E. coli, 
Enterobacter, Klebsiella, em alguns casos P. aeruginosa, e muitas 
outras bacterias gram-negativas, como H. influenzae, M. catar- 
rhalis, N. gonorrhoeae e N. meningitidis. Algumas fluoroquinolo¬ 
nas (ofloxacina e levofloxacina) sao ativas contra C. trachomatis 
e Mycoplasma. As fluoroquinolonas sao ativas contra alguns en- 
terococos, S. aureus, SARM e estafilococos coagulase-negativos. 
As quinolonas mais novas tem boa atividade contra S. pneumo¬ 
niae resistente a penicilina e a cefalosporinas. 

A ciprofloxacina e seus preparados oticos e oftalmicos sao os 
unicos antimicrobianos quinolonicos aprovados atualmente para 
uso em crian^as maiores de 1 ano, embora as fluoroquinolonas 
ofereqam alternativas muito atraentes a agentes aprovados. A ob- 
jecpao as quinolonas baseia-se no reconhecimento de que o acido 
nalidixico e outras quinolonas causam artropatia quando testados 
experimentalmente em animais recem-nascidos de muitas espe- 
cies. O medo de que as crianqas tambem sejam mais suscetiveis que 
adultos a lesao de cartilagem nao se tem realizado na experiencia 
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clinica. Tanto estudos retrospectivos de acompanhamento de longo 
prazo de crian^as recebendo acido nalidfxico quanto estudos pros- 
pectivos de crianqas recebendo tratamento com fluoroquinolonas 
sob protocolos tem mostrado taxas de toxicidade semelhantes em 
comparaqao com pacientes adultos. A artropatia ocorre de modo 
incomum, embora a ruptura de tendao seja uma complicacpao re- 
latada seria, rara. Por estas razoes, as quinolonas devem ser consi- 
deradas para uso em crianqas, quando o beneficio contrabalanceie 
o risco claramente, quando nenhum farmaco alternativo esteja dis- 
ponivel e apos um dialogo com os pais. 

A ciprofloxacina e util para terapia oral de infecqoes do trato 
urinario por gram-negativos resistentes, como aquelas causadas 
por P. aeruginosa. Ofloxacina, levofloxacina, ciprofloxacina e ga- 
tifloxacina sao uteis para tratamento em dose unica de gonorreia 
nao complicada; ofloxacina e levofloxacina representam uma te¬ 
rapia alternativa para tratar infecqoes por Chlamydia e doenqa 
inflamatoria pelvica. Ciprofloxacina e ofloxacina sao usadas no 
tratamento de casos resistentes de shiguelose. Levofloxacina e 
ciprofloxacina sao, geralmente, os farmacos de escolha para tra¬ 
tamento da diarreia do viajante. A ciprofloxacina e util para tra¬ 
tamento de infecqao por P. aeruginosa em pacientes com fibrose 
cfstica e como terapia para otite media supurativa cronica. Varias 
quinolonas sao usadas como terapia para pneumonia causada 
por Legionella, Mycoplasma, ou C. pneumoniae, embora frequen- 
temente um macrolideo seja preferido, e como tratamento pro- 
filatico de infec^ao meningococica. Ofloxacina e levofloxacina 
sao usadas para tratamento de alguns casos de Mycobacterium 
tuberculosis e em algumas infeccpoes por micobacterias atipicas. 

METRONIDAZOL 

o metronidazol tem atividade excelente contra a maioria dos 
anaerobios, particularmente anaerobios gram-negativos, como 
Bacteroides e Fusobacterium, e contra anaerobios gram-positivos 
como Clostridium, Prevotella e Porphyromonas. Cocos anaero¬ 
bios gram-positivos, como Peptococcus e Peptostreptococcus, fre- 
quentemente sao mais sensiveis a penicilina ou a clindamicina. 
Visto que o metronidazol nao tem atividade contra microrganis- 
mos aerobios, geralmente ele e dado com um ou mais outros an- 
tibioticos. O metronidazol e bem absorvido apos administra^ao 
oral e tem penetraqao excelente no SNC. Ele e o medicamento de 
escolha para vaginose bacteriana e enterocolite por C. difficile. £ 
ativo contra muitos parasitas, inclusive Giardia lamblia e Enta¬ 
moeba histolytica. 


DAPTOMICINA 

A daptomicina tem atividade bactericida ampla contra cocos 
gram-positivos. E um lipopeptideo que se prende as membranas 
celulares bacterianas, resultando em despolariza^ao da mem- 
brana e morte celular. A daptomicina e ativa contra S. aureus 
sensivel e resistente a meticilina, S. pyogenes e Streptococcus 
agalactiae, assim como E. faecium (inclusive cepas resistentes a 
vancomicina) e E. faecalis (cepas sensiveis a vancomicina). Ela e 
administrada como uma infusao intravenosa de 4 mg/kg, uma 
vez por dia, e e aprovada para terapia de IPPM complicada em 
adultos, mas nao tem sido estudada suficientemente em crian- 
^as mais jovens que 18 anos para que se faqam recomendaqoes 
sobre dose e uso. A terapia da pneumonia com daptomicina foi 
malsucedida em uma grande porcentagem de casos e ela nao 
deve ser usada. A daptomicina e excretada por via renal; assim, 
uma modifica^ao de dosagem e necessaria em pacientes com 
fun^ao renal deficiente. Nausea, obstipaqao e cefaleia sao os efei- 
tos colaterais mais comuns do tratamento. Em pacientes com dor 
muscular, deve ser feito o monitoramento dos niveis de creatini- 
nofosfocinase. 
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INFECCOES VIRAIS 


Os virus causam a maioria das infecqoes pediatricas. As infec- 
qoes virais mistas, ou virais bacterianas, do trato respiratorio e 
intestinal sao bastante comuns, assim como a eliminaqao assin- 
tomatica prolongada de alguns virus na infancia. Portanto, a de- 
tecqao de um virus nem sempre e prova de que ele e a causa de 
uma dada enfermidade. Frequentemente, os virus representam 
um fator predisponente para infecqoes respiratorias bacterianas 
(p. ex., otite, sinusite e pneumonia). 

Muitos virus respiratorios e herpes-virus podem ser detecta- 
dos atualmente dentro de 24-48 horas pela combinaqao de cul- 
tura com tecnicas de anticorpos monoclonais (“tecnica de cultura 
rapida”). O diagnostico de muitas doenqas virais tambem e pos- 
sivel por meio de tecnicas de detecqao de antigeno ou de acido 
nucleico. Essas tecnicas sao mais rapidas que o isolamento de 
virus em cultura de tecido, e na maioria dos casos sao igualmente 
sensiveis, ou mais. A amplificaqao de genes virais pela PCR tern 
levado ao reconhecimento de infecqoes previamente indetecta- 
veis. Novos testes diagnosticos tem mudado alguns conceitos 
basicos sobre doenqas virais e tornado o diagnostico de infec- 
qoes virais mais certo e mais complexo. Somente laboratories 
com procedimentos de controle de qualidade excelentes devem 
ser usados, sendo que os resultados dos novos testes devem ser 
interpretados cuidadosamente. A disponibilidade de agentes 
antivirais especificos aumenta o valor do diagnostico precoce 
para algumas infecqoes virais serias. O Quadro 38-1 lista agentes 
virais associados a sinais clinicos comuns, e o Quadro 38-2 lista 
testes diagnosticos. Deve-se entrar em contato com o laboratorio 
de diagnostico viral para detalhes relativos a coleta, ao manuseio 
e ao transporte de especimes. O Quadro 38-3 relaciona causas 
comuns de erupqoes cutaneas avermelhadas em crianqas, que 
devem ser consideradas no diagnostico diferencial de certas en- 
fermidades virais. 


INFECCOES RESPIRATORIAS 


Muitas infecqoes virais causam sinais e sintomas do trato respira¬ 
torio superior ou inferior. Aquelas que produzem um predominio 


desses sinais e sintomas sao descritas no texto que se segue. 
Muitos dos assim chamados virus respiratorios tambem podem 
produzir doenqas nao respiratorias distintas (p. ex., enterite ou 
cistite causada por adenovirus; parotidite causada por virus pa¬ 
rainfluenza). Os virus respiratorios podem causar doenqa em 
qualquer area da arvore respiratoria. Assim, eles podem causar 
rinite, faringite, sinusite, traqueite, bronquite, bronquiolite e 
pneumonia — embora certos virus tendam a ser intimamente 
associados a uma area anatomica (p. ex., parainfluenza com 
crupe, virus sincicial respiratorio [VSR] com bronquiolite), ou a 
epidemias discretas (p. ex., influenza, VSR, parainfluenza). Nao 
obstante, e impossivel, com base na clinica, ter certeza da causa 
viral de uma infeeqao em dada crianqa. Esta informaqao e pro- 
vida pelo laboratorio de virologia e, frequentemente, e impor- 
tante por motivos epidemiologicos, terapeuticos e preventives. 
Em pacientes imunodeficientes, esses virus importunos, mas 
afora isso benignos, podem causar pneumonia grave. 

VIRUS QUE CAUSAM 0 RESFRIADO COMUM 

A sindrome do resfriado comum (tambem chamada de infeeqao 
das vias respiratorias superiores) e caracterizada por combina- 
qoes de coriza, congestao nasal, irritaqao de garganta, lacrime- 
jamento, tosse e espirros. Febre baixa pode estar presente. O 
agente causal geralmente nao e pesquisado ou determinado. Es- 
tudos epidemiologicos indicam que os rinovfrus, que constituem 
a causa mais comum (30-40%; muito mais em algumas series), 
estao presentes durante todo o ano, mas sao mais prevalentes 
nos meses mais frios em climas temperados. Os adenovirus 
tambem causam resfriados em todas as estaqoes, mas as epide¬ 
mias sao comuns. Os virus sincicial respiratorio, parainfluenza, 
metapneumovirus humano e influenza causam a sindrome do 
resfriado desde o fim do outono e durante o inverno. Multiplas 
cepas de coronavirus sao responsaveis por 5-10% dos resfriados, 
no inverno. Igualmente prevalentes em conjunto estao outros 
virus respiratorios recentemente identificados, como bocavirus 
humano (um parvovirus) e varios poliomavirus. O papel preciso 
de tais virus de descoberta recente em doenqas da infancia esta 
em estudo. Os enterovirus causam o “resfriado de verao”. Um 
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Quadro 38-1 Algumas causas virais de sindromes dinicas 


Exantema 

Adenopatia 

Artrite (Artralgia) 

Enterovirus 

Virus Epstein-Barr 

Parvovirus B19 

Adenovirus 

Citomegalovirus 

Rubeola 

Sarampo 

Rubeola e 

Hepatite B 

Rubeola 

HIV 

Dengue 

Herpes-virus humano tipo 6 a ou 7 a 

Crupe 

Infeccao congenita ou perinatal 

Varicela 

Parainfluenza 

Adenovirus 

Parvovirus B19 b 

Influenza 

Citomegalovirus 

Virus Epstein-Barr 

Adenovirus 

Hepatite B 

Dengue 

Outros virus respiratorios 

Hepatite C 1 

Virus da imunodeficiencia humana (HIV), 

Bronquiolite 

Rubeola 

sindrome aguda 

Virus sincicial respiratorio 1 

HIV 

Febre 

Adenovirus 

Parvovirus B19 

Enterovirus 

Parainfluenza 

Enterovirus 

Virus Epstein-Barr 

Influenza 

Varicela 

Herpes-virus humano tipo 6 a ou 7 a 

Metapneumovirus humano 

Herpes-virus simples 

Citomegalovirus 

Pneumonia 

Meningoencefalite 

Influenza 

Virus sincicial respiratorio 

Enterovirus 

Ri novirus 

Adenovirus 

Caxumba 

A maioria dos outros 

Parainfluenza 

Virus veiculados por artropodes (indui virus 

Conjuntivite 

Hantavirus 

do Oeste do Nilo) 

Adenovirus 

Sarampo 

Herpes-virus simples 

Enterovirus 90 

Varicela9 

Citomegalovirus 1 

Sarampo 

Citomegalovirus 11 ' 1 

Virus da coriomeningite linfocitaria 

Herpes-virus simples" 

Influenza 

Sarampo 

Parotidite 

Entente 

Varicela 

Caxumba 

Rotavirus 

Adenovirus 

Parainfluenza 

Adenovirus enterico 

HIV 

Enterovirus 

Enterovirus 

Virus Epstein-Barr 

Citomegalovirus 

Astrovirus 

Influenza 

Virus Epstein-Barr 

Calicivirus 

Raiva 

HIV 

Norovirus 


Faringite 

Citomegalovirus 1 


Adenovirus 

Hepatite 


Enterovirus 

Hepatite A,i B, C, D, E 


Virus Epstein-Barr 

Epstein-Barr 


Herpes-virus simples' 1 

Adenovirus 


Influenza 

Citomegalovirus 


Outros virus respiratorios 

Varicela k 

Parvovirus B19 



a Agente da roseola. 
b Agente do eritema infeccioso. 

c Conjuntivite rara, somente em infeccoes primarias; ceratite em pacientes mais velhos. 
d Pode causar vesiculas faringianas isoladas em qualquer idade. 
e Pode causar adenopatia sem exantema; especialmente retroauricular. 
f Mais de 70% dos casos. 

simunodeficientes, gestantes, raramente outros adultos. 
h Geralmente apenas em lactentes pequenos. 

'Os gravemente imunodeficientes em risco. 

'Casos anictericos mais comuns em criancas. 
k Comum, mas somente anormalidades laboratoriais leves. 

Especialmente quando a mae 6 HIV positiva. 


resultado destas infecgoes e a morbidade continua por 5-7 dias. E 
provavel, tambem, que alteragoes no epitelio respiratorio, edema 
da mucosa local e imunidade local modificada sejam os precur- 
sores, algumas vezes, de doengas mais serias, como otite media, 
pneumonia e sinusite. Durante e apos um resfriado, a flora bac- 
teriana muda e sao encontradas bacterias em areas normalmente 


estereis das vias respiratorias superiores. Crises de asma sao 
provocadas, frequentemente, por todos os virus que causam o 
resfriado comum. O “virus do resfriado” e uma causa comum 
de infecgao do trato respiratorio inferior em criangas pequenas. 
Nao ha evidencias de que antibioticos previnam as complica- 
goes do resfriado comum, e o uso disseminado injustificavel de 
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Quadro 38-2 Testes diagnostics para infeccoes virais 



Deteccao rapida de 
antigeno (especime) 

Cultura em tecido: 
media de dias para 
positividade (variacao) 


Sorologia 



Agente 

Aguda 

Pareada 

PCR 

Comentarios 

Adenovirus 

+ (respiratorio e 
enterico) 

10 (1-21) 


+ 

+ 

Cepas "entericas" detectadas por cultura em 
linhagem celular especial, deteccao de antigeno, 
ou PCR 

Arbovirus 

- 

- 

+ 

+ 

+ 

Sorologia aguda pode diagnosticar muitas formas 

Astrovirus 

- 

- 

- 

- 

+ 

Diagnostico por microscopia eletronica 

Calicivirus 

- 

- 

- 

- 

+ 

Diagnostico por microscopia eletronica 

Virus da febre dos 

Em RBC 

- 

- 

RL, CDC 

+ 


carrapatos do 
Colorado 







Coronavirus 

- 

RL 

- 

+ 

+ 


Citomegalovirus 

+ (biopsia de tecidos, 
urina, sangue, 
secrecoes respiratorias) 

2 (2-28) 

+ 

+ 

+ 

Diagnostico pela presenca de anticorpo IgM 

Enterovirus 

- 

2 (2-14) 

- 

+ 

+ 


Virus Epstein-Barr 

- 

- 

+ 

+ 

+ 

Bateria sorologica unica define o estado 
infeccioso; anticorpos heterofilos menos sensiveis 

Hantavirus 

- 

- 

+ 

NF 

RL 

Diagnostico pela presenca de anticorpo IgM 

Virus da hepatite A 

- 

- 

+ 

NF 

RL 

Diagnostico pela presenca de anticorpo IgM 

Virus da hepatite B 

+ (sangue) 

- 

+ 

NF 

+ 

Diagnostico pela presenca de antigeno de 
superficie ou anticorpo IgM anti-core 

Virus da hepatite C 

- 

- 

+ 

NF 

+ 

Sorologia positiva sugere gue hepatite C pode 
ser o agente causal; PCR e confirmacao 

Herpes-virus 

simples 

+ (mucosa, biopsia 
de tecido, secrecoes 
respiratorias, pele) 

1 (1-7) 

+ 

+ 

+ 

Sorologia raramente usada para herpes simples; 
anticorpo IgM usado em casos selecionados 

Herpes-virus 

- 

2 (RL) 

+ 

+ 

+ 

Agente da roseola 

humano 6 e 7 







Virus da 

imunodeficiencia 

humana 

+ (sangue) 
(dissociacao acida de 
complexos imunes) 

15 (5-28) 

+ 

NF 

+ 

Anticorpo comprova infeccao, exceto se 
adguirido passivamente (> idade 15 meses); 
cultura nao disponivel amplamente; PCR 
definitiva para diagnostico precoce em lactente 

Metapneumovirus 

+ 

2 

- 

+ 

+ 


humano 







Virus influenza 

+ (secrecoes 
respiratorias) 

2 (2-14) 

- 

+ 

+ 

Deteccao de antigeno 40-90% sensivel (varia 
com a cepa do virus) 

Virus da 

- 

- 

- 

+ 

RL 

Pode ser isolado em camundongos lactentes 

coriomeningite 

linfocitaria 







Virus do sarampo 

+ (secrecoes 
respiratorias) 

- 

+ 

+ 

+ 

Dificil de crescer; sorologia IgM diagnostica 

Virus da caxumba 

- 

> 5 

+ 

+ 

+ 

Anticorpo Elisa IgM pode possibilitar diagnostico 
em especime unico 

Parvovirus B19 

— 

— 

+ 

NF 

+ 

Agente do eritema infeccioso; sorologia IgM 
frequentemente e diagnostica, mas pode ser 
positiva por urn periodo prolongado 

Virus parainfluenza 

+ (secrecoes 
respiratorias) 

2 (2-14) 

- 

+ 

+ 



(continuo) 
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Quadro 38-2 Testes diagnosticos para infeccoes virais (continuacao) 



Deteccao rapida de 
antigeno (especime) 

Cultura em tecido: 
media de dias para 
positividade (variacao) 

Sorologia 


Agente 

Aguda 

Pareada 

PCR 

Comentarios 

Virus da raiva 

+ (pele, conjuntiva, 
biopsia de tecido de 
fonte animal suspeita) 


+ 

+ 

CDC 

Geralmente diagnosticado por deteccao de 
antigeno 

Virus sincicial 
respiratorio 

+ (secrecoes 
respiratorias) 

2 (2-21) 

- 

+ 

+ 

Deteccao rapida de antigeno; 90% sensivel 

Rinovirus 

- 

4 (2-7) 

- 


+ 

Cepas demais para tipagem sorologica 

Rotavirus 

+ (fezes) 

- 

- 

- 

+ 

Metodos de ensaio rapidos geralmente sao 
confiaveis 

Virus da rubeola 

- 

> 10 

+ 

+ 

+ 

Recomenda-se que os soros pareados sejam 
testados simultaneamente 

Virus varicela-zoster 

+ (raspado de pele) 

3 (3-21) 

+ 

+ 

+ 


Virus do Oeste do 

Nilo 

- 

Rf 

+ 

+ 

+ 

Anticorpo IgM geralmente detectado com 
uma semana; PCR so e util no ICS 


Sinais de mais significam disponivel de modo comercial ou amplamente disponivel; sinais de menos significam indisponivel comercialmente. Nota: resul- 
tados de alguns laboratories comerciais nao sao confiaveis. (RL [Research Laboratory] indica somente em laboratory de pesquisa; CDC: titulos de anticorpo 
especlfico ou PCR disponiveis por arranjo com laboratories individuals de pesquisa ou com o Centers for Disease Control and Prevention. NF: nao se faz. 
LCS, liquido cerebrospinal; Elisa, enzyme-linked immunosorbent assay (ensaio imunoabsorvente ligado a enzima); PCR, reac3o em cadeia da polimerase; 
RBC, (red blood cells) eritrdcitos. 


antibioticos para sintomas de resfriado tem contribuido para o 
surgimento de flora respiratoria resistente a antibioticos. 

Em 5-10% das crianqas, os sintomas destas infecqoes virais 
persistem por mais de 10 dias. Esta superposiqao com os sinto¬ 
mas de sinusite bacteriana apresentam um problema dificil para 
os medicos, especialmente porque os resfriados podem produ- 
zir uma TC anormal dos seios da face. Virus que causam uma 
doenqa menor em crianqas imunocompetentes, como rinovirus, 
influenza , VSR e metapneumovirus, podem causar uma doenqa 
respiratoria inferior grave em crianqas comprometidas imunolo- 
gica ou anatomicamente. 

Nao ha evidencias de que se possa conseguir alivio sinto- 
matico em crianqas com anti-histaminicos orais, desconges- 
tionantes, ou supressores da tosse. Descongestionantes topicos 
propiciam uma melhora temporaria dos sintomas nasais. Nao 
se tem demonstrado que zinco e vitamina C tenham um papel 
preventivo ou terapeutico significante. 

Allander T et al.: Human bocavirus and acute wheezing in children. 

Clin Infect Dis 2007;44:904 [PMID: 17342639], 

Ampofo K et al.: Seasonal invasive pneumococcal disease in chil¬ 
dren: Role of preceding respiratory viral infection. Pediatrics 
2008;122:229 [PMID: 18676537], 

Regamey N et al.: Viral etiology of acute respiratory infections with 
cough in infancy: A community-based birth cohort study. Ped 
Infect Dis J 2008;27:100 [PMID: 18174876], 

Ruohola A et al.: Viral etiology of common cold in children, Finland. 

Emerg Infect Dis 2009;15:344 [PMID: 19193292], 

Sutter Al et al.: Antihistamines for the common cold. Cochrane Data¬ 
base Syst Rev 2003;(3)CD001267 [PMID: 12917904], 

Taverner D et al.:Nasal decongestants for the common cold. Cochrane 
Database Syst Rev 2007;(1) CD001953 [PMID: 17253470], 


INFECCOES POR ADENOVIRUS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Sindromes multiplas, dependendo do tipo de adenovirus. 

► Infeccoes de vias respiratorias superiores; a mais no- 
tavel e faringite intensa com tonsilite e adenopatia 
cervical. 

► Conjuntivite. 

► Pneumonia. 

► Adenovirus entericos podem causar doencas diarreicas 
leves. 

► Diagnostic definitivo por deteccao de antigeno, PCR, ou 
cultura. 


Ha mais de 50 tipos de adenovirus, que sao responsaveis por 
5-10% de todas as doenqas respiratorias de crianqas, em geral 
faringite ou traqueite, mas, ocasionalmente, pneumonia. As 
infecqoes por adenovirus sao comuns no inicio da vida. Os 
adenovirus entericos sao uma causa importante de diarreia na 
infancia. A doenqa respiratoria epidemica ocorre no inverno 
e na primavera, especialmente em ambientes fechados, como 
creches e instituiqoes. Devido a infecqao latente em tecido lin- 
foide, a eliminaqao assintomatica a partir do trato respiratorio 
ou intestinal e comum. 
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Sindromes especificas por adenovirus 

A. Faringite 

A faringite e a doenqa por adenovirus mais frequente em crian- 
tpas. Febre e adenopatia sao comuns. A tonsilite pode ser ex- 
sudativa. A rinite e uma enfermidade sistemica semelhante a 
influenza podem estar presentes. Laringotraqueite ou bronquite 
podem acompanhar a faringite. 

B. Febre faringoconjuntival 

A conjuntivite pode ocorrer isoladamente e ser prolongada, 
porem, com mais frequencia, esta associada a adenopatia pre- 
auricular, febre, faringite e adenopatia cervical. Sensaijao de 
corpo estranho e outros sintomas duram menos de uma semana. 
Sintomas respiratorios inferiores sao incomuns. 

C. Ceratoconjuntivite epidemica 

Os sintomas sao conjuntivite intensa com ceratite pontilhada e, 
ocasionalmente, dificuldade visual. Uma sensaijao de corpo es¬ 
tranho, fotofobia e edema de conjuntivas e palpebras sao caracte- 
risticas. Adenopatia pre-auricular e hemorragia subconjuntival 
sao comuns. 

D. Pneumonia 

Pneumonia grave pode ocorrer em todas as idades. Ela e espe- 
cialmente comum em criam^as pequenas (idade < 3 anos). As ra- 
diografias de torax mostram infiltrados bilaterais peribronquicos 
e esparsos, com aspecto de vidro moido nos lobos inferiores. Os 
sintomas persistem por 2-4 semanas. A pneumonia por adeno¬ 
virus pode ser necrosante e causar dano pulmonar permanente, 
especialmente bronquiectasia. Uma sindrome semelhante a co- 
queluche, com tosse tipica e linfocitose, pode ocorrer na infecijao 
do trato respiratorio inferior. Uma nova variante do adenovi¬ 
rus sorotipo 14 pode causar pneumonia incomumente grave, as 
vezes fatal, em crian<;as e adultos. 

E. Exantema 

Um exantema morbiliforme difuso (raramente com petequias) 
semelhante a sarampo, rubeola, ou roseola, pode estar presente. 
Manchas de Koplik estao ausentes. 

F. Diarreia 

Adenovirus entericos (tipos 40 e 41) causam 3-5% dos casos de 
diarreia de curta dura^ao em criamjas afebris. 

G. Linfadenite mesenterica 

Febre e dor abdominal podem simular apendicite; a faringite fre- 
quentemente esta associada. Adenopatia induzida por adenovi¬ 
rus pode ser um fator na apendicite e intussuscepijao. 

H. Outras sindromes 

Pacientes imunodeficientes, inclusive neonatos, podem de- 
senvolver infectpoes pulmonares ou gastrintestinais graves ou 


fatais, ou doemja multissistemica. Outras complicates raras 
incluem encefalite, hepatite e miocardite. Adenovirus tern sido 
implicados na sindrome de miocardiopatia idiopatica. Cistite 
hemorragica pode ser um problema serio em criantpas imuno¬ 
deficientes. 

Estudos laboratoriais e diagnostics 

O diagnostico pode ser feito por cultura convencional de espe- 
cimes de conjuntivas, secretes respiratorias, ou fezes, mas sao 
necessarios varios dias a semanas. Cultura viral usando tecnica 
de cultura rapida com reagentes imunodiagnosticos detecta o 
virus em 48 h. A infec<;ao por adenovirus tambem pode ser 
diagnosticada usando-se estes reagentes diretamente em secre¬ 
tes respiratorias. Isto e mais rapido, mas menos sensivel, do 
que os metodos de cultura. A PCR e um metodo diagnostico 
importante, relativamente rapido e sensivel, para infecijoes 
por adenovirus. Os testes de ensaio imunoabsorvente ligado 
a enzima (Elisa) detectam rapidamente adenovirus em espe- 
cimes diarreicos. As infec^oes respiratorias por adenovirus 
podem ser detectadas retrospectivamente pela compara^ao 
de soros agudo e convalescente, mas isto nao e util durante a 
doen<;a aguda. 

Tratamento 

Nao ha tratamento especifico para infecqoes por adenovirus. 
Imunoglobulina intravenosa (IVIG) pode ser tentada em pa¬ 
cientes imunocomprometidos com pneumonia grave. Ha relatos 
casuais de tratamento bem-sucedido de pacientes imunocom¬ 
prometidos com ribavirina ou cidofovir, mas somente o cidofo- 
vir inibe o adenovirus in vitro. 

Castro-Rodriguez JA et al.: Adenovirus pneumonia in infants and 
factors for developing bronchiolitis obliterans. Pediatr Pulmonol 
2006;41:947 [PMID: 16871594], 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Acute respira¬ 
tory disease associated with adenovirus serotype 14—four states, 
2006-2007.MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2007;56:1181 [PMID: 
18004235], 

Marcos MA et al.: Viral pneumonia. Curr Opin Infect Dis 
2009;22:143 [PMID: 19276881], 


INFLUENZA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Febre, tosse, faringite, mal-estar geral, congestao. 

► Pneumonia. 

► Encefalite. 

► Sazonal: do fim do outono ao meio da primavera. 

► Deteccao do virus, antigenos virais, ou acido nucleico, em 
secrecoes respiratorias. 
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As infecqoes sintomaticas sao comuns em crianqas, porque lhes 
falta experiencia imune com os virus da influenza. As taxas de 
infecqao em crianqas sao maiores que em adultos, e isto e impor- 
tante no inicio dos surtos comunitarios. As epidemias ocorrem no 
outono e inverno. Tres tipos principals de virus da influenza (A/ 
H1N1, A/H3N2, B) causam a maioria das epidemias humanas, 
com a variaqao antigenica assegurando um suprimento de hospe- 
deiros suscetiveis de todas as idades. Em anos recentes, a influenza 
aviaria A/H5N1 tern causado surtos isolados em humanos na Asia, 
associados a taxas altas de hospitalizaqao e morte. Uma influenza 
de origem suina, A/H IN 1, iniciou uma pandemia humana na pri- 
mavera de 2009. Quase 50 milhoes de americanos foram infecta- 
dos com este virus em 2009. As doenqas causadas por este virus 
tendem a ser mais graves em crianqas maiores e adultos jovens. 
Alem disso, as taxas de hospitalizaqao e morte sao mais elevadas 
que o observado tipicamente com a influenza sazonal. 

Achados ch'nicos 

A disseminaqao da influenza ocorre por meio de secreqoes 
respiratorias veiculadas pelo ar. O periodo de incubaqao e de 
2-7 dias. 

A. Sinais e sintomas 

A infec^ao por influenza em crianqas maiores e adultos produz 
uma sindrome caracteristica de inicio subito de febre alta, mial- 
gia intensa, cefaleia e calafrios. Estes sintomas ofuscam a coriza, 
faringite e tosse associadas. Geralmente estao ausentes exantema, 
conjuntivite associada, adenopatia, faringite exsudativa e enterite 
com desidrataqao. Febre, diarreia, vomitos e dor abdominal sao 
comuns em crianqas menores. Os lactentes podem desenvolver 
uma enfermidade semelhante a sepse e apneia. O exame do torax 
em geral nao e notavel. Achados clinicos incomuns incluem crupe 
(mais grave com influenza tipo A), exacerbaijao de asma, miosite 
(especialmente de musculos da panturrilha), miocardite, paroti- 
dite, encefalopatia (diferente da sindrome de Reye), nefrite e exan¬ 
tema maculopapular transitorio. A doenqa aguda dura 2-5 dias. 
Tosse e fadiga podem durar varias semanas. A eliminaqao de virus 
pode persistir por varias semanas em crianqas pequenas. 

B. Achados laboratoriais 

A contagem de leucocitos e normal ou baixa, com desvio varia- 
vel. Infecqoes por influenza podem ser mais dificeis de reconhe- 
cer em crian 9 as do que em adultos, mesmo durante epidemias, e, 
portanto, um teste laboratorial especifico e altamente recomen- 
dado. O virus pode ser encontrado em secreqoes respiratorias 
por Colorado direta de anticorpos fluorescentes de celulas epite- 
liais da nasofaringe, Elisa, imunoensaio optico (OIA) e PCR. Ele 
tambem pode ser cultivado dentro de 3-7 dias a partir de swabs 
de faringe ou lavados de garganta. Muitos laboratories usam a 
tecnica de cultura rapida centrifugando especimes sobre cama- 
das de celulas cultivadas, detectando o antigeno viral depois de 
48 h. Outros liquidos ou tecidos corporais (exceto pulmao) rara- 
mente geram o virus em cultura, sendo testados mais apropria- 
damente por PCR, a qual, devido a sua alta sensibilidade, pode 
aumentar a deteeqao de influenza em especimes respiratorios. 


Um diagnostico tardio pode ser feito com sorologia pareada, 
usando-se ensaios de inibi<;ao de hemaglutinaqao. 

C. Estudos de imagem 

A radiografia de torax e inespecifica; ela pode mostrar hiperae- 
raijao, espessamento peribronquico, infiltrados intersticiais difu- 
sos, ou broncopneumonia em casos graves. Os ganglios hilares 
nao estao aumentados. Derrame pleural e raro na influenza nao 
complicada. 

Diagnostico diferencial 

Os seguintes podem ser considerados: todos os outros virus res¬ 
piratorios, Mycoplasma pneumoniae ou Chlamydia pneumoniae 
(periodo de incubaqao mais longo, doenqa prolongada), faringite 
estreptococica (exsudato ou petequias na faringe, adenite, sem 
tosse), sepse bacteriana (pode ocorrer exantema petequial ou 
purpurico), sindrome do choque toxico (exantema, hipotensao) 
e infecqoes por riquetsias (exantema, estaqao diferente, exposi- 
9 ao a insetos). Febre alta, a natureza de doen 9 a precedente ou 
concomitante em membros da familia e a presen 9 a de influenza 
na comunidade sao aspectos diferenciais das infec 9 oes por pa¬ 
rainfluenza ou VSR. 

Complicacoes e sequelas 

Sintomas do trato respiratorio inferior sao mais comuns em 
crian 9 as com menos de 5 anos de idade. As taxas de hospitaliza- 
9 ao sao mais altas em crian 9 as com menos de 2 anos. A influenza 
pode causar crupe nestas criampas. Infec 9 oes bacterianas secun- 
darias (classicamente estafilococicas) da orelha media, seios pa- 
ranasais, ou pulmoes (o pneumococo foi comum na pandemia 
H1N1 de origem suina de 2009) sao as mais comuns. Das in- 
fec 9 oes virais que precedem a sindrome de Reye, a varicela e a 
influenza (geralmente tipo B) sao as mais notaveis. Durante um 
surto de influenza , crianqas enfermas que desenvolvam vomitos 
protraidos ou comportamento irracional devem ser avaliadas 
para sindrome de Reye. A influenza tambem pode causar ence- 
falite viral ou pos-viral, com sintomas cerebrais muito mais pro- 
eminentes que aqueles da infeeqao respiratoria acompanhante. 
Embora a miosite seja leve e se resolva rapidamente, rabdomio- 
lise grave e insuficiencia renal tem sido relatadas. 

Crianqas com doenqa subjacente cardiorrespiratoria, meta- 
bolica, neuromuscular ou imunossupressiva podem desenvolver 
pneumonia viral grave. 

► Prevencao 

A vacina de influenza inativada e moderadamente protetora em 
crianqas maiores (ver Capitulo 9). Uma nova vacina viva atenu- 
ada contra influenza (FluMist) e significativamente mais eficaz 
em crianqas e e recomendada hoje para crianqas imunocompe- 
tentes com 2 anos de idade ou mais. E recomendado, atualmente, 
que todas as crianqas de 6 meses a 18 anos de idade sejam imu- 
nizadas, e que duas doses sejam administradas durante o pri- 
meiro ano de imunizaqao. O corpo clinico e membros da familia 
devem ser vacinados para a proteqao de pacientes de alto risco. 
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A resistencia disseminada a adamantanes da influenza sazonal A 
H3N2 e da influenza pandemica A H1N1/2009, bem como a re¬ 
sistencia da influenza sazonal A H1N1 ao oseltamivir complicam 
a quimioprofilaxia. O zanamivir (inalaqoes diarias de 10 mg) 
pode ser usado em criantjas com mais de 5 anos de idade, co- 
brindo os virus de influenza , tanto pandemicos como sazonais. 
Alternativamente, rimantadina ou amantadina (1-9 anos 6,6 mg/ 
kg em duas doses, ou uma dose unica diaria; >10 anos 200 mg 
em duas doses ou dose unica diaria) pode ser usada em com- 
binaqao com oseltamivir (criantjas < 15 kg, 30 mg diariamente; 
aquelas com 15-23 kg, 45 mg diariamente; 23-40 kg, 60 mg dia¬ 
riamente; e aquelas > 40 kg, 75 mg diariamente). Para profilaxia 
em surto, a terapia deve ser mantida por duas semanas ou mais 
e por uma semana depois que o ultimo caso de influenza seja 
diagnosticado. A quimioprofilaxia deve ser considerada durante 
uma epidemia para crianqas de alto risco que nao podem ser 
imunizadas, ou que ainda nao desenvolveram imunidade (cerca 
de seis semanas depois da vacinaqao primaria, ou duas semanas 
depois de uma dose de reforqo). 

Tratamento e prognostic*) 

O tratamento consiste em suporte geral e manejo das complicaqoes 
pulmonares, especialmente superinfecqoes bacterianas. Os antivi- 
rais tern algum beneficio contra influenza sazonal em hospedeiros 
imunocompetentes, se iniciados dentro de 48 h apos o initio dos 
sintomas. A duraqao do tratamento e de cinco dias, e as doses sao o 
dobro daquelas usadas para profilaxia (ver anteriormente). Os an- 
tivirais sao recomendados para todas as crianqas com influenza A 
H1N1/2009 pandemica. Os estudos em pacientes com transplantes 
de pulmao indicam que o oseltamivir pode ser util para o trata¬ 
mento de influenza nesta populaqao imunocomprometida. 

A recuperatjao geralmente e completa, a menos que tenha 
ocorrido dano pulmonar ou neurologico grave. Casos fatais ocor- 
rem em criantjas imunodeficientes ou com defeitos anatomicos. 

A efetividade do tratamento ou da profilaxia da influenza 
em criantjas reduz acentuadamente a incidencia de otite media 
aguda e o uso de antibioticos, durante a estaqao de influenza. 

Fiore A et al.: Prevention and control of influenza. Recommendations 
of the Advisory Committee on Immunization Practices (ACIP). 
MMWRRecomm Rep 2009;58:1-52 [PMID: 12755288.] 

Jain S et al.: Hospitalized patients with 2009 H1N1 influenza in 
the United States, April-June 2009. N Engl J Med 2009;361: 
1935 [PMID: 19815859], 

PARAINFLUENZA (CRUPE) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Febre, congestao nasal, dor de garganta, tosse. 

► Crupe. 

► Deteccao do virus vivo, antlgenos, ou acido nucleico em 
secrecoes respiratorias. 


Os virus parainfluenza (tipos 1-4) sao a causa mais importante 
de crupe. A maioria dos lactentes e infectada pelo tipo 3 dentro 
dos primeiros 3 anos de vida, com frequencia no primeiro ano. O 
tipo 3 aparece anualmente, com um pico na primavera ou verao. 
A infectjao com os tipos 1 e 2 e experimentada gradualmente 
durante os primeiros 5 anos de vida, em geral durante surtos 
no outono; a maioria das infecqoes primarias e sintomatica e, 
frequentemente, envolve o trato respiratorio inferior. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

As doenqas clinicas incluem infecqao respiratoria superior febril 
(especialmente em crianqas mais velhas com reexposiqao), larin- 
gite, traqueobronquite, crupe e bronquiolite (segunda causa mais 
comum depois do VSR). A incidencia relativa destas manifesta- 
qoes e especifica por tipo. Os virus parainfluenza (especialmente 
o tipo 1) causam 65% dos casos de crupe em crianqas pequenas, 
25% de traqueobronquite, e 50%, de laringite. O crupe e carac- 
terizado por uma tosse em latido (“tosse de cachorro”), estridor 
inspiratorio (especialmente quando ha agitaqao) e rouquidao. O 
parainfluenza tipo 2 tern maior probabilidade de causar bron¬ 
quiolite. Os virus parainfluenza podem causar pneumonia em 
lactentes e criantjas imunodeficientes, provocando uma mor- 
talidade particularmente alta em receptores de celulas-tronco. 
O initio e agudo. A maioria das crianqas esta afebril. Sintomas 
de infectjao do trato respiratorio superior frequentemente acom- 
panham o crupe. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico se baseia frequentemente em achados clinicos. 
Estes virus podem ser identificados por tecnicas de cultura con¬ 
ventional ou rapida (48 h), por imunofluorescencia direta sobre 
celulas epiteliais nasofaringianas em secrecoes respiratorias 
(< 3 h), ou por PCR (< 48 h). 

Diagnostico diferencial 

Os sintomas respiratorios induzidos por parainfluenza sao di- 
ffceis de distinguir daqueles causados por outros virus respira¬ 
torios. O crupe viral deve ser distinguido da epiglotite causada 
por Haemophilus influenzae (initio abrupto, toxemia e febre alta, 
sialorreia, dispneia, pouca tosse, desvio para esquerda no leuco- 
grama e historia de imunizaqao inadequada). 

Tratamento 

Nenhuma terapia especifica ou vacina esta disponivel. O manejo 
do crupe e discutido no Capitulo 18. A ribavirina e ativa in vitro 
e tern sido usada em criamjas imunocomprometidas, mas sua 
eficacia nao esta comprovada. 

Cherry JD: Croup. N Engl J Med 2008;358:384 [PMID: 18216359]. 

Fry AM et al.: Seasonal trends of human parainfluenza viral infections: 
United States, 1990-2004. Clin Infect Dis 2006;43:1016 [PMID: 
16983614], 
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DOENCA POR VIRUS SINCICIAL RESPIRATORIO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Sibilos difusos e taquipneia subsequentes a sintomas respi- 
ratorios superiores em um lactente (bronquiolite). 

► Epidemias no final do outono ao infcio da primavera (pico 
em janeiro-fevereiro).* 

► Hiperinsuflacao na radiografia do torax. 

► Deteccao do antigeno VSR em secrecoes nasais. 


Consideracoes gerais 

O VSR e a causa mais importante de doenqa do trato respiratorio 
inferior em crian^as pequenas, sendo responsavel por mais de 70% 
dos casos de bronquiolite e 40% dos casos de pneumonia. Surtos 
ocorrem anualmente, e as taxas de ataque sao muito altas; 60% das 
crianqas sao infectadas no primeiro ano de vida, e 90%, pela idade 
de 2 anos. Durante a estaqao de pico (tempo frio nos climas tempe- 
rados), o diagnostico clinico da infecqao por VSR em lactentes com 
bronquiolite e tao preciso quanto a maioria dos exames de laborato- 
rio. Apesar da presenqa de anticorpo no soro, a reinfec^ao e comum. 
Genotipos distintos predominam em uma comunidade. A mudanqa 
anual na prevalencia desses genotipos e uma explica^ao parcial para 
a reinfec^ao. Contudo, a reinfecqao geralmente causa apenas sinto¬ 
mas respiratorios superiores em crian^as anatomicamente normais. 
Nenhuma vacina esta disponivel. Os pacientes imunossuprimidos 
podem desenvolver pneumonia progressiva grave. Crianqas com 
miocardiopatia congenita com aumento do fluxo sanguineo pulmo- 
nar, crianqas com doenqa pulmonar cronica (p. ex., fibrose cistica) 
e lactentes prematures com idade inferior a 6 meses tambem estao 
em risco mais alto para doenca grave. 

► Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os sintomas iniciais sao aqueles de infeccao de vias respiratorias 
superiores. Febre baixa pode estar presente. A doenca classica e 
a bronquiolite, caracterizada por sibilos difusos, febre variavel, 
tosse, taquipneia, dificuldade de alimentacpao e, nos casos gra¬ 
ves, cianose. Hiperinsuflacao, estertores crepitantes, expiraqao 
prolongada, sibilos e retraces estao presentes. O figado e o baqo 
podem estar palpaveis em razao da hiperinsuflacao pulmonar, 
mas nao estao aumentados. A doenca, em geral, dura 3-7 dias em 
crianqas previamente sadias. A febre esta presente por 2-4 dias; 
ela nao se correlaciona com os sintomas pulmonares e pode estar 
ausente durante o auge do comprometimento pulmonar. 

Apneia pode ser a manifestaqao de apresentacao, especial- 
mente em lactentes prematures, nos primeiros meses de vida; 
em geral, ela regride depois de poucos dias, sendo substituida 
pelos sinais obvios de bronquiolite. Nenhuma explicacao para a 
apneia tem sido encontrada. 

* N. de T. Estes dados sazonais sao pertinentes aos EUA. 


A infeccao por VSR em anos subsequentes tem maior pro- 
babilidade de causar traqueobronquite, ou infeccao das vias 
respiratorias superiores. As exceqoes sao as crianqas imuno- 
comprometidas e aquelas com doen^as pulmonares cronicas 
ou miocardiopatias graves, que podem ter infeccoes primarias 
especialmente graves ou prolongadas, e estao sujeitas a ataques 
adicionais de pneumonite grave. 

B. Achados laboratoriais 

A detecqao rapida de antigeno VSR em secrecoes nasais ou pul¬ 
monares por coloracao de anticorpos fluorescentes ou Elisa re- 
quer apenas algumas horas e e mais de 90% sensivel e especifica. 
Metodos de cultura rapida de tecidos levam 48 h e tem sensibi- 
lidade comparavel. 

C. Estudos de imagem 

Hiperinsuflacao difusa e espessamento peribronquico sao mais 
comuns; atelectasia e infiltrados esparsos tambem ocorrem em 
infeccoes nao complicadas, mas derrames pleurais sao raros. 
Consolidacao (geralmente subsegmentar) ocorre em 25% das 
criancas com doenca do trato respiratorio inferior. 

Diagnostico diferencial 

Embora quase todos os casos de bronquiolite durante uma epi- 
demia sejam causados por VSR, outros virus, inclusive parain¬ 
fluenza, rinovfrus e, especialmente, metapneumovirus humano, 
nao podem ser excluidos. Infeccoes mistas com outros virus, cla- 
midias, ou bacterias podem ocorrer. Os sibilos podem ser cau¬ 
sados por asma, um corpo estranho ou outra obstrucao de vias 
respiratorias. A infeccao por VSR pode se assemelhar bastante 
com a pneumonite por clamidia, quando estertores crepitantes 
finos estao presentes e a febre e os sibilos nao sao proeminentes. 
As duas tambem podem coexistir. A fibrose cistica pode se pa- 
recer com infeccao por VSR; uma historia familiar positiva, ou 
retardo do crescimento associado a hiponatremia ou hipoalbu- 
minemia, deve indicar um teste de cloreto no suor. A coqueluche 
tambem deve ser considerada neste grupo etario, especialmente 
se a tosse for proeminente e o lactente tiver menos de 6 meses 
de idade. Uma leucocitose acentuada deve sugerir superinfeccao 
bacteriana (neutrofilia) ou coqueluche (linfocitose). 

Complicacoes 

O VSR comumente infecta a orelha media. A otite media sin- 
tomatica e mais provavel quando esta presente uma infeccao 
bacteriana secundaria (geralmente por pneumococos ou H. 
influenzae). Esta e a complicacao mais comum (10-20%). A 
pneumonia bacteriana complica apenas 0,5-1% dos pacien¬ 
tes hospitalizados. Exacerbacoes subitas da febre e leucocitose 
devem sugerir infeccao bacteriana. Insuficiencia respiratoria 
ou apneia pode requerer ventilacao mecanica, mas ocorre em 
menos de 2% dos lactentes a termo hospitalizados previamente 
sadios. Insuficiencia cardiaca pode ocorrer como uma compli¬ 
cacao de doenca pulmonar ou miocardite. O VSR comumente 
causa exacerbacoes de asma. A infeccao hospitalar por VSR e tao 
comum durante surtos que a hospitalizacao ou cirurgia eletiva, 
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especialmente para aqueles com doenqa subjacente, deve ser 
adiada. Programas hospitalares bem traqados para prevenir pro- 
pagaqao nosocomial sao imperatives (ver a proxima seqao). 

Prevencao e tratamento 

As crianqas que estao com muita hipoxia, ou que nao podem se 
alimentar em razao de dificuldade respiratoria devem ser inter- 
nadas e receber oxigenio umidificado e alimentaqoes por sonda 
ou intravenosas. Antibioticos, descongestionantes e expectoran- 
tes nao tem valor nas infecqoes rotineiras. As crianqas infectadas 
com VSR devem ser mantidas em isolamento respiratorio. Agru- 
par em uma mesma area os lactentes enfermos em isolamento 
respiratorio durante a estaqao pico (com ou sem tentativas diag- 
nosticas rapidas) e enfatizar boa lavagem de maos podem redu- 
zir muito a transmissao nosocomial. 

A utilidade da terapia com broncodilatador isolado nao tem 
sido demonstrada consistentemente. Com frequencia, uma ten- 
tativa com terapia por broncodilatador e feita para determinar a 
resposta, sendo, subsequentemente, interrompida se nao houver 
melhora. As vezes, a epinefrina racemica funciona quando o al¬ 
buterol falha. O uso de corticosteroides tambem e controvertido. 
Uma metanalise de numerosos estudos de terapia corticosteroide 
indicou um efeito significante sobre a permanencia em hospital, 
especialmente naqueles mais enfermos ao tempo do tratamento, 
mas o uso de uma dose unica de corticosteroide nao teve efeito 
duradouro sobre o estado respiratorio e nao preveniu a hospita- 
lizaqao. O uso combinado de epinefrina racemica e cinco dias de 
dexametasona oral reduz significativamente a hospitalizaqao. 

A ribavirina e a unica terapia antiviral licenciada usada para in- 
feeqao por VSR. Ela e dada em aerossol continuo. E usada raramente 
em lactentes sem defeitos anatomicos ou imunes significantes. No 
maximo, ha um efeito muito modesto sobre a gravidade da doenqa 
em lactentes imunocompetentes sem anormalidade anatomica sub¬ 
jacente. Mesmo em lactentes de alto risco, a resposta clinica a terapia 
com ribavirina nao foi demonstrada em varios estudos. Nao obs¬ 
tante, a ribavirina e usada algumas vezes em crianqas gravemente 
enfermas, que sao imunologica ou anatomicamente comprometi- 
das, e naquelas com doenqa cardiaca grave. 

A administraqao intramuscular mensal de anticorpo mono¬ 
clonal VSR humanizado e recomendada atualmente para prevenir 
doenqa grave em pacientes selecionados de alto risco durante perio- 
dos epidemicos. A administraqao mensal deve ser considerada du¬ 
rante a estaqao de VSR para crianqas de alto risco, conforme descrito 
no Capitulo 9. O uso de imunizaqao passiva para crianqas imuno- 
comprometidas e logico, mas nao estabelecido. O anticorpo VSR 
nao e efetivo para o tratamento de infeeqao estabelecida. 

Prognostico 

Embora a bronquiolite leve nao produza problemas de longa dura- 
qao, 30-40% dos pacientes hospitalizados com esta infeeqao terao 
sibilancia mais tarde na infancia, e a infeeqao por VSR em lacten¬ 
tes pode ser um precursor importante da asma. Doenqa pulmonar 
restritiva cronica e bronquiolite obliterante sao sequelas raras. 

Corneli HM et al.: A multicenter, randomized, controlled trial of de- 

xamethasone for bronchiolitis. N Eng J Med 2007;357:331 [PMID: 

17652648], 


Hall CB et al.: The burden of respiratory syncytial virus infection in 
young children. N Engl J Med 2009;360:588 [PMID: 19196675]. 
Plint AC et al.: Epinephrine and dexamethasone in children with 
bronchiolitis. N Engl J Med 2009;360:2079 [PMID: 19439742], 
Simoes EA et al.: Palivizumab prophylaxis, respiratory syncytial virus, 
and subsequent recurrent wheezing. J Pediatr 2007;151:34 [PMID: 
17586188], 

INFECCAO POR METAPNEUMOVIRUS HUMANO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Tosse, coriza, dor de garganta. 

► Bronquiolite. 

► Deteccao de antigenos virais ou acido nucleico em secre- 
coes respiratorias. 


Consideracoes gerais 

O metapneumovlrus humano (MPVh) e um agente comum 
de infec^oes do trato respiratorio, que e muito semelhante ao 
VSR em caracterlsticas epidemiologicas e cllnicas. Da mesma 
forma que VSR, parainfluenza, caxumba e sarampo, o MPVh 
pertence a famflia paramixovlrus. Os seres humanos constituem 
seu unico reservatorio conhecido. Pesquisas soroepidemiologi- 
cas indicam que o virus tem distribuiqao mundial. Mais de 90% 
das crianqas contraem infeeqao por MPVh pela idade de 5 anos, 
tipicamente durante surtos do fim do outono ao inlcio da prima- 
vera. O MPVh e responsavel por 15-25% dos casos de bronquio¬ 
lite e pneumonia em crian^as com menos de 2 anos. As crianqas 
mais velhas e os adultos tambem podem desenvolver infeeqao 
sintomatica. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os sintomas mais comuns sao febre, tosse, rinorreia e dor de gar¬ 
ganta. Bronquiolite e pneumonia ocorrem em 40-70% das crianqas 
que adquirem MPVh antes da idade de 2 anos. A infeeqao assin- 
tomatica e incomum. Outras manifestaqoes incluem otite, conjun- 
tivite, diarreia e mialgia. Sibilancia aguda tem sido associada ao 
MPVh em crianqas de todas as idades, levantando a possibilidade 
de que este virus, como o VSR, possa ser um gatilho para doenqa 
reativa das vias respiratorias. Infecqao dupla com MPVh e VSR, 
ou outros virus respiratorios, parece ser uma ocorrencia comum, 
podendo aumentar a morbidade e a mortalidade. 

B. Achados laboratoriais 

O virus tem um tropismo muito seletivo para cultura em tecidos, 
o que explica seu descobrimento tardio apesar de sua presenqa 
em especimes arquivados de meados do seculo XX. O metodo 
diagnostico preferido e a PCR realizada em especimes respira¬ 
torios. A cultura rapida em frasco de concha e uma alternativa 
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aceitavel, embora menos sensivel. Testes de anticorpos estao dis- 
poniveis, mas sao utilizados mais apropriadamente para estudos 
epidemiologicos. 

C. Estudos de imagem 

A infecqao do trato respiratorio inferior mostra, frequentemente, 
hiperinsuflaijao e pneumonite esparsa nas radiografias de torax. 

Tratamento e prognostico 

Nenhuma terapia antiviral esta disponivel para tratar MPVh. A ri- 
bavirina tem atividade in vitro contra o MPVh, mas nao ha dados 
para sustentar seu valor terapeutico. As crianqas com doen 9 a do 
trato respiratorio inferior podem precisar de hospitalizaqao e su- 
porte de ventila^ao, mas menos frequentemente que na bronquio- 
lite associada ao VSR. A duraqao da hospitalizaqao na infecqao por 
MPVh tipicamente e mais curta que na por VSR. 

Barenfanger J et al.: Prevalence of human metapneumovirus in cen¬ 
tral Illinois in patients thought to have respiratory viral infections. 

J Clin Microbiol 2008;46:1489 


INFECCOES POR ENTEROVIRUS _ 

FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Doenca febril aguda com cefaleia e dor de garganta. 

► Epidemias verao/outono 

► Outros aspectos comuns: exantema, faringite nao exsudativa. 

► Causa comum de meningite asseptica. 

► Complicacoes: miocardite, lesao neurologica, doencas po- 
tencialmente fatais em recem-nascidos. 


Os enterovirus sao uma causa importante de doenqa em crian- 
qas pequenas. Os multiplos tipos tem componentes internos e 
externos similares, produzindo sindromes identicas. A multipli- 
cidade de tipos torna o desenvolvimento de vacinas impraticavel e 
tem dificultado o desenvolvimento da detecqao de antigenos e de 
testes sorologicos. Entretanto, sequencias de RNA e antigenos gru- 
pais comuns tem levado a testes diagnosticos para acido nucleico 
e proteinas virais. Um ensaio de PCR esta disponivel em muitos 
centros medicos, mas a cultura em tecido ainda e usada em alguns 
centres como um metodo diagnostico para ecovirus, poliovirus e 
virus coxsackie B. Embora as cultures possam se tornar positivas 
em 2-4 dias, a resposta relativamente rapida obtida com PCR faci- 
lita as decisoes clinicas, particularmente em casos de meningoen- 
cefalite e de doenca grave inexplicavel em neonatos. 

Os parechovirus sao um genero da familia picornavirus que 
eram anteriormente considerados enterovirus (ecovirus 22 e 23). 
Percebe-se agora que estes sao responsaveis por um numero sig¬ 
nificative de infecqoes pediatricas. Alguns dos 15 tipos de pare¬ 
chovirus infectam quase toda crian 9 a antes da idade de 2 anos; 
outros, antes da idade de 5 anos. 


A transmissao de enterovirus e fecal-oral, ou de secreqoes 
respiratorias superiores. Multiplos enterovirus circulam na co- 
munidade em qualquer tempo; surtos verao/outono sao comuns 
em climas temperados, mas infecqoes sao vistas durante todo o 
ano. Depois dos poliovirus, o virus coxsackie Beo mais viru- 
lento, seguido pelo ecovirus. Infecqoes neonatais neurologicas, 
cardiacas e avassaladoras sao as formas mais graves de doen 9 a. 

DOENCA FEBRIL AGUDA 

Acompanhado por sintomas respiratorios superiores ou entericos 
inespecificos, o inicio subito de febre e irritabilidade em lactentes ou 
crian 9 as pequenas frequentemente e de origem enteroviral, especial- 
mente no final do verao e no outono. Mais de 90% das infecqoes por 
enterovirus nao sao distintivas. As vezes, e visto um exantema pete- 
quial; mais frequentemente, uma erup 9 ao difusa maculopapular ou 
morbiliforme (com frequencia, proeminente em areas palmoplan- 
tares) ocorre no segundo para quarto dias de febre. A recupera 9 ao 
rapida e a regra. Mais de uma doenqa febril por enterovirus pode 
ocorrer no mesmo paciente em uma estaqao. O leucograma geral- 
mente e normal. Lactentes, em razao da febre e da irritabilidade, 
podem ser submetidos a uma avaliaqao para bacteriemia ou menin¬ 
gite e ser internados para afastar sepse. Aproximadamente a metade 
desses lactentes tem meningite asseptica. Nos meses de verao, uma 
infeeqao por enterovirus tem maior probabilidade de causar uma 
consulta medica aguda para febre do que o herpes-virus humano 
6 (HHV-6). A duraqao da doen 9 a e de 4-5 dias. 

Sawyer MH: Enterovirus infections: Diagnosis and treatment. Semin 
Pediatr Infect Dis 2002;13:40 [PMID: 12118843], 

Stalkup JR, Chilukuri S: Enterovirus infections: A review of clini¬ 
cal presentation, diagnosis, and treatment. Dermatol Clin 
2002;20:217 [PMID: 12120436], 

DOENCAS DO TRATO RESPIRATORIO 

1. Doenca febril com faringite 

Esta smdrome e mais comum em crianqas mais velhas, que se 
queixam de cefaleia, dor de garganta, mialgia e desconforto ab¬ 
dominal. A duraqao habitual e 3-4 dias. Vesiculas ou papulas 
podem ser vistas na faringe. Nao ha exsudato. Ocasionalmente, 
os enterovirus sao causa de crupe, bronquite, ou pneumonia. 
Eles tambem podem exacerbar a asma. 

2. Herpangina 

A herpangina e caracterizada por um inicio agudo de febre e 
vesiculas branco-acinzentadas na faringe posterior, que rapida- 
mente formam ulceras (< 20 em numero), dispostas, com fre¬ 
quencia, linearmente sobre o palato posterior, uvula e pilares 
tonsilares. Ulceras faucais bilaterais tambem podem ser vistas. 
Disfagia, vomitos, dor abdominal e anorexia tambem ocorrem, 
e, raramente, parotidite ou ulceras vaginais. Os sintomas desa- 
parecem em 4-5 dias. A forma epidemica e causada por uma 
variedade de virus coxsackie A; os virus coxsackie B e ecovirus 
causam casos esporadicos. 
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O diagnostico diferencial inclui gengivoestomatite por her¬ 
pes simples primario (as lilceras sao mais proeminentes na parte 
anterior da boca, e gengivite esta presente), estomatite aftosa (au- 
sencia de febre, episodios recorrentes, lesoes anteriores), trauma, 
doenqa mao, pe e boca (ver discussao adiante) e angina de 
Vincent (gengivite dolorosa espalhando-se a partir da linha da 
gengiva, doenqa dentaria subjacente). Se o enantema nao e per- 
cebido, uma tonsilite pode ser diagnosticada incorretamente. 

3. Faringite linfonodular aguda 

O virus coxsackie A10 tem sido associado a uma faringite febril 
caracterizada por papulas faringianas posteriores amarelo-esbran- 
quiqadas nao ulcerativas, com a mesma distribuiqao da herpan- 
gina. A duraqao e de 1-2 semanas; o tratamento e de suporte. 

4. Pleurodinia (doenca de Bornholm, 
mialgia epidemica) 

Causada por virus coxsackie B (forma epidemica), ou por muitos 
enterovirus nao polio (forma esporadica), a pleurodinia esta asso- 
ciada a um inicio abrupto de dor espasmodica uni ou bilateral, de 
intensidade variavel, sobre as costelas inferiores ou abdome superior. 
Os sintomas associados incluem cefaleia, febre, vomitos, mialgias e 
dor abdominal e no pescoqo. Os achados fisicos incluem febre, dor 
a palpaqao de musculos toracicos e, ocasionalmente, atrito pleural. 
A radiografia de torax e normal. Os exames hematologicos nao sao 
diagnosticos. A doen 9 a geralmente dura menos de uma semana. 

Esta e uma doenqa de musculos, mas o diagnostico diferen¬ 
cial inclui pneumonia bacteriana, derrame pleural bacteriano 
e tuberculoso, e infecqoes fungicas endemicas (todos excluidos 
radiograficamente e por ausculta), costocondrite (nao ha febre 
ou outros sintomas), e uma variedade de problemas abdominais, 
especialmente aqueles que causam irritaqao diafragmatica. 

Nao ha tratamento especifico. Agentes analgesicos potentes e 
enfaixamento do torax aliviam a dor. 

EXANTEMAS (INCLUSIVE DOENCA MAO, PE E BOCA) 

O exantema pode ser macular, maculopapular, urticariforme, 
escarlatiniforme, petequial ou vesicular. Um dos mais caracte- 
risticos e o da doenqa mao, pe e boca (causada por virus cox¬ 
sackie, especialmente tipos A5, A10 e A16), na qual vesiculas 
ou papulas avermelhadas sao encontradas na lingua, na mucosa 
oral, nas maos e nos pes. Frequentemente, elas aparecem perto 
das unhas e nos calcanhares. Febre associada, dor de garganta e 
mal-estar geral sao discretos. A erupijao pode aparecer quando a 
febre cede, simulando a roseola. 

Comprometimento cardi'aco 

Miocardite e pericardite podem ser causadas por numerosos en¬ 
terovirus nao polio, particularmente os virus coxsackie tipo B. 
Mais comumente, sintomas respiratorios superiores sao segui- 
dos por dor subesternal, dispneia e intolerancia ao exercicio. Um 
atrito pericardico ou galope podem ser detectados. A ecocardio- 
grafia definira disfumjao ventricular ou derrame pericardico, e 
o eletrocardiograma pode mostrar pericardite ou irritabilidade 
ventricular. A creatinofosfocinase pode estar elevada. A doenqa 


pode ser leve ou fatal; a maioria das crianqas se recupera com- 
pletamente. Em lactentes, outros orgaos podem ser envolvidos 
ao mesmo tempo; em pacientes mais velhos, a doenca cardiaca 
geralmente e a unica manifestaqao (ver Capitulo 19 para tera- 
pia). RNA enteroviral esta presente no tecido cardiaco em alguns 
casos de miocardiopatia dilatada ou miocardite; o significado 
deste achado e desconhecido. Epidemias de enterovirus 71, que 
ocorrem na Asia, assim como casos esporadicos nos EUA estao 
associados a disfunqao ventricular esquerda grave e edema pul- 
monar, subsequentes a manifestaqoes mucocutaneas tipicas de 
infecqao por enterovirus. O enterovirus 71 tambem pode causar 
doenqa neurologica grave isolada, ou doen 9 a neurologica em 
combina 9 ao com doen 9 a do miocardio. 

Chang LY: Enterovirus 71 in Taiwan. Pediatr Neonatol 2008; 
49:103 [PMID: 19054914). 

Chapman NM, Kim KS: Persistent coxsackievirus infection: Entero¬ 
virus persistence in chronic myocarditis and dilated cardiomyo¬ 
pathy. Curr Topics Microbiol Immunol 2008;323:275 [PMID: 
18357775). 

Infeccao neonatal grave 

Casos esporadicos e hospitalares em ber 9 ario de doen 9 a siste- 
mica grave por enterovirus ocorrem. As manifesta 9 oes clinicas 
incluem combina 9 oes de febre, exantema, pneumonite, encefa- 
lite, hepatite, gastrenterite, miocardite, pancreatite e miosite. Os 
lactentes, geralmente com menos de uma semana, podem ter 
aspecto de sepse, com cianose, dispneia e convulsoes. O diagnos¬ 
tico diferencial inclui infec 9 oes bacterianas e por herpes simples, 
enterocolite necrosante, outras causas de insuficiencia cardiaca 
ou hepatica e doen 9 as metabolicas. O diagnostico e sugerido 
pelo achado de pleocitose mononuclear no LCS, e confirmado 
pelo isolamento do virus, ou detec 9 ao do RNA viral, na urina, 
nas fezes, no LCS ou na faringe. A terapia e de suporte. IVIG e 
administrada frequentemente, mas seu valor e incerto. Anticor- 
pos maternos adquiridos passivamente podem proteger recem- 
nascidos da doenqa grave. Por este motivo, o trabalho de parto 
nao deve ser induzido em mulheres gravidas perto do termo que 
tenham suspeita de doen 9 a por enterovirus. Sabe-se agora que 
algumas destas infecqoes sao causadas por parechovirus. 

Tebruegge M, Curtis N: Enterovirus infections in neonates. Semin 
Fetal Noenatal Med 2009;14:222 [PMID: 19303380). 

DOENCAS DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL 
1. Poliomielite 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Imunizacao inadequada ou deficiencia imune subjacente. 

► Cefaleia, febre, fraqueza muscular. 

► Meningite asseptica. 

► Paralisia assimetrica, flacida; dor a palpacao e hiperestesia; 
sensibilidade intacta; atrofia tardia. 
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Consideracoes gerais 

A infect 0 por poliovirus e subclinica em 90-95% dos casos; ela 
causa doenija febril inespecifica em cerca de 5% dos casos, e me- 
ningite asseptica, com ou sem doen 9 a paralitica, em 1-3%. Em 
areas endemicas, a maioria das crianqas mais velhas e dos adultos 
e imune, em razao de infec^oes previas inaparentes. Casos espo- 
radicos nos EUA ocorrem em pacientes que viajam para paises 
estrangeiros, ou que entram em contato com visitantes de areas 
que tern surtos de poliovirus. Infecqao grave por poliovirus era 
uma complicaqao rara da VOP (vacina oral contra poliomielite), 
em consequencia de reversao do virus da vacina. A incidencia de 
poliomielite paralitica associada a vacina (PPAV) nos EUA foi de 
1:750.000 e 1:2.400.000 doses, para a primeira e a segunda dose 
da VOP, respectivamente. Embora rara, a PPAV tornou-se mais 
comum que a poliomielite de tipo selvagem nos EUA, na decada 
de 1980. Isto levou a uma modifica^ao do esquema de imuniza- 
^oes recomendado, substituindo-se a VOP pela vacina inativada 
contra poliomielite (VIP) (ver Capitulo 9). 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os sintomas iniciais sao febre, mialgia, dor de garganta e cefa- 
leia por 2-6 dias. Em menos de 10% das crianqas infectadas, va- 
rios dias livres de sintomas sao seguidos por febre recorrente e 
sinais de meningite asseptica: cefaleia, rigidez de nuca, rigidez 
espinal e nausea. Os casos leves regridem completamente. Em 
apenas 1-2% destas crianqas febre alta, mialgia intensa e ansie- 
dade prenunciam a progressao para perda de reflexos e paralisia 
flacida subsequente. A sensibilidade permanece intacta, embora 
hiperestesia da pele sobrejacente aos musculos paralisados seja 
comum e patognomonica. 

A paralisia geralmente e assimetrica. Os musculos proximais 
dos membros sao mais afetados que os distais, e o comprome- 
timento de membro inferior e mais comum que o superior. O 
envolvimento bulbar afeta a deglutiqao, a fala e a funqao cardior- 
respiratoria e e responsavel pela maioria dos obitos. Distensao 
da bexiga e obstipat° acentuada acompanham, caracteristica- 
mente, a paralisia de membro inferior. A paralisia geralmente 
e completa ao tempo em que a temperatura se normaliza. Com 
frequencia, a fraqueza regride de forma completa. A atrofia ge¬ 
ralmente e aparente em 4-8 semanas. A maior parte da melhora 
da paralisia muscular ocorre dentro de seis meses. 

B. Achados laboratoriais 

Em pacientes com sintomas meningeos, o LCS content ate varias 
centenas de leucocitos (principalmente linfocitos) por microli- 
tro; o nivel de glicose e normal e a concentrate de proteina esta 
discretamente elevada. O poliovirus e facil de crescer em cultura 
de celulas e pode ser diferenciado prontamente de outros ente¬ 
rovirus. Ele raramente e isolado do liquido cerebrospinal, mas 
com frequencia esta presente na garganta e nas fezes por varias 
semanas subsequentes a infect 0 - A sorologia pareada tambem 
e diagnostica. Estao disponiveis metodos laboratoriais para dife- 
renciar isolados selvagens dos atenuados vacinais. 


Diagnostico diferencial 

A meningite asseptica por poliovirus e indistinguivel daquela 
causada por outros virus. A doenqa paralitica nos EUA geral¬ 
mente se deve a enterovirus nao polio. A polio pode se asse- 
melhar a sindrome de Guillain-Barre (perda sensorial variavel, 
perda de fumjao simetrica; pleocitose minima, alta concen- 
traijao de proteina no liquido cerebrospinal), as polineurites 
(perda sensorial), a pseudoparalisia devido a problemas osseos 
ou articulares (p. ex., trauma, infecqoes), ao botulismo ou a 
paralisia por carrapato. 

Complicacoes e sequelas 

As complicates resultam de efeitos agudos e permanentes da 
paralisia. Mau funcionamento respiratorio, faringiano, vesical e 
intestinal engloba os problemas mais criticos. As mortes geral¬ 
mente sao por complicates originarias da disfunqao respirato- 
ria. Membros lesionados proximo ao tempo da infecqao, tal como 
por injet es intramusculares, uso anterior excessivo ou trauma 
tendem a ser os mais gravemente envolvidos e tern o prognostico 
pior para recupera^ao (paralisia de provoca^ao). Atrofia muscu¬ 
lar pos-poliomielite ocorre em 30-40% dos membros paralisados 
20-30 anos mais tarde, caracterizada por fraqueza crescente e 
fasciculates em membros previamente afetados, parcialmente 
recuperados. 

Tratamento e prognostico 

A terapia e de suporte. Repouso no leito, controle da febre e dor 
(a terapia por calor e util) e aten^ao cuidadosa com a progressao 
da fraqueza (particularmente de musculos respiratorios) sao im- 
portantes. Nenhuma injeqao intramuscular deve ser aplicada du¬ 
rante a fase aguda. Intubato ou traqueostomia para controle de 
secretes e sonda para drenagem vesical podem ser necessarias. 
O pleconaril, que e um farmaco antiviral ativo contra a maioria 
dos enterovirus, nao tem efeito sobre poliovirus. A paralisia pos- 
poliomielite e leve em cerca de 30% dos casos, permanente em 
15% e resulta em morte em 5-10%. A doen^a e pior em adultos e 
mulheres gravidas que em crianqas. 

2. Meningite viral nao polio 

Enterovirus nao polio causam mais de 80% dos casos de me¬ 
ningite asseptica em todas as idades. No verao e na primavera, 
podem ser vistos muitos casos associados a circulaqao de cepas 
neurotropicas. Surtos nosocomiais tambem ocorrem. 

Achados clinicos 

O periodo de incubaijao usual para enterovirus e 4-6 dias. Visto 
que muitas infec^oes por enterovirus sao subclinicas, ou nao as- 
sociadas a sintomas do SNC, uma historia de contato com um 
paciente com meningite e incomum. Os neonatos podem ad- 
quirir infecto pelo contato com sangue materno, secret es va_ 
ginais ou fezes ao nascer; ocasionalmente, a mae havia tido uma 
doemja febril logo antes do parto. 
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A. Sinais e sintomas 

A incidencia e muito maior em criancpas com menos de 1 ano 
de idade. O initio geralmente e agudo, com febre variavel, ir- 
ritabilidade acentuada e letargia, em lactentes. Crian 9 as mais 
velhas tambem descrevem cefaleia frontal, fotofobia e mialgia. 
Dor abdominal, diarreia e vomitos podem ocorrer. A incidencia 
de exantema varia com a cepa infectante. Se o exantema ocorrer, 
ele e visto geralmente depois de varios dias de doen 9 a e e difuso, 
macular ou maculopapular, ocasionalmente petequial, mas nao 
purpurico. Vesiculas na orofaringe e exantema em areas palmo- 
plantares sugerem um enterovirus. A fontanela anterior pode 
estar cheia. Meningismo pode estar presente. A doempa pode ser 
bifasica, com sinais e sintomas inespecificos precedendo aqueles 
relacionados ao SNC. Em crian 9 as mais velhas, e mais facil de- 
monstrar os sinais meningeos. Convulsoes sao incomuns, e acha- 
dos neurologicos focais, que sao raros, devem levar a pesquisa 
de uma causa alternativa. Encefalite franca, que e incomum em 
qualquer idade, ocorre com maior frequencia em neonatos. De- 
vido a frequencia geral de doen 9 a por enterovirus em crianqas, 
5-10% de todos os casos de encefalite de origem viral compro- 
vada sao causados por enterovirus. Os enterovirus tendem a cau- 
sar encefalite menos grave que outros agentes virais. Contudo, os 
parechovirus, que tem sido demonstrados recentemente como 
sendo uma causa significante de meningite asseptica, algumas 
vezes causam defeitos da substantia branca. 

Infec 9 oes por enterovirus 71, que contain com manifesta- 
9 oes mucocutaneas tipicas de enterovirus, podem ser compli- 
cadas por encefalite grave do tronco cerebral e paralisia flacida 
semelhante a polio. Surtos de enterovirus 70 tem resultado em 
conjuntivite hemorragica, juntamente com poliomielite parali¬ 
tica. Outros enterovirus nao polio causam casos esporadicos de 
fraqueza motora aguda semelhante a vista na infec 9 ao por po¬ 
liovirus. As crian 9 as com deficiencia imune congenita, especial- 
mente agamaglobulinemia, estao sujeitas a meningoencefalite 
cronica por enterovirus, que frequentemente e fatal ou associada 
a sequelas graves. 

B. Achados laboratoriais 

Os leucogramas sao inespecificos e, frequentemente, normais. A 
contagem de leucocitos no liquido cerebrospinal e de 100-1.000/ 
|TL. No initio da doen 9 a, as celulas polimorfonucleares predo¬ 
minant; um desvio para celulas mononucleares ocorre dentro de 
8-36 h. Em cerca de 95% dos casos, os parametros no liquido 
espinal incluem uma contagem total de leucocitos menor que 
3.000/ |LL, proteina de menos que 80 mg/dL e glicose mais de 60% 
dos valores do soro. Desvio marcante de qualquer destes achados 
deve estimular a considera 9 ao de outro diagnostico (ver se 9 ao 
seguinte). A sindrome de secre 9 ao inadequada do hormonio anti- 
diuretico pode ocorrer, mas e raro ser clinicamente significativa. 

A cultura do LCS pode gerar um enterovirus dentro de pou- 
cos dias (< 70%). Entretanto, a PCR para enterovirus e o metodo 
diagnostico mais util em muitos centros (sensibilidade > 90%) 
e pode dar uma resposta dentro de 24-48 h. Os parechovirus 
serao detectados pela maioria dos metodos de PCR, mas serao 
identificados como “enterovirus”. Virus podem ser detectados 
em LCS acelular. A detec 9 ao de um enterovirus na garganta ou 
nas fezes sugere, mas nao comprova, uma meningite enteroviral. 


Poliovirus da cepa da vacina presentes nas fezes de lactentes 
sendo avaliados para meningite asseptica (fora dos EUA) podem 
confundir o diagnostico, mas geralmente pode ser feita a distin- 
9 ao por caracteristicas do crescimento. 

C. Estudos de imagem 

Estudos de imagem do cerebro nao sao indicados frequente¬ 
mente; se feitos, em geral sao normais. Efusoes subdurais, infar- 
tos, edema, ou anormalidades focais estao ausentes, exceto pelo 
caso raro de encefalite focal. 

Diagnostico diferencial 

Os enterovirus constituem a causa principal de meningite as¬ 
septica, especialmente no verao e outono. Outros virus causais 
sao virus veiculados por mosquitos (flavivirus, buniavirus). 
Estes geralmente sao considerados durante uma investiga 9 ao de 
encefalite, mas muitos deles tem maior probabilidade de causar 
meningite isolada e devem ser pensados quando ocorrem aglo- 
merados ( clusters ) sazonais de casos de meningite viral. A infec- 
9 ao primaria por herpes simples pode causar meningite asseptica 
em adolescentes que tem uma infec 9 ao genital por herpes. Em 
neonatos, a meningoencefalite por herpes simples em fase initial 
pode simular a doen 9 a por enterovirus (ver a se 9 ao sobre Infec- 
9 oes por Elerpes-virus, adiante). Este e um diagnostico alterna¬ 
tive importante de se excluir, em razao da necessidade de terapia 
especifica urgente. O virus da coriomeningite linfocitaria causa 
meningite em crian 9 as em contato com roedores (animais de es- 
tima 9 ao ou exposi 9 ao ambiental). A meningite ocorre em alguns 
pacientes ao tempo da infec 9 ao com o virus da imunodeficiencia 
humana (HIV). 

Outras causas de meningite asseptica que podem se asse- 
melhar a infec 9 ao por enterovirus incluem a meningite bacte- 
riana parcialmente tratada (tratamento antibiotico recente, os 
parametros do LCS parecem com aqueles vistos em doenqa 
bacteriana, e antigeno bacteriano presente algumas vezes); focos 
paramenmgeos de infec 9 ao bacteriana, como abscesso cerebral, 
empiema subdural, mastoidite (fatores predisponentes, nivel de 
glicose no LCS pode estar mais baixo, sinais neurologicos focais 
e estudos de imagem caracteristicos); tumores ou cistos (celulas 
malignas detectadas por exame citologico, uma historia de sin¬ 
tomas neurologicos, concentra 9 ao mais alta de proteina ou nivel 
de glicose mais baixo no LCS); trauma (presen 9 a, sem exce 9 oes, 
de eritrocitos, que se pode presumir erroneamente causados por 
pun 9 ao lombar traumatica, mas sao crenados e nao clareiam); 
vasculite (outros sinais sistemicos ou neurologicos, encontrados 
em crian 9 as mais velhas); meningite tuberculosa ou fungica (ver 
Capitulos 40 e 41); cisticercose; encefalopatias parainfecciosas 
(M. pneumoniae , doen 9 a da arranhadura do gato, virus respira- 
torios [especialmente influenza])-, doen 9 a de Lyme; leptospirose; 
e doen 9 as por riquetsias. 

Prevencao e tratamento 

Nao existe tratamento especifico. Os lactentes geralmente sao 
hospitalizados, isolados e tratados com liquidos e antitermicos. 
Lactentes moderada a gravemente enfermos recebem antibioticos 
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apropriados para patogenos bacterianos, ate que as culturas es- 
tejam negativas por 48-72 horas. Esta pratica esta mudando um 
pouco e a permanencia hospitalar encurtada em areas onde esta 
disponivel o ensaio de PCR para enterovirus. Se os pacientes — 
especialmente crianqas maiores — estao levemente enfermos, os 
antibioticos podem ser retidos, e a crianqa e observada. A doenqa 
geralmente dura menos de uma semana. Compostos de codeina, 
ou outros analgesicos fortes, podem ser necessarios. A proteina 
C reativa e os niveis de lactato geralmente estao baixos no LCS 
de criampas com meningite viral; ambos podem estar elevados 
em infecqoes bacterianas. Com a piora clinica, repetir a punqao 
lombar; estudos de imagem do cerebro, consulta neurologica e 
testes diagnosticos mais agressivos devem ser considerados. A 
encefalite por herpes-virus e uma considera^ao importante em 
tais casos, particularmente em lactentes com idade inferior a 
um mes, e, frequentemente, justifica terapia empirica com aci- 
clovir ate que seja feito um diagnostico etiologico. 

Medidas para prevenir infecqao por enterovirus incluem boa 
higiene, lavagem constante das maos e isolamento adequado no 
hospital. 

Prognostico 

Em geral, a meningite por enterovirus nao tem sequelas neu- 
rologicas significantes de curto prazo, ou do desenvolvimento. 
Retardo do desenvolvimento pode ser subsequente a infec^oes 
neonatais graves. Ao contrario da caxumba, as infecqoes por en¬ 
terovirus raramente causam perda auditiva. 

Fowlkes A: Enterovirus-associated encephalitis in the California En¬ 
cephalitis Project, 1998-2005. J Infect Dis 2008;198:1685 [PMID: 
18959490], 

King RL al: Routine cerebrospinal fluid enterovirus polymerase chain 
reaction testing reduces hospitalization and antibiotic use for in¬ 
fants 90 days of age or younger. Pediatrics 2007;120:489 [PMID: 
17766520], 

Lee BE, Davies HD: Aseptic meningitis. Curr Opin Infect Dis 
2007;20:272 [PMID: 17471037], 

Perez-Velez CM et al.: Outbreak of neurologic enterovirus type 71 dis¬ 
ease: A diagnostic challenge. Clin Infect Dis 2007;45:950 [PMID: 
17879907], 
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INFECCOES POR HERPES SIMPLES 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Veslculas agrupadas sobre uma base eritematosa, tipica- 
mente dentro ou em volta da boca, ou na genitalia. 

► Adenopatia regional dolorosa, especialmente na infeccao 
primaria. 

► Febre e mal-estar geral com a infeccao primaria. 

► Episodios recorrentes em muitos pacientes. 


Consideracoes gerais 

Ha dois tipos de herpes-virus simples (HSV). O tipo 1 (HSV-1) 
causa a maioria dos casos de doenqa oral, cutanea e cerebral. O 
tipo 2 (HSV-2) causa a maioria (80-85%) das infecqoes genitais 
e congenitas. A infecqao latente em ganglios sensoriais segue-se 
rotineiramente a infeccao primaria. Recorrencias podem ser 
espontaneas ou induzidas por eventos externos (p. ex., febre, 
menstruaqao ou luz solar), ou por imunossupressao. A transmis- 
sao e por contato direto com secretpoes infectadas. Os HSV sao 
senslveis a farmacos antivirais. 

A infecqao primaria por HSV-1 ocorre, frequentemente, cedo 
na infancia, embora muitos adultos (20-50%) nunca se infectem. 
A infecqao primaria por HSV-1 e subcllnica em 80% dos casos 
e causa gengivoestomatite no restante. O HSV-2, que e sexual- 
mente transmisslvel, em geral tambem e subclinico (65%), ou 
produz sintomas leves, inespeclficos. A infeccao com um tipo 
de HSV pode prevenir ou atenuar a infecqao clinicamente apa- 
rente pelo outro tipo, mas os indivlduos podem ser infectados 
em tempos diferentes, tanto com HSV-1 como HSV-2. Episodios 
recorrentes sao devidos a reativaqao de HSV latente. 

Achados clmicos 

A fonte da infecqao primaria geralmente e um excretor assinto- 
matico. A maioria dos indivlduos previamente infectados elimina 
HSV em intervalos regulares. Em qualquer tempo (prevalencia 
no ponto), mais de 5% dos adultos soropositivos normals ex- 
cretam HSV-1 na saliva; a porcentagem e maior em crianqas 
infectadas recentemente. A eliminaqao de HSV-2 em secre^oes 
genitais ocorre com uma prevalencia de ponto em excesso de 
15%, dependendo do metodo de detecqao (isolamento viral vs. 
PCR) e do intervalo desde a infecqao inicial. Uma historia de 
contato com infecqao ativa por HSV e incomum. 

A. Sinais e sintomas 

1. Gengivoestomatite — Febre alta, irritabilidade e salivaqao 
ocorrem em lactentes. Ulceras orais multiplas sao vistas na lin¬ 
gua e na mucosa bucal e gengival, ocasionalmente se estendendo 
a faringe. As ulceras faringianas predominam em crianqas maio¬ 
res e adolescentes. Gengivas vermelhas, difusamente inchadas, 
que sao friaveis e sangram com facilidade sao tipicas. Os ganglios 
cervicais estao inchados e dolorosos. A duraqao e de 7-14 dias. 
Herpangina, estomatite aftosa, candidiase oral e angina de Vin¬ 
cent devem ser excluidas. 

2. Vulvovaginite ou uretrite (ver Capitulo 42) — O herpes 
genital (especialmente HSV-2) em uma crianqa pre-puberdade 
deve sugerir abuso sexual. Veslculas ou ulceras dolorosas na 
vulva, na vagina ou no penis e adenopatia dolorosa sao vistas. 
Sintomas sistemicos (febre, doenqa semelhante a gripe, mial- 
gia) sao comuns no episodio inicial. Micqao dolorosa pode 
causar retenqao. As infecqoes primarias duram 10-14 dias antes 
de cicatrizar. As lesoes podem se assemelhar a trauma, sifilis (as 
ulceras sao indolores), ou cancroide (as ulceras sao dolorosas e 
os ganglios sao eritematosos e flutuantes), no adolescente, e o 
impetigo bolhoso ou irritaqao quimica, em crianqas menores. 
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3. Infeccoes cutaneas — A inoculaqao direta em cortes ou 
abrasoes pode produzir vesiculas ou ulceras localizadas. Uma 
infecqao profunda por HSV nos dedos (chamada de panaricio 
herpetico) pode ser confundida com uma paroniquia bacteriana 
ou fungica; a drenagem cirurgica nao tem valor e e contraindi- 
cada. A infeccpao por HSV de pele eczematosa pode resultar em 
areas extensas de vesiculas e ulceras rasas (eczema herpetico), 
que podem ser confundidas com impetigo ou varicela. 

4. Infeccao mucocutanea recorrente — A eliminaqao oral re- 
corrente em geral e assintomatica. As recorrencias periorais co- 
meqam, frequentemente, com um prodromo de formigamento 
ou queimor limitado a borda da vermelhidao labial, seguido por 
formacpao de vesiculas, cicatrizes e crostas em volta dos labios 
durante os proximos 3-5 dias. Lesoes intraorais raramente re- 
correm. Febre, adenopatia e outros sintomas estao ausentes. O 
herpes cutaneo recorrente assemelha-se mais de perto ao impe¬ 
tigo, mas o ultimo frequentemente e fora da regiao perinasal e 
perioral, recorre com pouca frequencia na mesma area da pele, 
responde a antibioticos, da um resultado positivo no Gram e 
Streptococcus pyogenes ou Staphylococcus aureus podem ser iso- 
lados. A doenqa genital recorrente e comum depois da infecqao 
inicial com HSV-2. Ela e mais curta (5-7 dias) e mais branda 
(media, quatro lesoes) que a infecqao primaria e nao esta asso- 
ciada a sintomas sistemicos. A doenqa genital recorrente tam- 
bem e precedida por um prodromo sensorial cutaneo. 

5. Ceratoconjuntivite — A ceratoconjuntivite pode ser parte de 
uma infecqao primaria devido a propagaqao de saliva infectada. 
A maioria dos casos e causada por reativaqao de virus latente no 
ganglio ciliar. A ceratoconjuntivite produz fotofobia, dor e irrita- 
qao conjuntival. Com as recorrencias, ulceras dendriticas da cor¬ 
nea podem ser demonstradas com a coloraqao por fluoresceina. 
Pode ocorrer invasao do estroma. Corticosteroides nunca devem 
ser usados para ceratite unilateral, sem uma consulta oftalmolo- 
gica. Outras causas destes sintomas incluem trauma, infecqoes 
bacterianas e outras infecqoes virais (especialmente adenovirus, 
se faringite estiver presente; o comprometimento bilateral torna 
improvavel o HSV) (ver Capitulo 15). 

6. Encefalite — Embora incomum em lactentes fora do periodo 
neonatal, a encefalite pode ocorrer em qualquer idade, geral- 
mente sem lesoes herpeticas cutaneas. Em criampas mais velhas, 
a encefalite por HSV pode ser subsequente a infecqao prima¬ 
ria, mas, frequentemente, representa reativa^ao de virus latente. 
HSV e a causa mais comum de encefalite grave esporadica. Isto 
e muito importante, porque pode ser tratado com terapia anti¬ 
viral especifica. Febre, cefaleia, altera^oes do comportamento e 
deficits neurologicos ou convulsoes focais ocorrem. Pleocitose 
mononuclear leve esta presente tipicamente ao lado de uma con- 
centraqao de proteina elevada, que continua a subir nas punqoes 
lombares de repetiqao. Em crianqas maiores, areas de densidade 
baixa com uma predileqao pelo lobo temporal medial e inferior 
sao vistas no estudo de TC, especialmente apos 3-5 dias, mas os 
achados em lactentes podem ser mais difusos. A imagem por 
RM e mais sensivel, positiva mais cedo. Descargas epileptiformes 
focais periodicas sao vistas nos eletroencefalogramas, mas nao 
sao diagnosticas de infeccao por HSV. As culturas virais do LCS 


raramente sao positivas. O ensaio de PCR para detectar DNA de 
HSV no LCS e um teste rapido, sensivel e especifico. Sem terapia 
viral precoce, o prognostico e ruim. O diagnostico diferencial 
inclui caxumba, encefalites virais veiculadas por mosquitos e 
outras, encefalopatia parainfecciosa e pos-infecciosa, abscesso 
cerebral, sindromes agudas de desmieliniza^ao e meningoence- 
falite bacteriana. 

7. Infeccoes neonatais — A infecqao e adquirida por dissemi- 
naqao ascendente antes do parto (< 5% dos casos), ou, mais fre¬ 
quentemente, na ocasiao do parto vaginal de uma mulher com 
infecqao genital. Oito a 15% de mulheres gravidas soropositivas 
para HSV-2 no parto tem HSV-2 detectado por PCR no trato 
genital, embora a infecqao neonatal seja adquirida raramente de 
maes com infecqao no passado distante. Ocasionalmente, a in- 
fecqao e adquirida no periodo pos-parto a partir de secreqoes 
orais de membros da familia, ou de pessoal do hospital. Uma 
historia de herpes genital na mae geralmente esta ausente. Den- 
tro de poucos dias e ate quatro semanas, as vesiculas cutaneas 
aparecem (especialmente nos sitios de trauma, como onde foram 
colocados monitores no couro cabeludo). Alguns lactentes tem 
infecqoes limitadas a pele, aos olhos ou a boca. Outros lacten¬ 
tes estao agudamente enfermos, apresentando-se com ictericia, 
choque, sangramento, ou dificuldade respiratoria. Alguns pare- 
cem bem inicialmente, mas a disseminaqao da infecqao para o 
cerebro ou outros orgaos torna-se evidente na semana seguinte, 
se nao houver tratamento. A infecqao por HSV (e a terapia empi- 
rica) deve ser considerada em recem-nascidos com sindrome de 
sepse que nao respondem ao tratamento antibiotico e tem cultu¬ 
ras bacterianas negativas. Alguns lactentes infectados so exibem 
sintomas neurologicos 2-3 semanas depois do parto: apneia, le- 
targia, febre, ma alimentaqao, ou convulsoes francas persistentes. 
A infecqao cerebral nestas crianqas, com frequencia, e difusa e e 
diagnosticada melhor por RM. As lesoes de pele podem se as- 
semelhar a impetigo, abscessos bacterianos do couro cabeludo, 
ou miliaria. Lesoes cutaneas podem estar ausentes ao tempo da 
apresentaqao, ou podem nunca se desenvolver. Tais lesoes podem 
recorrer ao longo de semanas ou meses depois de recuperaqao da 
doenqa aguda. A pneumonite progressiva com culturas negativas 
e outra manifestaqao de HSV neonatal. Muitos casos de infecqao 
neonatal por herpes sao adquiridos de maes com herpes genital 
nao diagnosticado, a maioria das quais contraiu a infeccao du¬ 
rante a gravidez — especialmente proximo do termo. 

B. Achados laboratoriais 

Na doenqa multissistemica, anormalidades das plaquetas, fatores 
de coagulaqao e provas de funqao hepatica frequentemente estao 
presentes. Um achado de pleocitose linfocitica e proteina elevada 
no LCS indica meningite asseptica ou encefalite. Virus podem 
ser cultivados de sitios epiteliais infectados (vesiculas, ulceras, 
ou raspados da conjuntiva) e de tecido infectado (pele, cerebro) 
obtido por biopsia. Culturas do LCS geram resultados positi¬ 
ves em cerca de 50% dos casos neonatais, mas sao incomuns 
em criampas maiores. O HSV sera detectado dentro de dois dias 
por metodos de cultura rapida em tecidos, mas PCR e o metodo 
diagnostico preferido para todos os especimes. Um teste posi¬ 
tivo de garganta, olho, urina ou fezes de um recem-nascido e 
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diagnostico. A cultura vaginal da mae pode oferecer a evidencia 
circunstancial para o diagnostico, mas pode ser negativa. 

Testes de diagnostico rapido incluem coloraqoes imunoflu- 
orescentes ou Elisa para detectar antigeno viral em raspados da 
pele ou mucosas. O ensaio de PCR para DNA do HSV e positivo 
(> 95%) no LCS, quando ha envolvimento cerebral. O soro fre- 
quentemente e positivo na presenqa de doen 9 a multissistemica. 

Complicacoes, sequelas e prognostico 

A gengivoestomatite pode resultar em desidrataqao devido a 
disfagia; doenqa oral cronica grave e comprometimento eso- 
fagico podem ocorrer em pacientes com imunossupressao. A 
vulvovaginite primaria pode estar associada a meningite assep- 
tica, parestesias, disfunqao autonomica devido a neurite (reten- 
qao urinaria, obstipaqao), e infecqao secundaria por Candida. 
A transmissao e aquisiqao de HIV por individuos que sao soro- 
positivos para infecqao por HSV e aumentada. Doenqa cutanea 
extensa (como no eczema) pode estar associada a disseminaqao 
e superinfecqao bacteriana. A ceratite pode resultar em opacifi- 
caqao e perfuraqao da cornea. A encefalite nao tratada e fatal em 
70% dos pacientes e causa dano grave nos restantes. Quando o 
tratamento com aciclovir e instituido cedo, 20% dos pacientes 
falecem e 40% tem prejuizo neurologico. 

A infecqao neonatal disseminada (25% dos casos) e fatal para 
30% dos neonatos, apesar da terapia, e 20% dos sobreviventes fre- 
quentemente beam com deficits. Os lactentes com infeeqao do SNC 
(30% dos casos) tem uma letalidade de 5% com terapia, e 70% dos 
sobreviventes tem sequelas; aqueles com infeeqao limitada a pele, 
aos olhos e a boca sobrevivem com a terapia, sem sequelas. 

► Tratamento 

A. Medidas especificas 

O HSV e sensivel a terapia antiviral. 

1. Antivirais topicos — Agentes antivirais sao efetivos para 
doenqa da cornea e incluem trifluridina a 1%, aciclovir a 5% e vi- 
darabina a 3%. A trifluridina parece superior; sao relatadas taxas 
de cura de mais de 95%. Estes agentes devem ser usados com a 
orientaqao de um oftalmologista. Eles sao usados concomitante- 
mente a terapia antiviral oral. 

2. Infeccoes mucocutaneas por HSV — Estas infecqoes res- 
pondem a administraqao oral de analogos de nucleosideos 
(aciclovir, valaciclovir, ou fanciclovir). As indicaqoes principals 
sao infeeqao genital grave por HSV em adolescentes (ver Ca- 
pitulo 42) e gengivoestomatite grave em crianqas pequenas. O 
tratamento antiviral e benefico para a doenqa primaria, quando 
iniciado cedo. A doenqa recorrente raramente requer terapia. As 
recorrencias genitais frequentes podem ser suprimidas pela ad- 
ministraqao oral de analogos de nucleosideos, mas esta aborda- 
gem deve ser usada de forma limitada. Outras formas de doenqa 
cutanea grave, tal como eczema herpetico, respondem a estes 
antivirais. O aciclovir intravenoso pode ser necessario quando a 
doenqa e extensa, em crianqas imunodeprimidas (500 mg/m 2 a 
cada 8 h). O aciclovir oral, que e disponivel em suspensao, tam- 
bem e usado dentro de 72-96 h para gengivoestomatite primaria 


grave em crianqas pequenas imunocompetentes (10 mg/kg por 
dose quatro vezes por dia, durante 5-7 dias). A terapia antiviral 
nao altera a incidencia ou a gravidade de recorrencias subsequen- 
tes de infeeqao oral ou genital. O desenvolvimento de resistencia 
a antivirais apos tratamento de pacientes imunocompetentes e 
muito raro, mas e relatado em pacientes imunodeficientes que 
recebem terapia frequente e prolongada. 

3. Encefalite — O tratamento consiste em aciclovir intravenoso, 
500 mg/m 2 a cada 8 h, por 21 dias. 

4. Infeccao neonatal — Os recem-nascidos recebem aciclovir 
intravenoso, 20 mg/kg a cada 8 h, por 21 dias (14 dias, se a infec- 
9 ao for limitada a pele, aos olhos ou a boca). 

B. Medidas gerais 

1. Gengivoestomatite — A gengivoestomatite e tratada com 
alivio da dor e medidas de controle da temperatura. A manu- 
ten 9 ao da hidrata 9 ao e importante, devido a longa dura 9 ao da 
doen 9 a (7-14 dias). Liquidos frios, sem acidez, sao os melhores. 
Agentes anestesicos topicos (p. ex., lidocaina viscosa, ou uma 
mistura igual de caulim-atapulgita [Kaopectate], difenidramina 
e lidocaina viscosa) podem ser usados como um colutorio em 
crianqas mais velhas que nao o deglutam; a lidocaina ingerida 
pode ser toxica para lactentes ou pode levar a aspiraqao. A te¬ 
rapia antiviral e indicada em hospedeiros normals com doen 9 a 
grave. Antibioticos nao sao uteis. 

2. Infeccoes genitais — As infecqoes genitais podem requerer 
alivio da dor, assistencia com a mieqao (lavagens mornas, anes¬ 
tesicos, raramente cateterismo) e apoio psicologico. As lesoes 
devem ser mantidas limpas; a secagem pode encurtar a duraqao 
dos sintomas. O contato sexual deve ser evitado durante o inter- 
valo do prodromo aos estagios de crosta. Devido a frequencia de 
eliminaqao assintomatica, a unica maneira efetiva de prevenir a 
disseminaqao e o uso de preservatives. 

3. Lesoes cutaneas — As lesoes de pele devem ser mantidas 
limpas, secas e cobertas, se possivel, para prevenir a dissemi- 
naqao. Analgesicos sistemicos podem ser uteis. Infecqao bacte¬ 
riana secundaria e incomum em pacientes com lesao de mucosa, 
ou envolvendo areas pequenas. A infeeqao secundaria deve ser 
considerada, e tratada se necessario (geralmente com um agente 
antiestafilococico) em pacientes com lesoes mais extensas. Supe- 
rinfeeqao por Candida ocorre em 10% das mulheres com infec- 
qoes genitais primarias. 

4. Doenca cutanea recorrente — A doenqa recorrente em 
geral e mais branda que a infeeqao primaria. Unguento labial 
com protetor solar ajuda a prevenir recorrencias labiais depois 
de exposiqao intensa ao sol. Nao ha evidencia de que as muitas 
terapias topicas ou vitaminicas populares sejam eficazes. 

5. Ceratoconjuntivite — Um oftalmologista deve ser consul- 
tado com relaqao ao uso de cicloplegicos, agentes anti-inflama- 
torios, desbridamento local e outros tratamentos. 

6. Encefalite — Um suporte extenso sera necessario para pa¬ 
cientes obnubilados ou comatosos. Reabilitaqao e suporte psico¬ 
logico frequentemente sao necessarios para os sobreviventes. 
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7. Infeccao neonatal — O lactente afetado deve ser isolado e 
receber aciclovir. O parto cesariano esta indicado se a mae tem 
lesoes cervicais ou vaginais obvias, especialmente se estas re- 
presentam infeccao primaria (taxa de transmissao de 35-50%). 
Nos lactentes nascidos por via vaginal de maes que tem lesoes 
ativas de herpes genital recorrente, culturas apropriadas devem 
ser obtidas 24-48 h depois do nascimento, e os neonatos, ob- 
servados de perto. O tratamento e dado aos lactentes cujos re- 
sultados de cultura sejam positivos, ou que tenham sinais ou 
sintomas sugestivos. Lactentes nascidos de maes com lesoes 
obvias de herpes genital primario devem receber terapia antes 
que se saibam os resultados de cultura. Para mulheres com uma 
historia de infecqao por herpes genital, mas sem lesoes geni¬ 
tals, o padrao e o parto vaginal com culturas periparto da cer- 
vice materna. O acompanhamento clinico do recem-nascido 
e recomendado, quando os resultados de cultura materna sao 
positivos. Culturas repetidas da cervice durante a gravidez nao 
sao uteis. 

Um problema desafiador e o recem-nascido, especialmente 
nas primeiras 3 semanas de vida, que se apresenta com febre 
(ou hipotermia) e um quadro semelhante a sepse. Isto ainda e 
mais confuso no final do verao, pela existencia de enterovirus 
circulantes. Tais lactentes podem ser considerados para terapia 
empirica com aciclovir, aguardando resultados de estudos de 
PCR, dado o prognostico sombrio do herpes disseminado em 
um recem-nascido. O indice de suspeita aumenta quando ha 
uma pleocitose no LCS, niveis de transaminases hepaticas muito 
elevados, um lactente com aspecto de muito doente, exantema 
ou dificuldade respiratoria. 
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VARICELA E HERPES-ZOSTER 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Varicela (catapora): 

• Exposicao a varicela ou herpes-zoster 10-21 dias antes; 
sem historia previa de varicela. 

• Maculas e papulas avermelhadas amplamente esparsas 
concentradas na face e no tronco, progredindo rapida- 
mente para vesiculas claras sobre uma base eritema- 
tosa, pustulas, e depois crostas, durante 5-6 dias. 

• Febre variavel e sintomas sistemicos inespecificos. 


► Herpes-zoster (cobreiro): 

• Historia de varicela. 

• Parestesias em dermatomos e dor antes da erupcao 
(mais comum em criancas maiores). 

• Distribuicao em dermatomos de vesiculas agrupadas 
sobre uma base eritematosa. 


Consideracoes gerais 

A infecqao primaria com o virus varicela-zoster resulta em va¬ 
ricela, que quase sempre confere imunidade por toda a vida; o 
virus permanece latente em ganglios sensoriais. O herpes-zoster, 
que representa a reativaqao deste virus latente, ocorre em 30% 
dos individuos em algum tempo de sua vida. A incidencia de 
herpes-zoster e mais alta em individuos idosos e em pacientes 
imunossuprimidos, mas ele pode ocorrer em criancas imuno- 
competentes. A disseminacpao da varicela a partir de um con- 
tato e por secreqoes respiratorias, ou por fomites de vesiculas 
ou pustulas, com uma taxa de infeccao de 85-90% em pessoas 
suscetiveis. A exposicao ao herpes-zoster tem um terqo da pro- 
babilidade de causar varicela em um hospedeiro suscetivel. Mais 
de 95% dos adultos jovens com uma historia de varicela sao imu- 
nes, assim como 90% dos americanos nativos que nao sabem 
se tiveram varicela. Muitos individuos de regioes tropicais ou 
subtropicais deixam de desenvolver varicela na infancia e per- 
manecem suscetiveis durante o initio da idade adulta. Os seres 
humanos constituem o unico reservatorio. 

Achados di'nicos 

A exposiqao a varicela ou ao herpes-zoster geralmente ocorreu 
14-16 dias antes (variaqao, 10-21 dias). O contato pode nao ter 
sido reconhecido, pois o caso-indice de varicela e contagioso 
1-2 dias antes de a erupqao aparecer. Embora a varicela seja o 
exantema mais distintivo da infancia, observadores inexperien- 
tes podem confundir outras doempas com varicela. Pode ocorrer 
um prodromo de 1-3 dias de febre, sintomas respiratorios e cefa- 
leia, especialmente em crianqas mais velhas. A dor pre-erupqao 
do herpes-zoster pode durar varios dias e ser confundida com 
outras doenqas. 

A. Sinais e sintomas 

1. Varicela — O caso habitual consiste em sintomas sistemicos 
leves, seguidos por brotamentos de maculas avermelhadas que 
rapidamente se tornam vesiculas pequenas com eritema circun- 
dante (descritas como “uma gota de orvalho sobre uma petala de 
rosa”), formam pustulas, tornam-se crostas e, entao, a crosta cai 
sem deixar cicatriz. A erupqao aparece predominantemente no 
tronco e na face. Ocorrem lesoes no couro cabeludo e, algumas 
vezes, no nariz, na boca (onde sao ulceras inespecificas), na con- 
juntiva e na vagina. A magnitude dos sintomas sistemicos geral¬ 
mente e paralela ao envolvimento da pele. Ate cinco brotamentos 
de lesoes podem ser vistos. Novos brotamentos param de se for- 
mar apos 5-7 dias. O prurido frequentemente e intenso. Se a va¬ 
ricela ocorre nos primeiros meses de vida, frequentemente ela e 
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leve, em consequencia de anticorpos maternos persistentes. Uma 
vez que as crostas iniciem, o paciente nao e mais contagioso. Uma 
forma modificada de varicela ocorre em cerca de 15% das crian¬ 
qas vacinadas expostas a varicela, apesar de terem recebido uma 
dose unica da vacina. Esta geralmente e muito mais leve que a 
varicela tipica, com menos lesoes; estas cicatrizam rapidamente. 
Os casos de varicela modificada sao contagiosos, especialmente 
se o caso modificado tiver 50 ou mais lesoes de pele. 

2. Herpes-zoster — A erupqao do “cobreiro” envolve um so 
dermatomo, geralmente do tronco ou cranio. Especialmente 
em crianqas mais velhas, isto e precedido por dor neuropatica 
ou prurido na mesma area (designada como “prodromo”). A 
erupqao nao cruza a linha media. O zoster oftalmico pode estar 
associado ao envolvimento da cornea. As vesiculas agrupadas 
bem proximas, que parecem uma versao localizada de varicela 
ou herpes simples, frequentemente coalescem. A formaqao de 
crostas ocorre em 7-10 dias. A nevralgia pos-herpetica e rara 
em crianqas. Umas poucas vesiculas sao vistas ocasionalmente 
fora do dermatomo envolvido. O herpes-zoster e um problema 
comum em crianqas infectadas por HIV, ou outras crianqas imu- 
nodeficientes, sendo comum, tambem, em crianqas que tiveram 
varicela no inicio da infancia, ou cujas maes tiveram varicela du¬ 
rante a gravidez. 

B. Achados laboratoriais 

As contagens de leucocitos sao normais ou baixas. A leucocitose 
sugere infecqao bacteriana secundaria. O virus pode ser identifi- 
cado por Colorado com anticorpo fluorescente de um esfregaqo 
de lesao. Metodos de cultura rapida levam 48 h. O diagnostico 
feito com sorologia pareada nao e util clinicamente. Os niveis se- 
ricos de aminotransferases podem estar modestamente elevados 
durante a varicela normal. 

C. Estudos de imagem 

A pneumonia por varicela classicamente produz numerosas den- 
sidades nodulares bilaterais e hiperinsuflaqao. Isto e muito raro 
em crianqas imunocompetentes. Radiografias de torax anormais 
sao vistas mais frequentemente em adultos e crianqas imunode- 
ficientes. 

Diagnostico diferencial 

A varicela geralmente e distintiva. Exantemas semelhantes in- 
cluem aqueles de infecqao por coxsackie (menos lesoes, ausencia 
de crostas), impetigo (menos lesoes, area menor, sem vesiculas 
classicas, coloraqao gram-positiva, lesoes periorais ou periferi- 
cas), urticaria papulosa (historia de picadas de inseto, erupqao 
nao vesicular), escabiose (tuneis, sem vesiculas tipicas; ausencia 
de regressao), parapsoriase (rara em crianqas < 10 anos, cronica 
ou recorrente, frequentemente uma historia de varicela previa), 
riquetsiose variceliforme (escara onde o acaro morde, lesoes me- 
nores, sem crostas), dermatite herpetiforme (cronica, urticaria, 
pigmentaqao residual) e foliculite. O herpes-zoster e confundido 
algumas vezes com uma erupqao linear de herpes simples, ou 
uma dermatite de contato (p. ex., dermatite Rhus). 


Complicacoes e sequelas 

A. Varicela 

Infecqao bacteriana com estafilococos ou estreptococos grupo 
A e muito comum, apresentando-se como impetigo, celulite ou 
fasciite, abscessos, escarlatina ou sepse. Superinfecqao bacteriana 
ocorre em 2-3% das crianqas. Antes que uma vacina se tornasse 
disponivel, as taxas de hospitalizaqao associadas a varicela eram 
1:750-1:1.000 casos em crianqas, e 10 vezes mais altas em adultos. 

Vomitos protraidos ou uma alteraqao no sensorio sugere sin- 
drome de Reye ou encefalite. Como a sindrome de Reye geral¬ 
mente ocorre em pacientes que tambem estao usando salicilicos, 
estes devem ser evitados em pacientes com varicela. A encefa¬ 
lite acontece em menos de 0,1% dos casos, em geral na primeira 
semana de doenqa, e habitualmente limita-se a cerebelite com 
ataxia, que resolve completamente. 

A pneumonia por varicela geralmente afeta crianqas imuno- 
deficientes (em especial aquelas com leucemia ou linfoma, ou 
aquelas recebendo doses altas de corticosteroides ou quimiote- 
rapia) e adultos; mulheres gravidas podem estar em risco espe¬ 
cial. Tosse, dispneia, taquipneia, estertores crepitantes e cianose 
ocorrem varios dias depois do inicio da erupqao. A varicela e 
potencialmente fatal em pacientes imunossuprimidos. Alem 
da pneumonite, sua doenqa pode ser complicada por hepatite 
e encefalite. A doenqa aguda nestas crianqas comeqa, frequen¬ 
temente, com dor abdominal intensa inexplicavel. A exposiqao 
a varicela em crianqas gravemente imunocomprometidas que 
nunca tiveram varicela deve ser avaliada imediatamente, para 
profilaxia pos-exposiqao (ver Capitulo 9). 

Lesoes hemorragicas de varicela podem ser vistas sem outras 
complicaqoes. Isto e causado mais frequentemente por trombo- 
citopenia autoimune, porem, as vezes, as lesoes hemorragicas 
podem representar coagulaqao intravascular disseminada idio- 
patica (purpura fulminans). 

Os neonatos de maes que desenvolvem varicela de cinco dias 
antes a dois dias depois do parto estao em alto risco de doenqa 
grave ou fatal (5%) e devem receber globulina imune varicela- 
-zoster (VariZIG) e ser acompanhadas de perto (ver Capitulo 9). 

A varicela ocorrendo durante as primeiras 20 semanas de 
gestaqao pode causar infecqao congenita (incidencia de 2%) as- 
sociada a lesoes cutaneas cicatriciais, anomalias dos membros e 
atrofia cortical. 

Complicaqoes incomuns da varicela incluem neurite optica, 
miocardite, mielite transversa, orquite e artrite. 

B. Herpes-zoster 

As complicaqoes de herpes-zoster incluem infecqao bacteriana 
secundaria, paralisia de nervos motores ou cranianos, meningite, 
encefalite, ceratite e disseminaqao em pacientes imunossupri¬ 
midos. Estas complicaqoes sao raras em crianqas imunocom¬ 
petentes e elas nao desenvolvem dor prolongada. A nevralgia 
pos-herpetica ocorre, sim, em crianqas imunocomprometidas. 

► Prevencao 

Globulina hiperimune especifica para varicela esta disponivel 
para prevenqao pos-exposiqao a varicela em pessoas suscetiveis 
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de alto risco (ver Capltulo 9). A profilaxia pos-exposi^ao com 
aciclovir e efetiva quando iniciada aos 7-9 dias depois da exposi- 
<pao e continuada por sete dias. A vacina contra varicela tambem 
e util para profilaxia pos-exposi^ao, quando aplicada dentro de 
3-5 dias da expos^ao. Duas doses da vacina viva atenuada de 
varicela fazem parte atualmente das imuniza^oes rotineiras da 
infancia. A “atualiza^o” da imunizaifao e recomendada para 
todas as outras crian 9 as e adultos suscetiveis. 

Tratamento 

A. Medidas gerais 

Medidas de suporte incluem manuten^ao da hidrata^o, ad- 
ministraifao de acetaminofeno para o desconforto, compressas 
frias ou agentes antipruriginosos para a coceira (difenidra- 
mina, 1,25 mg/kg a cada 6 horas, ou hidroxizina, 0,5 mg/kg a 
cada 6 h) e observancia de medidas gerais de higiene (manter 
as unhas aparadas e a pele limpa). Deve-se ter cuidado para 
evitar dosagem excessiva de agentes anti-histaminicos. Antibi- 
oticos topicos ou sistemicos podem ser necessarios para supe- 
rinfec^ao bacteriana. 

B. Medidas especificas 

Embora o aciclovir seja mais ativo contra o herpes simples, ele e 
o farmaco preferido para infec^oes por varicela e herpes-zoster. 
A dose de aciclovir parenteral recomendada para doemja grave 
e de 10 mg/kg (500 mg/m 2 ) por via intravenosa a cada 8 h, cada 
dose infundida durante uma hora. A terapia parenteral deve ser 
iniciada cedo em pacientes imunossuprimidos, ou neonatos infec- 
tados de alto risco. A globulina hiperimune nao tem valor para a 
doen^a estabelecida. O efeito do aciclovir oral (80 mg/kg/dia, divi- 
dido em quatro doses) sobre a varicela em criamjas imunocompe- 
tentes foi modestamente benefico e atoxico, mas somente quando 
administrado dentro de 24 h do inicio da varicela. O aciclovir oral 
deve ser usado seletivamente em crian^as imunocompetentes 
(p. ex., quando a doen^a intercorrente estiver presente; possivel- 
mente, quando o caso-indice e um irmao, ou quando o paciente e 
um adolescente — ambos estao associados a doen^a mais grave) 
e em criam;as com doen^as cronicas subjacentes. Valaciclovir e 
fanciclovir sao agentes antivirais superiores, em razao da melhor 
absonjao; somente o aciclovir esta disponlvel como suspensao pe- 
diatrica. O herpes-zoster em uma criampa imunocomprometida 
deve ser tratado com aciclovir intravenoso quando ele for grave, 
mas o valaciclovir oral, ou o fanciclovir, podem ser usados em 
criamjas imunocomprometidas quando a natureza da doernpa e o 
estado imune deem suporte a esta decisao. 

Prognostics 

Exceto por infeccpoes bacterianas secundarias, as complicates 
serias sao raras, e a recuperacpao e completa em hospedeiros imu¬ 
nocompetentes. 

Seward JF, Marin M, Vazquez M: Varicella vaccine effectiveness in the 

US vaccination program: A review. J Infect Dis 2008;197 (Suppl 

2):582 [PMID: 18419415], 


ROSEOLA (EXANTEMA SUBITO) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Febre alta em uma crianca com idade de 6-36 meses. 

► Toxicidade minima. 

► Exantema maculopapular roseo aparece quando a febre 
regride. 


Consideracoes gerais 

A roseola e uma doen^a benigna causada por HHV-6 ou HHV-7. 
O HHV-6 e uma causa importante de doen^a febril aguda em 
crian 9 as pequenas. Seu significado e que ele pode ser confun- 
dido com causas mais serias de febre alta, devido ao seu papel em 
desencadear convulsoes febris. 

Achados clinicos 

O aspecto mais proeminente da historia e o inicio subito de 
febre, frequentemente atingindo 40,6°C, que dura ate oito dias 
(media, quatro dias), em uma criampa afora isso levemente 
enferma. A febre entao cessa abruptamente, e um exantema 
caracteristico pode aparecer. A roseola ocorre predominante- 
mente em crian 9 as com idade de 6 meses a 3 anos, com 90% 
dos casos acontecendo antes do segundo ano. A infec 9 ao por 
HHV-7 tente a ocorrer um pouco mais tarde na infancia. Estes 
virus representam a causa reconhecida mais comum de febre 
exantematica neste grupo etario, sendo responsaveis por 20% 
das visitas a departamentos de emergencia por crian 9 as com 
idade 6-12 meses. 

A. Sinais e sintomas 

Letargia e irritabilidade leves podem estar presentes, mas, ge- 
ralmente, ha uma dissocia 9 ao entre os sintomas sistemicos e o 
curso febril. A faringe, as tonsilas e as membranas timpanicas 
podem estar hiperemiadas. Notavelmente, conjuntivite e ex- 
sudato faringiano estao ausentes. Diarreia e vomitos ocorrem 
em um ter 90 dos pacientes. Adenopatia da cabe 9 a e pesco 90 
ocorre frequentemente. A fontanela anterior esta abaulada em 
um quarto dos lactentes infectados por HHV-6. Se o exantema 
aparece (incidencia de 20-30%), ele coincide com a lise da febre 
e come 9 a no tronco e se espalha para a face, o pesco 90 e as ex- 
tremidades. Maculas ou maculopapulas roseas, de 2-3 mm de 
diametro, nao pruriginosas, tendem a coalescer e desaparecem 
em 1-2 dias, sem pigmenta 9 ao nem descama 9 ao. O exantema 
pode acontecer sem febre. 

B. Achados laboratoriais 

Leucopenia e linfocitopenia estao presentes cedo. Evidencia la- 
boratorial de hepatite ocorre em alguns pacientes, especialmente 
adultos. 
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Diagnostico diferencial 

A febre alta inicial pode requerer a exclusao de infecqao bac- 
teriana seria. O relativo bem-estar da maioria das crianqas e a 
evoluqao e exantema tipicos logo esclarecem o diagnostico. A 
velocidade de hemossedimentaqao e normal. Se a crianqa tiver 
uma convulsao febril, e importante afastar meningite bacte- 
riana. O LCS e normal em criam^as com roseola. Em crianqas 
que recebem antibioticos ou outros medicamentos no inlcio da 
febre, o exantema pode ser atribuldo incorretamente a alergia 
medicamentosa. 

Complicacoes e sequelas 

Convulsoes febris ocorrem em ate 10% dos pacientes (porcen- 
tagens ainda mais altas naqueles com infecqoes por HHV-7). 
Ha evidencias de que o HHV-6 pode infectar diretamente o 
SNC, causando meningoencefalite ou meningite asseptica. 
Doenqa de multiplos orgaos (pneumonia, hepatite, supressao 
da medula ossea, encefalite) pode acontecer em pacientes imu- 
nocomprometidos. 

Tratamento e prognostics 

A febre e manejada prontamente com acetaminofeno e banhos 
de esponja. O controle da febre deve ser uma consideraqao 
principal em crianqas com uma historia de convulsoes febris. A 
roseola, afora isso, e inteiramente benigna. 


Dyer JA: Childhood viral exanthems. Pediatr Ann 2007;36:21 [PMID: 
17269280], 

War KN: The natural history and laboratory diagnosis of human her- 
pesviruses-6 and -7 infections in the immunocompetent child. J 
Clin Virol 2005;32:183 [PMID: 15722023], 


INFECCOES POR CITOMEGALOVIRUS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Infeccao primaria: 

• Doenca assintomatica ou leve em criancas pequenas. 

• Sindrome semelhante a mononudeose, sem faringite, 
em indivlduos na pre-puberdade. 

► Infeccao congenita: 

• Retardo do crescimento intrauterino. 

• Microcefalia com calcificacoes intracerebrais e convul¬ 
soes. 

• Retinite e encefalite. 

• Hepatoesplenomegalia com trombocitopenia. 

• Exantema em blueberry muffin (bolinho de mirtilo). 

• Surdez neurossensorial. 


► Hospedeiros imunocomprometidos: 

• Retinite e encefalite. 

• Pneumonite. 

• Enterite e hepatite. 

• Supressao da medula ossea. 


Consideracoes gerais 

O citomegalovlrus (CMV) e um herpes-virus onipresente, trans- 
mitido por muitas vias. Ele pode ser adquirido no utero, subse- 
quentemente a viremia materna, ou pos-parto, por secreqoes no 
canal do parto, ou leite materno. As crianqas sao infectadas pela 
saliva de companheiros de brincadeiras; indivlduos mais velhos 
sao infectados por parceiros sexuais (p. ex., por saliva, secreqoes 
vaginais ou semen). Hemoderivados transfundidos e orgaos 
transplantados podem ser uma fonte de infecqao por CMV. A 
doenqa cllnica e determinada em grande parte pela competen¬ 
ce imune do paciente. Os indivlduos imunocompetentes ge- 
ralmente desenvolvem uma enfermidade leve autolimitada, ao 
passo que as crianqas imunocomprometidas podem desenvolver 
doenqa grave, progressiva, frequentemente multiorganica. A in- 
fecqao intrauterina pode ser teratogenica. 

1. Infeccao intrauterina por citomegalovlrus 

Aproximadamente 0,5-1,5% das crianqas nascem com infecqoes 
por CMV adquiridas durante viremia materna. A infecqao por 
CMV e assintomatica em mais de 90% destas crianqas, as quais, 
geralmente, nasceram de maes que experimentaram reativaqao de 
infecqao latente por CMV durante a gravidez. A infecqao sintoma- 
tica ocorre, predominantemente, em lactentes nascidos de maes 
com infecqao primaria por CMV, mas tambem pode resultar de 
reinfecqao recorrente, mais provavel, durante a gestaqao. Mesmo 
quando expostos a infecqao primaria materna, menos de 50% dos 
fetos sao infectados; em apenas 10% de tais lactentes, a infecqao e 
sintomatica ao nascimento. A infecqao primaria na primeira me- 
tade da gravidez apresenta um risco maior para dano fetal grave. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

Os neonatos gravemente afetados nascem doentes; com frequen- 
cia, eles sao pequenos para a idade gestacional, hipotonicos e 
letargicos. Eles se alimentam mal e tem controle de tempera- 
tura ruim. Hepatoesplenomegalia, ictericia, petequias, convul¬ 
soes e microcefalia sao comuns. Sinais caracteristicos sao uma 
coriorretinite distintiva e calcificaqoes periventriculares. Uma 
erupqao purpurica (assim chamada em blueberry muffin), seme¬ 
lhante aquela vista na rubeola congenita, pode estar presente. A 
taxa de mortalidade e de 10-20%. Os sobreviventes geralmente 
tem sequelas significativas, especialmente retardo mental, de¬ 
ficits neurologicos, retinopatia e perda auditiva. Pode ocorrer 
hepatosplenomegalia ou trombocitopenia isolada. Mesmo as 
crianqas levemente afetadas podem manifestar retardo mental 
e do desenvolvimento psicomotor subsequentemente. Contudo, 
a maioria dos lactentes infectados (90%) nasce de maes com 
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imunidade preexistente, que tiveram uma reativaqao de CMV 
latente durante a gravidez. Estas crianqas nao tem manifestaqoes 
clinicas ao nascer. Destas, 10-15% desenvolvem perda auditiva 
neurossensorial, que muitas vezes e bilateral e pode aparecer va- 
rios anos depois do nascimento. 

B. Achados laboratoriais 

Em lactentes gravemente enfermos, anemia, trombocitopenia, 
hiperbilirrubinemia e niveis elevados de aminotransferases sao 
comuns. Linfocitose ocorre ocasionalmente. Pleocitose e uma 
concentra^ao elevada de proteinas sao encontradas no LCS. O 
diagnostico e confirmado prontamente por isolamento do CMV 
da urina ou saliva dentro de 48 h, usando metodos de cultura 
rapida combinados com imunoensaio. A presen^a no lactente 
de anticorpos IgM especificos para CMV sugere o diagnostico. 
Alguns kits comerciais de Elisa sao 90% sensiveis e especificos 
para estes anticorpos. 

C. Estudos de imagem 

Estudos radiologicos da cabeqa podem mostrar microcefalia, 
calcificaqoes periventriculares e dilataijao ventricular. Tais acha¬ 
dos se correlacionam fortemente com sequelas neurologicas e 
retardo. As radiografias de ossos longos podem exibir o padrao 
em “talo de aipo” caracteristico de infecqoes virais congenitas. 
Pneumonia intersticial pode estar presente. 

Diagnostico diferencial 

A infecqao por CMV deve ser considerada em qualquer recem- 
nascido que esteja gravemente enfermo logo depois do nasci¬ 
mento, especialmente uma vez que sepse bacteriana, doenqa 
metabolica, sangramento intracraniano e doenqa cardiaca te- 
nham sido excluidos. Outras infecqoes congenitas a considerar 
no diagnostico diferencial incluem toxoplasmose (sorologia, 
calcificaqao do SNC mais difusa, lesoes cardiacas, anormalida- 
des dos olhos), infecqoes por enterovirus (tempo do ano, doenqa 
materna, hepatite grave, PCR), herpes simples (lesoes de pele, 
culturas, hepatite grave, PCR) e sifilis (sorologia tanto do lac¬ 
tente como da mae, lesoes cutaneas, comprometimento osseo). 

Prevencao e tratamento 

Raramente e requerido suporte para anemia e trombocitopenia. A 
maioria das crianqas com sintomas ao nascer tem deficiencia neuro- 
logica, intelectual, visual ou auditiva significante. Ganciclovir, 5 mg/ 
kg a cada 12 h, e recomendado para crianqas com doenqa grave, 
ameaqadora a vida ou a visao, ou se a doen 9 a em orgaos vitais re- 
corre ou progride. A duraqao e de ate seis semanas, ou ate que os 
sintomas regridam. Esta abordagem diminui a eliminaqao viral e 
limita a progressao dos sintomas, inclusive da perda auditiva, du¬ 
rante o tratamento. Entretanto, parte da vantagem terapeutica se 
perde progressivamente com o tempo, depois que o tratamento e 
suspenso. Estudos estao em andamento para determinar se o tra¬ 
tamento precoce e mais prolongado com valganciclovir diminui o 
risco ou a magnitude da perda auditiva, que afeta 6-23% das crianqas 
com CMV assintomaticas ao nascimento, alem das sintomaticas. 

Desenvolvimentos recentes no diagnostico da infecqao prima- 
ria por CMV durante a gravidez, usando IgM anti-CMV e ensaios 


de baixa avidez de IgG, seguidos por testes quantitativos de PCR 
para CMV no liquido amniotico as 20-24 semanas de gestaqao, 
tem tornado possivel o diagnostico de infecqao congenita por 
CMV antes do nascimento. Muitas mulheres gravidas optam por 
terminar a gestaqao sob estas circunstancias,* mas um estudo re- 
cente mostrou que a imunoprofilaxia passiva com IgG hiperimune 
para CMV pode prevenir o desenvolvimento de doen 9 a congenita. 
Uma subunidade da vacina contra CMV administrada a mulheres 
gravidas soronegativas para CMV teve uma eficacia de 50% na 
prevenqao de infecqao congenita por CMV. 

2. Infeccao perinatal por citomegalovirus 

A infecqao por CMV pode ser adquirida a partir de secreqoes 
do canal do nascimento, ou logo depois do nascimento pelo leite 
materno. Em alguns grupos socioeconomicos, 10-20% dos lac¬ 
tentes sao infectados ao nascimento e excretam CMV por muitos 
meses. A infecqao tambem pode ser adquirida no periodo pos- 
natal, por transfusao de hemoderivados nao triados. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Noventa por cento dos lactentes imunocompetentes infectados 
por suas maes ao nascimento desenvolvem doen 9 a subclinica 
(i.e., apenas excreqao do virus), ou uma enfermidade leve den¬ 
tro de 1-3 meses. O restante desenvolve uma doenqa durando 
varias semanas e caracterizada por hepatoesplenomegalia, lin- 
fadenopatia e pneumonite intersticial em varias combinaqoes. 
A gravidade da pneumonite pode ser aumentada pela presen 9 a 
simultanea de Chlamydia trachomatis. Os lactentes que recebem 
hemoderivados frequentemente sao prematuros e com deficit 
imunologico. Se eles nascem de maes CMV-negativas e subse- 
quentemente recebem sangue contendo CMV, com frequencia 
eles desenvolvem infecqao grave e pneumonia depois de um 
periodo de incubaqao de 2 a 6 semanas. 

B. Achados laboratoriais 

Linfocitose, linfocitos atipicos, anemia e trombocitopenia 
podem estar presentes, especialmente em lactentes prematuros. 
A funqao hepatica e anormal. O CMV pode ser isolado da urina 
e da saliva. Secreqoes obtidas por broncoscopia content CMV 
e celulas epiteliais portando antigenos CMV. Niveis sericos de 
anticorpo anti-CMV se elevam significantemente. 

C. Estudos de imagem 

Radiografias de torax mostram uma pneumonite intersticial di¬ 
fusa em lactentes gravemente afetados. 

Diagnostico diferencial 

A infecqao por CMV deve ser considerada como uma causa de 
qualquer doenqa prolongada no inicio da infancia, especial¬ 
mente se hepatoesplenomegalia, linfadenopatia ou linfocitose 
atipica estiver presente. Isto deve ser distinguido de doenqas 


* N. de T. A legislacjao brasileira so permite a realizaijao de aborto em 
casos de risco de morte para a mae ou de estupro. 





INFECCOES VIRAIS E POR RIQUETSIAS 


wmm'mnMmm 

granulomatosas, ou malignas, e de infecqoes congenitas (sifilis, 
toxoplasmose, hepatite B) nao diagnosticadas previamente. Ou- 
tros virus (virus Epstein-Barr [EBV], HIV, adenovirus) podem 
causar esta sindrome. O CM V e uma causa reconhecida de pneu¬ 
monia viral nesta faixa etaria. Como a excreqao assintomatica de 
CMV e comum no inicio da infancia, e preciso ter cuidado para 
estabelecer o diagnostico e afastar patogenos concomitantes, 
como Chlamydia e VSR. A infecqao grave por CMV no inicio da 
infancia pode indicar que a crianqa tern uma imunodeficiencia 
congenita ou adquirida. 

Prevencao e tratamento 

A doenqa autolimitada de lactentes normals nao requer terapia. 
A pneumonite grave em prematures requer administraqao de 
oxigenio e, frequentemente, intubaqao. Lactentes muito doentes 
devem receber ganciclovir (6 mg/kg a cada 12 h). A infecqao por 
CMV adquirida por transfusao pode ser prevenida pela exclusao 
de doadores de sangue soropositivos para CMV Doadoras de leite 
tambem devem ser triadas para infecqao previa por CMV. E pro- 
vavel que lactentes de alto risco recebendo doses altas de IVIG por 
outras razoes sejam protegidos contra doenqa grave por CMV. 

3. Infeccao por citomegalovirus adquirida 
na infancia e adolescencia 

Crianqas pequenas sao rapidamente infectadas por companheiros 
de brincadeiras, porque o CMV continua a ser excretado na saliva 
e urina por muitos meses depois da infecqao. A incidencia anual 
cumulativa de excreqao de CMV por crianqas em creches excede 
75%. De fato, as crianqas pequenas em uma familia sao, frequen¬ 
temente, a fonte de infecqao primaria de suas maes durante gesta- 
qoes subsequentes. Um pico adicional de infecqao por CMV ocorre 
quando adolescentes se tornam sexualmente ativos. A aquisiqao es- 
poradica de CMV ocorre apos transfusao de sangue e transplante. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

A maioria das crianqas pequenas que adquirem CMV e assin¬ 
tomatica ou tern uma doenqa febril leve, ocasionalmente com 
adenopatia. Elas representam um reservatorio importante de 
eliminadores de virus, que facilitam a propagaqao do CMV. 
Ocasionalmente, uma crianqa pode ter febre prolongada com 
hepatoesplenomegalia e adenopatia. As crianqas mais velhas e 
os adultos, muitos dos quais sao infectados durante atividade 
sexual, tern maior probabilidade de ser sintomaticos desta ma- 
neira e podem apresentar um conjunto de sintomas que imita 
a sindrome de mononucleose infecciosa subsequente a infecqao 
por EBV (1-2 semanas de febre, mal-estar geral, anorexia, es- 
plenomegalia, hepatite leve e alguma adenopatia; ver a proxima 
seqao). Esta sindrome tambem pode ocorrer 2-4 semanas apos 
transfusao de sangue infectado com CMV. 

B. Achados laboratoriais 

Na sindrome de mononucleose por CMV, linfocitose e linfoci- 
tos atipicos sao comuns, assim como um aumento discreto em 


niveis de aminotransferase. O CMV esta presente na saliva e na 
urina; o DNA do CMV pode ser detectado uniformemente no 
plasma ou no sangue. 

Diagnostico diferencial 

Em crianqas mais velhas, a infecqao por CMV deve ser incluida 
como uma causa possivel de febre de origem desconhecida, espe- 
cialmente quando linfocitose e linfocitos atipicos estao presentes. 
A infecqao por CMV e distinguida da infecqao por EBV pela au- 
sencia de faringite, adenopatia relativamente menor e ausencia 
de evidencia sorologica de infecqao aguda por EBV. Smdromes 
de mononucleose tambem sao causadas por Toxoplasma gondii , 
virus da rubeola, adenovirus, virus da hepatite A e HIV. 

► Prevencao 

A triagem de sangue transfundido, ou a filtragem do sangue 
(assim removendo leucocitos contendo CMV), previne os casos 
relacionados com esta fonte. 

4. Infeccao por citomegalovirus em criancas 
imunocomprometidas 

Em adiqao aos sintomas experimentados durante a infecqao prima¬ 
ria, os hospedeiros imunocomprometidos desenvolvem sintomas 
com reinfecqao ou reativaqao de CMV latente. Isto e visto clara- 
mente em crianqas com sindrome de imunodeficiencia adquirida 
(Aids), depois de transplante, ou com imunodeficiencias congeni¬ 
tas. Contudo, na maioria dos pacientes imunocomprometidos, a in- 
fecqao primaria tern maior probabilidade de causar sintomas graves 
do que a reativaqao ou reinfecqao. A gravidade da doenqa resultante 
em geral e proporcional ao grau de imunossupressao. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Pode ocorrer uma doenqa febril leve, com mialgia, mal-estar 
geral e artralgia, especialmente com a doenqa de reativaqao. A 
doenqa grave em geral inclui inicio subagudo de dispneia e cia- 
nose, como manifestaqoes de pneumonite intersticial. A ausculta 
revela apenas murmurio vesicular rude e estertores crepitantes 
esparsos. Uma frequencia respiratoria alta pode preceder as evi- 
dencias clinicas ou radiograficas de pneumonia. Hepatite sem 
ictericia ou hepatomegalia e comum. A diarreia, que pode ser 
grave, ocorre com a colite por CMV, e este virus pode causar 
esofagite com sintomas de odinofagia ou disfagia. Estas entero- 
patias sao mais comuns na Aids, assim como a presenqa de uma 
retinite, que, frequentemente, progride para cegueira. Encefalite 
e polirradiculite tambem ocorrem na Aids. 

B. Achados laboratoriais 

Neutropenia e trombocitopenia sao comuns; linfocitose atipica 
e incomum. Os niveis sericos de aminotransferases frequente¬ 
mente estao elevados. As fezes podem conter sangue oculto, se 
a enteropatia estiver presente. O CMV e prontamente isolado da 
saliva, urina, camada leucoplaquetaria e secreqoes bronquicas. Os 
resultados estao disponiveis em 48 h. A interpretaqao de culturas 
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positivas e diflcil, pela elimina 9 ao assintomatica de CMV na saliva 
e na urina, em muitos pacientes imunocomprometidos. A doen 9 a 
por CMV correlaciona-se mais de perto com a presen 9 a do virus 
no sangue ou llquido de lavagem do pulmao. A monitoraqao para 
o aparecimento de DNA do CMV no plasma, ou de antlgeno do 
CMV em celulas mononucleares do sangue, e usada como um 
guia para a terapia antiviral precoce (de “antecipaqao”). 

C. Estudos de imagem 

Pneumonite intersticial bilateral esta presente nas radiografias 
de torax. 

Diagnostico diferencial 

A doen 9 a febril inicial deve ser distinguida de infecqao bacteriana 
ou fungica tratavel. Similarmente, a doenqa pulmonar deve ser 
diferenciada de hemorragia intrapulmonar; pneumonite induzida 
por farmacos ou irradiaqao; edema pulmonar; e infecqoes bacteria- 
nas, fungicas, parasitarias e por outros virus. A infecqao por CMV 
causa anormalidades bilaterais e intersticiais vistas na radiografia 
de torax, a tosse e nao produtiva, dor toracica esta ausente e o pa- 
ciente, geralmente, nao esta toxemico. A infecqao por Pneumocys¬ 
tis jiroveci pode ter uma apresentaqao semelhante. Estes pacientes 
podem ter doen 9 a polimicrobiana. Suspeita-se que infecqoes bac- 
terianas e fungicas sejam exacerbadas pela neutropenia, que pode 
acompanhar a infecqao por CMV A infecqao do trato gastrintes- 
tinal e diagnosticada por endoscopia. Isto excluira infecqoes por 
Candida, adenovirus e herpes simples e possibilitara a confirmaqao 
tecidual de ulceraqoes mucosas induzidas por CMV 

Prevencao e tratamento 

Os doadores de sangue devem ser triados para excluir aqueles 
com infecqao anterior por CMV, ou o sangue deve ser filtrado. 
Idealmente, receptores soronegativos de transplante devem re- 
ceber orgaos de doadores soronegativos. Os sintomas graves, 
em geral pneumonite, frequentemente respondem a terapia 
precoce com ganciclovir intravenoso (5 mg/kg a cada 12 h por 
14-21 dias). A neutropenia e um efeito colateral frequente deste 
tratamento. Foscarnet e cidofovir sao agentes terapeuticos al¬ 
ternatives recomendados para pacientes com virus resistente ao 
ganciclovir. O uso profilatico de ganciclovir oral ou intravenoso, 
ou de foscarnet, pode prevenir infecqoes por CMV em recepto¬ 
res de transplantes de orgaos. Um novo farmaco com um perfil 
de seguran 9 a excelente, o maribavir, tern mostrado eficacia em 
receptores de celulas-tronco hematopoieticas. Estudos adicio- 
nais estao sendo conduzidos em receptores de transplantes de 
orgaos solidos. Terapia de antecipaqao pode ser usada em re¬ 
ceptores de transplantes, monitorando-se o CMV no sangue por 
PCR e instituindo o tratamento quando os resultados atingem 
um certo limiar, independentemente de sinais ou sintomas cllni- 
cos. As crianqas soropositivas para CMV com Aids e contagens 
baixas de CD4 (< 50/pL) devem fazer exames de fundo de olho e 
dosagens plasmaticas de DNA do CMV a cada tres meses. 

Mussi-Pinhata MM et al.: Birth prevalence and natural history of con¬ 
genital cytomegalovirus infection in a highly seroimmune popu¬ 
lation. Clin Infect Dis 2009:49:522. 


Pass RF et al.: Vaccine prevention of maternal cytomegalovirus infec¬ 
tion. N Engl J Med 2009;360:1191. 

Rosenthal LS et al.: Cytomegalovirus shedding and delayed sen¬ 
sorineural hearing loss. Pediatr Infect Dis J 2009:28:515. 


MONONUCLEOSE INFECCIOSA 
(VIRUS EPSTEIN-BARR) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Febre prolongada. 

► Faringite exsudativa. 

► Adenopatia generalizada. 

► Hepatoesplenomegalia. 

► Linfocitos atlpicos. 

► Anticorpos heterofilos. 


Consideracoes gerais 

A mononucleose e a slndrome mais caracterlstica produzida pela 
infeeqao por EBV. As crianqas pequenas infectadas com EBV, ou 
nao tern sintomas, ou tern uma doern^a febril inespeclfica leve. 
A medida que a idade do hospedeiro aumenta, a infeeqao por 
EBV tem maior probabilidade de produzir os aspectos dpicos 
da slndrome de mononucleose, incluindo 20-25% de adolescen- 
tes infectados. O EBV e adquirido de portadores assintomaticos 
(15-20% dos quais excretam o virus na saliva em qualquer dia) e 
de pacientes recentemente enfermos, os quais excretam o virus 
por muitos meses. As crianqas pequenas sao infectadas a partir 
da saliva de companheiros de brincadeiras e de membros da fa- 
mflia. Adolescentes podem ser infectados por meio de atividade 
sexual. O EBV tambem pode ser transmitido por transfusao san- 
gulnea e transplante de orgaos. 

Achados di'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Depois de um perlodo de incubaqao de 1-2 meses, surge um 
prodromo de 2-3 dias de mal-estar geral e anorexia, de forma 
abrupta ou insidiosa, ate uma doenqa febril com temperaturas 
em excesso de 39°C. A queixa principal e faringite, a qual fre¬ 
quentemente (50%) e exsudativa. Os ganglios linfaticos estao 
aumentados, firmes e levemente dolorosos. Qualquer area pode 
ser afetada, mas os ganglios cervicais posteriores e anteriores 
quase sempre estao aumentados. A esplenomegalia esta presente 
em 50-75% dos pacientes. Hepatomegalia e comum (30%), e o 
flgado frequentemente e doloroso a palpaqao. Cinco por cento 
dos pacientes tem um exantema, que pode ser macular, escar- 
latiniforme, ou urticariforme. O exantema e quase universal em 
pacientes tomando penicilina ou ampicilina. Petequias de palato 
mole e edema palpebral tambem sao observados. 
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B. Achados laboratoriais 

1. Sangue periferico — Leucopenia pode ocorrer cedo, mas 
uma linfocitose atipica (compreendendo mais de 10% do total de 
leucocitos em algum tempo da doenqa) e muito notavel. As alte- 
raqoes hematologicas podem nao ser vistas ate a terceira semana 
da doenqa, podendo estar completamente ausentes em algumas 
slndromes por EBV (p. ex., as neurologicas). 

2. Anticorpos heterofilos — Estesanticorposinespeclficos apa- 
recem em mais de 90% dos pacientes mais velhos com mononu- 
cleose, mas em menos de 50% das crianqas com menos de 5 anos 
de idade. Eles podem nao ser detectaveis ate a segunda semana 
de doenqa, persistindo por ate 12 meses depois da recuperaqao. 
Testes de triagem rapidos (aglutinaqao em lamina) geralmente 
sao positivos, se o titulo for significante; um resultado positivo 
sugere fortemente, mas nao comprova, a infecqao por EBV. 

3. Anticorpos anti-EBV — Pode ser necessario mensurar titulos 
de anticorpos especificos e/ou PCR quando os anticorpos hete¬ 
rofilos deixam de aparecer, como em crianqas pequenas. A in- 
fecqao aguda por EBV e estabelecida pela detecqao de anticorpo 
IgM ao antigeno do capsideo viral (VCA), ou pelo achado de um 
amento maior do que ou igual a quatro vezes nos titulos de IgG 
anti-VCA (em hospedeiros normals, o anticorpo IgG atinge um 
pico no momento em que os sintomas aparecem; em hospedeiros 
imunocomprometidos, o tempo de produqao de anticorpos pode 
ser retardado). A ausencia de anticorpos antiantigeno nuclear 
Epstein-Barr (EBNA), que sao primeiro detectados, tipicamente, 
quatro semanas ou mais depois do inicio dos sintomas, tambem 
pode ser usada para diagnosticar infecqao aguda em hospedeiros 
imunocompetentes. Entretanto, hospedeiros imunocomprome¬ 
tidos podem deixar de desenvolver anticorpos anti-EBNA. 

4. PCR para EBV — A detecqao de DNA do EBV e o metodo 
de escolha para o diagnostico de infecqoes do SNC e oculares. 
PCR quantitativa para EBV em celulas mononucleares no sangue 
periferico tem sido usada para diagnosticar disturbios linfoproli- 
ferativos relacionados com EBV em pacientes de transplante. 

Diagnostico diferencial 

Faringite intensa pode sugerir infecqao estreptococica do grupo 
A. Um aumento apenas dos ganglios linfaticos cervicais ante- 
riores, uma leucocitose com neutrofilia e a ausencia de espleno- 
megalia sugerem infecqao bacteriana. Embora uma crianqa com 
um resultado de cultura de garganta positivo para Streptococ¬ 
cus geralmente precise de tratamento, ate 10% das crianqas com 
mononucleose sao portadores assintomaticos de estreptococos. 
Neste grupo, a terapia com penicilina e desnecessaria e frequen- 
temente causa um exantema. A faringite primaria por herpes 
simples, ocorrendo na adolescencia, tambem pode simular a 
mononucleose infecciosa. Neste tipo de faringite, algumas ulce- 
raqoes anteriores na boca devem sugerir o diagnostico correto. 
Os adenovirus sao outra causa de faringite intensa, frequente- 
mente exsudativa. A infecqao por EBV deve ser considerada no 
diagnostico diferencial de qualquer doenqa febril prolongada in¬ 
trigante. Doenqas semelhantes que produzem linfocitose atipica 
incluem rubeola (a faringite nao e proeminente, a enfermidade e 
mais curta, ha menos adenopatia e esplenomegalia), adenovirus 


(sintomas respiratorios superiores e tosse, conjuntivite, menos 
adenopatia, numero menor de linfocitos atipicos), hepatite A ou 
B (anormalidades da funqao hepatica mais pronunciadas, nao ha 
faringite, nem adenopatia) e toxoplasmose (teste heterofilo ne- 
gativo, menos faringite). Reaqoes medicamentosas semelhantes 
a doenqa do soro e leucemia (a morfologia no esfregaqo e impor- 
tante) podem ser confundidas com mononucleose infecciosa. 
A mononucleose por CMV e uma imitaqao proxima, exceto 
pela faringite minima e menos adenopatia; ela e muito menos 
comum. Testes sorologicos para EBV e CMV devem esclarecer o 
diagnostico correto. A manifestaqao inicial da infecqao por HIV 
pode ser uma sindrome semelhante a mononucleose. 

Complicacoes 

A ruptura esplenica e uma complicaqao rara, que geralmente e 
subsequente a trauma significante. Complicaqoes hematologicas, 
inclusive anemia hemolitica, trombocitopenia e neutropenia sao 
mais comuns. O envolvimento neurologico pode incluir menin- 
gite asseptica, encefalite, neuropatia isolada como paralisia de 
Bell, e sindrome de Guillain-Barre. Qualquer destas pode aparecer 
antes, ou na ausencia, dos sinais e sintomas mais tipicos de mo¬ 
nonucleose infecciosa. Complicates raras incluem miocardite, 
pericardite e pneumonia atipica. A recorrencia ou persistencia de 
sintomas associados ao EBV por seis meses ou mais caracteriza a 
infecqao cronica ativa por EBV. Esta doenqa e causada por repli- 
caqao viral continua e e indicaqao para terapia antiviral especifica. 
Raramente, a infecqao por EBV torna-se um disturbio linfoproli- 
ferativo progressive, caracterizado por febre persistente, compro- 
metimento de multiplos orgaos, neutropenia ou pancitopenia, e 
agamaglobulinemia. A hemocitofagia frequentemente esta pre¬ 
sente na medula ossea. Um defeito genetico da resposta imune 
ligado ao X tem sido implicado para alguns pacientes (sindrome 
de Duncan, disturbio linfoproliferativo ligado ao X). Crianqas 
com outras imunodeficiencias congenitas, ou imunossupressao 
induzida por quimioterapia, tambem podem desenvolver infec- 
qao progressiva por EBV, disturbio linfoproliferativo associado ao 
EBV, ou linfoma e outras neoplasias malignas. 

► Tratamento e prognostico 

O repouso no leito pode ser necessario em casos graves. O aceta- 
minofeno controla a febre alta. Obstruqao potencial das vias res- 
piratorias, devido a tecido linfoide faringiano tumefeito, responde 
rapidamente a corticosteroides sistemicos. Corticosteroides tam¬ 
bem podem ser utilizados para complicaqoes hematologicas e 
neurologicas, embora nenhum ensaio controlado tenha compro- 
vado sua eficacia nestas condiqoes. A febre e a faringite desapare- 
cem em 10-14 dias. Adenopatia e esplenomegalia podem persistir 
por varias semanas mais. Alguns pacientes se queixam de fadiga, 
mal-estar geral, ou falta de bem-estar por varios meses. Embora 
os corticosteroides possam encurtar a duraqao da fadiga e do mal- 
estar geral, seus efeitos de longo prazo nesta infeeqao viral poten- 
cialmente oncogenica sao desconhecidos, e o uso indiscriminado 
e desencorajado. Os pacientes com aumento do baqo devem evitar 
esportes de contato por 6-8 semanas. Aciclovir, valaciclovir, penci- 
clovir, ganciclovir e foscarnet sao ativos contra EBV e estao indica- 
dos no tratamento da infeeqao cronica ativa por EBV. 
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O manejo dos disturbios linfoproliferativos relacionados com 
EBV baseia-se primariamente em diminuir a imunossupressao, 
sempre que possivel. Terapia adjuvante com aciclovir, ganciclovir, ou 
outro antiviral ativo contra EBV, assim como globulina hiperimune 
de CMV, tem sido usada sem evidencias cientificas de eficacia. 

Hakim H et al.: Comparison of various blood compartments and re¬ 
porting units for the detection and quantification of Epstein-Barr 
virus in peripheral blood. J Clin Microbiol 2007;45:2151. 

Higgins CD et al.: A study of risk factors for acquisition of Epstein- 
Barr virus and its subtypes. J Infect Dis 2007;195:474 [PMID: 
17230406], 


INFECCOES VIRAIS PROPAGADAS POR 
INSETOS VETORES 


Nos EUA, os mosquitos sao os insetos vetores mais comuns que dis- 
seminam infecqoes virais (Quadro 38-4). Em consequencia, essas 
infecqoes — e outras que sao propagadas por carrapatos — tendem 
a ocorrer como epidemias de verao/outono, que coincidem com os 
habitos sazonais de reproduqao e alimentaqao do vetor, e o agente 
etiologico varia por regiao. Assim, uma historia cuidadosa de via- 
gem e exposiqao e crucial para a exploraqao diagnostica correta. 

ENCEFALITE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Febre e cefaleia. 

► Alteracao no estado mental ou comportamento (ou ambos), 
com ou sem deficits neurologicos focais. 

► 0 LCS mostra uma pleocitose mononuclear, nlvel de protelna 
elevado e nlvel de glicose normal. 


A encefalite e uma manifestaqao grave comum de muitas in- 
fecqoes propagadas por insetos (ver Quadro 38-4). Com muitos 
patogenos virais, a infecqao mais frequentemente e subclinica, ou 
esta presente uma doenqa leve do SNC, como meningite. Estas 
infecqoes tem alguns aspectos distintos em termos de taxa de in- 
fecqao subclinica, sindromes neurologicas peculiares, sintomas 
nao neurologicos associados e prognostico. O diagnostico em 
geral e feito clinicamente durante surtos reconhecidos e e con- 
firmado pela sorologia especifica do virus. A prevenqao consiste 
em controle dos mosquitos vetores e precauqoes com vestuario 
apropriado e repelentes de insetos, para minimizar as picadas de 
mosquitos e carrapatos. Antes de se fazer o diagnostico de encefa¬ 
lite por arbovirus, que nao e tratavel, e essencial excluir a encefalite 
por herpes, que tem indicaqao de terapia viral especifica. O atraso 
em administrar este tratamento pode ter consequencias funestas. 

Encefalite pelo virus do Oeste do Nilo 

Este flavivirus foi a infecqao por arbovirus mais importante nos 
EUA, em 2003, quando causou mais de 10.000 infecqoes clinica¬ 
mente aparentes, mais de 2.900 infecqoes do sistema nervoso e 


265 obitos, em 47 Estados. A prevalencia declinou em mais de 
80% nos ultimos dois anos, mas o virus do Oeste do Nilo perma- 
nece como a causa principal de encefalite endemica por arbovirus 
nos EUA. O reservatorio do virus do Oeste do Nilo inclui mais de 
160 especies de aves, cuja migraqao explica a extensao da doenqa 
endemica. Durante as epidemias de verao/outono, a maioria dos 
individuos infectados e assintomatica. Aproximadamente 20% de- 
senvolvem a febre do Oeste do Nilo, que e caracterizada por febre, 
cefaleia, dor retro-orbitaria, nausea e vomitos, linfadenopatia e 
exantema maculopapular (20-50%). Menos de 1% dos pacientes 
infectados desenvolve meningite ou encefalite, mas 10% destes 
casos sao fatais (0,1% de todas as infecqoes). As crianqas tem 
maior probabilidade de apresentar doenqa neurologica invasiva 
limitada a meningite. O maior fator de risco para doenqa grave e a 
idade maior que 50 anos e o comprometimento imune. As crian- 
9 as, especialmente os adolescentes, desenvolvem febre do Oeste 
do Nilo; aproximadamente, um terqo das crianqas com infecqao 
clinicamente aparente tem doenqa neurologica invasiva. As mani- 
festaqoes neurologicas sao, mais frequentemente, aquelas encon- 
tradas em outras meningoencefalites. Contudo, aspectos atipicos 
distintos incluem paralisia flacida semelhante a polio, disturbios 
dos movimentos (parkinsonismo, tremores, mioclonia), sinto¬ 
mas do tronco cerebral, polineuropatia e neurite optica. Fraqueza 
muscular, paralisia facial e hiporreflexia sao comuns (20% de cada 
achado). A recuperaqao e lenta, e sequelas graves ocorrem em al¬ 
guns pacientes gravemente afetados. O diagnostico e feito melhor 
por detecqao de anticorpo IgM (imunoensaio [EIA]) ao virus no 
LCS. Isto estara presente por 5-6 dias (95%) depois do inicio. A 
PCR e uma ferramenta diagnostica especifica, mas e menos sensi- 
vel que a detecqao de anticorpo. A elevaqao de anticorpos no soro 
tambem pode ser usada para o diagnostico. 

O tratamento e de suporte, embora varios antivirais e globu¬ 
lina imune especifica estejam sendo estudados. A infecqao nao e 
propagada entre contatos, mas pode ser transmitida por orgaos 
doados e sangue e leite humano, e por via transplacentaria. 

Gould EA, Solomon T: Pathogenic flaviviruses. Lancet 2008;317:500 

[PMID: 18262042], 

Truemper EJ, Romero JR:West Nile virus. Pediatr Ann 2007;36: 

414 [PMID: 17691625], 

DENGUE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Viagem a, ou residencia em, area endemica. 

► A primeira infeccao (primeiro episodio) resulta em exan¬ 
tema inespeclfico e febre; dor retro-orbitaria, mialgia in- 
tensa e artralgia podem ocorrer. 

► A infeccao com um sorotipo diferente de dengue (hete- 
rotfpica) pode resultar na febre da dengue hemorragica 
(trombocitopenia, sangramento, sfndrome de vazamento 
de plasma); esta pode progredir para choque (sindrome de 
choque da dengue). 












Quadro 38-4 Algumas doencas virais propagadas por insetos nos EUA 




INFECCOES VIRAIS E POR RIQUETSIAS 


£ >0 
TO o 


£ E 

* P. 


ifD 3 

t-l" 


.2 © 
o TO 

> 

5 2 

TO ^ 
OC TO 


co •— O ' 

o to .2 

S'i'S" 

72 toi to 
uo •— S" 
o o to 

v % 

o' Q_ 


CN 


i s!s 

. E 

, O) 


"O O “O 


IB to 


: to 


'TO 


TO 


2--— ‘ 
d 

cu < 


1 S <£ = ■ 

0 2 o 1 


QJ — 

E o S. 


o- 2 -o 

2 ?|o 

S!|ee> 

, .E cu O Si OJ 


-O v -2 A 

TO V QJ 

“O to d d 
— TO cr to 
TO “O Qj QJ 

"tz! to 00 00 

O 72 . TO 

f £ $ 'S’ 


« *£* w . cu i_n cu 

= ^ ^ S 3 s= - - 


2 8 cu 3 

: -o — 1 - 

5 O TO • 

j-S g B 

E B 5 to - 
2'° o' 0 ' 
5 cn 'To .8 1 

; o 


.52 Co g -8 
So TO o 

S-o E 2 - 


E pc . 


j co qj -2 

> £ E E 

-1 (T3 <QJ 

i co ■—-"o ■ 
5 o .2 c 


< E = 


<< § 

S- 2 cZi — 

oi,i ; 


QJ o- -2 


TO to -2 

j # O 2 

h* 1 ? s 

- rvj A c= 


1-s i . 

I - cu ~ 

1 E— r-j — 

as S-§ 

_o B 2" l — 1 

cu -2 2 = 


-sf-5 to E 

° = “3 -3 

o ■— o o 

OJ 2 <— cx'd 
•Q O U -■ dJ 

TO f— O -2 Q_ 

~ 'Co QJ £ 

-2 E 2 "E = 

o S 2 0 o 

£ ^ — a. 

cu « g S.= . 

"O QJ 2 QJ +% J 

_ d ^ O ■— C 

5 o ’ 1 - 1 c 

.TO 2 2 


o. to 


H. o 
\ c 
O E 


S 3 

QJ 

CO o 


TO _ 

E TO O 

-O 

•— to <_> 

3*8 -| 

QJ 0 o 


O co 
_1 .2 QJ 


TO vQJ 

'= di 2 

QJ CO •— O 
O- co 2 QJ 
.2 o Ln QJ c 


7= TO CO 

i = s 


_ QJ 

E> Q- 


QJ cJ CO 

Q_ o o 

°E T. 

3 2 3 


- co E 

=3 •— QJ 
o c QJ 

§'*■■£ 

E OJ 00 

00 QJ 


I E , 


"o o ° 

— ■— -o 03 to 

£ QJ co 

o -o _o ^3 _o 

~ E 2 * J Q= 

o O '3 o -o 

t~> 1— Jo o 0 -tp 


QJ O 


o a V 


e J 
1 ^ — 

I I s _ 

.U} O &T ‘ 3 = 

TO -O _o 2 

E C- QJ <0 

TO m— > 

I i-s s 

s QJ -2 o 

_ ■■— o. -TO 

-SlE J = 
i 8 to .s' 

ai c o qj 

QJ QJ •§ "to 


S p 

QJ E 

3-8 

* TO 

! ‘t" QJ 

QJ 'O 

11 - 


QJ 

■S -S 

QJ TO 
CO M 


QJ "o- 
C "O ^ 


ai o QJ -2 


QJ 1—, 

i E e 

TO ^ QJ 

TO co o 

O- o 2 

- c= 2 
.TO TO E 

X 'd o 

TO o ‘-J 


-3 2 

.TO 8 . 

03 >— 

.2 -o 

E TO 
TO 8 

^2 .g 

cu 

QJ 


QJ 


TO 


TO 


TO 
Qj' O 
-O ~ 
QJ >- 
Li_ TO 


■— —•’ O ^ C 

il^ii 

> §-# §-•! 

QJ "o O CZ , 

rj m _E ‘ 

ill 1 = 

c p to • 2 "J 

c_*- qj =3 ‘ 

— c S" a; 1 

O TO ■*—' O. c 
co X QJ — - 
O QJ O- > 


TO 

QJ 

^ . 2 ' ‘-2 

qj' ^cn TO 

-O TO ■—. 

^ E o 

QJ 


E 

. ^ QJ QJ 

I'll 

-•II 


8 2 

m 0 
— S TO' 

- -S ■ 


cu 5 — 

O 2 

TO QJ 


TO- TO O 
O- 03 
O '— 0 
2 TO • 

_Q 03 O 

S-sij 

o o 


■ qj o ^2 

: E ^ 

J < 

: ^ 
j .2 TO 
J "to 'QJ 


L T I S 


o “O o 

“TO to B 


QJ < U TO 

TO 'QJ 


'TO TO 
> TO ^ 
■ 'TO -vT 


S ^ of o -2 

to _ aj t 2 “to ^ , 

TO ,— TO 1 — 1 

-2 TO ,TO > QJ 'qj ' 

.TO '2 B 2 TO 
00 TO QJ o -O TO TO 
-<c < U U 1 O TO -TO I 


QJ uo 
TO QJ 

QJ tl 

■— TO 

-s 0 

QJ TO" .2 
tz “TO '■ 
o Oro 'QJ 

z c 2- 


> E 2 


•— To 
^ !±j 

“qj 


E to 


TO" ^3 

^ 00 Qj 

8 ° ~ 2 ) 
QJ E ^ 


.1 ES 

TO . o QJ TO 
O-^-^TO QJ 
1 *-o O TO O 
' 2 -2 ^ 

• E 2 J— aj 

: - 3-0 E o. 


! co E 
! TO QJ 


= s S 

-QJ 

O TO 

ITO QJ O 


"> QJ 


; o to 
. o_ • — 


00 QJ 

2 o 


Et 3 qj 2 “TO 


to oT E 


-o 8 •- 

TO QJ 

OO TO- 
QJ TO d 


QJ 


QJ 


TO 


QJ 


. TO 


QJ TO 

: -5 e I i ! I- 

: to 0 "2 2 o = 

3 2 «_» o c= 2 o 

J QJ O O. TO 2 l_) 


2 ' 

2 S Q- 


■ 5 . - f- 
35 gj - 5 , 


O “O 
°- cr 'O qj 
qj to ^2 E 


Q-~ E 

TO 2 00 

"O TO TO) 
TO Q_ “TO 


QJ 03 J 

_o ■— ■; 


|jSS .2 

TO Q_ o -TO 

to' E b! 

.2 TO o to 


_ 

: ^ E 


-2 E 
qj o 


QJ TO 'TO 

to .2 TO 

QJ -B t= 


00 " TO 

> I 

■< E 


o E 

^ o" 
to .y 
TO 

C 'TO 

QJ E 

S-s 


TO TO 
\ 'TO 


= E €-2 


E > 


E QJ TO o 


TO * 
TO 2 -r 

QJ E r 


V -o 


QJ 8 
-o .2 

TO 03 


o QJ 

E = 


•iei 

— o ^ 

TO ^ E 

TO- • TO 

■ QJ C 
; B to 5 
QJ E — 

: E TO TO 

QJ 1/1 •- 

' B 2 00 
1 S ~ E 

r. TO 2 QJ 

? TO- E -O 
! TO ” o 
1 0 = Q- (O. 


B 2; 


c TO d 
E — I 

O TO) .E 
u O d 
TO <=> g 

3 to 8 

'Cj co q_ 
o *-n 


qj 

E ^ 

QJ QJ 


QJ QJ 

I "> 

-S E 


a- JS 
to E 


2 ^ -o -5 

O to d - 

o TO 2 d 

—I "O C_J C UO 


QJ O ^ 

> E 2 

«-T- .t—. Ci 


















Quadro 38-4 Algumas doencas virais propagadas por insetos nos EUA ( continuacao ) 
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Em areas endemicas, 50-100 milhoes de casos de dengue ocor- 
rem a cada ano, frequentemente em formas graves. Nos EUA, 
50-150 casos sao diagnosticados, com maior frequencia, em 
viajantes ao Caribe ou Asia, e menos frequentemente naqueles 
visitando a America Central e do Sul, tornando-a a doenqa por 
arbovirus mais comum em viajantes. A dengue ocorre no Me¬ 
xico, e o Texas tem surtos autoctones esporadicos. A dissemina- 
qao da dengue depende da especie de mosquito necessaria, que 
transmite o virus a partir de um reservatorio de seres humanos 
com viremia em areas endemicas. Muitos pacientes tem doenqa 
leve, especialmente crianqas pequenas, que podem ter febre e 
exantema inespeclficos. A gravidade e uma funqao da idade, e a 
infecqao previa com outros sorotipos do virus da dengue e um 
pre-requisito para complicates hemorragicas graves. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A dengue comeqa abruptamente 4-7 dias depois da transmissao 
(variaqao, 3-14 dias), com febre, calafrios, dor retro-orbitaria in- 
tensa, fortes dores musculares e articulares, nausea e vomitos. O 
eritema da face e tronco pode ocorrer cedo. Depois de 3-4 dias, 
um exantema maculopapular centrlfugo aparece em metade dos 
pacientes. O exantema pode se tornar petequial, e sinais hemor- 
ragicos leves (epistaxe, sangramento gengival, sangue microsco- 
pico nas fezes e urina) podem ser observados. A enfermidade 
dura 5-7 dias, embora raramente a febre possa reaparecer por 
varios dias adicionais. 

B. Achados laboratoriais 

A leucopenia e uma queda discreta das plaquetas sao comuns. 
As provas de funqao hepatica geralmente sao normals. O diag¬ 
nostico e feito por cultura viral do plasma (50% de sensibilidade 
ate o quinto dia), por detecqao de anticorpos especificos IgM por 
Elisa, ou pela demonstrate de uma eleva^o de um anticorpo 
tipo-especifico. O teste de PCR esta disponivel para diagnostico 
em algumas areas. 

Diagnostico diferencial 

Este diagnostico deve ser considerado para qualquer viajante 
a uma area endemica que tenha sintomas sugestivos de uma 
doenqa viral sistemica, embora menos de 1 em 1.000 viajantes a 
tais areas desenvolvam dengue. Frequentemente, as areas visita- 
das tem outros patogenos peculiares circulando (p. ex., malaria, 
febre tifoide, leptospirose e sarampo). EBV, influenza , entero¬ 
virus e infeeqao aguda por HIV podem produzir uma doenqa 
semelhante. Uma enfermidade que comece duas semanas depois 
que a viagem terminou, ou que dure mais que duas semanas, nao 
e dengue. 

Complicacoes 

Raramente a febre da dengue esta associada a meningoencefalite 
(5-10%) ou lesao hepatica. Mais comum em areas endemicas e 
o aparecimento de febre da dengue hemorragica, que e definida 


por trombocitopenia significante (< 100.000 plaquetas/pL), san¬ 
gramento e uma sindrome de vazamento de plasma ([hemocon- 
centraqao = hematocrito > 20% mais alto que a linha de base], 
hipoalbuminemia e efusoes pleurais ou peritoneais). Isto e con- 
sequencia de anticorpos circulantes e outras respostas imunes 
adquiridas em uma infeeqao anterior por virus da dengue he- 
terotipico; assim, ela e vista raramente em viajantes tipicos. A 
falta de reconhecimento e tratamento desta complicaqao pode 
levar a sindrome de choque da dengue, que e definida por sinais 
de insuficiencia circulatoria e hipotensao ou choque, e tem uma 
taxa de letalidade elevada (10%). A dengue pode ter transmis¬ 
sao intrauterina, em uma mulher gravida infectada dentro de 
duas semanas antes do parto. 

Prevencao 

A prevenqao da dengue envolve evitar areas de alto risco e usar 
medidas convencionais para se proteger de mosquitos. O vetor 
principal tem alimentaqao diurna. Uma vacina para prevenqao 
da dengue esta sendo testada. 

Tratamento 

A febre da dengue e tratada pela reposiqao oral de liquido per- 
dido pelas manifestaqoes gastrintestinais. A terapia analgesica, 
que frequentemente e necessaria, nao deve incluir farmacos que 
afetem a funqao das plaquetas. A recuperaqao e completa, sem 
sequelas. A sindrome hemorragica requer terapia rapida com 
expansores do plasma e soluqao salina isotonica. 

Douvyiannis M et al.: A traveler with rash and thrombocytopenia. 
Clin Pediatr 2009;48:568 [PMID: 19028931], 

Schwartz E et al.: Seasonality, annual trends, and characteristics of 
dengue among ill returned travelers, 1997-2006. Emerg Infect Dis 
2008;14:1081 [PMID: 18598629], 

Wichmann O et al.: Severe dengue virus infection in travelers: Risk fac¬ 
tors and laboratory indicators. J Infect Dis 2007;195:1089 [PMID: 
17357044], 


FEBRE DE CARRAPATOS DO COLORADO 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Viagem em area endemica; picada de carrapato. 

► Febre, calafrios, cefaleia, dor retro-orbitaria, mialgia. 

► Curva febril bifasica. 

► Leucopenia no irn'cio da doenca. 


A febre de carrapatos do Colorado e endemica nos planaltos e 
montanhas da parte central e setentrional das Montanhas Ro- 
chosas e no litoral do Pacifico do norte dos EUA. O reservato¬ 
rio do virus consiste em esquilos e tamias. Muitas centenas de 
casos da febre de carrapatos do Colorado ocorrem a cada ano em 
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visitantes ou operarios entrando nesta regiao, principalmente de 
maio a julho. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Depois de um periodo de incubaqao de tres a quatro dias (ma- 
ximo, 14 dias), a febre comeqa repentinamente com calafrios, 
letargia, cefaleia, dor ocular, mialgia, dor abdominal e nausea 
e vomitos. Conjuntivite pode estar presente. Um exantema ma- 
culopapular indistinto ocorre em 5-10% dos pacientes. A enfer- 
midade dura 7-10 dias, e metade dos pacientes tern uma curva 
febril bifasica, com varios dias sem febre no meio da doen 9 a. 

B. Achados laboratoriais 

A leucopenia e caracteristica no inicio da doen 9 a. As plaquetas 
estao levemente diminuidas. Teste de Elisa especifico esta dispo- 
nivel, mas 3-4 semanas podem decorrer antes da soroconversao. 
A coloraqao com anticorpo fluorescente detectara eritrocitos in- 
fectados pelo virus durante a doenqa, e por semanas depois da 
recupera 9 ao. 

Diagnostico diferencial 

Os achados iniciais, especialmente se o exantema estiver pre¬ 
sente, podem sugerir infecqao por enterovirus, sarampo, ou 
rubeola. A febre enterica pode ser uma consideraqao inicial, 
em razao da presen 9 a de leucopenia e trombocitopenia. Uma 
historia de picada de carrapato, que frequentemente e obtida; 
informa 9 oes sobre risco local, e o padrao bifasico da febre, 
ajudarao no diagnostico. Em razao da expos^ao a natureza 
silvestre, doenqas como leptospirose, borreliose, tularemia, 
ehrlichiose e febre maculada das Montanhas Rochosas serao 
consideradas. 

Complicacoes 

Meningoencefalite ocorre em 3-7% dos pacientes. Complicaqoes 
cardiacas e pulmonares sao raras. 


ERITEMA INFECCIOSO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Febre e erupcao com aspecto de "bofetada na bochecha", 
seguidos por um exantema maculopapular simetrico, no 
corpo inteiro. 

► Artrite em criancas maiores. 

► Anemia profunda em pacientes com producao deficiente 
de eritrocitos. 

► Hidropsia fetal nao imune subsequente a infeccao de mu- 
Iheres gravidas. 


Consideracoes gerais 

Esta doenqa exantematica benigna de crian 9 as em idade escolar 
e causada pelo parvovirus humano designado como B19. A pro- 
paga 9 ao e respiratoria, ocorrendo em epidemias de inverno/pri- 
mavera. Uma doenqa inespecifica semelhante a uma gripe leve 
pode ocorrer durante uma viremia inicial aos 7-10 dias; o exan¬ 
tema caracteristico, ocorrendo aos 10-17 dias, representa uma 
resposta imune. O paciente tem viremia e e contagioso antes — 
mas nao depois — do inicio do exantema. 

Aproximadamente metade dos individuos infectados tem 
uma doen 9 a subclinica. A maioria dos casos (60%) ocorre em 
crianqas entre as idades de 5 e 15 anos, com os 40% adicionais 
acontecendo mais tarde na vida. Quarenta por cento dos adultos 
sao soronegativos. A doen 9 a e levemente contagiosa; a taxa de 
ataque secundario em um cenario escolar ou domiciliar e de 50% 
entre criam^as suscetiveis, e 20-30% entre adultos suscetiveis. 

Achados ch'nicos 

Devido a natureza inespecifica do exantema e aos muitos casos 
subclinicos, uma historia de contato com um individuo infec- 
tado frequentemente esta ausente ou nao e confiavel. O reconhe- 
cimento da doen 9 a e mais facil durante surtos. 


Prevencao e tratamento 

A prevenqao envolve evitar areas endemicas e usar meios conven- 
cionais para evitar picadas de carrapato. A terapia e de suporte. 
Nao usar analgesicos que modifiquem a funqao plaquetaria. 

Romero JR, Simonsen KA: Powassan encephalitis and Colorado tick 
fever. Infect Dis Clin North Am 2008;22:545 [PMID: 18755390], 


OUTROS EXANTEMAS VIRAIS IMPORTANTES 
NA INFANCIA 


Ver a seqao anterior sobre infecqoes por herpes-virus para uma 
discussao de varicela e roseola — os outros dois exantemas im- 
portantes na infancia. 


A. Sinais e sintomas 

Tipicamente, o primeiro sinal da doen 9 a e o exantema, que co- 
meqa como lesoes maculopapulares elevadas nas bochechas, de 
um vermelho intenso, as quais coalescem para dar uma impressao 
de “bofetadas nas bochechas”. As lesoes sao quentes, nao doloro- 
sas, e as vezes pruriginosas. Elas podem estar espalhadas na fronte, 
no queixo e em areas retroauriculares, mas a regiao perioral e pou- 
pada. Dentro de 1 -2 dias, lesoes similares aparecem nas superficies 
extensoras proximais das extremidades e se espalham no sentido 
distal de modo simetrico. As areas palmoplantares geralmente sao 
poupadas. O tronco, o pescoqo e as nadegas tambem sao envol- 
vidos, comumente. O clareamento central de lesoes confluentes 
produz um padrao rendilhado caracteristico. O exantema esma- 
ece em varios dias a varias semanas, mas reaparece, com frequen¬ 
ce, em resposta a irrita 9 ao local, ao calor (banho), a luz solar e ao 
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estresse. Quase 50% das crianqas infectadas tem algum exantema 
remanescente (ou recorrente) por 10 dias. Descamaqao fina pode 
estar presente. Sintomas sistemicos leves ocorrem em ate 50% das 
crianqas. Tais sintomas incluem febre baixa, mal-estar discreto, 
dor de garganta e coriza. Eles aparecem por 2-3 dias e sao seguidos 
por uma fase assintomatica que dura uma semana, antes que a 
erupijao cutanea apareqa. 

Exantemas purpuricos em forma de meia-luva, doenqa neu- 
rologica e disturbios graves parecidos com a sindrome hemo- 
litico-uremica tambem tem sido descritos em associaqao ao 
parvovirus B19. 

B. Achados laboratoriais 

Uma leucopenia discreta ocorre cedo em alguns pacientes, se- 
guida por leucocitose e linfocitose. Testes de anticorpos sericos 
especificos IgM e IgG estao disponiveis, mas deve-se ter o cui- 
dado de escolher um laboratorio confiavel para este tipo de teste. 
Testes de detecqao de acido nucleico frequentemente sao defini- 
tivos. A doenqa nao e diagnosticada por cultura viral rotineira. 

Diagnostico diferencial 

Em crianqas imunizadas contra sarampo e rubeola, o parvovi¬ 
rus B19 e o agente mais frequente de exantemas morbiliformes e 
semelhantes a rubeola. A erupqao cutanea caracteristica e a na- 
tureza branda da doen^a distinguem o eritema infeccioso de ou- 
tros exantemas infantis. Ha ausencia dos sintomas prodromicos 
do sarampo e linfadenopatia da rubeola. Os sintomas sistemicos 
e a faringite sao mais proeminentes nas infecqoes por enterovi¬ 
rus e na escarlatina. 

Complicacoes e sequelas 

A. Artrite 

A artrite e mais comum em pacientes mais velhos, a partir do fim 
da adolescencia. Aproximadamente 10% das crianqas tem sintomas 
articulares intensos. As meninas sao afetadas mais comumente que 
os meninos. Dor e rigidez ocorrem simetricamente nas articula 9 oes 
perifericas. A artrite geralmente e subsequente a erupqao e pode 
persistir por 2-6 semanas, mas regride sem lesao permanente. 

B. Crise aplasica 

O parvovirus B19 replica-se primariamente em celulas progeni- 
toras eritroides. Por consequencia, reticulocitopenia ocorre por 
aproximadamente uma semana durante a doen 9 a. Isto passa des- 
percebido em individuos com uma meia-vida normal dos eri- 
trocitos, mas resulta em anemia grave em pacientes com anemia 
hemolitica cronica. 

Aplasia pura de eritrocitos, leucopenia, pancitopenia, pur¬ 
pura trombocitopenica idiopatica e sindrome hemofagocitica 
tambem tem sido descritas. Pacientes com Aids e outras doen 9 as 
imunossupressivas podem desenvolver anemia ou pancitopenia 
prolongada. Pacientes com anemia hemolitica e crise aplasica, 
ou com imunossupressao, podem ser contagiosos e devem ser 
isolados enquanto estiverem no hospital. 


C. Outras infeccoes de orgaos 

O parvovirus esta em estudo como uma causa potencial de uma 
variedade de doenqas vasculares do colageno. Ele tem sido asso- 
ciado a sindromes neurologicas, hepatite, miocardite e supressao 
de linhagens da medula ossea. 

D. Infeccoes intrauterinas 

A infecqao de mulheres gravidas suscetiveis pode produzir in- 
fecqao fetal com hidropsia. A morte fetal ocorre em cerca de 6% 
dos casos, e a maioria das fatalidades acontece nas primeiras 
20 semanas; isto e mais alto que a taxa de perda fetal esperada 
em gestaqoes tipicas. O risco de infec 9 ao fetal e desconhecido. 
Anomalias congenitas nao tem sido associadas a infecqao por 
parvovirus B19 durante a gravidez. 

Tratamento e prognostico 

O eritema infeccioso e uma doen 9 a benigna em individuos imu- 
nocompetentes. Pacientes com crise aplasica podem precisar 
de transfusoes sanguineas. £ improvavel que esta complicaqao 
possa ser prevenida por medidas de quarentena, porque a in- 
fecqao aguda por parvovirus em contatos, com frequencia nao 
e reconhecida e e mais contagiosa antes do exantema. Mulheres 
gravidas que forem expostas ao eritema infeccioso, ou que traba- 
lhem em um local onde ocorre uma epidemia, devem ser testadas 
para evidencia de infecqao previa. As mulheres gravidas susceti¬ 
veis devem, entao, ser acompanhadas para evidencia de infecqao 
por parvovirus. Aproximadamente 1,5% das mulheres em idade 
reprodutiva sao infectadas durante a gravidez. Se ocorrer a infec- 
9 ao materna, o feto deve ser acompanhado por ultrassonografia 
para evidencias de hidropsia e sofrimento. A transfusao intrau- 
terina ou o parto precoce pode salvar alguns fetos. Gestaqoes nao 
devem ser interrompidas em razao de infec 9 ao por parvovirus. 
O risco de morte fetal entre mulheres gravidas expostas de es- 
tado sorologico desconhecido e menor que 2,5%, para donas de 
casa, e menos de 1,5%, para professoras escolares. 

A globulina imune intramuscular nao e protetora. AIVIG em 
dose alta tem interrompido a viremia e levado a recuperaqao da 
medula em alguns casos de aplasia prolongada. Seu papel em pa¬ 
cientes imunocompetentes e mulheres gravidas e desconhecido. 

Douvoyiannis M et al.: Neurologic manifestations associated with 
parvovirus B19 infection. Clin Infect Dis 2009;48:1713 [PMID: 
19441978], 

Fretzayas A et al.: Papular-purpuric gloves and socks syndrome in children 
and adolescents. Ped Infect Dis 2009;28:250 [PMID: 19165131], 

Servey JT et al.: Clinical presentation of parvovirus B19 infection. Am 
Fam Physician 2007;75:373 [PMID: 17304869], 

SARAMPO 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Exposicao ao sarampo 9-14 dias antes. 

► Prodromo de febre, tosse, conjuntivite e coriza. 
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► Manchas de Koplik (poucas a muitas papulas brancas, pe- 
quenas, sobre uma base difusamente vermelha na mucosa 
bucal) 1-2 dias antes e depois do im'cio do exantema. 

► Exantema maculopapular espalhando-se para baixo da face 
e linha do cabelo para o tronco ao longo de tres dias, e 
mais tarde se tornando confluente. 

► Leucopenia. 


Consideracoes gerais 

Este exantema da infancia raramente e visto nos EUA, em razao 
da vacinaqao universal (aproximadamente 65 casos em 2009, os 
quais foram todos importados, ou relacionados a casos importa- 
dos). Aglomerados esporadicos de casos sao o resultado de imu- 
nizaqao inadequada, e nao de falhas da vacina. Recomenda-se 
que todas as crianqas sejam revacinadas antes do ingresso na 
escola primaria ou secundaria (ver Capitulo 9). A taxa de ata- 
que em individuos suscetiveis e extremamente elevada; a trans- 
missao e via goticulas de secreqoes respiratorias. As taxas de 
morbidade e mortalidade nos paises em desenvolvimento sao 
substanciais, devido a desnutriqao e a infecqoes secundarias sub- 
jacentes. Posto que os seres humanos constituem o unico reser- 
vatorio do sarampo, ha o potencial para eliminar^ao da doenqa 
mundialmente. 

Achados di'nicos 

Uma historia de contato com um caso suspeito pode estar ausente, 
porque a disseminaqao veiculada pelo ar e eficiente e os pacientes sao 
contagiosos durante o prodromo. O contato com um caso impor- 
tado pode nao ser reconhecido. Em climas temperados, o sarampo 
epidemico e uma doenqa de inverno/primavera. Muitos casos sus- 
peitos sao diagnosticos erroneos de outras infecqoes virais. 

A. Sinais e sintomas 

Febre alta e letargia sao proeminentes. Espirros, edema palpe¬ 
bral, lacrimejamento, coriza copiosa, fotofobia e tosse aspera 
aparecem e pioram. As manchas de Koplik sao lesoes maculares 
brancas na mucosa bucal, tipicamente opostas aos molares in- 
feriores. Elas sao quase patognomonicas para sarampo, embora 
possam estar ausentes. Um exantema maculopapular discreto 
comeqa quando os sintomas respiratorios sao maximos e se 
espalha rapidamente pela face e tronco, coalescendo para um 
vermelho vivo. Quando ele envolve as extremidades, esmaece 
da face e desaparece completamente dentro de seis dias; pode 
ocorrer uma descamaqao fina. A febre atinge o pico quando o 
exantema aparece, e geralmente cai dai a 2-3 dias. 

B. Achados laboratoriais 

A linfocitopenia e caracteristica. As contagens totais de leucoci- 
tos podem cair para 1.500/pL. O diagnostico geralmente e feito 
pela deteojao do anticorpo IgM anti-sarampo no soro colhido 
pelo menos tres dias depois do inicio da erupqao, ou mais tarde 
pela constataqao de uma elevaqao significante de anticorpos. 
A detecqao direta do antigeno do sarampo por coloraqao com 


anticorpo fluorescente de celulas da nasofaringe e um metodo 
rapido util. O teste de PCR em secreqoes da orofaringe ou urina 
e extremamente sensivel, especifico, e pode detectar a infecqao 
ate cinco dias antes dos sintomas. 

C. Estudos de imagem 

As radiografias de torax frequentemente mostram hiperinsufla- 
(jao, infiltrados peri-hilares ou densidades parenquimatosas es- 
parsas, de aspecto felpudo. Consolidaqao secundaria ou derrame 
podem estar visiveis. 

Diagnostico diferencial 

O Quadro 38-3 lista outras doen^as que podem ser parecidas 
com o sarampo. 

Complicacoes e sequelas 

A. Complicacoes respiratorias 

Estas complicaqoes ocorrem em ate 15% dos pacientes. Superin- 
fecqao bacteriana dos pulmoes, orelha media, seios paranasais e 
ganglios cervicais sao as mais comuns. Febre que persiste depois 
do terceiro ou quarto dia sugere uma complicaqao, assim como 
leucocitose. Broncospasmo, crupe grave e pneumonia viral 
progressiva, ou bronquiolite (em lactentes), tambem ocorrem. 
Os pacientes imunossuprimidos tem um risco muito maior de 
pneumonia fatal do que os imunocompetentes. 

B. Complicacoes cerebrais 

Encefalite ocorre em 1 em 2.000 casos. Geralmente, o inicio e 
dentro de uma semana apos o aparecimento do exantema. Os 
sintomas incluem agressividade, ataxia, vomitos, convulsoes e 
coma. Pleocitose linfocitaria e uma concentraqao de proteina le- 
vemente elevada sao achados habituais no LCS, mas o liquido ce¬ 
rebrospinal pode ser normal. Quarenta por cento dos pacientes 
afetados assim falecem, ou tem sequelas neurologicas graves. 

A panencefalite esclerosante subaguda (SSPE) e uma infecqao 
lenta do cerebro pelo virus do sarampo, que se torna sintomatica 
anos mais tarde em cerca de 1 em 100.000 crianqas previamente 
infectadas. Esta deterioraqao cerebral progressiva esta associada 
a espasmos mioclonicos e a um padrao eletroencefalografico ti- 
pico. Ela e fatal em 6-12 meses. Titulos altos de anticorpo antis- 
sarampo estao presentes no soro e LCS. 

C. Outras complicacoes 

Outras complicaqoes incluem sarampo hemorragico (doen 9 a 
grave com sangramento em multiplos orgaos, febre, sintomas 
cerebrais), trombocitopenia, apendicite, ceratite, miocardite, 
e parto prematuro ou morte fetal. Leve elevaqao das provas de 
funqao hepatica e detectada em ate 50% dos casos em adultos 
jovens; ictericia franca tambem pode ocorrer. O sarampo causa 
imunossupressao transitoria; assim, reativaqao ou progressao de 
tuberculose (inclusive anergia cutanea transitoria) pode aconte- 
cer em crianqas com tuberculose nao tratada. 
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► Prevencao 

A estrategia atual de vacinaqao ativa com duas doses e bem-su- 
cedida. A vacina nao deve ser adiada em razao de enfermidade 
aguda leve corrente, tuberculose ou teste cutaneo tuberculinico 
positivo, aleitamento materno ou exposiqao a um contato imu- 
nodeficiente. A vacina e recomendada para crianqas infectadas 
com HIV sem complicates graves e com celulas CD4 adequa- 
das (> 15%). 

Tratamento e prognostics 

A vacinaqao previne a doenqa em individuos expostos susceti- 
veis, se dada dentro de 72 h (ver Capitulo 9). A globulina imune 
(0,25 mL/kg por via intramuscular; 0,5 mL/kg se imunocompro- 
metido) prevenira ou modificara o sarampo, se dada dentro de 
seis dias. Os casos suspeitos devem ser diagnosticados de ime- 
diato, e notificados ao departamento de saude local. 

A recuperaqao geralmente ocorre 7-10 dias depois do ini- 
cio dos sintomas. O tratamento e de suporte: cuidados com os 
olhos, alivio da tosse (evitar supressores opiaceos em lactentes) e 
reduqao da febre (acetaminofeno, banhos mornos; evitar salicili- 
cos). Infecqoes bacterianas secundarias devem ser tratadas logo; 
a profilaxia antimicrobiana nao e indicada. A ribavirina e ativa in 
vitro e pode ser util em crianqas imunocomprometidas infecta¬ 
das. Em crianqas desnutridas, deve ser dada suplementaqao com 
vitamina A para atenuar a doenqa, 

Garg RK: Subacute sclerosing panencephalitis. J Neurol 2008; 

255:1861. 

Orenstein W et al.: Measles elimination in United States. J Infect Dis 

2004;189(Suppl):Sl (PMID: 15106120], 

RUBEOLA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Historia de vacinacao contra rubeola geralmente ausente. 

► Sintomas respiratorios inespedficos prodromicos e adeno- 
patia (retroauricular e occipital). 

► Exantema maculopapular comecando na face, espalhan- 
do-se rapidamente pelo corpo todo e desaparecendo pelo 
quarto dia. 

► Poucos sintomas sistemicos. 

► Infeccao congenita. 

• Retardo do crescimento e desenvolvimento. 

• Catarata, retinopatia. 

• Exantema purpurico tipo blueberry muffin (bolinho de 
mirtilo) ao nascimento. 

• Ictericia, trombocitopenia. 

• Surdez. 

• Miocardiopatia congenita. 


Consideracoes gerais 

Se ela nao fosse teratogenica, a rubeola teria pouca importan- 
cia clinica. O diagnostico clinico e dificil em alguns casos, por 
causa de sua expressao variavel. Em um estudo, mais de 80% das 
infecqoes foram subclinicas. Devido a vacinaqao inadequada, 
podem ocorrer surtos em adolescentes ou adultos. A rubeola e 
transmitida por secreqoes respiratorias em aerossol. Os pacien- 
tes sao contagiosos desde cinco dias antes ate cinco dias depois 
do exantema. A rubeola endemica inexiste nos EUA, e a rubeola 
congenita, em lactentes nascidos de mulheres nao imunizadas 
e de mulheres ocasionais que se reinfectam na gravidez, atual- 
mente e muito rara. 

Achados clmicos 

O periodo de incubaqao e de 14-21 dias. Os sinais indistintos 
podem tornar inconfiavel a historia de exposiqao. Uma historia 
de imunizaqao torna a rubeola improvavel, mas ainda possivel. A 
rubeola congenita geralmente e subsequente a infecqao materna 
no primeiro trimestre. 

A. Sinais e sintomas 

1. Infeccao em criancas — As crianqas pequenas podem ter 
apenas o exantema. Pacientes mais velhos frequentemente tem 
um prodromo inespecifico de febre baixa, dor ocular, dor de 
garganta e mialgia. Adenopatia retroauricular e suboccipital 
(algumas vezes generalizada) e caracteristica. Com frequencia, 
isto precede o exantema ou pode ocorrer sem ele. O exantema 
consiste em maculopapulas eritematosas discretas, comeqando 
na face. Um aspecto de “bofetada na bochecha”, ou prurido, pode 
ocorrer. Variantes morbiliformes ou escarlatiniformes do exan¬ 
tema podem acontecer. A erupqao espalha-se rapidamente para 
o tronco e extremidades, depois de esmaecer na face; ela desapa- 
rece pelo quarto dia. Enantema geralmente esta ausente. 

2. Infeccao congenita — Mais de 80% das mulheres infectadas 
nos primeiros quatro meses de gravidez parem neonatos afeta- 
dos; a doenqa congenita ocorre em menos de 5% das mulheres 
infectadas mais tarde na gravidez. Infecqoes mais tardias podem 
resultar em defeitos isolados, como surdez. As manifestaqoes 
principals sao como a seguir: 

A. Retardo do crescimento — Entre 50 e 85% dos lactentes 
sao pequenos ao nascer, e permanecem assim. 

B. Anomalias cardIacas — Estenose da arteria pulmonar, per- 
sistencia do canal arterial, comunicaqao interventricular. 

C. Anomalias oculares — Catarata, microftalmia, glaucoma, 
retinite. 

D. Surdez — Neurossensorial (> 50% dos casos). 

E. Disurbios cerebrais — Encefalite cronica; retardo. 

F. Disturbios hematologicos — Trombocitopenia, ninhos 
dermicos de hematopoiese extramedular ou purpura (exantema 
em blueberry muffin), linfocitopenia. 

G. Outras — Hepatite, osteomielite, disturbios imunes, mi ab- 
sorqao, diabetes. 
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B. Achados laboratoriais 

A leucopenia e comum, e as contagens de plaquetas podem 
estar baixas. A infecqao congenita esta associada a contagens de 
plaquetas baixas, provas de funqao hepatica anormais, anemia 
hemolitica, pleocitose e titulos de anticorpo IgM para rubeola 
muito altos. A IgM serica total esta elevada, e os niveis de IgA e 
IgG podem estar deprimidos. 

O virus pode ser isolado da garganta ou urina de uma se- 
mana antes a duas semanas depois do inicio do exantema. As 
crianqas com infecqao congenita sao contagiosas durante meses. 
Para isolamento otimo do virus, o laboratorio de virologia deve 
ser informado de que ha suspeita de rubeola. O diagnostico so- 
rologico e feito melhor pela demonstraqao de um aumento de 
quatro vezes do titulo de anticorpos entre os especimes colhi- 
dos com intervalo de 1-2 semanas. O primeiro deve ser colhido 
de imediato, porque os titulos aumentam rapidamente apos o 
comeqo do exantema. Ambos os especimes devem ser testados 
simultaneamente por um so laboratorio. O anticorpo IgM es- 
pecifico pode ser dosado por imunoensaio. Visto que a decisao 
de interromper a gravidez geralmente se baseia em resultados 
sorologicos, os testes devem ser feitos cuidadosamente.* 

C. Estudos de imagem 

Pneumonite e imagens transparentes longitudinals nas metafises 
osseas podem estar presentes em radiografias de crianqas com 
infecqao congenita. 

Diagnostico diferencial 

A rubeola pode se parecer com infecqoes por enterovirus, ade¬ 
novirus, sarampo, EBV, roseola, parvovirus e T. gondii. Reaqoes 
medicamentosas tambem podem imitar a rubeola. Visto que as 
implicaqoes de saude publica sao grandes, os casos suspeitos 
devem ser confirmados sorologicamente ou por virologia. 

A rubeola congenita deve ser diferenciada da infecqao conge¬ 
nita por CMV, toxoplasmose e sifilis. 

Complicacoes e sequelas 

A. Artralgia e artrite 

Ambas ocorrem com maior frequencia em mulheres adultas. O 
comprometimento poliarticular (dedos, joelhos, punhos), du- 
rando poucos dias a semanas, e tipico. Artrite franca acontece 
em uma porcentagem pequena de pacientes. Ela pode se asseme- 
lhar a artrite reumatoide aguda. 

B. Encefalite 

Com uma incidencia de cerca de 1:6.000, esta e uma encefalite 
parainfecciosa inespecifica, associada a uma taxa de mortali- 
dade baixa. Uma sindrome semelhante a SSPE (ver seqao an¬ 
terior sobre Sarampo) tambem tern sido descrita na rubeola 
congenita. 


* N. de T. Ver nota de rodape anterior sobre o mesmo assunto. 


C. Rubeola na gravidez 

A infecqao na mae e autolimitada e nao e grave. 

Prevencao 

A rubeola e uma das infecqoes que poderiam ser erradicadas. 
Ver Capitulo 9 para a indicaqao e eficacia da vacina para rubeola. 
A assistencia pre-natal padrao deve incluir testes de anticorpos 
para rubeola. As maes soropositivas nao estao em risco; as maes 
soronegativas sao vacinadas depois do parto. 

Uma mulher gravida possivelmente exposta a rubeola deve 
ser testada imediatamente; se for soropositiva, ela e imune e nao 
precisa se preocupar. Se for soronegativa, um segundo especime 
deve ser colhido em quatro semanas, e ambos os especimes 
devem ser testados simultaneamente. A soroconversao no pri¬ 
meiro trimestre sugere alto risco fetal; tais mulheres precisam de 
aconselhamento com relaqao ao abortamento terapeutico.** 
Quando o termino da gravidez nao e uma opqao, alguns es- 
pecialistas recomendam a administraqao de 20 mL de globulina 
imune por via intramuscular, dentro de 72 h depois da expo- 
siqao, em uma tentativa de prevenir a infecqao (tira o valor de 
testes de anticorpos subsequentes). A eficacia desta pratica e 
desconhecida. 

Tratamento e prognostico 

A terapia sintomatica e suficiente. A artrite pode melhorar com 
a administracpao de agentes anti-inflamatorios. O prognostico e 
ruim em lactentes com infecqao congenita, nos quais a maioria 
dos defeitos e irreversivel ou progressiva. Os graves defeitos cog- 
nitivos em tais lactentes parecem se correlacionar de perto com 
o grau de retardo do crescimento. 

Ledger WJ: Perinatal infections and fetal/neonatal brain injury. Curr 

Opin Obstet Gynecol 2008;20:120 [PMID: 18388810], 


INFECCOES POR OUTROS VIRUS 


SINDROME CARDIORRESPIRATORIA 
POR HANTAVIRUS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Prodromo semelhante a influenza (febre, mialgia, cefaleia, 
tosse). 

► Inicio rapido de edema pulmonar inexplicavel e miocar- 
diopatia. 

► Residencia ou viagem em area endemica, exposicao a 
aerossois de excrementos ou secrecoes do rato veadeiro. 


** N. de T. Ver notas de rodape anteriores. 
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Consideracoes gerais 

A sindrome cardiorrespiratoria por hantavirus e a primeira 
infecqao autoctone por buniavirus endemica nos EUA. Essa 
sindrome e distintamente diferente no modo de propagaqao (ne- 
nhum artropode vetor) e no quadro clinico de outras doenqas 
por buniavirus. 

Achados clmicos 

Os casos iniciais da sindrome cardiorrespiratoria por hantavi¬ 
rus envolviam viagem a, ou residencia em, uma area limitada 
do sudoeste dos EUA, onde havia um potencial de exposiqao 
ao reservatorio, o rato veadeiro. Este e muitos outros roedores 
correlatos vivem em muitos outros locais, e a doenqa ja foi con- 
firmada em mais de 30 estados e no Canada. Epidemias ocorrem 
quando as condiqoes ambientais favorecem grandes aumentos 
da populaqao de roedores, e prevalencia aumentada do virus 
neste reservatorio. 

A. Sinais e sintomas 

Depois de um periodo de incubaqao de 2-3 semanas, o inicio e su- 
bito, com um prodromo inespecifico com caracteristicas de virose: 
febre; dor nas costas, quadris e pernas; calafrios; cefaleia; e nausea 
e vomitos. Pode haver dor abdominal. Dor de garganta, conjunti- 
vite, exantema e adenopatia estao presentes, e os sintomas respi- 
ratorios estao ausentes, ou se limitam a uma tosse seca. Depois de 
1-10 dias (geralmente 3-7), dispneia, taquipneia e evidencias de 
uma sindrome de vazamento capilar pulmonar aparecem. Com 
frequencia, isto progride rapidamente por um periodo de horas. 
Hipotensao e comum, nao so por hipoxemia, mas tambem por 
disfunqao miocardica. Secreqoes abundantes, cor de ambar, nao 
purulentas, sao comuns. O debito cardiaco diminuido, devido a 
miocardiopatia, e a resistencia vascular sistemica elevada distin- 
guem esta doenqa da sepse bacteriana inicial. 

B. Achados laboratoriais 

O hemograma mostra leucocitose com um desvio para a es- 
querda proeminente, e imunoblastos, trombocitopenia e hemo- 
concentraqao. A lactato desidrogenase (LDH) esta elevada, bem 
como as provas de funqao hepatica; a albumina serica e baixa. 
A creatinina esta elevada em alguns pacientes, e proteinuria e 
comum. Acidose lactica e bicarbonato venoso baixo sao sinais 
de mau prognostico. Um teste Elisa de IgM serica e positivo no 
comeqo da doenqa. Caso contrario, o diagnostico e feito por co- 
loraqao especifica de tecido ou PCR, geralmente na necropsia. 

C. Estudos de imagem 

As radiografias de torax iniciais sao normals. Radiografias sub- 
sequentes mostram infiltrados intersticiais bilaterais, com o pa- 
drao em borboleta tipico de edema pulmonar agudo, doenqa dos 
espaqos aereos em ambas as bases, ou as duas coisas. Frequen- 
temente, derrames pleurais significantes estao presentes. Estes 
achados contrastam com os de outras causas da sindrome da 
distriqao respiratoria aguda. 


Diagnostico diferencial 

Em algumas areas geograficas, peste e tularemia sao possibilida- 
des. Infecqoes por patogenos respiratorios virais e Mycoplasma 
tem uma evoluqao mais lenta, nao elevam o nivel de LDH e nao 
causam as alteraqoes hematologicas vistas nesta sindrome. Febre 
Q, psitacose, exposiqao a toxinas, legionelose e infecqoes fungicas 
sao possibilidades, mas a historia, a rapidez de evoluqao e os acha¬ 
dos hematologicos, assim como a historia de exposiqao, devem 
ser aspectos distintivos. A sindrome cardiorrespiratoria por han¬ 
tavirus e uma consideraqao em pessoas previamente sadias, com 
uma doenqa febril associada a edema pulmonar inexplicavel. 

► Tratamento e prognostico 

A ribavirina, a qual o hantavirus e outros buniavirus sao sus- 
cetiveis, nao tem demonstrado que altera o curso da doenqa. O 
manejo deve se concentrar em oxigenoterapia e ventilaqao meca- 
nica, conforme necessario. Em razao do vazamento capilar, deve 
ser usado o cateter de Swan-Ganz, para monitorar o debito car¬ 
diaco, e suporte inotropico — em vez de terapia hidrica — para 
manter a perfusao. Oxigenaqao por membrana extracorporea 
venoarterial pode prover suporte de curto prazo em pacientes 
selecionados. A cepa do virus presente na America do Norte nao 
e propagada por contato de pessoa a pessoa. Nao ha necessidade 
de isolamento. A taxa de letalidade e 30-40%. Estao disponiveis 
diretrizes para reduqao da exposiqao ao agente infeccioso. 

Chang B et al.: Hantavirus cardiopulmonary syndrome. Semin Respir 
Crit Care Med 2007;28:193 [PMID: 17458773], 

Jonsson CB et al.: Treatment of hantavirus pulmonary syndrome. An¬ 
tiviral Res 2008;78:162 [PMID: 18093668], 

CAXUMBA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Nenhuma imunizacao previa para caxumba. 

► Tumefacao da glandula parotida. 

► Meningite asseptica com ou sem parotidite. 


Consideracoes gerais 

A caxumba era uma das infecqoes classicas da infancia; a propa- 
gaqao do virus pela via respiratoria atacava quase todas as crian- 
qas nao imunizadas (assintomaticamente em 30-40% dos casos) e 
produzia imunidade pelo resto da vida. A vacina e tao eficaz que 
a doenqa clinica e rara em crianqas imunizadas. Em consequencia 
de infecqoes subclinicas ou de imunizaqao na infancia, 95% dos 
adultos sao imunes. Os pacientes infectados podem transmitir 
a infecqao de um a dois dias antes do inicio dos sintomas, e por 
cinco dias adicionais. O periodo de incubaqao e de 14-21 dias. 

Uma historia de exposiqao a uma crianqa com parotidite nao 
e prova de exposiqao a caxumba. Em um individuo imunizado 
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adequadamente, a parotidite geralmente se deve a uma outra 
causa. Atualmente, nos EUA, notifica-se menos de um caso por 
100.000 da populacpao. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

1. Doenca das glandulas salivares — Tumefa<;ao dolorosa 
de uma ou mais glandulas, febre variavel e linfedema facial sao 
tlpicos. Comprometimento da parotida e muito comum; este e 
bilateral em 70% dos pacientes. O pavilhao auricular e deslo- 
cado para cima e para fora; o angulo da mandlbula e obliterado. 
Toxicidade sistemica geralmente esta ausente. A estimula^ao da 
parotida com alimentos azedos pode ser bastante dolorosa. O 
orificio do canal de Stensen pode estar vermelho e inchado; se¬ 
cretes amarelas podem ser espremidas, mas pus esta ausente. A 
tumefa^ao da parotida se dissipa depois de uma semana. 

2. Meningoencefalite — Antes da imunizadao disseminada, a 
caxumba era a causa mais comum de meningite asseptica, que 
geralmente se manifesta por cefaleia leve ou pleocitose mono¬ 
nuclear assintomatica. Menos de 10% dos pacientes tem sinais 
cllnicos de meningite ou encefalite. Os sintomas cerebrals nao se 
correlacionam com os sintomas da parotida, que estao ausentes 
em muitos pacientes com meningoencefalite. Embora rigidez de 
nuca, nausea e vomitos possam ocorrer, os sintomas de ence¬ 
falite sao raros (1:4.000 casos de caxumba); a recupera^ao em 
3-10 dias e a regra. 

3. Pancreatite — Dor abdominal pode representar pancrea- 
tite transitoria. Visto que a doenqa nas glandulas salivares pode 
elevar a amilase serica, marcadores especlficos da fun^ao pan- 
creatica (lipase, isoenzimas da amilase) sao necessarios para ava- 
liaijao do envolvimento pancreatico. 

4. Orquite, ooforite — O envolvimento das gonadas esta asso- 
ciado a febre, a dor local e a tumefaijao. Epididimite geralmente 
esta presente. A orquite e incomum em crian^as menores, mas 
ocorre em ate um tenjo dos meninos afetados na pos-puberdade. 
Geralmente, ela e unilateral e regride em 1-2 semanas. Embora 
um terqo dos testiculos infectados se atrofie, o comprometi¬ 
mento bilateral e esterilidade sao raros. 

5. Outros — Tireoidite, mastite (especialmente um mulheres 
adolescentes), artrite e edema pre-esternal (ocasionalmente com 
disfagia ou rouquidao) podem ser vistos. 

B. Achados laboratoriais 

O leucograma geralmente e normal. Ate 1.000 celulas/pL (predo- 
minantemente linfocitos) podem estar presentes no LCS, com pro- 
teina levemente elevada e glicose normal a levemente diminulda. 
Testes de cultura viral ou PCR da saliva, garganta, urina, ou liquido 
cerebrospinal podem ser positivos por pelo menos uma semana 
depois do inicio. Soros pareados dosados por Elisa sao usados 
atualmente para o diagnostico. Anticorpo fixador de complemento 
ao antlgeno soluvel desaparece em varios meses; assim, sua pre¬ 
sent^ em um especime isolado indica infecqao recente. 


Diagnostico diferencial 

A parotidite da caxumba pode ser parecida com as seguintes con- 
di^oes: adenite cervical (o angulo da mandlbula pode estar obli¬ 
terado, mas a orelha geralmente nao e saliente; o orificio do canal 
de Stensen e normal; observam-se leucocitose e neutrofilia), paro¬ 
tidite bacteriana (pus no canal de Stensen, toxemia, dor intensa a 
palpaqao), parotidite recorrente (idiopatica ou associada a calcu- 
los), tumores ou leucemia, e infecdoes dentarias. Muitos virus, in¬ 
clusive parainfluenza, enterovirus, EBV, CMV e influenza, podem 
causar parotidite. A tumefadao da parotida na infecdao por HIV e 
menos dolorosa e tende a ser bilateral e cronica, mas a parotidite 
bacteriana ocorre em algumas criandas com infecdao por HIV 
A menos que parotidite esteja presente, a meningite por ca¬ 
xumba assemelha-se aquela causada por enterovirus, ou por in¬ 
fecdao bacteriana inicial. Um nivel elevado de amilase e uma pista 
util nesta situadao. A pancreatite isolada nao e distinguivel de mui- 
tas outras causas de dor epigastrica e vomitos. A caxumba e uma 
causa classica de orquite, mas tordao, epididimite bacteriana ou 
por clamidias, infecdao por Mycoplasma, outras infecdoes virais, 
hematomas, hernias e tumores tambem devem ser considerados. 

Complicacoes 

A principal complicadao neurologica e a surdez nervosa (geral¬ 
mente unilateral) que pode resultar na incapacidade de ouvir tons 
altos. Ela pode ocorrer sem meningite. Uma lesao permanente e 
rara, ocorrendo em menos de 0,1% dos casos de caxumba. Es- 
tenose do aqueduto e hidrocefalia (especialmente apos infecdao 
congenita), miocardite, mielite transversa e paralisia facial sao 
outras complicadoes raras. 

Tratamento e prognostico 

O tratamento e de suporte e inclui administradao de liquidos, 
analgesicos e suporte escrotal para a orquite. Corticosteroides 
sistemicos tem sido usados para orquite, mas seu valor nao se 
baseia em evidencias. 

Hviid A et al.: Mumps. Lancet 2008;371:932. 

RAIVA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Historia de mordedura de animal 10 dias a um ano (geral¬ 
mente < 90 dias) antes. 

► Parestesias ou hiperestesia na area da mordida. 

► Fraqueza progressiva de membros e facial em alguns pa¬ 
cientes (raiva paralitica; 30%). 

► Irritabilidade seguida por febre, confusao, agressividade, 
espasmos musculares (especialmente faringianos com a 
degluticao) em todos os pacientes (raiva furiosa). 

► Antigeno da raiva detectado em raspados da cornea ou 
tecido obtido por biopsia de cerebro ou pele; corpusculos 
de Negri vistos no tecido cerebral. 






INFECCOES VIRAIS E POR RIQUETSIAS 




Consideracoes gerais 

A raiva permanece como um problema de saude publica poten- 
cialmente serio, onde quer que a imunizaqao animal nao seja 
praticada largamente, ou onde seres humanos se divirtam ou 
trabalhem em areas com raiva silvestre. Embora a infecqao nem 
sempre acompanhe uma mordedura de animal raivoso (taxa 
de infecqao de cerca de 40%), quando ela ocorre e quase inva- 
riavelmente fatal. Qualquer animal de sangue quente pode ser 
infectado, mas a susceptibilidade e a transmissibilidade variam 
com especies diferentes. Morcegos frequentemente sao portado- 
res e excretam o virus na saliva ou fezes por periodos prolonga- 
dos; eles representam a principal causa de raiva nos EUA. Caes 
e gatos em geral ficam clinicamente doentes dentro de 10 dias 
depois de se tornarem contagiosos (o periodo padrao de quaren- 
tena para animais suspeitos). Os periodos validos de quarentena 
ou os sinais da doenqa nao sao completamente conhecidos para 
muitas especies. Roedores raramente transmitem a infecqao. As 
vacinas animais sao muito efetivas quando administradas apro- 
priadamente, mas uma inoculaqao isolada pode deixar de pro- 
duzir imunidade em ate 20% dos caes. 

O risco e avaliado de acordo com o tipo de animal (os mor¬ 
cegos sao sempre considerados com alta probabilidade de serem 
raivosos; guaxinins, gambas e raposas o sao em muitas areas), a 
extensao e a localizaqao da ferida (a infecqao e mais comum depois 
de mordidas na cabeqa ou nas maos, ou se os ferimentos tem con- 
taminaqao salivar extensa, ou nao e feita sua limpeza de maneira 
rapida e meticulosa), a area geografica (a raiva urbana e rara ou 
inexistente nas cidades dos EUA; raiva rural e possivel, especial- 
mente fora dos EUA) e a historia de vacinaqao animal (baixo risco, 
se documentada). A maioria dos casos de raiva nos EUA e causada 
por genotipos encontrados em morcegos; no entanto, uma histo¬ 
ria de mordida de morcego raramente e obtida. Virus em aerossol 
em cavernas habitadas por morcegos tem causado infecqao. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Parestesias no sitio da mordedura geralmente sao os primeiros 
sintomas. Seguem-se ansiedade inespecifica, excitabilidade ou 
depressao, depois espasmos musculares, sialorreia, hidrofobia, 
delirio e letargia. A deglutiqao, ou mesmo a sensaqao de ar so- 
prado na face pode causar espasmos faringianos. Convulsoes, 
febre, paralisias de nervos cranianos, coma e morte seguem-se 
dentro de 7-14 dias depois do initio. Em uma minoria de pa- 
cientes, os componentes espasticos inicialmente estao ausentes, 
e os sintomas sao, primariamente, paralisia flacida e deficits de 
nervos cranianos. Os componentes furiosos aparecem subse- 
quentemente. 


B. Achados laboratoriais 

A leucocitose e comum. O LCS geralmente e normal, ou pode 
mostrar elevaqao de proteina e pleocitose de celulas mononuclea- 
res. Estudos de imagem cerebral e eletroencefalografia nao sao 
diagnosticos. 

A infecqao em um animal pode ser determinada pelo uso de 
teste de anticorpo fluorescente para examinar tecido cerebral 


para antigeno. O virus da raiva e excretado na saliva de seres 
humanos infectados, mas o diagnostico geralmente e feito pela 
detecqao de antigeno em raspados ou amostras de tecidos com 
epitelio ricamente inervado, como a cornea ou a linha do cabelo 
na nuca. Os classicos corpusculos de inclusao citoplasmica de 
Negri no tecido cerebral nem sempre estao presentes. A sorocon- 
versao ocorre depois de 7-10 dias. 

Diagnostico diferencial 

Falta de obtenqao da historia de mordida em areas onde a raiva e 
rara pode retardar o diagnostico. Outros disturbios a serem con¬ 
siderados incluem encefalopatia parainfecciosa; encefalite por 
herpes simples, virus veiculados por mosquitos, outros virus; 
sindrome de Guillain-Barre. 

► Prevencao 

Ver Capitulo 9 para informaqoes relativas a vacinaqao e a profi- 
laxia pos-exposiqao. A globulina imune antirrabica e a vacina de 
celulas diploides tem tornado a profilaxia mais efetiva e minima- 
mente toxica. Visto que a raiva e quase sempre fatal, exposiqoes 
presumiveis devem ser manejadas cuidadosamente. 

Tratamento e prognostico 

A sobrevivencia e rara, mas tem sido relatada em pacientes re- 
cebendo cuidados intensivos meticulosos e uma variedade de 
terapias antivirais de beneficio nao comprovado. O diagnostico 
precoce e importante para a proteqao e a profilaxia de individuos 
expostos ao paciente. 


Wilde H et al.: Management of human rabies. Trans R Soc Trop Med 
Hyg 2008;102:979. 


INFECCOES POR RIQUETSIAS 


As riquetsias sao cocobacilos pleomorficos gram-negativos, 
que sao parasitas intracelulares obrigatorios. As doenqas por 
riquetsias frequentemente sao incluidas no diagnostico dife¬ 
rencial de exantemas febris, embora algumas (notadamente a 
febre Q) nao sejam caracterizadas por exantema. Cefaleia in- 
tensa e um sintoma proeminente. O endotelio e o tecido-alvo 
primario, e a vasculite subsequente e responsavel pela doenqa 
grave. 

Todas as riquetsioses, exceto a febre Q, sao transmitidas por 
contato cutaneo com artropodes, ou por picada, ou por con- 
taminaqao de soluqoes de continuidade da pele com fezes de 
carrapatos. Evidencias de tal contato por anamnese ou exame 
fisico podem estar faltando completamente, em especial em 
crianqas menores. Muitas vezes, a distribuiqao geografica do 
vetor e o determinante primario para suspeita dessas infecqoes. 
O tratamento, frequentemente, deve ser empirico. Muitos anti- 
microbianos novos de largo espectro sao inativos contra estes 
microrganismos com deficiencia de parede celular; a tetraciclina 
geralmente e efetiva. 





INFECCOES VIRAIS E POR RIQUETSIAS 


EHRLICHIOSE HUMANA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Residencia ou viagem em area endemica onde carrapatos 
sao ativos. 

► Picada de carrapato notada (~ 75%). 

► Febre, cefaleia, exantema (~ 67%), sintomas gastrintestinais. 

► Leucopenia, trombocitopenia, transaminases sericas eleva- 
das, hipoalbuminemia. 

► Diagnostico definitive pela sorologia especifica. 


Especies de Ehrlichia sao responsaveis por pancitopenia febril em 
animais. Em seres humanos, a Ehrlichia sennetsu causa uma sin- 
drome semelhante a mononucleose vista no Japao e na Malasia. 
Um agente da ehrlichiose humana norte-americana foi identi- 
ficado como Ehrlichia chaffeensis. Os hospedeiros reservatorios 
provavelmente sao roedores silvestres, veados e carneiros; carra¬ 
patos sao os vetores. A maioria dos casos causados por este agente 
e notificada nos Estados do centro-sul, sudeste e litoral medio do 
Atlantico. Arkansas, Missouri, Kentucky, Tennessee e Carolina do 
Norte sao areas de alta prevalencia. Quase todos os casos ocorrem 
entre marqo e outubro, quando os carrapatos estao ativos. 

Uma segunda sindrome de ehrlichiose, vista nos Estados su- 
periores do medio-oeste e nordeste (Connecticut, Wisconsin, 
Minnesota e New York sao areas de alta prevalencia), e causada 
por Anaplasma phagocytophilum e Ehrlichia ewingii. 

E. chaffeensis tern uma predileqao por celulas mononucleares, 
ao passo que A. phagocytophilum e E. ewingii infectam e produ- 
zem inclusoes citoplasmicas em granulocitos. Por isso, as doen- 
qas causadas por estes agentes sao referidas como ehrlichiose 
monocitica humana ou ehrlichiose granulocitica humana, res- 
pectivamente. Ehrlichiose, doenqa de Lyme e babesiose com- 
partilham alguns carrapatos vetores; assim, infecqoes duplas sao 
comuns e devem ser consideradas em pacientes que deixam de 
responder ao tratamento. 

Achados clmicos 

Em aproximadamente 75% dos pacientes, uma historia de pi¬ 
cada de carrapato pode ser obtida. A maioria dos pacientes res- 
tantes relata ter estado em uma area infestada por carrapatos. 
O periodo de incubaqao habitual e de 5-21 dias. 

A. Sinais e sintomas 

A febre esta presente universalmente e a cefaleia e comum 
(menos em crianqas). Sintomas gastrintestinais (dor abdominal, 
anorexia, nausea e vomitos) sao relatados na maioria dos pa¬ 
cientes pediatricos. Edema distal dos membros pode ocorrer em 
crianqas. Calafrios, fotofobia, conjuntivite e mialgia ocorrem em 
mais de metade dos pacientes. Exantema esta presente em dois 
terqos das crianqas com ehrlichiose monocitica, mas e menos 


comum (~ 50%) na ehrlichiose granulocitica. A erupqao pode 
ser eritematosa, macular, papulosa, petequial, escarlatiniforme, 
ou com vasculite. Meningite ocorre. Pneumonite intersticial, 
sindrome da distriqao respiratoria aguda e insuficiencia renal 
ocorrem em casos graves. O exame fisico revela exantema (nao 
nas areas palmoplantares), leve adenopatia e hepatomegalia. Em 
crianqas sem um exantema, a infeeqao pode se apresentar como 
uma febre de origem desconhecida. 

B. Achados laboratoriais 

As anormalidades laboratoriais incluem leucopenia com desvio 
para a esquerda, linfocitopenia, trombocitopenia e niveis eleva- 
dos de aminotransferases. Hipoalbuminemia e hiponatremia sao 
comuns. Coagulaqao intravascular disseminada pode ocorrer em 
casos graves. A anemia afeta um terqo dos pacientes. O diagnos¬ 
tico definitivo e feito por sorologia, ou por um titulo alto isolado, 
ou por um aumento de quatro vezes nos titulos. O CDC and Pre¬ 
vention usa antigenos apropriados em um teste de anticorpos 
imunofluorescentes, a fim de distinguir entre os agentes etiologi- 
cos. Inclusoes intracitoplasmicas (morulas) podem ser observadas 
ocasionalmente em celulas mononucleares, na ehrlichiose mono¬ 
citica, e geralmente sao vistas em celulas polimorfonucleares do 
sangue periferico ou medula ossea, na ehrlichiose granulocitica. 
Teste de PCR especifico esta disponivel para o diagnostico. 

Diagnostico diferencial 

Em regioes onde estas infecqoes existem, a ehrlichiose deve ser 
incluida no diagnostico diferencial de crianqas que se apresen- 
tam, durante a estaqao dos carrapatos, com febre, leucopenia, 
ou trombocitopenia (ou ambas), e niveis aumentados de tran¬ 
saminase serica. O diagnostico diferencial inclui choque septico 
ou toxico, outras infecqoes por riquetsias (especialmente febre 
maculosa das Montanhas Rochosas), febre dos carrapatos do 
Colorado, leptospirose, borreliose de Lyme, febre recorrente, 
EBV, CMV, hepatite viral e outras infecqoes virais, doenqa de 
Kawasaki, lupus eritematoso sistemico e leucemia. 

Tratamento e prognostico 

Infecqoes assintomaticas, ou clinicamente leves e nao diagnosti- 
cadas, sao comuns em algumas areas endemicas. A doenqa pode 
durar varias semanas, se nao tratada. Um quarto das crianqas 
hospitalizadas requer cuidados intensivos. Meningoencefalite 
e deficits neurologicos persistentes ocorrem em 5-10% dos pa¬ 
cientes. A doxiciclina, 2-4 mg/kg/dia a cada 12 h (maximo de 
100 mg por dose) por 7-10 dias, e o tratamento de escolha. Os 
pacientes com suspeita de doenqa devem ser tratados concomi- 
tantemente as tentativas de estabelecer o diagnostico. A resposta 
a terapia deve ser evidente em 24-48 h. Mortes sao incomuns em 
crianqas, mas ocorrem. O comprometimento imune e um fator 
de risco para gravidade da doenqa. 

Hamburg BJ et al.: The importance of early treatment with doxycycline 

in human ehrlichiosis. Medicine 2008;87:53 [PMID: 18344803], 

Schutze GE et al.: Human monocytic ehrlichiosis in children. Pediatr 

Infect Dis J 2007;26:475 [PMID: 17529862], 
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FEBRE MACULOSA DAS MONTANHAS ROCHOSAS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Residencia ou viagem em area endemica onde carrapatos 
estao ativos. 

► Febre, exantema (palmoplantar), sintomas gastrintestinais, 
cefaleia. 

► Picada de carrapato (50%). 

► Trombocitopenia, hiponatremia. 

► Diagnostico definitive por sorologia especifica. 


Rickettsia rickettsii causa uma das muitas doen^as similares vei- 
culadas por carrapatos, caracterizadas por febre e exantema, que 
ocorrem em todo o mundo. Muitas recebem seus nomes por sua 
area geografica. Em todas, exceto a febre maculada das Monta- 
nhas Rochosas e o tifo murino, ha uma escara caracteristica no 
sitio da mordida chamada de tache noire. Caes e roedores, assim 
como mamiferos grandes sao reservatorios de R. rickettsii. 

A febre maculosa das Montanhas Rochosas e a mais grave e 
a mais importante (~ 1.000 casos por ano) destas infecqoes, nos 
EUA. Ela ocorre predominantemente ao longo do litoral leste; 
nos Estados do sudeste; e em Arkansas, Texas, Missouri, Kansas 
e Oklahoma. A maioria dos casos acomete crianqas expostas em 
areas rurais, de abril a setembro. Visto que a fixaqao do carrapato 
durando 6 h ou mais e necessaria, a remoqao frequente de carra¬ 
patos e uma medida preventiva. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Depois do periodo de incubaqao de 3-12 dias (media, sete dias), 
ha febre alta (> 40°C, frequentemente descontrolada), em geral 
de inicio abrupto, mialgia, cefaleia grave e persistente (retro-or- 
bitaria; menos obvia em lactentes), toxemia, fotofobia, vomitos 
e diarreia. Um exantema ocorre em mais de 95% dos pacien- 
tes e aparece 2-6 dias depois do inicio da febre como maculas e 
papulas; muito caracteristico (65%) e o envolvimento das areas 
palmoplantares e extremidades. O exantema torna-se petequial 
e se espalha centralmente. Conjuntivite, esplenomegalia, edema, 
meningismo, irritabilidade e confusao podem ocorrer. 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais sao inespecificos e refletem vasculite 
difusa: trombocitopenia, hiponatremia, leucopenia discreta ini- 
cial, proteinuria, provas de fun<;ao hepatica levemente anormais, 
hipoalbuminemia e hematuria. Pleocitose do LCS e comum. O 
diagnostico sorologico e obtido com metodos de anticorpo fluo- 
rescente indireto ou aglutinaijao de latex, mas, geralmente, so 
7-10 dias depois do inicio da doenqa. Biopsia de pele com colo- 
raqao fluorescente especifica pode dar o diagnostico dentro da 
primeira semana de doenqa. 


Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial inclui meningococemia, sarampo, 
meningite meningococica, sepse estafilococica, infecqao por en¬ 
terovirus, leptospirose, febre dos carrapatos do Colorado, escar- 
latina, tifo murino, doen^a de Kawasaki e ehrlichiose. 

Tratamento e prognostico 

Para ser efetiva, a terapia para febre maculosa das Montanhas 
Rochosas deve ser iniciada logo cedo e se baseia, frequentemente, 
em um diagnostico presuntivo antes do inicio do exantema, em 
areas endemicas. £ importante lembrar que apresentaqoes ati- 
picas, tal como a ausencia do exantema patognomonico, levam 
com frequencia, ao atraso do tratamento apropriado. A doxici- 
clina e o agente de escolha para crianqas, independentemente da 
idade. O tratamento deve ser continuado por dois ou tres dias 
depois que a temperatura tenha retornado ao normal por um dia 
inteiro. Recomenda-se um minimo de 10 dias de terapia. 

As complicates e os obitos resultam de vasculite grave, es- 
pecialmente no cerebro, no coraqao e nos pulmoes. A taxa de 
mortalidade e de 5-7%. Deficits neurologicos persistentes ocor¬ 
rem. O atraso no tratamento e um determinante importante da 
mortalidade. 

Buckingham SC et al.: Clinical and laboratory features, hospital 
course, and outcome of Rocky Mountain spotted fever. J Pediatr 
2007;150:180 [PMID: 17236897], 

Dantes-Torres F: Rocky Mountain spotted fever. Lancet Infect Dis 
2007;7:724 [PMID: 17961858], 

TIFO ENDEMICO (TIFO MURINO) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Residencia em area endemica. 

► Febre por 10-14 dias. 

► Cefaleia, calafrios, mialgia. 

► Exantema maculopapular estendendo-se do tronco as ex¬ 
tremidades (nao nas areas palmoplantares) 3-7 dias depois 
do inicio da febre. 

► Diagnostico definitivo por sorologia. 


O tifo endemico esta presente na regiao sul dos EUA, princi- 
palmente no sul do Texas e no sul da California. A doenqa e 
transmitida por pulgas de roedores infectados, de suas fezes em 
arranhoes, ou por inalaqao. Gatos domesticos, caes e sarigues 
podem desempenhar um papel na transmissao de casos subur- 
banos. Nenhuma escara aparece no sitio de inoculaqao, que pode 
passar despercebido. O periodo de incubaqao e de 6-14 dias. Ce¬ 
faleia, mialgia e artralgia e calafrios pioram lentamente. A febre 
pode durar 10-14 dias. Depois de 3-8 dias, aparece um exantema. 
Maculas e papulas no tronco se espalham para as extremidades; 
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o exantema raramente e petequial. A erupqao regride em menos 
de cinco dias. A localizaqao do exantema no tifo, poupando as 
areas palmoplantares, ajuda a distinguir a doenqa da febre ma¬ 
culosa das Montanhas Rochosas. A erupqao pode estar ausente 
em 20-40% dos pacientes. Hepatomegalia pode estar presente. 
Sintomas intestinais e respiratorios podem ocorrer. Tromboci- 
topenia discreta e enzimas hepaticas elevadas podem estar pre- 
sentes. A enfermidade geralmente e autolimitada e mais leve 
que o tifo epidemico. Sintomas neurologicos mais prolongados 
tem sido descritos. Doxiciclina e o farmaco de escolha. A terapia 
em geral nao e necessaria. O tratamento por tres dias habitual- 
mente e suficiente. Testes de anticorpo fluorescente e Elisa estao 
disponiveis. 

Das A, Geever DL: A teenager with prolonged fever. Ped Infect Dis J 
2009;28:756, 760 [PMID: 19633527], 

Purcell K et al.: Murine typhus in children, south Texas. Emerg Infect 
Dis 2007;13:926 [PMID: 17553239], 


FEBRE Q 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Exposicao a animais de fazenda (carneiros, cabras, gado 
bovino) e de estimacao. 

► Doenca semelhante a gripe (febre, cefaleia intensa, mialgia). 

► Tosse; pneumonia atipica. 

► Hepatomegalia e hepatite. 

► Diagnostico por sorologia. 


A Coxiella burnetii e transmitida por inalaqao, em vez de por 
picada de artropode. A febre Q tambem e diferenciada de outras 
doenqas por riquetsias pela ocorrencia incomum de manifesta- 
qoes cutaneas e pela proeminencia de doenqa pulmonar. Os te- 
cidos do parto e excrementos de animais domesticos e de alguns 
roedores sao as principals fontes infecciosas. O leite nao pasteu- 
rizado de animais infectados tambem pode veicular a doenqa. 

Achados dmicos 

A. Sinais e sintomas 

Muitos pacientes tem uma sindrome gripal autolimitada de cala- 
frios, febre, cefaleia intensa e mialgia de inicio abrupto, ocorrendo 
10-30 dias depois da exposiqao. Dor abdominal, vomitos, dor 


toracica e tosse seca sao proeminentes em crianqas. O exame do 
torax pode revelar alguns achados, como em outras pneumonias 
atipicas. Hepatoesplenomegalia e comum. A enfermidade dura 
1 -4 semanas e frequentemente esta associada a perda de peso. 

B. Achados laboratoriais 

Leucopenia com desvio para a esquerda e caracteristica. Trom- 
bocitopenia e incomum, uma distinqao adicional de outras doen- 
qas sintomaticas por riquetsias. Os niveis de aminotransferase e 
y-glutamil transferase estao elevados. O diagnostico e feito pelo 
achado de uma resposta de anticorpo fixador de complemento 
(aumento de quatro vezes ou titulo alto isolado) ao microrga- 
nismo fase II. A infecqao cronica e indicada por anticorpo contra 
o microrganismo fase 1. Testes de IgM Elisa e PCR especificos 
tambem estao disponiveis. 

C. Estudos de imagem 

Pneumonite ocorre em 50% dos pacientes. Infiltrados multiplos 
segmentares sao comuns, mas o aspecto radiologico nao e patog- 
nomonico. Consolidaqao e derrame pleural sao raros. 

Diagnostico diferencial 

No cenario epidemiologico apropriado, a febre Q deve ser con- 
siderada ao se avaliar causas de pneumonias atipicas, como M. 
pneumoniae , virus, Legionella e C. pneumoniae. Ela tambem 
deve ser incluida entre as causas de hepatite leve a moderada 
sem exantema, nem adenopatia, em criamjas com exposiqao a 
animais de fazenda. 

Tratamento e prognostico 

Tipicamente, a doenqa sem tratamento dura 1-2 semanas. Uma 
complicaqao e a doenca cronica, que implica, frequentemente, 
miocardite ou hepatite granulomatosa. A meningoencefalite 
tambem e uma complicaqao rara. 

C. burnetii tambem e uma das causas da chamada endocardite 
com cultura negativa. A endocardite e dificil de tratar; a mor- 
talidade aproxima-se de 50%. A evoluqao da doenqa nao com- 
plicada e encurtada com tetraciclina; doxiciclina e a preferida. 
A terapia e continuada por varios dias depois que o paciente fica 
afebril. As quinolonas tambem sao efetivas. 

Cutler SJ et al.: Q fever. J Infect 2007;54:313 [PMID: 17147957], 
Terheggen U, Leggat PA: Clinical manifestations of Q fever in 
adults and children. Travel Med Infect Dis 2007;5:159 [PMID: 
17448942], 

Tissot-Dupont H, Raoult D: Q fever. Infect Dis Clin North Am 
2007;22:505 [PMID: 17855387], 









Infeccao pelo virus da 
imunodeficiencia humana 


Elizabeth J. McFarland, MD 


Consideracoes gerais 

O virus da imunodeficiencia humana (HIV) e um retrovirus que 
infecta primariamente as celulas do sistema imune. A funqao e o 
numero dos linfocitos T CD4 e outras celulas afetadas sao dimi- 
nuidos pela infecqao por HIV, com efeitos profundos sobre a imu- 
nidade, tanto humoral como mediada por celulas. Na ausencia 
de tratamento, a infeccao por HIV causa incompetencia imune 
generalizada, levando a condi<;6es que satisfazem a definiqao de 
sindrome de imunodeficiencia adquirida (Aids) CDC, diagnos- 
ticos da categoria C; (Quadro 39-1) e, finalmente, a morte. O 
HIV e transmitido por contato sexual, exposi^ao percutanea a 
sangue contaminado (p. ex., uso de drogas injetaveis ou transfu- 
sao com produtos de sangue contaminado) e transmissao de mae 
para filho (vertical). O tratamento com terapia antirretroviral 
altamente ativa (HAART = highly active antiretroviral therapy ) 
transformou esta doen 9 a de uniformemente fatal dentro de anos 
do diagnostico em uma doemja cronica. 

O diagnostico de infeccao por HIV baseia-se em testes labo- 
ratoriais especificos, que diferem com base na idade do paciente 
e no modo de transmissao. Este capitulo discute a exposi^ao pe¬ 
rinatal ao HIV e a infeccao estabelecida por HIV. Informa^oes 
sobre a infecqao aguda por HIV, adquirida por meio de fatores de 
risco comportamentais, sao encontradas no Capitulo 42. 

LACTENTE COM EXPOSICAO PERINATAL AO HIV 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


Criancas com idade < 18 meses e nascidas de mae infectada 
com HIV: 

► Definitivamente infectadas: 

• Resultados positivos em duas determinacoes separadas 
em sangue ou tecido (exclusive sangue do cordao) para 
um ou mais dos seguintes testes de deteccao de HIV: de¬ 
teccao de acido nucleico do HIV (DNA ou RNA), antigeno 
HIV (p24), cultura de HIV. 


► Definitivamente nao infectadas: 

• Dois testes negativos de deteccao do acido nucleico (DNA 
ou RNA) do HIV em especimes separados, um obtido em 
idade > 1 mes, e o outro em idade > 4 meses. 

Ou 

• Dois testes negativos de anticorpo HIV em especimes 
separados, obtidos em idade > 6 meses. 

E 

• Nenhuma outra evidencia laboratorial (testes de acido 
nucleico positivos anteriores) ou evidencia clinica de in¬ 
feccao por HIV/Aids (ver Quadro 39-1). 

► Presumivelmente nao infectadas: 

• Dois testes de deteccao de acido nucleico (DNA ou RNA) 
do HIV negativos em especimes separados, um obtido 
em idade > 14 dias e o outro em idade > 4 semanas. 

Ou 

• Um teste de deteccao de acido nucleico do HIV negativo 
obtido em idade > 8 semanas. 

Ou 

• Um teste de anticorpo HIV negativo obtido em idade 
> 6 meses 

E 

► Nenhuma outra evidencia laboratorial (testes de acido nu¬ 
cleico positivos anteriores) ou evidencia clinica de infeccao 

por HIV/Aids (ver Quadro 39-1). 


Patogenese 

A transmissao perinatal pode ocorrer no utero, no momenta 
do parto ou pelo leite materno. Os fatores de risco associados a 
transmissao de mae para filho incluem RNA do HIV plasmatico 
materno elevado, estagio avanqado da doen 9 a materna, conta- 
gem baixa de linfocitos CD4, parto prematuro e fatores relaciona- 
dos com expos^ao aumentada ao sangue materno ou secre 9 oes 
cervicais no momenta do parto (p. ex., dura 9 ao da ruptura das 
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Quadro 39-1 Categorias clinicas de criancas com infeccao 
pelo virus da imunodeficiencia humana 

Categoria N: Assintomatica 

Nenhum sinal ou sintoma, ou somente uma das condicoes listadas 
na categoria A 

Categoria A: Levemente sintomatica 

Tendo duas ou mais das seguintes condicoes: 

Linfadenopatia 

Hepatomegalia 

Esplenomegalia 

Dermatite 

Parotidite 

Infeccao de vias respiratorias superiors, sinusite, ou otite media, 
recorrente ou persistente 

Categoria B: Moderadamente sintomatica 

Tendo sintomas atribuidos a infeccao por HIV alem dagueles nas 
categorias A ou C 
Exemplos: 

Anemia, neutropenia, trombocitopenia 
Meningite bacteriana, pneumonia, sepse (episodio unico) 
Candidiase, orofaringiana, persistindo > 2 meses 
Miocardiopatia 

Infeccao por citomegalovirus com inicio em idade < 1 mes 

Diarreia, recorrente ou cronica 

Hepatite 

Estomatite, bronquite, pneumonite, esofagite, recorrente pelo 
herpes-virus simples, com idade < 1 mes 
Herpes-zoster, dois ou mais episodios, ou mais de urn 
dermatomo 
Leomiossarcoma 
Pneumonia intersticial linfoide 
Nefropatia 
Nocardiose 
Febre persistente 

Toxoplasmose com inicio em idade < 1 mes 
Varicela, complicada 

Categoria C: Gravemente sintomatica 

Infeccoes bacterianas serias, multiplas ou recorrentes 
Candidiase, esofagica ou pulmonar 
Coccidioidomicose, disseminada 
Criptosporidiose ou isosporiase com diarreia em idade 

> 1 mes 

Infeccao por citomegalovirus com inicio em idade 

> 1 mes 
Encefalopatia 

Herpes-virus simples: lesoes orais persistentes, ou bronquite, 
pneumonite, esofagite, com idade > 1 mes 
Histoplasmose 
Sarcoma de Kaposi 
Linfoma 

Mycobacterium tuberculosis, extrapulmonar 
infeccao por Mycobacterium, outra especie, disseminada 
Pneumonia por Pneumocystis jiroveci 
Leucoencefalopatia multifocal progressiva 
Septicemia por Salmonella, recorrente 
Toxoplasmose cerebral com inicio em idade > 1 mes 
Sindrome de caquexia 


membranas, presenga de sangue nas secregoes gastricas do neo- 
nato e primeiro a nascer no parto gemelar). Sem intervengao, 
T5-30% dos lactentes nascidos de mulheres infectadas com HIV 
serao infectados. Um risco adicional de transmissao de 15% re- 
sulta do aleitamento materno, dependendo da duragao. 

Na era do tratamento pre-antirretroviral, aproximadamente 
um tergo dos lactentes infectados adquiriam a infecgao por HIV 
no litero, como determinado por ter o virus detectavel em seu 
sangue, ao nascimento. Os lactentes que adquirem HIV durante 
o trabalho de parto e o parto tem testes para HIV negativos ao 
nascer, mas logo tem virus detectaveis. O nlvel de viremia sobe 
rapidamente, atingindo um pico na idade 1-2 meses. Os lactentes 
tem um decllnio gradual da viremia plasmatica, que se estende 
alem dos 2 anos. Isto contrasta com a viremia do adulto, a qual, 
tipicamente, atinge um ponto determinado 6-12 meses depois da 
infecgao aguda. Geralmente, os lactentes tem niveis plasmaticos 
de virus 10 vezes mais altos que os de adultos. 

Prevencao 

A taxa de transmissao vertical pode ser reduzida a menos de 1 -2% 
pela administragao de tratamento antirretroviral combinado a 
mae durante a gravidez e o parto, pela implementagao das inter- 
vengoes obstetricas recomendadas, pela profilaxia antirretroviral 
adicional ao lactente durante as primeiras seis semanas depois do 
nascimento e pela evitagao do aleitamento materno. Nos EUA, 
em consequencia das intervengoes pre-natais e perinatais, o nu- 
mero de casos de HIV adquiridos verticalmente e muito baixo 
(< 200 casos por ano). A maioria das transmissoes que ocorrem 
envolve mulheres que nao recebem terapia antirretroviral du¬ 
rante a gravidez, ou porque a infecgao nao e diagnosticada, ou 
devido a falta de assistencia pre-natal. As taxas de transmissao de 
mae para crianga continuam a ser altas em cenarios de recursos 
limitados, onde o acesso a terapia antirretroviral e a formulas 
lacteas infantis seguras e infrequente. No mundo todo, estima-se 
que 2 milhoes de criangas estejam infectadas com HIV, a maioria 
delas na Africa, sul e sudeste Asiaticos, e partes da America do 
Sul. Em 2008, estima-se que houve 430.000 novas infecgoes e 
280.000 mortes em criangas mais jovens que 15 anos. 

O CDC e o American College of Obstetrics and Gynecology 
recomendam a inclusao do teste de HIV, com opgao de recusa, 
como parte da assistencia pre-natal de rotina para todas as mu¬ 
lheres gravidas. As mulheres encontradas com infecgao devem ser 
aconselhadas com relagao aos riscos e beneficios da terapia com 
agentes antirretrovirais. As mulheres que se apresentem em tra¬ 
balho de parto, sem situagao documentada quanto ao HIV, devem 
ser testadas para anticorpo ao HIV, usando-se testes rapidos, que 
dao resultados dentro de 60 minutos. As mulheres em cenarios de 
riqueza de recursos geralmente recebem regimes de combinagao 
de tres farmacos durante a gravidez, e o neonato recebe profilaxia 
pos-natal, geralmente com zidovudina, por seis semanas. Se possi- 
vel, a zidovudina deve ser incorporada ao regime materno, porque 
tem a maior eficacia e seguranga dentre os farmacos disponiveis 
atualmente. A medicagao antirretroviral materna iniciada no fim 
da gravidez, mesmo tao tardiamente quanto durante o trabalho de 
parto, ou a profilaxia do lactente iniciada dentro de 48 horas de¬ 
pois do nascimento tambem reduzem a infecgao perinatal. Para as 
mulheres que sao identificadas tardiamente, ou que deixam de ter 
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supressao viral em tratamento (virus no plasma > 1.000 copias/ 
mL), uma operaqao cesariana eletiva antes do trabalho de parto 
reduzira o risco de transmissao em 50%. 

Nos EUA, as mulheres infectadas com HIV nao devem ama- 
mentar, pois ha acesso a suprimentos seguros de formulas lacteas 
e agua. Em palses com recursos limitados, a suspensao do alei- 
tamento materno diminui o risco de transmissao do HIV, mas 
coloca o lactente em risco mais alto de mortalidade por outras 
infecqoes. A sobrevida livre de HIV e semelhante para a cessa- 
qao precoce do aleitamento ao seio versus aleitamento ao seio 
exclusivo ate os 6 meses. Estudos tern demonstrado que o tra¬ 
tamento do lactente com um so farmaco antirretroviral durante 
os primeiros meses de vida, nos quais ocorre o aleitamento ma¬ 
terno, diminuira a transmissao. Da mesma forma, o tratamento 
da mae com farmacos antirretrovirais reduz a transmissao pelo 
leite. Nao se sabe que modo de profilaxia e mais efetivo. Infeliz- 
mente, muitas mulheres nao tem possibilidade de acesso a estes 
medicamentos. 

Achados clmicos 

Uma slndrome de infecqao primaria raramente e reconhecida, 
seguindo-se a aquisiqao perinatal. Os recem-nascidos com in- 
fecqao perinatal por HIV raramente sao sintomaticos ao nascer. 
O tamanho e as caracteristicas fisicas nao sao diferentes dos ne- 
onatos nao infectados. Contudo, 75-95% demonstrarao algum 
sinal (a maioria inespeclficos) em torno de 1 ano de idade. Hepa- 
tomegalia, esplenomegalia, linfadenopatia, parotidite e infecqoes 
recorrentes do trato respiratorio sao sinais associados a doenqa 
leve. Infecqoes bacterianas graves, doenqa neurologica progres¬ 
siva, anemia e febre estao associadas a sobrevida mais curta. 

Achados laboratoriais 

Pode-se determinar se lactentes expostos estao infectados ou nao 
com o uso de testes para acido nucleico viral (DNA ou RNA). A 
maioria dos lactentes infectados tera acido nucleico viral detec- 
tavel pelas 2 semanas de vida, e quase todos terao virus detectavel 
por volta de 4 semanas. Assim, os lactentes com exames negati¬ 
ves, tanto as 2 como as 4 semanas, tem mais de 95% de chances 
de nao estar infectados e sao considerados presumivelmente nao 
infectados. A ausencia definitiva de infeeqao e definida por teste 
de acido nucleico do HIV negativo com mais de 1 e 4 meses. Os 
lactentes alimentados ao seio podem adquirir HIV em qualquer 
ocasiao, ate que sejam completamente desmamados. Para confir- 
mar ausencia de infeeqao por HIV, os testes de acido nucleico do 
HIV devem ser feitos pelo menos seis semanas depois da ultima 
exposiqao. O diagnostico de infeeqao requer documentaqao de 
um teste de acido nucleico de HIV positivo em duas ocasioes 
separadas, em qualquer idade. 

Os lactentes nascidos de maes infectadas com HIV terao an- 
ticorpos a HIV — independentemente do estado de infeeqao — 
devido a passagem transplacentaria de anticorpos maternos. Os 
anticorpos maternos para HIV desaparecem em todas as crian- 
qas pelos 18 meses. Apos 12-18 meses de idade, a maioria dos 
medicos obtera testes de anticorpo para HIV, a fim de demons- 
trar a reversao ao estado de soronegativo, confirmando, assim, a 
ausencia de infeeqao. 


Complicacoes 

Os lactentes infectados com HIV tem um alto risco de sofrer 
pneumonia por Pneumocystis jiroveci, com o pico de incidencia 
na idade de 2-6 meses. Assim, profilaxia para pneumonia por 
P. jiroveci e dada aos lactentes de maes infectadas com HIV, co- 
meqando na idade de 4-6 semanas, ate que eles sejam demons- 
trados como presumivelmente nao infectados. Os lactentes que 
satisfazem os criterios para ser presumivelmente nao infectados 
antes da idade de 6 semanas nao precisam iniciar a profilaxia. 

Alguns estudos de crianqas nascidas de maes infectadas com 
HIV tem encontrado sintomas compativeis com toxicidade de mi- 
tocondrias. Ha plausibilidade biologica para esta toxicidade, por- 
que os farmacos analogos a nucleosldeos usados durante a gravidez 
para prevenir transmissao podem causar toxicidade mitocondrial 
em alguns casos de uso prolongado. Entretanto, outros estudos 
nao confirmam os achados. O assunto permanece controvertido, 
mas, hoje, esta claro que o beneficio do tratamento pre-natal para 
prevenir a transmissao do HIV supera o risco potencial. 

As crianqas que tem sido expostas ao HIV e a profilaxia com 
farmaco antirretroviral sao geralmente sadias, sem resultados 
adversos serios ainda comprovados como relacionados com a 
exposiqao ao HIV. Taxas altas de problemas de saude mental e 
comportamentais tem sido relatadas em crianqas expostas ao 
HIV, mas nao se sabe se tais achados sao um resultado direto de 
sua exposiqao ao HIV e a antirretrovirais, ou a outras condiqoes 
pre-natais e ambientais. Estudos estao em andamento para exa- 
minar estas crianqas para efeitos sutis e/ou tardios da exposiqao 
ao HIV e a antirretrovirais, que possam afetar o crescimento, o 
desenvolvimento neurocognitivo e a funqao organica. 

INFECCAO POR HIV 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Teste de anticorpo HIV positivo com um teste Western 
blot de confirmacao positivo, ambos confirmados em duas 
amostras. 

► Teste de DNA do HIV positivo. 

► RNA do HIV positivo na maioria dos pacientes nao tratados. 


Patogenese 

A infeeqao por HIV adquirida antes da idade de 13 anos de- 
ve-se mais comumente a transmissao perinatal (discutida). A 
atividade sexual (tanto heterossexual como homossexual) e o 
principal modo de transmissao depois da puberdade, com um 
numero menor de casos resultantes do compartilhamento de 
agulhas contaminadas. Como um resultado da triagem cuida- 
dosa de doadores e dos testes do sangue a ser doado, a transmis¬ 
sao do HIV causada por hemoderivados e muito rara atualmente 
(1:2.000.000 de transfusoes). 

Seguindo-se a aquisiqao do HIV atraves de uma superficie 
mucosa, o virus e transportado aos ganglios linfaticos regionais 
e, aproximadamente 48 h depois da infeeqao, o virus replicante 
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e encontrado em todos os tecidos linfoides. Modelos primatas 
nao humanos usando um virus correlato indicam que uma perda 
maciqa de linfocitos T auxiliares CD4 ocorre durante os primei- 
ros dias de infecqao. Durante a infecqao aguda, altos niveis de 
HIV sao detectados na corrente sanguinea. Em adultos, o nivel 
de viremia declina sem terapia concomitante, com o apareci- 
mento de uma resposta imune do hospedeiro especifica para o 
HIV, e a viremia no plasma geralmente alcanna um estado de 
nivel constante cerca de seis meses depois da infecqao primaria. 
A quantidade de virus presente no plasma naquele ponto, e dai 
em diante, e preditiva da velocidade de progressao da doenqa 
para o individuo. Apesar da replicaqao do virus em andamento, 
ocorre um periodo de latencia clinica, durando de um ano a 
mais de 12 anos, durante o qual a pessoa infectada e assintoma- 
tica. O virus e as respostas imunes anti-HIV estao em um estado 
de equilibrio, com altos niveis de produqao e destruiqao do virus 
contrabalanqados pela produqao e destruiqao de linfocitos CD4. 
Finalmente, o desequilibrio favorece o virus, e a carga viral au- 
menta a medida que a contagem de linfocitos CD4 declina. 

Achados di'nicos 
A. Sinais e sintomas 

As manifestaqoes descritas nesta seqao tern probabilidade de ser 
observadas em crianqas com infecqao nao tratada, ou naquelas 
que nao respondem a terapia. As crianqas que recebem trata- 
mento antirretroviral efetivo geralmente tem poucos sintomas, a 
maioria dos quais se origina do uso destes medicamentos. 

1. Infeccao aguda primaria — Sintomas inespedficos (p. ex., 
enfermidade leve semelhante a gripe ou a mononucleose) ocor- 
rem em 30-90% das infecqoes novas 2-4 semanas depois da expo- 
siqao, na infecqao primaria adquirida por adultos e adolescentes 
por meio de comportamento de alto risco, mas podem nao ser tra- 
zidos a atenqao medica. Uma sindrome retroviral aguda, que esta 
presente em cerca de 50% dos pacientes, geralmente e indistin- 
guivel de outras doenqas virais em relaqao a febre, mal-estar geral 
e sintomas respiratorios superiores. Aspectos distintivos incluem 
linfadenopatia generalizada, erupqao cutanea, ulceraqoes orais e 
genitais, meningite asseptica e moniliase oral. Depois da doenqa 
aguda, sinais e sintomas podem estar ausentes por muitos anos. 

2. Estadiamento da doenca e Aids — O CDC desenvolveu cri¬ 
terios de estadiamento da doenqa para crianqas infectadas com 


HIV (ver Quadro 39-1; Quadro 39-2). Os criterios incorporam 
sintomas clinicos, variando em sem sintomas a sintomas leves, 
moderados e graves (categorias N, A, B e C, respectivamente), e 
contagens de linfocitos CD4 ajustadas para idade (categorias imu- 
nologicas 1, 2, ou 3, correspondendo a nenhuma supressao, su¬ 
pressao moderada, ou supressao grave, respectivamente). Cada 
crianqa e classificada tanto por contagem de linfocitos CD4 quanto 
por categoria clinica. O estagio da doenqa e uma indicaqao do grau 
de sua progressao. Como tal, ele e preditivo da morbidade e mor- 
talidade subsequentes em pacientes nao tratados, sendo um dos 
criterios considerados para iniciar a terapia antirretroviral e come- 
qar a profilaxia primaria de infecqoes oportunistas. 

O diagnostico clinico de Aids e feito quando uma crianqa in¬ 
fectada com HIV desenvolve alguma das infecqoes oportunistas, 
neoplasias malignas, ou condiqoes listadas na categoria C dos 
criterios de estadiamento da doenqa do CDC (ver Quadro 39-1). 
Em adultos e adolescentes, os criterios para um diagnostico de 
Aids tambem incluem contagens absolutas de linfocitos CD4 de 
200/pL ou menos. 

3. Sintomas inespedficos — Durante a doenqa em estagio 
inicial ou tardio, podem haver enfermidades frequentes (em 
geral, otite media ou sinusite recorrente), alem de ganho de peso 
pobre, tosse cronica, diarreia cronica, retardo do desenvolvi- 
mento, febres inexplicaveis, sudorese noturna, linfadenopatia 
generalizada, tumefaqao de parotidas ou hepatoesplenomegalia. 
O retardo do crescimento pode ser observado bem no inicio, 
aos 4 meses, em alguns lactentes. Estes achados iniciais comuns 
podem estar presentes durante anos, em uma crianqa que esta 
bem, afora isso. 

4. Infeccoes relacionadas com imunodeficiencia — Dis- 
funqao imune progressiva, tanto em respostas humorais como 
mediadas por celulas, resulta em susceptibilidade a infecqoes. Epi- 
sodios de bacteriemia, especialmente por Streptococcus pneumo¬ 
niae, ocorrem em taxas de 3 por 100 crianqas-anos sem HAART, 
diminuindo para 0,36 por 100 crianqas-anos com HAART, mas 
isto permanece pelo menos tres vezes mais alto que em crianqas 
nao infectadas pelo HIV. Infecqoes com Mycobacterium tuber¬ 
culosis sao uma causa importante de morbidade em paises com 
taxas elevadas de tuberculose (TB) endemica. Herpes-zoster 
(“cobreiro”) ocorre 10 vezes mais frequentemente entre crianqas 
infectadas com HIV nao tratadas em comparaqao com crianqas 
sadias pareadas por idade. As lesoes de herpes simples recor¬ 
rente podem ser grandes, dolorosas e persistentes. Da mesma 


Quadro 39-2 Categorias imunologicas com base em contagens de linfocitos CD4 especificas por idade e porcentagens do total 
de linfocitos 


Categoria imunologica 

Idade da crianca 

< 12 meses 

1-5 anos 

6-12 anos 

Celulas/pL 

% 

Celulas/pL 

% 

Celulas/pL 

% 

1. Nenhuma evidencia de supressao 

> 1.500 

' 25 

> 1.000 

■ 25 

- 500 

■ 25 

2. Evidencia de supressao moderada 

750-1.499 15-24 

500-999 

15-24 200-499 15-24 

3. Evidencia de supressao grave 

< 750 

< 15 

< 500 

< 15 

< 200 

< 15 


Adaptado de MMWR Recomm Rep 1994 ; 43(RR-12):4. 
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forma, ulceras aftosas persistentes podem causar morbidade sig- 
nificativa. A imunodeficiencia em estagio tardio e acompanhada 
por susceptibilidade a uma variedade de patogenos oportunis- 
tas. A pneumonia causada por P. jiroveci e o diagnostico mais 
comum para definiqao de Aids em crianqas com infecqao por 
HIV nao reconhecida. A incidencia e mais alta entre as idades 
de 2 e 6 meses e, frequentemente, e fatal durante este periodo. 
Os sintomas sao dificeis de distinguir daqueles da pneumonia 
viral ou atipica (ver Capitulo 41). Infecqoes mucocutaneas per¬ 
sistentes por Candida (orais, cutaneas e vaginais) sao comuns. A 
esofagite por Candida acontece na doenqa mais avanqada. Em 
crianqas com imunossupressao grave, as infecqoes por citome- 
galovirus (CMV) podem resultar em doenqa disseminada, hepa¬ 
tite, gastrenterite, retinite e encefalite. 

Infecqao disseminada com o complexo Mycobacterium avium 
(MAC = Mycobacterium avium complex), apresentando-se com 
febre, sudorese noturna, perda de peso, diarreia, fadiga, linfade- 
nopatia, hepatomegalia, anemia e granulocitopenia, ocorre em 
crianqas infectadas que tern contagens de linfocitos CD4 abaixo 
de 50-100/pL. Varios patogenos diarreicos que causam sinto¬ 
mas leves, autolimitados em pessoas sadias, podem resultar em 
diarreia cronica, grave, em pessoas infectadas com HIV. Estes in- 
cluem Cryptosporidium parvum, Microsporidia, Cyclospora, Isos- 
pora belli, Giardia lamblia e patogenos bacterianos. A infecqao 
cronica por parvovirus, manifestada por anemia, pode ocorrer. 
A reativaqao de toxoplasmose raramente acontece em crianqas. 

5. Doenca de sistemas organicos — A infecqao por HIV pode 
causar diretamente uma variedade de sintomas de sistemas or¬ 
ganicos que incluem encefalopatia, pneumonite, hepatite, diar¬ 
reia, supressao hematologica, nefropatia e miocardiopatia. Em 
media, as crianqas infectadas com HIV tem o funcionamento 
neuropsicologico mais baixo que o normal; cargas virais mais 
altas correlacionam-se com anormalidades mais graves. Em mui- 
tas crianqas, os deficits neuropsicologicos nao se normalizam 
quando a terapia antirretroviral e iniciada, apesar da supressao 
da viremia. Sem tratamento antirretroviral, a encefalopatia afli- 
gia 20% ou mais das crianqas infectadas com HIV. Os sintomas 
incluiam microcefalia adquirida, deficit motor progressive, ata¬ 
xia, paralisia pseudobulbar e a deficiencia em atingir (ou perda 
de) marcos do desenvolvimento. Crianqas mais velhas podem ter 
sintomas similares aos observados em adultos infectados, como 
alteraqoes graduais do estado mental, que afetam inicialmente a 
amplitude de atenqao e a memoria. 

A pneumonite intersticial linfoide, que e comum em crianqas 
nao tratadas com infecqao por HIV, caracteriza-se por um infil- 
trado peribronquico difuso e intersticial composto de linfocitos 
e plasmocitos. Ela pode ser assintomatica, ou associada a tosse 
seca, hipoxemia, dispneia ou sibilos ao exercicio e baqueteamento 
dos dedos. As crianqas com este disturbio frequentemente tem 
aumento de glandula parotida e linfadenopatia generalizada. 

6. Neoplasias malignas — As crianqas com HIV estao em risco 
aumentado de neoplasias malignas. Os tumores que ocorrem mais 
comumente sao linfomas nao Hodgkin, que podem surgir em si- 
tios extraganglionares incomuns (SNC, ossos, trato gastrintesti- 
nal, figado ou pulmoes). A infecqao cervical com papilomavirus 
humano tem maior probabilidade de progredir para neoplasia em 
mulheres adolescentes com infecqao por HIV, e a velocidade de 


progressao nao e alterada pela HAART. O carcinoma anal devido 
ao papilomavirus humano tambem e uma preocupaqao. O sar¬ 
coma de Kaposi — uma neoplasia maligna comum entre homos- 
sexuais masculinos infectados com HIV — raramente ocorre em 
crianqas. Ha uma frequencia aumentada de leiomiossarcomas. 

B. Achados laboratoriais 

O anticorpo para HIV e mensurado por ensaio imunoabsorvente 
ligado a enzima (Elisa; padrao), ou testes rapidos de anticorpo. Deve 
ser realizado um teste de confirmaqao, em geral um 'Western blot, 
porque individuos ocasionalmente tem anticorpos nao virais com 
reaqao cruzada, que resultam em um Elisa ou teste rapido falso- 
positivo. Nas semanas iniciais depois da infecqao aguda com HIV, 
adquirida por comportamentos de alto risco, o anticorpo para HIV 
pode estar ausente. A maioria dos pacientes fara soroconversao por 
volta de seis semanas, mas, ocasionalmente, a soroconversao nao 
ocorre por 3-6 meses. Quando se suspeita de infecqao aguda por 
HIV, testes para virus circulante devem ser obtidos. 

O acido nucleico do HIV — RNA (no plasma) ou DNA (em 
celulas do sangue) — pode ser detectado por varios metodos. 
Esses testes sao altamente sensiveis, com um limite inferior de 
deteeqao de 50 copias/mL de plasma. 

A marca registrada da progressao da doenqa por HIV e o 
declinio do numero absoluto e da porcentagem de linfocitos T 
CD4 e o percentual aumentado de linfocitos T CD8. Os valores 
de linfocitos T CD4 sao preditivos do risco de infecqoes oportu- 
nistas na crianqa. Lactentes e crianqas saudaveis tem numeros e 
percentuais de linfocitos T CD4 muito mais altos que os adultos; 
estes declinam gradualmente para niveis de adulto pela idade 
de 6 anos. Portanto, valores ajustados para a idade devem ser 
usados quando se avaliam os parametros de linfocitos T CD4 em 
uma crianqa (ver Quadro 39-2). 

Hipergamaglobulinemia de IgG, IgA e IgM e caracteristica e 
pode ser observada em torno da idade de 9 meses. Na fase tardia 
da doenqa, alguns individuos podem desenvolver hipogamaglo- 
bulinemia. Anormalidades hematologicas (anemia, neutropenia 
e trombocitopenia) e de enzimas hepaticas podem ocorrer de¬ 
vido a efeitos da doenqa por HIV, ou, mais comumente, por efei- 
tos adversos de medicamentos. Com o envolvimento cerebral, o 
liquido cerebrospinal ou pode estar normal, ou com a proteina 
elevada e uma pleocitose mononuclear presente. 

C. Estudos de imagem 

Estudos de imagem cerebral podem demonstrar atrofia e calci- 
ficaqao nos ganglios basais e lobos frontais, em pacientes com 
encefalopatia. Radiografias de torax de crianqas com pneumo¬ 
nite intersticial linfoide mostram infiltrados reticulonodulares 
difusos, ocasionalmente com adenopatia hilar. 

Diagnostico diferencial 

A infecqao por HIV deve estar no diagnostico diferencial de crian¬ 
qas sendo avaliadas para imunodeficiencia. Dependendo do grau 
de imunossupressao, a apresentaqao da infecqao por HIV pode 
ser semelhante a de imunodeficiencias de celulas B, celulas T, ou 
combinadas, como hipogamaglobulinemia e imunodeficiencia 
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combinada grave (ver Capitulo 31). A infec^ao por HIV tambem 
deve ser considerada na avalia^ao de criampas com retardo do 
crescimento ou do desenvolvimento. As crian^as ou adolescentes 
com infeapao cronica por HIV podem se apresentar com linfade- 
nopatia generalizada ou hepatoesplenomegalia, assemelhando-se 
a infeapoes por virus, como EBV ou CMV. Visto que testes san- 
guineos sao definitivos para o diagnostico de infec^ao por HIV, 
o diagnostico pode ser estabelecido ou excluido prontamente. O 
diagnostico de infec^ao cronica por HIV e feito com testes de anti- 
corpos para HIV em uma crian^a com idade superior a 18 meses. 
Em lactentes mais jovens, um resultado negativo geralmente afasta 
infec^ao por HIV; um resultado positivo deve ser confirmado por 
teste para acido nucleico viral. Em casos raros, criamjas com hipo- 
gamaglobulinemia infectadas com HIV tem testes de anticorpo 
falso-negativos. Qualquer crian^a suspeita de ter infec^ao por 
HIV, cujos resultados de testes sorologicos sao negativos, deve ser 
testada com um exame com base em acido nucleico. A ausencia 
de fatores de risco maternos, ou historia de resultados de testes 
negativos durante a gravidez, particularmente se estiver faltando 
a documenta^ao dos resultados, nao deve dissuadir o prestador 
da assistencia de solicitar testes para HIV, se o paciente tiver sinais 
compativeis com o diagnostico. 

Tratamento 

A infecijao com HIV demanda um tratamento antirretroviral 
especifico para prevenir a deterioraifao progressiva do sistema 
imune, assim como medidas profilaticas nos estagios tardios da 
infec^ao por HIV, para prevenir infec^oes oportunistas. Sempre 
que possivel, as crian^as devem ser inscritas em estudos de tra¬ 
tamento colaborativos. Informa^oes atuais sobre ensaios clinicos 
podem ser obtidas em http://aidsinfo.nih.gov/ClinicalTrials/De- 
fault.aspx?MenuItem=ClinicalTrials. 

Diretrizes para o tratamento de HIV, desenvolvidas por um 
grupo de trabalho nacional de especialistas pediatricos em HIV, 
estao publicadas pelo U.S. Public Health System em: http:// 
aidsinfo.nih.gov/guidelines. 

O paradigma do tratamento muda frequentemente; portanto, 
antes de se iniciar a terapia, deve ser obtida uma consulta com 
um especialista. 

A. Medidas especificas 

1. Princi'pios de tratamento do HIV — O tratamento do HIV 
visa a suprimir a replicaijao viral e aumentar/manter a imunidade, 
conforme monitorado pelos parametros de linfocitos T CD4. A 
velocidade de progressao da doempa esta correlacionada direta- 
mente com o numero de copias de HIV circulando no plasma. 
O tratamento antirretroviral que reduz a replica^ao do HIV esta 
associado a um aumento da contagem de linfocitos T CD4, a re- 
constituiijao da fumpao imune e a parada da progressao da doempa. 
Muitas criampas restabelecerao contagens normals de celulas T 
CD4, mesmo quando o tratamento se inicia em um estagio de 
doen 9 a avan 9 ado. Entretanto, o HIV persiste em celulas em re- 
pouso de vida longa, e a interrup 9 ao do tratamento antirretroviral 
resulta no reinicio da viremia e no declinio dos linfocitos CD4. 
Portanto, o tratamento do HIV com as modalidades disponiveis 
atualmente deve ser uma empreitada para a vida inteira. 


O FDA ja aprovou 23 farmacos e varias combina 9 oes fixas de 
medicamentos, de cinco classes de farmacos diferentes, para o 
tratamento de HIV (Quadro 39-3). Ao selecionar um regime, o 
medico deve considerar a potencia dos medicamentos, a tolera- 
bilidade, a simplicidade de dosagem, as intera 9 oes medicamen- 
tosas, a terapia farmacologica previa e os perfis de resistencia 
viral. O surgimento de HIV resistente a farmacos durante a 
terapia e um desafio importante, pois o HIV tem uma taxa de 
muta 9 ao espontanea alta, e o aparecimento de resistencia a me¬ 
dicamentos durante o tratamento e frequente. Muitos farmacos 
antirretrovirais selecionam para muta 9 oes resistentes no virus 
dentro de semanas a poucos meses, quando usados como mono- 
terapia. A preven 9 ao de muta 9 oes de resistencia requer supres¬ 
sao completa, de modo que o virus nao esteja se replicando e nao 
tenha oportunidade de gerar novas muta 9 oes. O padrao atual 
de terapia inicial e uma combina 9 ao de tres farmacos, incluindo 
pelo menos dois deles com mecanismos de a 9 ao diferentes. A 
adesao estrita ao tratamento prescrito e crucial. Para a maioria 
dos regimes, 95% das doses devem ser tomadas, a fim de manter 
uma supressao viral completa e evitar o surgimento de resisten¬ 
cia. Portanto, programas e serv^os que aumentem a adesao sao 
adjuvantes essenciais de qualquer regime de HAART. 

2. Criterios para o inicio com medicamentos antirretrovirais 

— Determinar o tempo melhor para iniciar o tratamento e um 
assunto de discussao e pesquisas em andamento. Uma vez iniciada 
a terapia, ha riscos de toxicidade medicamentosa, assim como o 
risco de desenvolvimento de resistencia a farmacos se a adesao 
for subotima, limitando, assim, futuras op 9 oes de tratamento. Al- 
gumas crian 9 as com HIV vivem muitos anos sem sintomas rela- 
cionados ao virus. Por outro lado, o tratamento precoce preserva 
a fun 9 &o imune e protege o crescimento e desenvolvimento nor¬ 
mals. Assim, e importante come 9 ar o tratamento quando o risco 
de progressao da doen 9 a superar o risco de iniciar os medicamen¬ 
tos. As recomenda 9 oes, que sao revisadas regularmente, estao pu¬ 
blicadas em: http://aidsinfo.nih.gov/guidelines. 

O tratamento precoce e recomendado para todos os lacten¬ 
tes com menos de 1 ano de idade, em razao de seu alto risco de 
progressao rapida para Aids ou morte. Lactentes de 6 meses de 
idade, com percentuais normais de CD4, tem um risco de 20% 
de ter Aids dentro de um ano; o risco e mais alto com percentuais 
de CD4 mais baixos. Um grande numero de estudos, inclusive 
um experimento randomico de tratamento precoce versus trata¬ 
mento adiado em lactentes demonstrou beneficios em sobrevida 
e em resultados clinicos e laboratoriais associados ao tratamento 
no inicio da infancia. Infelizmente, taxas de supressao viral in- 
completa tem sido mais altas entre lactentes com antirretrovirais 
iniciados nos primeiros meses de vida. Nao obstante, com base 
no beneficio em sobrevida, recomenda-se o tratamento para 
todos os lactentes diagnosticados com infec 9 ao pelo HIV em 
idade inferior a 12 meses, independentemente de estado clinico, 
percentual de CD4 ou carga viral. 

Para adolescentes e crian 9 as com idade superior a 1 ano, a 
situa 9 ao clinica, percentual e contagem de CD4 e carga viral 
sao considerados antes de se iniciar o tratamento. Em qualquer 
idade, uma vez que estejam presentes sintomas significantes de 
HIV, o paciente provavelmente tem progressao da doern^a em an¬ 
damento. Portanto, a terapia esta indicada para qualquer criampa 
ou adolescente com sintomas da categoria B ou C (exclusive 
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Quadro 39-3 Farmacos antirretrovirais aprovados pelo FDA 


Classe ou nome do farmaco 

Efeitos adversos potenciais 3 

Mecanismo de acao 

Inibidores da transcriptase reversa 
nudeosideos/nudeotideos (URN) 

Acidose lactica (rara, mas potencialmente fatal) 

Terminacao da cadeia de 
DNA do HIV 

Abacavir (ABC, Ziagen) b 

Reacao de hipersensibilidade 

Didanosina (ddl, Videx) b 

Intolerancia Gl, pancreatite, neuropatia periferica, alteracoes da retina, 
hipertensao portal 


Emtricitabina (FTC, Emtriva) b 

Toxicidade minima 

Lamivudina (3TC, Epivir) b 

Toxicidade minima 


Estavudina (d4T, Zerit) b 

Neuropatia periferica, lipodistrofia, pancreatite 

Tenofovir (TDF, Virehead) 

Cefaleia, intolerancia Gl, desmineralizacao ossea, insuficiencia renal 


Zidovudina (ZDV, AZT; Retrovir) b 

Anemia, neutropenia, intolerancia Gl, cefaleia, miopatia 

Inibidores da transcriptase reversa nao 
nudeosideos (ITRNN) 

Exantema, raramente sindrome de Stevens-Johnson 

Sintese do DNA do HIV 
inibida 

Delavirdina (DLV, Rescriptor) 

Transaminases aumentadas, cefaleia 


Efavirenz (EFV, Sustiva) b 

SNC, transaminases aumentadas, potencial para anomalias do SNC no feto 
(evitar o uso no inicio da gravidez) 


Etravirina (ERV, Intelence) 

Nausea, exantema 

Nevirapina (NVP, Viramune) b 

Exantema, hepatite (talvez fatal, associada a hipersensibilidade) 


Inibidores da protease (IP) 

Intolerancia a glicose, risco de sangramento em hemofilicos, dislipidemia, 
lipodistrofia, elevacao de transaminases, hepatite 

Producao de virions nao 
infecciosos 

Atazanavir (ATV, Reyataz) b 

Bilirrubina indireta aumentada, depressao, tontura, bloqueio AV cardiaco, 
nefrolitiase 


Darunavir (DRV, Prezista) b 

Intolerancia Gl, exantema (reacao cruzada com sulfonamidas) 


Fosamprenavir (FPV, Lexiva) b 

Intolerancia Gl, exantema, parestesia oral, creatininocinase elevada 


Indinavir (IDV, Crixivan) 

Nefrolitiase (12-29%), bilirrubina indireta aumentada (10%) 

Lopinavir/ritonavir (LPV/r, Kaletra) b 

Intolerancia Gl 


Nelfinavir (NFV, Viracept) b 

Diarreia 

Ritonavir (RTV, Norvir) b 

Intolerancia Gl, parestesias periorais, hepatite, pancreatite, bloqueio AV 
cardiaco 


Saquinavir gel dura (SQV, Invirase) 

Intolerancia Gl 

Tipranavir (TPV, Aptivus) b 

Toxicidade hepatica, exantema (reacao cruzada com sulfonamidas), 
possivel associacao com hemorragia intracraniana 


Inibidor da integrase 


Raltegravir (RAL, Isentress) 

Intolerancia Gl, cefaleia, creatininocinase elevada e miopatia 

Prevencao da integracao 
do acido nucleico viral 
no genoma do 
hospedeiro 

Inibidores de entrada 


Enfuvirtida (T-20, Fuzeon) b 

Reacoes no sitio da injecao (90%), taxa aumentada de pneumonias 
bacterianas, reacoes de hipersensibilidade 

Inibicao da fusao da 
membrana da celula 
viral 

Maraviroc (MVC, Selzentry) 

Tosse, febre, infeccoes de vias respiratorias superiores, tontura, toxicidade 
hepatica, eventos cardiacos 

Antagonista do 
correceptor CCR5 


(continue/) 
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Quadro 39-3 Farmacos antirretrovirais aprovados pelo FDA (continuacao) 


Classe ou nome do farmaco 

Efeitos adversos potentials 0 

Mecanismo de acao 

Combinacoes fixas de farmacos 

Abacavir/lamivudina (Epzicom) 

Ver farmacos individuals 


Tenofovir/emtricitabina (Truvada) 

Ver farmacos individuals 


Tenofovir/emtricitabina/efavirenz (Atripla) 

Ver farmacos individuals 


Zidovudina/lamivudina (Combivir) 

Ver farmacos individuals 


Zidovudina/lamivudina/abacavir (Trizavir) 

Ver farmacos individuals 



a A incidencia relativa de eventos adversos depende do farmaco especlfico. Ver bula do produto. 
b Farmaco aprovado pelo FDA para uso em populacoes pediatricas. 

AV, atrioventricular; Gl, gastrintestinal; SNC, sistema nervoso central 


pneumonia intersticial linfoide, ou uma so doernja bacteriana 
seria; ver Quadro 39-1). Visto que as contagens absolutas de 
CD4 variam com a idade entre 1 e 5 anos, percentuais de CD4 sao 
usados para monitorar o estado imune. Observa-se um aumento 
do risco de progressao em um percentual de CD4 menor que 25%. 
Assim, em crianqas com idade de 1-5 anos com um percentual 
de CD4 de menos de 25%, recomenda-se comeqar o tratamento. 
Para crianqas mais velhas que 5 anos, assim como adultos e ado- 
lescentes, o tratamento e recomendado para aqueles com uma 
contagem absoluta de celulas CD4 inferior a 350 celulas/|iL. As 
crianqas com uma contagem de CD4 entre 200 e 350 celulas/pL 
tem uma taxa de Aids/obito de 6 por 100 pessoas-anos. 

Uma carga viral alta e um risco independente para progressao 
da doenqa em crianqas. A maioria dos especialistas consideraria 
fortemente iniciar o tratamento com uma carga viral em excesso 
de 100.000 copias/mL. O risco estimado de morte em um ano e 
2-3 vezes mais alto em crianqas com RNA de HIV no plasma de 
100.000 copias/mL em comparaqao com 10.000 copias/mL. Os 
parametros de carga viral sao menos preditivos em adultos e nao 
estao incluidos entre os criterios para inicio do tratamento nas 
diretrizes de adultos/adolescentes. Se uma crianqa esta assinto- 
matica e tem niveis de CD4 acima de 25% e carga viral menor 
que 100.000 copias/mL, o tratamento pode ser adiado com ava- 
liaqao repetida em intervalos de 3-4 meses. As recomendaqoes 
estao resumidas no Quadro 39-4. 

3. Medicamentos antirretrovirais especificos 

A. Inibidores da transcriptase reversa nucleosideos e 
NUCLEOT iDEOs (ITRN) (ver Quadro 39 - 3 ) — Os ITRN atuam 
como analogos de nucleotideo, que sao incorporados ao DNA do 
HIV durante a transcriqao pela transcriptase reversa do HIV. O 
resultado e a terminarjao da cadeia e falta de completamento do 
provirus, prevenindo a integraqao do genoma do HIV no DNA 
celular. A polimerase do DNA mitocondrial humano tambem 
tem afinidade limitada por estes analogos, o grau variando com 
o farmaco. Pensa-se que a incorporaqao do analogo ao DNA 
mitocondrial seja um mecanismo que leva a efeitos adversos. 
Acidose lactica com esteatose hepatica (figado gorduroso) e uma 
complicaqao rara, mas potencialmente fatal, que pode resultar de 
toxicidade mitocondrial. 


Uma rearjao de hipersensibilidade (nao relacionada com toxi¬ 
cidade mitocondrial) ao abacavir e potencialmente fatal. A rea- 
qao e rara em pessoas que nao tem HLA B‘5701. A triagem para 
este alelo e a evitaqao do abacavir naqueles com este tipo de HLA 
tem reduzido a incidencia de hipersensibilidade. 

B. Inibidores da transcriptase reversa nao nucleosideos 
(ITRNN) — Os ITRNN tambem inibem a sintese do DNA do 
HIV, mas atuam em um sitio diferente na enzima viral, de modo 
que nao ocorre resistencia cruzada com ITRN. Os ITRNN tem 
atividade antirretroviral potente, mas mutaqoes isoladas de ami- 
noacido na proteina da transcriptase reversa viral induzem re¬ 
sistencia a tres dos quatro farmacos nesta classe. A toxicidade 
mais comum e exantema, que pode ser intenso. O efavirenz esta 
associado a sintomas do SNC (i.e., tontura, confusao, disturbios 


Quadro 39-4 Diretrizes para indicates de iniciar terapia 
antirretroviral em infectados por HIV 


Idade 

Criterios 

Recomendacao 

Idade 

< 12 meses 

Independentemente de sintomas 
ch'nicos, estado imune ou carga viral 

Tratar 

Idade 1 a 
< 5 anos 

• Categoria cllnica B ou C 

• CD4 < 25% 

• Categoria cllnica A ou N e CD4 
> 25%, com: 

• RNA do HIV > 100.000 copias/mL 

• RNA do HIV < 100.000 copias/mL 

Tratar 

Tratar 

Considerar 

Adiar, reavaliar 
cada 3-4 meses 

> 5 anos 

• Categoria cllnica B ou C 

• CD4 < 350 celulas/m 3 

• Categoria cllnica A ou N e CD4 
a 350 celulas/m 3 , com: 

• RNA do HIV a 100.000 copias/mL 

• RNA do HIV < 100.000 copias/mL 

Tratar 

Tratar 

Considerar 

Adiar, reavaliar 
cada 3-4 meses 


Adaptado de Working Group on Antiretroviral Therapy and Medical 
Management of HIV-Infected Children: Guidelines for the Use of Antiretroviral 
Agents in Pediatric HIV Infection. February 23, 2009. Available at: http:// 
aidsinfo.nih.gov/ContentFiles/PediatricGuidelines.pdf. 
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do sono), que geralmente regridem depois das semanas iniciais 
de uso. Inflamaqao do figado, raramente fatal, pode ocorrer com 
qualquer dos farmacos nesta classe, mas e mais comum com a 
nevirapina. 

C. Inibidores da protease (IP) — Os IP captam a protease 
do HIV e interferem com a montagem de virions infecciosos. 
A maioria e dada em combinaqao com uma dose baixa de rito¬ 
navir (“reforqo”) que inibe seu metabolismo e, assim, aumenta 
os niveis plasmaticos. Os efeitos adversos agudos sao, princi- 
palmente, intolerancia gastrintestinal e exantema, assim como 
outros efeitos especificos do farmaco em particular (ver Qua- 
dro 39-3). Todos os IP estao associados a um risco de intole¬ 
rancia a glicose, elevaqao de transaminases, ou sangramento em 
hemofilicos. A maioria esta associada a dislipidemia (colesterol 
e triglicerideos elevados) e podem contribuir para lipodistrofia. 
Os IP sao metabolizados pelas enzimas hepaticas CYP-450, re- 
sultando em muitas interaqoes com outros farmacos, inclusive 
outros antirretrovirais. 

D. Inibidor da integrase — O raltegravir e o primeiro desta 
classe a ser aprovado pelo FDA. O medicamento inibe a en- 
zima viral integrase e previne a integraqao do acido nucleico do 
HIV-1 ao genoma do hospedeiro. Os estudos demonstram dimi- 
nuiqoes rapidas de carga viral com este farmaco. 

E. Inibidores de entrada — A enfuvirtida liga-se ao envolto- 
rio proteico viral e interfere na fusao do HIV com a membrana 
plasmatica da celula do hospedeiro, impedindo, assim, a entrada 
do virus na celula. A enfuvirtida deve ser administrada por via 
parenteral, e reaqoes locais no sitio da injeqao sao comuns. O ma- 
raviroc e um antagonista ao receptor de quimiocina que prende 
uma das proteinas correceptoras (CCR5) a celula CD4 do hospe¬ 
deiro. Isto bloqueia a captaqao viral e impede a entrada na celula 
do virus que usa tal receptor. 

B. Medidas gerais 

1. Irnunizacoes — Todas as vacinas inativadas que sao reco- 
mendadas para crianqas sadias nos EUA tambem estao indi- 
cadas para crianqas infectadas por HIV. Em geral, as respostas 
a vacinas serao mais robustas quando elas forem aplicadas em 
crianqas com virus plasmatico suprimido e contagens de celulas 
T CD4 restauradas. A melhora de eficacia da imunizaqao de¬ 
pois que a crianqa esta em terapia antirretroviral efetiva deve ser 
pesada contra o risco de adiar a vacinaqao e a exposiqao a cada 
patogeno. 

Ha consideraqoes adicionais para vacinas vivas. As vacinas 
contra varicela e sarampo-rubeola-caxumba (SRC) sao recomen- 
dadas para crianqas infectadas com HIV, contanto que elas estejam 
apenas levemente sintomaticas e que tenham parametros de celu¬ 
las T CD4 compativeis com a categoria 1 ou 2 (ver Quadro 39-2). 
A vacina combinada SRC e contra virus varicela-zoster (VZV) (i.e, 
sarampo-rubeola-caxumba-varicela [SRCV]) deve ser evitada, 
pois ela ainda nao foi estudada em crianqas com HIV. A vacina 
contra rotavirus ainda nao foi estudada em lactentes imunocom- 
prometidos. Entretanto, a maioria dos lactentes expostos ao HIV 
sera elegivel para a vacina de rotavirus antes da exclusao definitiva 
ou presumivel do HIV Visto que a maioria dos lactentes nascidos 
nos EUA sera de nao infectados, o beneficio de iniciar a serie de 


vacinas supera o risco nao documentado e e, portanto, recomen- 
davel. A vacina de influenza viva atenuada nao e preferivel para 
pessoas infectadas com HIV, pois a vacina de influenza inativada 
e uma alternativa efetiva. A vacinaqao anual contra influenza de¬ 
pois da idade de 6 meses e recomendada para crianqas infectadas 
com HIV e seus contatos proximos. Os contatos proximos podem 
receber a vacina de influenza viva atenuada. Outras vacinas vivas 
(p. ex., bacilo Calmette-Guerin [BCG], febre amarela) geralmente 
nao devem ser dadas. 

As vacinas contra bacterias encapsuladas podem reduzir o 
risco destas infecqoes em crianqas infectadas por HIV. A maio¬ 
ria dos especialistas recomenda uma dose de vacina conjugada 
meningococica (MCV) logo apos a idade de 2 anos, em vez de 
adiar para a idade de 11 anos. Crianqas que nao receberam a va¬ 
cina conjugada pneumococica (PCV) e a serie de vacinas contra 
Haemophilus influenzae tipo b (Hib) quando lactentes (p. ex., 
imigrantes) podem se beneficiar de uma dose unica de Hib e duas 
doses de PCV (separadas por oito semanas), mesmo quando ad- 
ministradas depois da idade de ponto de corte usual de 60 meses. 
A vacina pneumococica polissacaridica23-valente (PPV23) tam¬ 
bem deve ser dada depois da idade de 2 anos, com uma segunda 
dose 3-5 anos mais tarde. A resposta a vacina da hepatite B e par- 
ticularmente nao confiavel em pessoas com HIV. Portanto, testes 
para o antigeno de superficie da hepatite B devem ser obtidos de¬ 
pois da serie de tres doses. Se o titulo for menor que 10 mUI/mL, 
uma segunda serie de tres vacinaqoes e recomendada. 

2. Profilaxia para infeccoes — As crianqas com numeros de- 
primidos de linfocitos CD4 se beneficiam de tratamento profila- 
tico para prevenir infecqoes oportunistas. Crianqas que tiveram 
suas contagens de CD4 restabelecidas com terapia antirretro¬ 
viral para categoria 1 ou 2 durante tres meses podem ser reti- 
radas de tratamentos profilaticos. A profilaxia antibiotica para 

Quadro 39-5 Regimes medicamentosos para profilaxia de 
Pneumocystis jiroveci em criancas maiores de 4 semanas 


Regime recomendado 

Sulfametoxazol-trimetoprima, 750 mg SMX/m 2 /dia mais 150 mg 
TMP/m 2 /dia, administracao oral, dividida em duas doses por dia 
tres dias por semana em dias consecutivos 

Alternativas (mesmas dosagens totais diarias): 

Dose linica diaria, tres dias por semana, em dias consecutivos 

Doses divididas, duas vezes/dia, sete dias na semana 

Doses divididas, duas vezes/dia, tres dias por semana, em dias 
alternados 

Alternativa se sulfametoxazol-trimetoprima nao for tolerado 

Dapsona, 2 mg/kg/dia (nao exceder de 100 mg) uma vez por dia 
por via oral, ou 4 mg/kg (nao exceder de 200 mg) uma vez por 
semana por via oral 

Atovaquona, idade 1-3 meses e > 24 meses, 30 mg/kg uma vez por 
dia por via oral; idade 4-24 meses, 45 mg/kg uma vez por dia por 
via oral 

Pentamidina em aerossol (criancas com idade > 5 anos), 300 mg via 
inaiador Respirgard II, mensalmente 


Adaptado de Centers for Disease Control and Prevention. Guidelines for the 
Prevention and Treatment of Opportunistic Infections Among HIV-Exposed 
and HIV-Infected Children. MMWR Recomm Rep 2009; 58(RR-11):127. 
Disponfvel em: http://www.aidsinfo.nih.gov/guidelines. 
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pneumonia por P. jiroveci tem sido extremamente efetiva. Lac- 
tentes infectados com HIV devem continuar com medicamen- 
tos profilaticos ate a idade de 12 meses, quando a continuaqao 
do tratamento se baseia na avaliaqao de sintomas e em conta- 
gens de linfocitos CD4 ajustadas para a idade, a cada tres meses. 
As diretrizes publicadas do CDC para profilaxia da pneumonia 
por P. jiroveci estao resumidas no Quadro 39-5. 

A claritromicina ou azitromicina reduz a frequencia de MAC 
disseminado, com um beneficio de sobrevida para crianqas 
com contagens de CD4 muito baixas. A candidiase mucocuta- 
nea recorrente pode ser prevenida com nistatina, clotrimazol, 
ou fluconazol. A profilaxia antiviral oral (aciclovir, valaciclovir, 
ou fanciclovir) e efetiva para infecqoes por herpes simples grave 
recorrente, ou por VZV. 

As crianqas infectadas com HIV tem um risco mais alto de 
infec^oes progressivas por M. tuberculosis. Visto que a infecqao 
da crianqa geralmente e adquirida de contatos domiciliares adul- 
tos, a crianqa e outros membros do domicilio devem fazer testes 
dermicos para TB anualmente, caso pertenqam a uma populaqao 
com risco substancial de expos^ao a M. tuberculosis.* 

3. Infeccoes e outras condicoes — As taxas de bacteriemia, 
especialmente pneumococica, e de herpes-zoster sao mais altas 
entre crianqas infectadas com HIV, mesmo na ausencia de de- 
pressao grave das contagens de CD4. As infecqoes por VZV e 
herpes simples sao tratadas com aciclovir, porque os sintomas 
podem ser prolongados em criam^as com HIV. Series curtas de 
valaciclovir ou fanciclovir — farmacos com boa biodisponibili- 
dade — tambem sao efetivas, embora nao aprovadas para crian- 
qas. A infecqao sintomatica com CMV e tratada com ganciclovir 
intravenoso (ou valganciclovir oral, para crian^as maiores, que 
podem receber uma dose de adulto), e a retinite por CMV re- 
quer profilaxia secundaria continua se as contagens de linfocitos 
CD4 permanecerem baixas. O MAC precisa de tratamento com 
um regime de multiplos farmacos, para retardar o surgimento de 
resistencia. A pneumonite intersticial linfoide pode responder a 
terapia com corticosteroide. A infecqao cronica por parvovirus 
como causa de anemia deve ser investigada, podendo ser tratada 
com globulina imune intravenosa. 

O retardo do crescimento (peso e altura) e um dos marcado- 
res mais precoces e mais sensiveis de progressao da doenqa. Uma 
nutriqao suplementar sob a forma de suplementos orais pode ser 
necessaria. Alguns farmacos antirretrovirais causam elevaqao de 
colesterol, triglicerideos e obesidade do tronco. Um estudo de 
corte transversal encontrou colesterol serico elevado em 13% de 
crianqas com HIV em comparaqao com 5% de controles pedia- 
tricos nao infectados. Embora as consequencias no longo prazo 
de hiperlipidemia induzida por farmacos em crianqas infectadas 
com HIV sejam desconhecidas, a modificaqao da dieta e o exer- 
cicio sao recomendados. 

4. Suporte psicossocial e saude mental — A avaliaqao e o 
suporte das necessidades psicossociais de familias afetadas por 
HIV sao imperatives. Da mesma forma que outras doenqas cro- 
nicas, a infeeqao por HIV afeta todos os membros da familia, e 
isto tambem acarreta um estigma social adicional. Preocupaqoes 


* N. de T. No Brasil, o uso rotineiro da vacina BCG limita o valor diag¬ 
nostico do teste tuberculinico intradermico. 


emocionais e necessidades financeiras, que sao mais proeminentes 
que as necessidades medicas em muitos estagios do processo mor- 
bido, influenciam a capacidade da familia de cumprir um regime 
de tratamento medico. As crianqas infectadas com HIV frequen- 
temente tem problemas de saude mental coexistentes. As taxas 
de transtorno de deficit de atemjao/hiperatividade variant de 20 a 
50% em varios estudos. Internaqoes hospitalares por transtornos 
de saude mental sao mais frequentes entre crianqas infectadas por 
HIV. Em um estudo, o diagnostico duplo de HIV e um disturbio 
de saude mental ocorreu em 85% de adolescentes que adquiri- 
ram infeeqao por HIV por meio de comportamentos de alto risco. 
Idealmente, a assistencia deve ser coordenada por uma equipe de 
prestadores familiarizados com esta doen 9 a e com as terapias mais 
recentes, e que tenha acesso a recursos comunitarios. 

5. Consideracoes de saude publica — O lactente ou crianqa 
que esta suficientemente bem para frequentar creche ou escola 
nao deve ser tratado diferentemente de outras crianqas. A exce- 
9 ao pode ser um pre-escolar com comportamento de mordedor 
incontrolavel, ou lesoes sangrantes que nao podem ser cobertas 
adequadamente; nestas situa 9 oes, a crianqa pode ser afastada 
do grupo da creche. As familias podem optar por divulgar o 
diagnostico para o responsavel pela saude escolar e para o(a) 
professor(a), mas nao ha exigencia legal de que qualquer indi- 
viduo na escola ou creche seja informado. Os pais e a crianqa 
podem preferir manter o diagnostico confidencial, porque o 
estigma associado a infeeqao por HIV ainda e dificil de ser su- 
perado. Visto que lactentes e crianqas infectados com HIV nao 
diagnosticados podem ser matriculados, todas as escolas e cre¬ 
ches devem ter normas com diretrizes simples para o uso de pre- 
cauqoes universais, a fim de prevenir a transmissao da infeeqao 
por HIV nestes cenarios. 

A transmissao horizontal (i.e., na ausencia de contato sexual 
ou uso de drogas injetaveis) do HIV e extremamente rara e esta 
associada a expos^ao de pele com soluqao de continuidade ou 
membranas mucosas ao sangue, ou secreqoes sanguinolentas, 
contaminados com HIV. Varios casos tem resultado de cuidado- 
res infectados com HIV ter alimentado crianqas com alimentos 
pre-mastigados; portanto, as familias devem ser aconselhadas 
contra esta pratica. Saliva, lagrimas, urina e fezes nao sao con- 
tagiosas se nao contiverem sangue macroscopico. Uma barreira 
de proteqao (p. ex., luvas de latex ou borracha, ou chumaqos es- 
pessos de tecido ou papel) deve ser usada, quando houver con¬ 
tato possivel com sangue ou liquidos corporais sanguinolentos. 
Objetos que podem estar contaminados com sangue, como lami- 
nas de barbear ou escovas de dentes, nao devem ser compartilha- 
dos. Nenhum cuidado especial e necessario para pratos, toalhas, 
brinquedos, ou roupas de cama. Roupas sujas de sangue podem 
ser lavadas rotineiramente com agua quente e detergente. Super¬ 
ficies contaminadas podem ser desinfetadas facilmente com uma 
variedade de agentes, inclusive agua sanitaria (diluiqao 1:10), al¬ 
guns desinfetantes (p. ex., Lysol), ou alcool isopropilico a 70%. 

Prognostico 

O tratamento antirretroviral em combina 9 ao, disponivel em ce¬ 
narios ricos de recursos desde 1996, tem impedido a progressao 
da doen 9 a por mais de 15 anos em muitos individuos. A duraqao 
total do resultado favoravel da terapia ainda nao esta definida, 
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e nao se sabe se efeitos adversos dos medicamentos afetarao a 
mortalidade ou limitarao o seu uso. A viremia plasmatica e as 
contagens de linfocitos CD4 ajustadas para a idade sao usadas 
para avaliar o risco de progressao e a resposta ao tratamento an- 
tirretroviral. Com a introdu^ao do HAART, as taxas de morta¬ 
lidade para crian^as infectadas com HIV nos EUA declinaram 
em 80%, entre 1994 e 1999. Muitas crian^as infectadas desde o 
nascimento estao entrando na adolescencia e na idade adulta 
jovem. 

Com o reconhecimento do tempo de sobrevida mais longo 
na maioria das crian<;as infectadas, esta doen^a e agora abor- 
dada como uma enfermidade cronica, em vez de doen<;a aguda 
terminal. A complexidade da terapia com farmacos antirretrovi- 
rais exige assistencia por um prestador com experiencia em HIV. 
Estimula-se que os medicos de assistencia primaria participem 
da assistencia as crian^as infectadas com HIV, em colabora^ao 
com centros cujo pessoal seja especialista em Aids pediatrica. 
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INFECCOES BACTERIANAS 


INFECCOES ESTREPTOCOCICAS DO GRUPO A 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Faringite estreptococica: 

• Diagnostico dinico com base inteiramente em sintomas; 
sinais e exame fisico nao sao confiaveis. 

• Cultura de garganta ou teste rapido de deteccao de anti- 
geno positivos para estreptococos do grupo A. 

► Impetigo: 

• Erupcao cutanea de disseminacao rapida, altamente con¬ 
tagiosa. 

• Areas eritematosas desnudas e crostas cor de mel. 

• Estreptococos grupo A crescem na cultura da maioria dos 
casos (nao todos). 


Consideracoes gerais 

Os estreptococos grupo A (EGA) sao bacterias gram-positivas 
comuns, que produzem uma ampla variedade de doencpas cli- 
nicas, inclusive faringite aguda, impetigo, celulite e escarlatina 
— doenqa generalizada causada por cepas que elaboram a toxina 
eritrogenica. Os EGA tambem podem causar pneumonia, artrite 
septica, osteomielite, meningite e outras infecqoes menos co¬ 
muns. As infecqoes por EGA tambem podem produzir sequelas 
nao supurativas (febre reumatica e glomerulonefrite aguda). 

As paredes celulares dos estreptococos content antigenos, 
tanto carboidratos como proteinas. O antigeno carboidrato C 
determina o grupo, e os antigenos proteinas M ou T determinam 
o tipo especifico. Na maioria das cepas, a proteina M aparece 
para conferir virulencia, e os anticorpos desenvolvidos contra a 
proteina M sao protetores contra reinfecqao por aquele tipo. 


Quase todos os EGA sao (3-hemoliticos. Estes microrganis- 
mos podem ser portados sem sintomas na pete e na faringe, no 
reto e na vagina. Em alguns estudos, entre 10 e 15% das crianqas 
em idade escolar sao portadores faringianos assintomaticos de 
EGA. Os portadores de estreptococos sao individuos que nao de- 
senvolvem uma resposta imune ao microrganismo. Acredita-se, 
portanto, que tenham baixo risco para sequelas nao supurativas. 
Todos os EGA sao sensiveis a penicilina. A resistencia a eritro- 
micina e comum em alguns paises e tern aumentado nos EUA. 

Prevencao 

A faringite por EGA geralmente ocorre apos contato com secre- 
qoes respiratorias de uma pessoa infectada com EGA. A aglome- 
raqao facilita a propagaqao de EGA, e podem ser vistos surtos de 
faringite e impetigo. O reconhecimento imediato e a instituiqao 
de antibioticos podem diminuir a disseminaqao. O tratamento 
com antibioticos previne a febre reumatica aguda. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 
1. Infeccoes respiratorias 

A. Lactentes e crianc;as pequenas (idade < 3 anos) — O 
inicio e insidioso, com sintomas leves (febre baixa, corrimento 
nasal seroso e palidez). Otite media e comum. A faringite exsu- 
dativa e a adenite cervical sao incomuns nesse grupo etario. 

B. Criancjas maiores — O inicio e subito, com febre e mal-estar 
geral acentuado e, frequentemente, vomitos repetidos. A faringe 
esta dolorida e edemaciada e, geralmente, ha exsudato tonsilar. 
Os ganglios linfaticos cervicais anteriores estao dolorosos e au- 
mentados. Frequentemente, pequenas petequias sao vistas no 
palato mole. Na escarlatina, a pele esta difusamente eritema- 
tosa, parecendo com queimadura de sol, e e aspera (exantema 
em lixa). A erupqao e mais intensa nas axilas, nas virilhas, no 
abdome e no tronco. Ela clareia a compressao, exceto nas dobras 
de pele, que nao clareiam e sao pigmentadas (sinal de Pastia). O 
exantema em geral aparece 24 h depois do inicio da febre e se 
espalha rapidamente durante os proximos 1-2 dias. Descamaqao 
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comecpa na face no final da primeira semana e se torna genera- 
lizada pela terceira semana. No inlcio do curso da infec^ao, a 
superflcie da lingua esta revestida por uma camada branca, com 
as papilas aumentadas e de um vermelho vivo (a chamada lingua 
em framboesa branca). Subsequentemente, ocorre descamaijao e 
a lingua tern um aspecto vermelho carnoso (lingua de morango). 
A face, geralmente, mostra palidez perioral. Petequias podem ser 
vistas em todas as superficies mucosas. 

C. Tipo adulto — O tipo adulto de infec^ao por EGA e carac- 
terizado por tonsilite, exsudativa ou nao exsudativa, com menos 
sintomas sistemicos, febre mais baixa e sem vomitos. A escarla- 
tina e incomum em adultos. 

2. Impetigo — O impetigo estreptococico come^a como uma 
papula que forma vesicula e entao se rompe, deixando uma area 
desnuda coberta por uma crosta cor de mel. Tanto Staphylococ¬ 
cus aureus como EGA sao isolados em alguns casos. As lesoes se 
espalham rapidamente e de forma difusa. Os ganglios linfaticos 
regionais tornam-se tumefeitos e inflamados. Embora a criamja, 
frequentemente, nao tenha sintomas sistemicos, uma febre alta 
e toxemia podem estar presentes. Se bolhas flacidas forem nota- 
das, a doen«;a e denominada impetigo bolhoso e e causada por 
uma cepa epidermolitica de S. aureus produtora de toxina. 

3. Celulite — Muitas vezes, a porta de entrada e uma picada 
de inseto ou abrasao superficial. Ocorre uma celulite difusa, de 
disseminacpao rapida, que envolve os tecidos subcutaneos e se es- 
tende ao longo das vias linfaticas, com supura^ao local somente 
minima. Aparece linfadenite aguda local. Em geral, a crian^a esta 
agudamente enferma, com febre e mal-estar geral. Na erisipela 
classica, a area comprometida e de um vermelho vivo, edema- 
ciada, quente, e muito dolorosa a palpa^ao. A infec^ao pode se 
propagar rapidamente, dos linfaticos para a corrente sanguinea. 

A celulite perianal estreptococica e peculiar em crian^as pe- 
quenas. A dor a evacua^ao frequentemente leva a obstipacpao, que 
pode ser a queixa de apresenta^ao. A crian 9 a esta afebril e, afora 
isso, bem. Eritema perianal, dor a palpa^o e exame retal dolo- 
roso sao os unicos achados fisicos anormais. Pode ocorrer san- 
gramento retal escasso com a evacuaijao. Uma cultura de swab 
perianal geralmente tern um crescimento intenso de EGA. Uma 
variante desta sindrome e a vaginite estreptococica em meninas 
pre-puberdade. Os sintomas sao disuria e dor; sao observados eri¬ 
tema acentuado e dor no introito, com corrimento sanguinolento. 

4. Fasciite necrosante — Esta perigosa doenqa e relatada es- 
poradicamente e pode ocorrer como uma complica^ao de vari- 
cela. Cerca de 20-40% dos casos sao causados por EGA; 30-40%, 
por S. aureus; e o resto e consequencia de infeccoes bacterianas 
mistas. A doemja caracteriza-se por necrose extensa de fascias 
superficiais, erosao do tecido circundante e, em geral, toxemia 
sistemica. Inicialmente, a pele sobrejacente a infecijao e dolorida 
e de um vermelho palido, sem bordas distintas, assemelhando-se 
a celulite. Bolhas podem aparecer. A cor se aprofunda para um 
roxo distinto, ou, em alguns casos, torna-se palida. Dor fora de 
propor^ao com o aspecto clinico, anestesia cutanea (causada por 
infarto de nervos superficiais), ou indura^ao “lenhosa”, sugerem 
fasciite necrosante. As areas comprometidas podem desenvolver 
edema, discreto a volumoso. O reconhecimento precoce e o des- 
bridamento agressivo do tecido necrotico sao essenciais. 


5. Infeccoes estreptococicas do grupo A em bercarios de 
recem-nascidos — Ocasionalmente, ocorrem epidemias de 
EGA em bercarios. O microrganismo pode ser introduzido no 
berijario a partir do trato vaginal de uma mae, ou da garganta 
ou nariz de uma mae ou de um membro do quadro de pessoal. 
Entao, o microrganismo se propaga de neonato a neonato. O 
coto umbilical e colonizado enquanto o lactente esta no ber<;a- 
rio. Semelhantemente as infeccoes estafilococicas, pode haver 
nenhuma ou pouca manifesta^ao clinica enquanto o neonato 
ainda esta no ber^ario. Com mais frequencia, um lactente co¬ 
lonizado desenvolve uma onfalite drenando cronicamente dias 
mais tarde. O microrganismo pode se propagar do lactente para 
outros membros da familia. Infeccoes serias, e mesmo fatais, 
podem se desenvolver, inclusive sepse, meningite, empiema, ar- 
trite septica e peritonite. 

6. Sepse estreptococica — A doernja grave por sepse causada 
por EGA atualmente e mais comum, tanto em crian^as como 
em adultos. Exantema e escarlatina podem estar presentes. 
Prostra^ao e choque resultam em taxas de letalidade elevadas. 
A faringite e incomum como uma doen^a antecedente. Doen^a 
subjacente e um fator predisponente. 

7. Sindrome de choque toxico estreptococica (SCTE) — A 

sindrome de choque toxico causada por EGA ja foi bem definida. 
De modo semelhante ao choque toxico associado a S. aureus, 
o envolvimento de multiplos sistemas organicos e uma parte 
proeminente da doem;a. Os criterios diagnosticos incluem (1) 
isolamento de EGA de um sitio normalmente esteril, (2) hipo- 
tensao ou choque, e (3) pelo menos dois dos seguintes: com- 
prometimento renal (creatinina > duas vezes o limite superior 
normal para a idade), trombocitopenia (< 100.000/mm 3 ), ou co- 
agulopatia, envolvimento do figado (transaminases > duas vezes 
o normal), sindrome da distriijao respiratoria, exantema macular 
eritematoso generalizado ou necrose de partes moles (miosite, 
fasciite necrosante, gangrena). Nos casos que afora isso satisfa- 
zem os criterios clinicos, o isolamento de EGA em um sitio nao 
esteril (garganta, ferimento ou vagina) e indicativo de uma causa 
provavel. 

B. Achados laboratoriais 

Leucocitose, com um desvio acentuado para a esquerda, e vista 
no inicio. Eosinofilia aparece regularmente durante a convales- 
cemja. Estreptococos fS-hemoliticos sao cultivados da garganta ou 
do sitio da infecijao. O microrganismo pode ser cultivado da pele 
e por aspira<;ao com agulha dos tecidos subcutaneos e de outros 
sitios envolvidos, como ganglios infectados. Ocasionalmente, 
hemoculturas sao positivas. Testes mais novos de deteccpao ra¬ 
pida do antigeno, tais como imunoensaios opticos e sondas de 
DNA quimioluminescentes, sao muito especificos e, em alguns 
casos, quase tao sensiveis como a tradicional cultura de garganta. 
Contudo, a sensibilidade varia com o tipo de teste empregado e 
o nivel de experiencia do laboratorio ou consultorio. Muitos es- 
pecialistas recomendam um backup com cultura de garganta, em 
pacientes com testes rapidos de antigeno estreptococico negati¬ 
ves. Os pacientes com teste rapido de antigeno estreptococico 
positivo nao necessitam de confirma^ao por cultura de garganta, 
pois a especificidade dos testes antigenicos e alta. 
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Os titulos de antiestreptolisina O (ASLO) sobem cerca de 
150 unidades depois da infecqao aguda. Titulos de ASLO e anti- 
DNase B elevados sao uteis na documentaqao de infecqoes de 
garganta previas, em casos de febre reumatica aguda. O teste de 
estreptozima detecta anticorpos a estreptolisina O, hialuroni- 
dase, estreptocinase, DNase B e NADase. Ele e mais senslvel que 
a dosagem de titulos de ASLO. 

Proteinuria, cilindruria e hematuria minima podem ser vis- 
tos cedo em crianqas com infecqao estreptococica. Glomerulo- 
nefrite pos-estreptococica verdadeira e vista 1-4 semanas depois 
da infecqao respiratoria ou de pele. 

Diagnostic*) diferencial 

A infecqao estreptococica no inicio da infancia deve ser diferen- 
ciada de adenovirus e outras infecqoes por virus respiratorios. A 
faringite na herpangina (virus coxsackie A) e vesicular ou ulcera- 
tiva. O herpes simples tambem causa lesoes ulcerativas, as quais, 
mais comumente, envolvem a faringe anterior, a lingua e as gen- 
givas. Na mononucleose infecciosa, a faringite tambem e exsuda- 
tiva, mas a esplenomegalia e adenopatia generalizada sao tipicas. 
Frequentemente, os achados laboratoriais sao diagnostics (linfo- 
citos atipicos, enzimas hepaticas elevadas e um teste heterofilo, ou 
outro teste sorologico para mononucleose, positivo). A faringite 
estreptococica nao complicada melhora dentro de 24-48 h, se for 
aplicada a penicilina, e em 72-96 h, sem antimicrobianos. 

Estreptococos grupo G e grupo C sao causas incomuns de 
faringite, mas tem sido implicados em epidemias de inflamaqao 
de garganta em estudantes universitarios. Febre reumatica aguda 
nao ocorre subsequentemente a infecqao por grupo G ou grupo 
C, embora a glomerulonefrite aguda (GNA) seja uma complica- 
qao. Arcanobacterium hemolyticum pode causar faringite com 
exantema escarlatiniforme ou maculopapular do tronco. Na dif- 
teria, os sintomas sistemicos, vomitos e febre sao menos acen- 
tuados; a pseudomembrana faringiana e confluente e aderente; 
a garganta e menos vermelha; e a adenopatia cervical e proe- 
minente. A tularemia faringiana causa exsudato branco, em vez 
de amarelo. Ha pouco eritema, e as culturas para estreptococos 
fl-hemoliticos sao negativas. Uma historia de exposiqao a coe- 
lhos e uma falta de resposta a antimicrobianos podem sugerir 
o diagnostico. Leucemia e agranulocitose podem se apresentar 
com faringite e sao diagnosticadas por exame da medula ossea. 

A escarlatina deve ser diferenciada de outras doenqas exante- 
maticas (principalmente rubeola), eritema devido a queimadura 
solar, rea 9 oes medicamentosas, doen 9 a de Kawasaki, sindrome 
de choque toxico (SCT) e sindrome da pele escaldada estafiloco- 
cica (ver tambem Quadro 38-3). 

Complicacoes 

As complicaqoes supurativas de infecqoes por EGA incluem sinu- 
site, otite, mastoidite, linfadenite cervical, pneumonia, empiema, ar- 
trite septica e meningite. A disseminaqao da infecqao estreptococica 
da garganta para outros sitios — principalmente a pele (impetigo) 
e a vagina — e comum e deve ser considerada em todo caso de cor- 
rimento vaginal cronico ou infecqao cronica da pele, como a que 
complica o eczema na infancia. Tanto febre reumatica aguda como 
GNA sao complica 9 oes nao supurativas de infecqoes por EGA. 


A. Febre reumatica aguda (ver Capitulo 19) 

B. Glomerulonefrite aguda 

A GNA pode ser subsequente a infecqoes da faringe ou da 
pele — em contraste com a febre reumatica, que se segue so- 
mente a infec 9 ao da faringe. A GNA pode ocorrer em qual- 
quer idade, mesmo em lactentes. Na maioria dos relatos de 
GNA, o sexo masculino predomina em uma razao de 2:1. A 
febre reumatica ocorre com frequencia igual em ambos os 
sexos. Certos tipos M estao associados fortemente a glomeru¬ 
lonefrite pos-estreptococica (tipos nefritogenicos). Os soro- 
tipos produtores de doenqa na pele frequentemente diferem 
daqueles encontrados na faringe. 

A incidencia de GNA apos infecqao estreptococica e variavel, 
em uma faixa de 0-28%. Varios surtos de GNA em familias tem 
envolvido 50-75% de irmaos de pacientes afetados, em periodos 
de 1-7 semanas. Outros ataques de glomerulonefrite sao raros. O 
periodo medio entre infecqao e desenvolvimento de glomerulo¬ 
nefrite e de 10 dias. Em contraste, a febre reumatica aguda ocorre 
depois de uma media de 18 dias. 

C. Artrite reativa pos-estreptococica 

Em seguida a um episodio de faringite por estreptococos grupo 
A, uma artrite reativa desenvolve-se em alguns pacientes. Acre- 
dita-se que essa artrite reativa seja causada por deposiqao de 
complexos imunes, e ela e vista cerca de 1-2 semanas depois da 
infecqao aguda. Os pacientes com artrite reativa pos-estrepto¬ 
cocica nao tem a constelaqao completa de aspectos clinicos e la¬ 
boratoriais necessarios para preencher os criterios de Jones para 
um diagnostico de febre reumatica aguda. 

Tratamento 
A. Medidas especificas 

O tratamento e direcionado tanto para erradicaqao da infecqao 
aguda como para prevenqao da febre reumatica. Em pacientes 
com faringite, o antibiotico deve ser iniciado cedo para o ali- 
vio dos sintomas, devendo ser mantido por 10 dias para pre- 
venir a febre reumatica. Embora nao se tenha comprovado que 
a terapia precoce previna a GNA, parece aconselhavel tratar o 
impetigo imediatamente em irmaos contatos de pacientes com 
nefrite pos-estreptococica. As sulfonamidas e a sulfametoxazol- 
trimetoprima nao sao eficazes no tratamento de infecqoes es- 
treptococicas. Embora o tratamento topico para impetigo com 
pomadas antimicrobianas (especialmente mupirocina) seja tao 
efetivo quanto a terapia sistemica, ele nao erradica o estado de 
portador faringiano e e menos pratico para doenqa extensa. 

1. Penicilina — Exceto para pacientes alergicos a penicilina, 
a penicilina V (fenoximetil penicilina) e o farmaco de escolha. 
Resistencia a penicilina nunca foi documentada. Para crianqas 
pesando menos de 27 kg, o regime e de 250 mg, dados oral- 
mente duas ou tres vezes por dia, durante 10 dias. Para crianqas 
mais pesadas, adolescentes ou adultos, recomenda-se uma dose 
de 500 mg duas ou tres vezes por dia. Administrar penicilina 
V (250 mg) duas vezes/dia e tao eficaz quanto a administraqao 
oral mais frequente, ou a terapia intramuscular. A amoxicilina 
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oral uma vez por dia (50 mg/kg, maximo de 1.000 mg) tem se 
demonstrado tao eficaz quanto a penicilina V dada tres vezes 
por dia. Outra alternativa para o tratamento de faringite e im¬ 
petigo e uma dose unica de penicilina G benzatina, dada por via 
intramuscular (600.000 unidades para crianqas pesando < 30 kg 
e 1,2 milhoes de unidades para crianqas pesando > 30 kg). A 
aplicapio intramuscular garante a adesao, mas e dolorosa. 
A terapia parenteral esta indicada se vomitos ou sepse estiverem 
presentes. Celulite leve por EGA pode ser tratada por via oral ou 
intramuscular. 

A celulite precisando de hospitalizaqao pode ser tratada com 
penicilina G aquosa (150.000 U/kg/dia, dada por via intrave- 
nosa em quatro a seis doses divididas) ate que haja uma melhora 
acentuada. Entao, a penicilina V (50 mg/kg/dia em quatro doses 
divididas), ou a cefalexina (50-75 mg/kg/dia em quatro doses di¬ 
vididas), pode ser dada por via oral para completar um curso de 
10 dias. A linfadenite cervical aguda pode requerer incisao e dre- 
nagem. O tratamento da fasciite necrosante exige desbridamento 
cirurgico de emergencia, seguido por antibioticos parenterais em 
dose alta, apropriados aos microrganismos cultivados. 

2. Outros antibioticos — Para pacientes alergicos a penicilina 
com faringite ou impetigo, os seguintes regimes alternatives tem 
sido usados: estolato de eritromicina (20-40 mg/kg/dia em duas a 
quatro doses divididas) por 10 dias; claritromicina (15 mg/kg/dia 
em duas doses divididas) por 10 dias; e azitromicina (12 mg/kg/dia) 
uma vez por dia durante cinco dias. A resistencia a eritromi¬ 
cina, embora nao disseminada nos EUA atualmente, foi relatada 
em 48% das cepas testadas em Pittsburgh, em 2001. Pacientes 
alergicos a penicilina em areas com taxas altas de resistencia a 
eritromicina podem precisar de um antibiotico alternative. Clin- 
damicina, cefalexina, ceftibuten, cefdinir e cefadroxil sao outros 
antimicrobianos orais efetivos. Cada um destes farmacos deve 
ser dado por 10 dias, com a exeeqao da azitromicina, que e admi- 
nistrada durante cinco dias. A dose de clindamicina e de 20 mg/ 
kg/dia oralmente, em tres ou quatro doses divididas (maximo 
de 1,8 g/dia). Pacientes com hipersensibilidade anafilatica ime- 
diata a penicilina nao devem receber cefalosporinas, porque ate 
15% tambem serao alergicos a estes antibioticos. Na maioria dos 
estudos, falhas bacteriologicas depois da terapia com cefalos¬ 
porinas sao menos frequentes do que as falhas apos penicilina. 
Entretanto, as cefalosporinas geralmente sao mais caras que a 
penicilina. Alem disso, ha poucos dados conclusivos sobre a ca- 
pacidade destes agentes de prevenir febre reumatica. Portanto, 
a penicilina permanece o agente de escolha para pacientes nao 
alergicos. Muitas cepas sao resistentes a tetraciclina. 

Para infecqoes requerendo terapia intravenosa, a penici¬ 
lina G aquosa (250.000 U/kg em seis doses divididas) por via 
intravenosa e, geralmente, o farmaco de escolha. Cefazolina 
(100 mg/kg/dia por via intravenosa ou intramuscular em tres 
doses divididas); clindamicina (25-40 mg/kg/dia por via intrave¬ 
nosa em quatro doses divididas); e vancomicina (40 mg/kg/dia 
por via intravenosa em quatro doses divididas) sao alternativas 
em pacientes alergicos a penicilina. A clindamicina e preferida 
por muitos especialistas e pode ser superior a penicilina para 
fasciite necrosante, se o microrganismo for sensivel a ela. A clin¬ 
damicina nao deve ser usada isoladamente de modo empirico 


para infecqoes graves com suspeita de EGA, porque uma pe- 
quena porcentagem de isolados nos EUA lhe e resistente. Alguns 
medicos usam penicilina mais clindamicina em pacientes com 
fasciite necrosante ou SCTE. 

3. Doenca grave por EGA — Infecqoes graves por EGA, como 
pneumonia, osteomielite, artrite septica, sepse, endocardite, me- 
ningite e SCTE, requerem terapia antimicrobiana parenteral. A 
penicilina Geo farmaco de escolha para estas infecqoes invasi- 
vas. A clindamicina, em combinaqao com a penicilina G, e defen- 
dida por muitos especialistas para SCTE ou fasciite necrosante. 
A fasciite necrosante exige desbridamento cirurgico imediato. 
Na SCTE, a volemia e a pressao arterial devem ser monitoradas, 
e os pacientes avaliados para um foco de infeeqao, se este nao 
for prontamente aparente. A globulina imune intravenosa (em 
adiqao aos antibioticos) tem sido usada em casos graves. 

4. Falha de tratamento — Mesmo quando a adesao e perfeita, 
microrganismos serao encontrados em culturas de 5-15% das 
crianqas apos o fim do tratamento. Repetir a cultura so e indi- 
cado em pacientes com recalda ou recrudescimento da farin¬ 
gite, ou naqueles com uma historia pessoal ou familiar de febre 
reumatica. Repetir o tratamento pelo menos uma vez, com uma 
cefalosporina oral ou clindamicina, esta indicado nos pacientes 
com faringite recorrente e cultura positiva. 

5. Prevencao de recorrencias em individuos reumaticos — 

A profilaxia preferida para individuos reumaticos e a penicilina G 
benzatina, 1,2 milhoes de unidades por via intramuscular a cada 
quatro semanas. Se o risco de exposiqao estreptococica e alto, um 
esquema de dosagem a cada tres semanas e preferivel. Um dos 
seguintes regimes profilaticos orais alternatives pode ser usado: 
sulfadiazina, 0,5 g uma vez por dia (se < 27 kg) ou 1 g uma vez por 
dia (se > 27 kg); penicilina V, 250 mg duas vezes/dia; ou eritromi¬ 
cina, 250 mg duas vezes/dia. A profilaxia contlnua e recomendada 
por pelo menos 5 anos ou ate a idade de 21 anos (o que for mais 
longo), se cardite estiver ausente. A profilaxia nestes individuos 
deve ser mantida se o risco de contato com pessoas com EGA for 
alto (p. ex., pais de crianqas em idade escolar, enfermeiras pedia- 
tricas e professores). Na presenqa de cardite sem miocardiopatia 
residual ou doenqa valvar, um minimo de 10 anos (ou ate bem 
dentro da vida adulta, o que for mais longo) e a duraqao minima. 
Se o paciente tiver miocardiopatia valvar residual, muitos reco- 
mendam profilaxia pela vida inteira. Estes pacientes devem ter 
pelo menos 10 anos a contar de seu ultimo episodio de doenqa 
reumatica e no minimo 40 anos de idade, antes que se considere 
a cessaqao da profilaxia. Uma abordagem semelhante a prevenqao 
de recorrencias de glomerulonefrite pode ser indicada durante a 
infancia, quando houver uma suspeita de que infecqoes estrepto- 
cocicas repetidas coincidem com recidivas de glomerulonefrite. 

6. Artrite reativa pos-estreptococica — Ao contrario da febre 
reumatica, os agentes nao esteroides podem nao melhorar drasti- 
camente os sintomas articulares. Contudo, de modo semelhante 
aos pacientes com febre reumatica, alguns pacientes com artrite 
reativa pos-estreptococica tem desenvolvido cardite varias se¬ 
manas a meses depois que os sintomas de sua artrite comeqa- 
ram. Por isso, alguns especialistas recomendam profilaxia com 
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antibioticos para estes pacientes, por um ano, e monitoramento 
para sinais de cardite (ver recomendaqoes para prevenqao de re- 
correncias de febre reumatica). Se a cardite nao se desenvolver, a 
profilaxia poderia entao ser suspensa. 

Se a cardite se desenvolver, deve-se considerar que o paciente 
tem febre reumatica aguda, e a profilaxia continuaria conforme 
descrito. 

B. Medidas gerais 

O acetaminofeno e util para dor ou febre. O tratamento local do 
impetigo pode promover cicatrizaqao mais precoce. Primeira- 
mente, as crostas devem ser encharcadas com liquido e removi- 
das. As areas embaixo das crostas devem entao ser lavadas com 
agua e sabao diariamente. 

C. Tratamento das complicacoes 

A febre reumatica e prevenida melhor pelo tratamento precoce e 
adequado da infeojao estreptococica com penicilina. 

D. Tratamento dos portadores 

£ dificil a identificaqao e o tratamento de portadores de EGA. 
Nao ha criterios estabelecidos, clinicos ou sorologicos, para 
diferenciar os portadores dos realmente infectados. Algumas 
crianqas recebem series multiplas de antimicrobianos, com per¬ 
sistence do EGA na garganta, levando a uma “neurose estrepto¬ 
cocica” por parte das familias. 

Em certas circunstancias, a erradica^ao do estado de porta- 
dor pode ser desejavel: (1) quando um membro da familia tem 
historia de febre reumatica; (2) quando um episodio de SCTE ou 
fasciite necrosante ocorrer em um contato domiciliar; (3) episo- 
dios multiplos, recorrentes, documentados de EGA em mem- 
bros da familia, apesar de terapia adequada; e (4) durante um 
surto de febre reumatica ou glomerulonefrite associada a EGA. 
A clindamicina (20 mg/kg/dia, dada por via oral em tres doses 
divididas, ate um maximo de 1,8 g/dia), ou uma combinaqao 
de rifampicina (20 mg/kg/dia, por via oral durante quatro dias) 
e penicilina na dosagem padrao tem sido usadas para tentar a 
erradicaqao do estado de portador. 

Prognostic 

A morte e rara, exceto em lactentes ou crianqas pequenas com 
sepse ou pneumonia. O curso febril e encurtado e as complica- 
qoes sao eliminadas pelo tratamento precoce e adequado com 
penicilina. 
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► Infeccao neonatal de infcio precoce: 

• Recem-nascido com idade inferior a 7 dias, com sepse 
avassaladora rapidamente progressiva, com ou sem me- 
ningite. 

• Pneumonia com insuficiencia respiratoria e frequente; a 
radiografia de torax e semelhante a que se ve na doenca 
da membrana hialina. 

► Leucopenia com um desvio para a esquerda. 

• Hemoculturas ou culturas de liquido cerebrospinal (LCS), 
estreptococos do grupo B (EGB) aumentando. 

► Infeccao de inicio tardio: 

• Meningite, sepse, ou outra infeccao focal em um lac- 
tente com idade 1-16 semanas, com hemoculturas ou 
culturas de liquido cerebrospinal (LCS), estreptococos do 
grupo B (EGB) aumentando. 


Prevencao 

Muitas mulheres em idade reprodutiva possuem anticorpos 
circulantes tipo-especificos aos antigenos polissacaridicos para 
EGB. Estes anticorpos sao transferidos ao recem-nascido atra- 
ves da circulaqao placentaria. As portadoras de EGB que parem 
neonatos sadios tem niveis sericos significantes de anticorpo IgG 
para este antigeno. Ao contrario, as maes de lactentes que de- 
senvolvem doenqa por EGB, quer de inicio precoce, quer tardio, 
raramente tem anticorpo detectavel em seus soros. 

Vacinas monovalentes e bivalentes com antigenos de polissa- 
carideos tipo II ou III tem sido estudadas em mulheres gravidas, 
com 80-90% das receptoras da vacina desenvolvendo aumentos 
de quatro vezes ou mais de IgG tipo-especifica de polissacarideo 
capsular do EGB. Estes relatos sugerem que uma vacina poliva- 
lente poderia ser desenvolvida e administrada a mulheres ges- 
tantes, para prevenir muitos casos de doen 9 a por EGB de inicio 
precoce. 

O CDC emitiu diretrizes maternas com base em cultura para 
a prevenqao de doen 9 a por EGB de inicio precoce. 

Recomendacoes do CDC para prevencao 
de doenca perinatal por EGB 

1. Todas as mulheres gravidas devem ser triadas as 35-37 sema¬ 
nas de gestaqao com uma cultura vaginal e retal para EGB. 
Excefdes: Mulheres com bacteriuria por EGB conhecida du¬ 
rante a gravidez corrente, ou mulheres que ja pariram um 
lactente anterior com doen 9 a por EGB nao precisam de tria- 
gem — tais mulheres necessitam de profilaxia intraparto. 
Sea situaqao quanto a EGB e desconhecida ao se instalar o tra- 
balho de parto ou ruptura de membranas, a quimioprofilaxia 
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intraparto deve ser administrada a mulheres com qualquer 
das seguintes: 

a. Gestaqao com menos de 37 semanas 

b. Ruptura de membranas com mais de 18 h 

c. Temperatura intraparto maior que 38°C (100,4°F) 

3. Mulheres com colonizaqao por EGB e um parto cesariano 
planejado feito antes do trabalho de parto e da ruptura das 
membranas nao necessitam rotineiramente de profilaxia an- 
timicrobiana intraparto (PAI). 

4. Recomendaqoes para PAI (Quadro 40-1). 

5. Tratamento empirico de um neonato cuja mae recebeu PAI 
para prevengao de EGB (Figura 40-1). 

Achados clmicos 

A incidencia de doenga perinatal por EGB declinou drastica- 
mente desde que comegou a triagem de gestantes e a provisao 
de quimioprofilaxia intraparto. Contudo, infecgoes neonatais 
por EGB ainda ocorrem. Embora a maioria dos pacientes com 
doenga por EGB seja de lactentes com idade inferior a 3 meses, 
sao vistos casos em lactentes com idade de 4-5 meses. Infecgao 
seria tambem ocorre em mulheres com sepse puerperal, pacien¬ 
tes imunocomprometidos, pacientes com cirrose e peritonite 
espontanea e pacientes diabeticos com celulite. Duas sindromes 
clinicas distintas, diferenciadas por eventos perinatais diver- 
sos, idade de inicio e sorotipo da cepa infectante, ocorrem em 
lactentes. 

Os fatores de risco para a doenga por EGB do grupo de inicio 
precoce incluem colonizagao materna por EGB, idade gestacio- 
nal inferior a 37 semanas, ruptura de membranas mais de 18 h 
antes da apresentagao, historia de um filho anterior com doenga 
invasiva por EGB, origem etnica afro-americana ou hispanica e 
anticorpos anticapsulares maternos contra EGB baixos ou au- 
sentes. 

A. Infeccao de inicio precoce 

A doenga de “inicio precoce” e observada em recem-nascidos 
com menos de 7 dias de idade. O inicio dos sintomas na maioria 
destes lactentes ocorre nas primeiras 48 h de vida, e a maioria 
esta doente dentro de 6 h. Frequentemente, a apneia e o primeiro 
sinal. Sepse, meningite, apneia e pneumonia sao as apresentagoes 
clinicas mais comuns. Ha uma alta incidencia de complicates 
obstetricas maternas, especialmente trabalho de parto prema¬ 
ture e ruptura prolongada das membranas. Os recem-nascidos 
com doenga de inicio precoce estao gravemente enfermos por 
ocasiao do diagnostico, sendo que mais de 50% falecem. Em¬ 
bora a maioria dos lactentes com infecgoes de inicio precoce seja 
a termo, os neonatos prematures tem risco aumentado para a 
doenga. Os recem-nascidos com infeccao de inicio precoce ad- 
quirem o EGB no utero como uma infecgao ascendente, ou du¬ 
rante a passagem atraves do canal do parto. Quando a infeccao 
de inicio precoce e complicada por meningite, mais de 80% dos 
isolados bacterianos pertencem ao sorotipo III. O exame post¬ 
mortem dos lactentes com doenga de inicio precoce geralmente 
revela infiltrados pulmonares inflamatorios e membranas hiali- 
nas contendo grandes numeros de EGB. 


Quadro 40-1 Regimes recomendados pelo CDC para 
profilaxia antimicrobiana intraparto da doenca perinatal 
por estreptococos do grupo B (EGB) a 


Recomendado 

Penicilina G, 5 milhoes de 
unidades IV dose inicial, depois 

2,5 milhoes de unidades IV a cada 

4 h ate o parto 

Alternativa 

Ampicilina, 2 g IV dose inicial, 
depois 1 g IV a cada 4 h ate o 
parto 

Se alergica a penicilina b 


Pacientes sem alto risco para 

Cefazolina, 2 g IV dose inicial, 

anafilaxia 

depois 1 g IV a cada 8 h ate o 
parto 

Pacientes em alto risco para 
anafilaxia 1 


EGB sensivel a clindamicina e 

Clindamicina, 900 mg IV a cada 

eritromicina d 

8 h ate o parto 

EGB resistente a clindamicina 

Vancomicina, e 1 g IV a cada 12 h 

ou eritromicina, ou 

ate o parto 

sensibilidade desconhecida 



a Agentes de espectro mais amplo, incluindo um agente ativo contra EGB, 
podem ser necessdrios para o tratamento de corioamnionite. 
b Historia de alergia a penicilina deve ser avaliada, para determinar se ha 
um alto risco de anafilaxia. Pacientes alergicas a penicilina com alto risco 
de anafilaxia sao aguelas que experimentaram hipersensibilidade imediata 
a penicilina, inclusive uma historia de anafilaxia relacionada a penicilina; 
outras pacientes de alto risco sao aquelas com asma ou outras doencas 
que tornariam a anafilaxia mais perigosa ou mais dificil de tratar, tais como 
pessoas sendo tratadas com agentes bloqueadores p-adrenergicos. 
c Se as instalacoes laboratoriais forem adequadas, devem ser feitos testes 
de sensibilidade a clindamicina e eritromicina em isolados de EGB no pre¬ 
natal das mulheres alergicas a penicilina em alto risco de anafilaxia. 
d A resistencia a eritromicina e frequentemente, mas nem sempre, asso- 
ciada a resistencia a clindamicina. Se uma cepa e resistente a eritromicina, 
mas parece ser sensivel a clindamicina, ela pode ter resistencia induzivel 
a esta ultima. 

e A cefazolina d preferivel a vancomicina para mulheres com uma historia 
de alergia a penicilina que nao apresentem reacoes de hipersensibilidade 
imediata, e os dados farmacologicos sugerem que ela atinge concentracoes 
intra-amnioticas efetivas. A vancomicina deve ser reservada para mulheres 
aldrgicas a penicilina em alto risco de anafilaxia. 

Reproduzido, com permissao, de Schrag S et at: Prevention of perina¬ 
tal Group B streptococcal disease. Revised guidelines from CDC. MMWR 
Recomm Rep 2002 ; 51 (RR-11):1. 


B. Infeccao de inicio tardio 

A infecgao de “inicio tardio” acontece em lactentes entre as 
idades de 7 dias e 4 meses (idade mediana no inicio, cerca de 
4 semanas). As complicagoes obstetricas maternas geralmente 
nao estao associadas a infeccao de inicio tardio. De um modo 
geral, estes lactentes nao estao tao doentes ao tempo do diag¬ 
nostico como aqueles com doenga de inicio precoce, e a taxa de 
letalidade e mais baixa. Em uma serie recente, cerca de 37% dos 
pacientes tiveram meningite e 46% tiveram sepse. Artrite sep- 
tica e osteomielite, meningite, bacteriemia oculta, otite media, 
etmoidite, conjuntivite, celulite (particularmente da face ou area 
submandibular), linfadenite, abscesso mamario, empiema e im¬ 
petigo tem sido descritos. Cepas de EGB possuindo o antigeno 
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a Se nenhuma profilaxia intraparto materna para EGB foi administrada, apesar de 
uma indicapao estar presente, os dados sobre os quais se basear para uma 
estrategia unica de manejo sao insuficientes. 
b Inclui hemograma completo com contagem diferencial, hemocultura e radiografia 
de torax se anormalidades respiratorias estiverem presentes. Quando sinais de 
sepse estiverem presentes, uma punpao lombar, se factivel, deve ser realizada. 
c A durapao da terapia varia, dependendo dos resultados de hemocultura, dos 
achados de h'quido cerebrospinal, se obtido, e da evolupao clinica do lactente. 

Se os resultados de laboratorio e o curso clinico nao indicam infecpao bacteriana, 
a durapao pode ser tao curta como 48 h. 
d Hemograma com diferencial e hemocultura. 

e Aplica-se apenas a penicilina, a ampicilina ou a cefazolina, pressupondo os 
regimes de dosagem recomendados. 

1 Urn lactente aparentemente sadio que tinha 38 semanas de gestapao no parto, e 
cuja mae recebeu 4 h de profilaxia intraparto antes de parir, pode ter alta para casa 
depois de 24 h, se outros criterios para alta forem satisfeitos e se estiver presente 
uma pessoa capaz de cumprir totalmente as instrupoes para observapao no lar. 

Se qualquer uma destas condipoes nao for satisfeita, o lactente deve ser observado 
no hospital por pelo menos 48 h e ate que os criterios para alta estejam preenchidos. 


▲ Figura 40-1 Algoritmo para tratamento de um 
recem-nascido cuja mae recebeu PAI, para preven- 
cao de EGB ou suspeita de corioamnionite. Este 
algoritmo nao e um curso de manejo exclusivo. 
Variacoes que incorporem circunstancias individu¬ 
als ou preferences institucionais podem ser apro- 
priadas. (Reproduzida, com permissao, de Schrag 
S et al. Prevention of perinatal Group B streptococ¬ 
cal disease. Revised guidelines from CDC. MMZ/R 
Recomm Rep 2002 ; 51(RR-11):1.) 


polissacarideo capsular tipo III sao isoladas de mais de 95% dos 
lactentes com doenpa de intcio tardio, independentemente das 
manifestapoes clinicas. O modo exato de transmissao dos mi- 
crorganismos nao esta bem definido. 

C. Achados laboratoriais 

A cultura de EGB de um sitio normalmente esteril, tal como san- 
gue, ltquido pleural ou LCS, constitui prova do diagnostico. Re¬ 
sultados falso-positivos frequentes limitam a utilidade de fazer 
testes para antigeno EGB na urina e LCS. 

Tratamento 

A ampicilina e um aminoglicosideo por via intravenosa e o 
regime de escolha inicial para recem-nascidos com doenpa 


invasiva presumivel por EGB. Para neonatos com menos de 
7 dias de idade com meningite, a dose recomendada de ampici¬ 
lina e de 200-300 mg/kg/dia, dada por via intravenosa em tres 
doses divididas. Para lactentes com mais de 7 dias de idade, 
a dose recomendada de ampicilina e de 300 mg/kg/dia, dada 
por via intravenosa em quatro a seis doses divididas. A peni¬ 
cilina G pode ser usada, uma vez que EGB seja identificado e 
tenham ocorrido respostas clinicas e microbiologicas. Os EGB 
sao menos sensiveis a penicilina que outros estreptococos, e 
doses altas sao recomendadas, especialmente para meningite. 
Em lactentes com meningite, a dose recomendada de penici¬ 
lina varia com a idade: para lactentes com 7 dias de idade ou 
menos, 250.000-450.000 U/kg/dia, aplicadas por via intrave¬ 
nosa em tres doses divididas; para lactentes com mais de 7 dias, 
450.000-500.000 U/kg/dia, dadas por via intravenosa em qua¬ 
tro a seis doses divididas. 
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Uma segunda punqao lombar depois de 24-48 h de terapia e 
recomendada por alguns especialistas, para avaliar a eficacia. A 
dura^ao do tratamento e de 2-3 semanas, para meningite; pelo 
menos quatro semanas, para osteomielite, cerebrite, ventriculite, 
ou endocardite; e 10-14 dias, para a maioria das outras infeccoes. 
A terapia nao erradica o estado de portador do microrganismo. 

Embora os estreptococos tenham sido universalmente sen- 
slveis as penicilinas, concentrates inibidoras minimas (MIC) 
crescentes tem sido observadas em alguns isolados. Em um es- 
tudo nos EUA, 10 de 574 isolados retovaginais obtidos de mu- 
lheres gravidas na Carolina do Sul nao foram completamente 
sensiveis a penicilina. Entretanto, todos os isolados foram sen- 
siveis a vancomicina. A resistencia de isolados a clindamicina 
e a eritromicina tem aumentado significantemente em todo o 
mundo, nos ultimos poucos anos. 


Apgar BS, Greenberg G: Prevention of group B streptococcal di¬ 
sease in the newborn. Am Fam Physician 2005;71:903 [PMID: 
15768620], 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Perinatal group 
B streptococcal disease after universal screening recommenda¬ 
tions—United States, 2003-2005. MMWR Morb Mortal Wkly 
Rep 2007;56:701 [PMID: 17637595], 

Heath PT, Feldman RG: Vaccination against group B streptococcus. 

Expert Rev Vaccines 2005;4:207 [PMID:15889994], 

Koenig JM, Keenan WJ: Group B Streptococcus and early-onset 
sepsis in the era of maternal prophylaxis. Pediatr Clin N Am 
2009;56:689 [19501699], 

Pettersson K: Perinatal infection with group B streptococci. Semin 
Fetal Neonat Med 2007;12:193 [PMID: 17347062], 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Group B Strepto¬ 
coccus: http://www.cdc.gov/ groupbstrep/hospitals/hospitals_gui- 
delines.htm 


INFECCOES ESTREPTOCOCICAS POR OUTROS 
MICRORGANISMOS QUE NAO GRUPO A OU B 

Estreptococos de outros grupos alem de A ou B fazem parte da 
flora normal de seres humanos, podendo, ocasionalmente, cau- 
sar doemja. Microrganismos do grupo C ou G eventualmente 
provocam faringite (com uma elevat^ao de ASLO), mas sem risco 
de febre reumatica subsequente; as vezes, GNA pode ocorrer. 
Os estreptococos do grupo D e especies de Enterococcus sao 
habitantes normals do trato gastrintestinal, podendo causar in- 
fecqoes do trato urinario, meningite e sepse no recem-nascido, 
assim como endocardite. Infecqoes nosocomiais causadas por 
Enterococcus sao frequentes em unidades neonatais e de oncolo- 
gia e em pacientes com cateteres venosos centrais. Estreptococos 
aerobios nao hemollticos e estreptococos p-hemoliticos fazem 
parte da flora normal da boca. Eles estao envolvidos na produqao 
da placa dentaria e, provavelmente, das caries dentarias, consti- 
tuindo a causa mais comum de endocardite infecciosa subaguda. 
Finalmente, ha numerosos estreptococos anaerobios e microa- 
erofflicos, da flora normal da boca, da pele e do trato gastrin¬ 
testinal, os quais, isoladamente ou em combinaqao com outras 
bacterias, podem causar sinusite, abscessos dentarios, abscessos 
cerebrals e abscessos intra-abdominais ou pulmonares. 


Tratamento 

A. Infeccoes enterococicas 

Enterococcus faecalis e Enterococcus faecium sao as duas cepas 
mais comuns e mais importantes causando infeccoes humanas. 
Em geral, E. faecalis e mais senslvel a antibioticos que E. faecium, 
mas a resistencia a antibioticos e vista comumente em ambas as 
especies. 

1. Infeccoes por enterococos sensiveis a ampicilina — In- 

fecqoes do trato urinario inferior podem ser tratadas com amo- 
xicilina oral. A pielonefrite deve ser tratada por via intravenosa 
com ampicilina e gentamicina (pode ser necessario ajustar a 
dose de gentamicina para funqao renal alterada). Sepse ou me¬ 
ningite no recem-nascido devem ser tratadas por via intravenosa 
com uma combinaifao de ampicilina (100-200 mg/kg/dia em 
tres doses divididas) e gentamicina (3 mg/kg/dia em tres doses 
divididas). Niveis sericos pico de gentamicina de 3-5 mcg/mL 
sao adequados quando este aminoglicosideo e usado como um 
agente sinergico. A endocardite requer 4-6 semanas de trata¬ 
mento intravenoso. A penicilina G (250.000 U/kg/dia em seis a 
oito doses fracionadas) mais gentamicina (3 mg/kg/dia em tres 
doses fracionadas) e o esquema usado mais frequentemente. As 
cefalosporinas nao sao efetivas. 

2. Infeccoes por enterococos resistentes a ampicilina ou 
a vancomicina — Enterococos resistentes a ampicilina fre¬ 
quentemente sao sensiveis a vancomicina (40-60 mg/kg/dia em 
quatro doses divididas). Os enterococos resistentes a vancomi¬ 
cina, em geral, tambem sao resistentes a ampicilina. Dois agen- 
tes sao efetivos contra enterococos resistentes a vancomicina 
e aprovados para uso em adultos. Quinupristina/dalfopristina 
(Synercid) e aprovado para infeccoes por E. faecium resistente 
a vancomicina (nao e efetivo contra E. faecalis). O linezolide 
(Zyvox) e aprovado para infeccoes por E. faecalis e E. faecium 
resistentes a vancomicina. Ambos os agentes sao bacteriosta- 
ticos contra enterococos. Isolados resistentes a esses agentes 
mais novos tem sido relatados. Recomenda-se consulta a um 
infectologista quando se considera o uso destes farmacos, ou 
quando sao identificadas infeccoes por enterococos resistente 
a vancomicina. 

B. Infeccoes por estreptococos viridans 
(Endocardite infecciosa subaguda) 

E importante determinar a sensibilidade da cepa infectante a 
penicilina o mais cedo possivel no tratamento da endocardite 
por estreptococos viridans. Microrganismos resistentes sao vis- 
tos mais frequentemente em pacientes recebendo profilaxia com 
penicilina para miocardiopatia reumatica. Cepas sensiveis a pe¬ 
nicilina G (MIC <0,1 mcg/mL) podem ser tratadas por qua¬ 
tro semanas com penicilina, 150.000-200.000 U/kg/dia por via 
intravenosa, com gentamicina (dose “sinergica” mais baixa de 
1 mg/kg por dose cada 8 h, em pacientes com fumjao normal) 
adicionada durante as primeiras duas semanas. Ha experiencia 
consideravel com a terapia de duas semanas em pacientes adul¬ 
tos, usando-se penicilina e gentamicina. De modo semelhante, 
resultados excelentes tem sido obtidos com ceftriaxona, uma 
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vez por dia, por quatro semanas. Se a MIC for 0,5 mcg/mL ou 
mais alta, um tratamento mais longo, bem como doses mais altas 
de penicilina G devem ser empregadas (200.000-300.000 U/kg/ 
dia por via intravenosa, em combinaqao com gentamicina, por 
4-6 semanas). Se a MIC for 0,1-0,5 mcg/mL, recomenda-se pe¬ 
nicilina G na dose mais alta por um minimo de quatro sema¬ 
nas, com adiqao de gentamicina nas primeiras duas semanas. 
Vancomicina, 40 mg/kg/dia, geralmente e preferida para cepas 
resistentes e pacientes alergicos a penicilina. 

C. Outras infeccoes relacionadas com 
estreptococos viridans 

Os estreptococos viridans fazem parte da flora normal do trato 
gastrintestinal, do trato respiratorio e da boca. Em muitos casos, 
o isolamento de estreptococos viridans em uma hemocultura e 
considerado como um “contaminante” na ausencia de sinais ou 
sintomas de endocardite, ou de outra doenqa invasiva. Contudo, 
em crianqas que sao imunocomprometidas, que tem miocardio- 
patia valvar congenita ou adquirida, ou que tem acessos vascula- 
res de permanencia, estes estreptococos viridans podem ser uma 
causa de morbidade seria. Cerca de um terqo das bacteriemias 
em pacientes com neoplasias malignas pode ser devido a bac- 
terias do grupo do Streptococcus viridans. Inflamaqao de mu¬ 
cosas e toxicidade gastrintestinal por quimioterapia estao entre 
os fatores de risco para o desenvolvimento de doenqa. Mesmo 
em crianqas com sistemas imunes normais, os estreptococos 
viridans causam, algumas vezes, infecqoes serias. Por exemplo, 
estreptococos viridans isolados de um abscesso abdominal de- 
pois da ruptura mantida do apendice representam um patogeno 
real. O Streptococcus anginosus — um membro do grupo do 
Streptococcus viridans — e visto como uma causa de abscesso 
intracraniano (frequentemente como complicaqao de sinusite) e 
de abscessos abdominais. Em pacientes com fatores de risco ou 
sinais/sintomas de endocardite subaguda, o isolamento de um 
dos membros do grupo do Streptococcus viridans deve provocar 
a consideraqao e a avaliaqao para uma possivel endocardite (ver 
seqao anterior). 

Uma prevalencia crescente de resistencia a antibioticos tem 
sido observada ao longo dos ultimos 10 anos em isolados do 
grupo dos estreptococos viridans. A resistencia a penicilina varia 
com a regiao geografica, a instituiqao e as populates testadas, 
mas tem variado de 30-70% em pacientes oncologicos. A resis¬ 
tencia a cefalosporinas tambem e relativamente comum. Por- 
tanto, e importante obter-se a sensibilidade do microrganismo 
aos antibioticos, a fim de selecionar a terapia efetiva. Vancomi¬ 
cina, linezolide e quinupristina/dalfopristina ainda sao efetivos 
contra a maioria dos isolados. 

Bruckner L, Gigliotti F: Viridans group streptococcal infections 
among children with cancer and the importance of emerging an¬ 
tibiotic resistance. Semin Pediatr Infect Dis 2006;17(3):153. 

Butler KM: Enterococcal infection in children. Semin Pediatr Infect 
Dis 2006;17:128 [PMID: 16934707], 

Wilson WR et al.: Antibiotic treatment of adults with infective en¬ 
docarditis due to streptococci, enterococci, staphylococci, 
and HACEK microorganisms. JAMA 1995;274:1706 [PMID: 
7474277], 
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► Bacteriemia: 

• Febre alta (> 39,4°C). 

• Leucocitose (> 15.000/pL). 

• Idade 6-24 meses. 

► Pneumonia: 

• Febre, leucocitose e taquipneia. 

• Dor toracica localizada. 

• Estertores crepitantes localizados ou difusos. Radiografia 
de torax pode mostrar infiltrado lobar (com derrame). 

► Meningite: 

• Febre, leucocitose. 

• Fontanela abaulada, rigidez de nuca. 

• Irritabilidade e letargia. 

► Todos os tipos: 

• Diagnostic confirmado por hemoculturas, LCS, liquido 
pleural, ou outro liquido corporal. 


Consideracoes gerais 

Sepse, sinusite, otite media, pneumonite, meningite, osteomielite, 
celulite, artrite, vaginite e peritonite sao todas partes do espectro 
de infecqoes pneumococicas. Os achados clinicos que se corre- 
lacionam com bacteriemia oculta em pacientes de ambulatorio 
incluem idade (6-24 meses), grau de elevaqao da temperatura 
(> 39,4°C) e leucocitose (> 15.000/pL). Embora cada um destes 
achados, por si proprio, seja inespecifico, uma combinaqao deles 
deve despertar suspeita. Esta constelaqao de achados em uma 
crianqa que nao tem um foco de infecqao pode ser uma indica- 
9 ao para hemoculturas e antibioticoterapia. A causa da maioria 
de tais episodios de bacteriemia e o pneumococo. 

O Streptococcus pneumoniae e uma causa comum de otite 
media aguda purulenta, sendo o microrganismo responsavel pela 
maioria dos casos de pneumonia bacteriana aguda em crianqas. 
Na base da clinica, a doenqa e indistinguivel de outras pneumo¬ 
nias bacterianas. Os derrames pleurais sao comuns, embora o 
empiema franco seja menos comum; ocasionalmente, abscessos 
tambem ocorrem. 

A taxa de incidencia de meningite pneumococica tem dimi- 
nuido desde a incorporaqao da vacina conjugada pneumoco¬ 
cica ao esquema de vacinaqoes infantis. Entretanto, a meningite 
pneumococica ainda e mais comum que a meningite por Hae¬ 
mophilus influenzae tipo b. Meningite pneumococica, as vezes 
recorrente, pode complicar traumatismo craniano serio, par- 
ticularmente se houver vazamento persistente de LCS. Isto tem 
levado alguns medicos a recomendar a administraqao profilatica 
de penicilina ou outros antimicrobianos em tais casos. 

As crianqas com anemia falciforme, outras hemoglobinopa- 
tias, asplenia congenita ou adquirida e algumas deficiencias de 
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imunoglobulinas ou de complemento sao incomumente sus- 
cetiveis a sepse e a meningite pneumococica. Com frequencia, 
elas tem uma doemja catastrofica, com choque e coagulaqao 
intravascular disseminada (CIVD). Mesmo com assistencia de 
suporte excelente, a taxa de letalidade e de 20-50%. O baqo e 
importante no controle da infecqao pneumococica, por retirar 
microrganismos do sangue e produzir uma opsonina que au- 
menta a fagocitose. A autoesplenectomia pode explicar porque 
as crianqas com anemia falciforme estao em risco aumentado 
de desenvolver infecqoes pneumococicas graves. As crian 9 as 
com implantes cocleares tem risco mais alto de meningite 
pneumococica. As crianqas que tem, ou que estao planejando 
receber um implante coclear devem receber vacinaqao pneu¬ 
mococica apropriada para a idade (> 2 semanas antes da cirur- 
gia, se possivel). 

S. pneumoniae raramente causa doenqa seria no neonato. 
Embora, normalmente, o S. pneumoniae nao colonize a vagina, 
a coloniza^ao transitoria ocorre. Doenqa neonatal seria — in¬ 
clusive pneumonia, sepse e meningite — pode ocorrer e e seme- 
lhante a infecqao por EGB. 

Desde sua introduijao na medicina clinica, a penicilina tem 
sido o agente de escolha para infec 9 oes pneumococicas. Algumas 
cepas sao altamente sensiveis a penicilina. Contudo, pneumoco¬ 
cos com resistencia moderadamente aumentada a penicilina sao 
encontrados na maioria das comunidades. A prevalencia dessas 
cepas relativamente resistentes na America do Norte varia geo- 
graficamente. Pneumococos com alto nivel de resistencia a peni¬ 
cilina e a multiplos outros farmacos sao muito encontrados nos 
EUA. Pneumococos de liquidos corporais normalmente estereis 
devem ser testados rotineiramente para sensibilidade a penici¬ 
lina, assim como a outros agentes. 

Os pneumococos tem sido classificados em mais de 90 so- 
rotipos com base nos antigenos polissacarideos capsulares. A 
distribuiqao de frequencia dos sorotipos varia em tempos dife- 
rentes, em areas geograficas distintas e com os diferentes sitios 
de infecqao. Os sorotipos 4, 6B, 9V, 14, 18C, 19F e 23F causam 
cerca de 80-85% das infecqoes pneumococicas invasivas em 
crianqas pequenas. Sorotipos similares — 6B, 9V, 14, 19A, 19F 
e 23F — sao responsaveis pela maioria dos isolados resistentes 
a penicilina. 

Prevencao 

Uma vacina pneumococica conjugada proteica heptavalente 
(Prevnar) e licenciada nos EUA e recomendada para imuni- 
zaqao de crianqas pequenas. Os sorotipos da vacina causam o 
maior volume da doenqa pneumococica invasiva pediatrica. O 
uso da vacina conjugada proteica e importante na prevenqao de 
doenqa pneumococica, porque as crianqas muito jovens (idade 
< 2 anos), que estao em risco maior para a doen 9 a, sao incapa- 
zes de criar imunologicamente uma resposta previsivel a vacina 
polissacaridica 23-valente. Esta vacina e discutida em detalhe 
no Capitulo 9. Recentemente, um relato do Alaska descreveu 
uma incidencia crescente de doenqa pneumococica invasiva em 
crianqas nativas americanas, causada por sorotipos nao repre- 
sentados na vacina conjugada. Resta ser visto se a reposiqao do 
sorotipo se tornara mais disseminada. Uma vacina pneumoco¬ 
cica conjugada proteica 13-valente esta sendo considerada hoje 


para licenciamento e forneceria proteqao mais ampla contra in- 
fecqoes pneumococicas invasivas. Para crianqas maiores e indivi- 
duos adultos, geralmente se recomenda a vacina pneumococica 
23-valente. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Na sepse pneumococica, a febre em geral aparece de modo 
abrupto, acompanhada frequentemente por calafrios. Podem 
nao haver sintomas respiratorios. Na sinusite pneumococica, 
uma excreqao nasal mucopurulenta pode ocorrer. Em lacten- 
tes e crianqas pequenas com pneumonia, febre e taquipneia sem 
alteraqoes a ausculta sao os sinais habituais de apresentaqao. A 
dificuldade respiratoria e manifestada por batimentos de asas do 
nariz, retraqoes toracicas e taquipneia. Dor abdominal e comum. 
Em crianqas mais velhas, a forma adulta da pneumonia pneumo¬ 
cocica com sinais de consolidaqao lobar pode ocorrer, mas o es- 
puto raramente e sanguinolento. Dor toracica (por envolvimento 
pleural) algumas vezes esta presente, mas e menos comum em 
crianqas. Com o comprometimento do hemidiafragma direito, 
a dor pode ser irradiada para o quadrante inferior direito, suge- 
rindo apendicite. Vomitos sao comuns no inicio, mas raramente 
persistem. Em lactentes, as convulsoes no inicio sao relativa¬ 
mente comuns. 

A meningite e caracterizada por febre, irritabilidade, con¬ 
vulsoes e rigidez de nuca. O sinal mais importante em lacten¬ 
tes muito jovens e uma fontanela anterior tensa, abaulada. Em 
crianqas maiores, febre, calafrios, cefaleia e vomitos sao sintomas 
comuns. Os sinais classicos sao a rigidez de nuca, associada aos 
sinais de Kernig e Brudzinski positivos. Com a progressao da 
doenqa nao tratada, a crianqa pode desenvolver opistotono, es- 
tupor e coma. 

B. Achados laboratoriais 

A leucocitose frequentemente e pronunciada (20.000-45.000/|j,L), 
com 80-90% de neutrofilos polimorfonucleares. Neutropenia 
pode ser vista inicialmente, em infecqoes muito graves. A pre- 
senqa de pneumococos na nasofaringe nao e um achado util, 
porque ate 40% de crianqas normals sao portadoras de pneumo¬ 
cocos no trato respiratorio superior. Microrganismos em grande 
numero sao vistos em esfregaqos de aspirados endotraqueais co- 
rados pelo Gram, em pacientes com pneumonia. Na meningite, 
o LCS geralmente mostra uma contagem de leucocitos elevada 
em varios milhares, principalmente de neutrofilos polimorfonu¬ 
cleares, com niveis de glicose diminuidos e de proteina elevados. 
Diplococos gram-positivos podem ser vistos em alguns (mas 
nao todos) esfregaqos corados de sedimento do LCS. Os testes 
de detecqao de antigenos nao sao liteis. 

Diagnostico diferencial 

Ha muitas causas de febre alta e leucocitose em lactentes pe- 
quenos; 90% das crianqas se apresentando com estes aspectos 
tem outra doenqa que nao bacteriemia pneumococica, como 
herpes-virus 6, enterovirus ou outra infecqao viral; infecqao do 
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trato urinario; infecqao focal nao reconhecida em outra parte do 
corpo ou shiguelose aguda inicial. 

Lactentes com infeccpao do trato respiratorio superior, que 
subsequentemente desenvolvem sinais de doenqa respiratoria 
inferior, tem maior probabilidade de estar infectados por um 
virus respiratorio. Rouquidao ou sibilos frequentemente estao 
presentes. Uma radiografia do torax tipicamente mostra infil- 
trados peri-hilares e trama broncovascular aumentada. Infecqao 
respiratoria viral frequentemente precede a pneumonia pneu¬ 
mococica; portanto, o quadro clinico pode ser misto. 

A pneumonia estafilococica, em sua fase inicial, pode ser in- 
distinguivel da pneumonia pneumococica. Mais tarde, aparecem 
cavitaqao e empiema. A pneumonia estafilococica e mais comum 
em lactentes. 

Na tuberculose pulmonar primaria, as crian^as nao tem uma 
aparencia toxemica, e as radiografias mostram um foco primario 
associado a adenopatia hilar e, frequentemente, com compro- 
metimento pleural. A tuberculose miliar apresenta um aspecto 
radiografico classico. 

A pneumonia causada por Mycoplasma pneumoniae e mais 
comum em crianqas com idade de 5 anos e mais velhas. O ini¬ 
tio e insidioso, com calafrios pouco frequentes, febre baixa, ce- 
faleia e mal-estar geral proeminentes, tosse e, frequentemente, 
altera^oes radiograficas impressionantes. Leucocitose acentuada 
(> 18.000/pL) e incomum. 

A meningite pneumococica e diagnosticada por punqao 
lombar. Sem um esfregaqo corado pelo Gram e cultura do LCS, 
ela nao e distinguivel de outros tipos de meningite bacteriana 
aguda. 

Complicacoes 

As complicates da sepse incluem meningite e osteomielite; as 
complicates da pneumonia incluem empiema, efusao parap- 
neumonica e, raramente, abscesso pulmonar. Mastoidite, em¬ 
piema subdural e abscesso cerebral podem se seguir a otite media 
pneumococica nao tratada. Tanto a meningite como a peritonite 
pneumococica tem maior probabilidade de ocorrer independen- 
temente, sem pneumonia coexistente. Choque, CID e sindrome 
de Waterhouse-Friderichsen, semelhante a meningococemia, 
sao vistos, as vezes, na sepse pneumococica, particularmente em 
pacientes com asplenia. A sindrome hemolitico-uremica pode 
ocorrer como uma complicaqao da pneumonia ou sepse pneu¬ 
mococica. 

Tratamento 

A. Medidas especi'ficas 

Todos os S. pneumoniae isolados de sitios normalmente este- 
reis devem ser testados para sensibilidade a antimicrobianos. 
O termo “nao sensivel” e usado para descrever tanto isolados 
intermediaries como resistentes. Cepas que sao nao sensiveis a 
penicilina, a ceftriaxona (ou cefotaxima) e a outros antimicro¬ 
bianos sao muito comuns em nivel global. Os pontos de corte 
para sensibilidade a antimicrobianos do S. pneumoniae para pe¬ 
nicilina e ceftriaxona/cefotaxima baseiam-se agora no fato de 
o paciente ter meningite e na via de administraqao do farmaco 


Quadro 40-2 Pontos de corte da penicilina (concentrates 
inibidoras minimas [MIC]) para Streptococcus pneumoniae 
por categoria de sensibilidade — Clinical and Laboratory 
Standards Institute, 2008 



Sindrome 
clinica e via 
do farmaco 

Categoria de sensibilidade MIC (mcg/mL) 

Farmaco 

Sensivel 

Intermediaria 

Resistente 

Penicilina 

Meningite, 

penicilina 

intravenosa 

< 0,06 

a 

a 0,12 


Nao meningite, 

penicilina 

intravenosa 

£ 2 

4 

- 8 


Nao meningite, 
penicilina oral 

£ 0,06 

0,12-1 

- 2 

Cefotaxima 

ou 

Ceftriaxona 

Meningite, 
cefotaxima ou 
ceftriaxona 
intravenosa 

£ 0,5 

£ 1 

2 


Nao meningite, 
cefotaxima ou 
ceftriaxona 
intravenosa 

1 

- 2 

> 4 


a Nao ha categoria intermediaria para meningite. 


(oral vs. intravenosa) (ver Quadro 40-2). A terapia de meningite, 
de empiema, de osteomielite e de endocardite por S. pneumoniae 
nao sensivel e um desafio, porque a penetraqao de antimicrobia¬ 
nos nestes sitios e limitada. Recomenda-se consulta com infecto- 
logista para aconselhamento com relaqao a estes problemas. Para 
a terapia empirica de infeccpoes serias ou potencialmente fatais, 
pendente do resultado dos testes de sensibilidade, recomenda-se 
vancomicina e ceftriaxona (ou cefotaxima). 

1. Bacteriemia — Em estudos feitos antes da imunizaqao de 
crianqas pequenas com vacina pneumococica conjugada, em 
3-5% das hemoculturas nos pacientes com menos de 2 anos de 
idade cresciam S. pneumoniae. Estes percentuais diminuiram 
com a adiqao de vacina pneumococica conjugada ao esquema 
de imunizates. Entretanto, a doenqa pneumococica nao de- 
saparecera, pois a vacina so previne 85% das doenqas invasi- 
vas. Muitos especialistas tratam a suspeita de bacteriemia com 
ceftriaxona (50 mg/kg, aplicada por via intramuscular ou in¬ 
travenosa). Em comparaqao com amoxicilina oral (80-90 mg/ 
kg/dia), a ceftriaxona pode reduzir a febre e a necessidade de 
hospitalizaqao. Contudo, a meningite ocorre com a mesma fre- 
quencia, apesar da terapia presuntiva. Todas as crianqas com 
hemoculturas positivas para pneumococos devem ser reexa- 
minadas o mais cedo possivel. A criampa que tem uma infec- 
qao focal, tal como meningite, ou que parece septica, deve ser 
internada em hospital para receber antimicrobianos parente- 
rais. Se a crianqa esta afebril e aparenta estar bem ou levemente 
enferma, o manejo ambulatorial e apropriado. As crianqas 
gravemente enfermas, nas quais se suspeita de infeeqao por S. 
pneumoniae, devem ser tratadas com vancomicina (se tambem 
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houver suspeita de meningite, usar ceftriaxona ou cefotaxima 
em adiqao a vancomicina), ate que as sensibilidades do micror- 
ganismo sejam conhecidas. 

2. Pneumonia — Para lactentes (com 1 mes de idade ou mais), 
pacientes gravemente enfermos e hospedeiros imunocompro- 
metidos, com microrganismos senslveis, os regimes apropriados 
incluem penicilina G aquosa (250.000-400.000 U/kg/dia, por 
via intravenosa em quatro a seis doses fracionadas), cefotaxima 
(50 mg/kg a cada 8 h), ou ceftriaxona (50 mg/kg a cada 12-24 h). 
Se as sensibilidades nao sao conhecidas e o paciente esta gra¬ 
vemente doente, a vancomicina (10 mg/kg a cada 6 h) deve ser 
usada como parte do regime, para dar cobertura aos pneumoco¬ 
cos resistentes a penicilina ou a cefalosporinas. Uma vez que os 
resultados do antibiograma estejam disponiveis, o regime pode 
ser ajustado. Uma pneumonia leve pode ser tratada com amoxi- 
cilina (80-90 mg/kg/dia) durante 7-10 dias. Regimes alternativos 
incluem macrolideos e cefalosporinas orais. 

3. Otite media — A maioria dos especialistas recomenda amo- 
xicilina oral (80-90 mg/kg/dia, divididos em duas doses) como 
terapia de primeira linha. A serie padrao de tratamento e de 
10 dias; porem, muitos medicos vem tratando casos nao compli- 
cados, em crian^as com mais de 2 anos, por cinco dias, com base 
em estudos recentes. Falhas de tratamento podem ser tratadas 
com amoxicilina-clavulanato (80-90 mg/kg/dia do componente 
amoxicilina na formulaqao 14:1), ou ceftriaxona, axetil cefuro- 
xima, ou cefdinir, por via intramuscular. Claritromicina ou azi- 
tromicina tambem podem ser usadas. 

4. Meningite — Ate que a confirmaqao bacteriologica e os 
testes de sensibilidade estejam completos, os pacientes devem 
receber vancomicina (60 mg/kg/dia, por via intravenosa em 
quatro doses fracionadas) e cefotaxima (300 mg/kg/dia, por 
via intravenosa em quatro doses fracionadas), ou vancomicina 
(ver dosagem anterior) e ceftriaxona (100 mg/kg/dia, por via 
intravenosa em duas doses divididas). Corticosteroides (de- 
xametasona, 0,6 mg/kg/dia, em quatro doses fracionadas por 
quatro dias) sao recomendados por muitos especialistas como 
terapia adjuvante para meningite pneumococica. Entretanto, 
ao reduzir a inflamaqao das meninges, os esteroides podem 
diminuir a entrada de vancomicina no LCS. A adiqao de ri- 
fampicina (10 mg/kg/dose duas vezes/dia, por via intravenosa 
ou oral) e empregada por alguns especialistas, se forem admi- 
nistrados tanto vancomicina como esteroides, pois ela pene- 
tra bem no LCS e pode ajudar na esterilizaqao (a rifampicina 
nunca deve ser usada isoladamente para tratamento de me¬ 
ningite). Uma punqao lombar de repetiqao as 24-48 h deve ser 
considerada para garantir a esterilidade do LCS, se for usada a 
dexametasona, se forem isolados pneumococos resistentes, ou 
se o paciente nao estiver demonstrando a melhora esperada 
apos 24-48 h de tratamento. 

Se for determinado que o isolado e sensivel a penicilina, a peni¬ 
cilina G aquosa pode ser administrada (300.000-400.000 U/kg/dia, 
por via intravenosa em quatro a seis doses fracionadas, durante 
10-14 dias). Alternativamente, o uso de ceftriaxona ou cefo¬ 
taxima e uma terapia aceitavel em isolados senslveis a penici¬ 
lina e a cefalosporinas. Consultar um especialista em doen^as 


infecciosas, ou o Red book (Academia Americana de Pediatria, 
2009), para opqoes terapeuticas em isolados que sao nao sensi- 
veis a penicilina ou a cefalosporinas. 

Prognostico 

Em criaru^as, taxas de letalidade de menos de 1% devem ser ob- 
tidas, exceto para meningite, onde taxas de 5-20% ainda preva- 
lecem. A presen^a de grandes numeros de microrganismos sem 
uma resposta inflamatoria proeminente no LCS, ou de menin¬ 
gite por uma cepa resistente a penicilina, indicam um prognos¬ 
tico ruim. Sequelas neurologicas serias, particularmente perda 
auditiva, sao frequentes apos a meningite pneumococica. 

Advisory Committee on Immunization Practices: Pneumococcal vac¬ 
cination for cochlear implant candidates and recipients: Updated 
recommendations of the Advisory Committee on Immunization 
Practices. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2003;52:739 [PMID: 
12908457]. 

Hsu HE et al.: Effect of pneumococcal conjugate vaccine on pneu¬ 
mococcal meningitis. N Engl J Med 2009;360:244 [PMID: 
19144940]. 

Singleton T et al.: Invasive pneumococcal disease caused by nonvac¬ 
cine serotypes among Alaska Native children with high levels 
of 7-valent pneumococcal conjugate vaccine coverage. JAMA 
2007;297:1784 [PMID: 17456820]. 

Toltzis P, Jacobs MR: The epidemiology of childhood pneumococcal 
disease in the United States in the era of conjugate vaccine use. 
Infect Dis Clin North Am 2005;19:629 [PMID: 16102653]. 


INFECCOES ESTAFILOCOCICAS 

As infeccpoes estafilococicas sao comuns na infancia. Infeccpoes 
de pele por estafilococos variam desde pequenos furunculos as 
sindromes variadas, agora designadas como sindrome da pele 
escaldada. Os estafilococos sao a causa principal de osteomie- 
lite e de artrite septica, sendo uma causa importante, porem in- 
comum, de pneumonia bacteriana. Uma toxina produzida por 
certas cepas causa a intoxicacpao alimentar estafilococica. Os es¬ 
tafilococos sao responsaveis pela maioria das infeccpoes de valvas 
cardiacas artificials. Eles causam SCT (ver secpao sobre Sindrome 
de Choque Toxico). Finalmente, eles sao encontrados em infec- 
9 oes em todas as idades e em sitios multiplos, particularmente 
quando a infecqao e introduzida a partir da pele ou do trato 
respiratorio superior, ou quando compartimentos fechados se 
tornam infectados (pericardite, sinusite, adenite cervical, feridas 
cirurgicas, abscessos hepaticos ou cerebrais e abscessos em ou- 
tras partes do corpo). 

Os estafilococos que nao produzem a enzima coagulase sao 
denominados coagulase-negativos e raramente sao especificados 
nos laboratories de microbiologia clinica. A maioria das cepas 
de S. aureus produz coagulase. S. aureus e estafilococos coagu¬ 
lase-negativos fazem parte da flora normal da pele e do trato 
respiratorio. Os ultimos raramente causam doenqa, exceto em 
hospedeiros comprometidos, recem-nascidos, ou pacientes com 
acessos vasculares de plastico de longa permanencia. 

A maioria das cepas de S. aureus elabora p-lactamase, que 
confere resistencia a penicilina. Isto pode ser superado na pratica 
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clinica pelo uso de uma cefalosporina, ou de uma penicilina re- 
sistente a penicilinases, tal como meticilina, oxacilina, nafcilina, 
cloxacilina, ou dicloxacilina. Os S. aureus resistentes a meticilina 
(SARM) sao resistentes in vivo a todas estas penicilinas resisten¬ 
tes a penicilinases e a cefalosporinas. Os SARM tem aumentado 
drasticamente em prevalencia de modo global, tanto como um 
patogeno associado a assistencia a saude quanto como um pato- 
geno comunitario. As infec^oes associadas a assistencia a saude 
provavelmente sao resistentes a multiplos farmacos. Os SARM 
associados a comunidade podem ser sensiveis a clindamicina e/ 
ou sulfametoxazol-trimetoprima, mas as taxas de resistencia a 
estes agentes variam largamente com a regiao geografica. Cepas 
de SARM com sensibilidade intermediaria a vancomicina estao 
ocorrendo mais frequentemente, e, as vezes, sao isoladas cepas 
resistentes a vancomicina. A existencia de tais cepas e preocu- 
pante, em razao da virulencia inerente a maioria das cepas de S. 
aureus e das escolhas limitadas para tratamento. 

S. aureus produz uma variedade de exotoxinas, a maioria das 
quais de importancia incerta. Duas toxinas sao reconhecidas 
como desempenhando um papel central em doenqas especificas: 
esfoliatina e enterotoxina estafilococica. A primeira e responsa- 
vel pelas varias apresentaijoes clinicas da sindrome da pele escal- 
dada. A maioria das cepas que elaboram esfoliatina e do grupo 
II de fagos. A enterotoxina causa intoxicaqao alimentar estafilo¬ 
cocica. A toxina exoproteica mais comumente associada a SCT 
tem sido denominada TSST-1. A leucocidina Panton-Valentine 
(PVL) e uma exotoxina produzida por alguns isolados clinicos 
de S. aureus sensivel a meticilina (SASM) e cepas de SARM. PVL 
e um fator de virulencia que causa destruiqao de leucocitos e 
necrose de tecidos. Cepas de S. aureus produtoras de PVL com 
frequencia sao adquiridas na comunidade e tem sido associa¬ 
das mais comumente a furunculos e abscessos. Contudo, elas 
tambem tem sido associadas a celulite grave, a osteomielite e a 
mortes por pneumonia necrosante em crian^as e adultos jovens, 
afora isso, sadios. 

Prevencao 

Nenhuma vacina licenciada esta disponivel. Os pacientes com 
infec^oes cutaneas recorrentes por S. aureus devem praticar boa 
higiene da pele para tentar prevenir as recorrencias. Manter as 
unhas curtas, boa higiene da pele, nao compartilhar toalhas 
ou outros itens pessoais e usar uma toalha limpa diariamente 
podem ajudar a prevenir as recorrencias. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

1. Doencas estafilococicas da pele — A infecqao dermica 
com S. aureus causa pustulas, furunculos, carbunculos, ou ce¬ 
lulite. SARM associado a comunidade e SASM frequentemente 
causam infec^oes da pele e partes moles. Hoje, furunculos e abs¬ 
cessos por SARM sao extraordinariamente comuns na pratica 
clinica. De initio, os pais podem pensar que a criamja foi picada 
por aranha. Lesoes de pele podem ser vistas em qualquer parte 
do corpo, mas sao encontradas comumente nas nadegas, em lac- 
tentes e crian^as pequenas. Os fatores que facilitam a transmissao 


de SARM ou SASM incluem aglomeraijao, pele comprometida 
(p. ex., eczema) participaqao em times de esportes de contato, 
frequencia a creches, contato da pele nua com superficies usadas 
por outros (tapetes de exercicios, bancos de sauna) e comparti- 
lhamento de toalhas ou outros itens pessoais. 

No impetigo, o S. aureus frequentemente e encontrado junto 
com estreptococos. Se as cepas produzem esfoliatina, as lesoes 
localizadas tornam-se bolhas (impetigo bolhoso). 

Pensa-se que a sindrome da pele escaldada seja um efeito siste- 
mico da esfoliatina. A infecqao initial pode come^ar em qualquer 
sitio, mas, na maioria dos casos, e no trato respiratorio. Ha uma 
fase prodromica de eritema, comeqando muitas vezes em volta da 
boca, acompanhada por febre e irritabilidade. A pele envolvida 
torna-se dolorida, e um lactente doente chorara quando carregado 
ou tocado. Um dia ou dois mais tarde, come^a a esfoliaqao, ge- 
ralmente em volta da boca. O interior da boca e vermelho, e um 
exantema descamante esta presente em volta dos labios, frequente¬ 
mente em um padrao radial. Descama^ao dolorosa, generalizada, 
pode seguir-se, envolvendo os membros e o tronco, mas, com 
frequencia, poupando os pes. Mais comumente, a descama^ao e 
confinada a areas em torno de orificios corporais. Se a pele erite- 
matosa, mas nao descamada, for esfregada no sentido lateral, as 
camadas epidermicas superficiais se separam das mais profundas 
e se desprendem (sinal de Nikolsky). No recem-nascido, a enfer- 
midade e chamada de doenga de Ritter e pode ser letal. Se houver 
eritema doloroso, mas nao esfoliaijao, a doenija e designada como 
escarlatina nao estreptococica. O exantema escarlatiniforme e se- 
melhante a uma lixa, mas nao e vista a lingua de morango, e as 
culturas crescem S. aureus, em vez de estreptococo. 

2. Osteomielite e artrite septica — (Ver Capitulo 24.) Doenqa 
invasiva por SARM, inclusive osteomielite e artrite septica, esta 
sendo vista de modo crescente. 

3. Pneumonia estafilococica — A pneumonia estafilococica 
em lactentes e caracterizada por distensao abdominal, febre alta, 
dificuldade respiratoria e toxemia. Ela ocorre sem fatores predis- 
ponentes, ou depois de pequenas infec^oes de pele. O micror- 
ganismo e necrosante, produzindo destrui^ao broncoalveolar. 
Pneumatoceles, piopneumotorax e empiema sao encontrados 
frequentemente. A progressao rapida da doenqa e caracteristica. 
Estao indicadas radiografias frequentes, para monitorar o pro- 
gresso da doen^a. Os sintomas de apresentaqao podem ser tipi- 
cos de ileo paralitico, sugestivos de uma catastrofe abdominal. 

As infecqoes invasivas por SARM estao aumentando, e nu- 
meros crescentes de pneumonias por SARM tem sido relatados 
em todas as faixas etarias. Muitos destes relatos sao em pacientes 
que desenvolvem pneumonia por SARM como uma complica- 
9 ao de influenza. As pneumonias por SARM ou SASM sao rapi- 
damente progressivas, graves e, com frequencia, devastadoras. 
Pneumonias complicadas sao frequentes, inclusive pneumonia 
necrosante, pneumatoceles e/ou empiema. Pericardite purulenta 
ocorre por extensao direta em cerca de 10% dos casos, com ou 
sem empiema. 

4. Intoxicacao alimentar estafilococica — A intoxica^ao 
alimentar estafilococica e resultante da ingestao de enteroto¬ 
xina produzida por estafilococos crescendo em alimentos mal 
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cozidos e insuficientemente refrigerados. A doenqa e caracteri- 
zada por vomitos, prostraqao e diarreia, ocorrendo 2-6 h depois 
da ingestao do alimento contaminado. 

5. Endocardite estafilococica — S. aureus pode causar infec- 
qao de valvas cardiacas normals, de valvas ou endocardio em 
crianqas com miocardiopatia congenita ou reumatica, ou de val¬ 
vas artificials. Cerca de 25% de todos os casos de endocardite 
sao causados por S. aureus. A grande maioria das infecqoes de 
valvas cardiacas artificials envolve ou S. aureus, ou estafilococos 
coagulase-negativos. A infecqao geralmente comeqa em um foco 
extracardiaco, com frequencia a pele. Comprometimento do en¬ 
docardio deve ser suspeitado em todos os casos de bacteriemia 
por S. aureus, independentemente dos sinais iniciais. A suspeita 
deve ser mais alta na presenqa de miocardiopatia congenita, par- 
ticularmente os defeitos do septo ventricular com insuficiencia 
aortica, mas tambem a comunicaqao interventricular simples, a 
persistencia do canal arterial e a tetralogia de Fallot. 

Os sintomas de apresentaqao na endocardite estafilococica 
sao febre, perda de peso, fraqueza, dor muscular ou esqueletica 
difusa, ma alimentaqao, palidez e descompensaqao cardiaca. Os 
sinais incluem esplenomegalia, cardiomegalia, petequias, hema¬ 
turia e um sopro novo ou alterado. A evoluqao da endocardite 
por S. aureus e rapida, embora a doenqa subaguda ocorra oca- 
sionalmente. Embolia septica periferica e insuficiencia cardiaca 
incontrolavel sao comuns, mesmo quando um tratamento anti- 
biotico otimo e administrado, e podem ser indicates para inter- 
venqao cirurgica (ver discussao mais adiante). 

6. Sindrome de choque toxico — A SCT caracteriza-se por 
febre, eritrodermia com branqueamento, diarreia, vomitos, 
mialgia, prostraqao, hipotensao e disfunqao de multiplos or- 
gaos. Ela se deve a infecqao focal por S. aureus, geralmente sem 
bacteriemia. Um grande numero de casos tem sido descrito em 
adolescentes durante a menstruaqao e em mulheres usando tam¬ 
poes vaginais. A SCT tambem tem sido relatada em meninos e 
meninas com infecqoes estafilococicas focais e em individuos 
com infecqoes de feridas por S. aureus. Aspectos clinicos adi- 
cionais incluem inicio subito; sufusao conjuntival, hiperemia de 
mucosas; descamaqao da pele nas areas palmoplantares, dedos e 
artelhos durante a convalescenqa; CIVD nos casos graves; anor- 
malidades funcionais renais e hepaticas; e miolise. A taxa de leta- 
lidade com o tratamento precoce e de cerca de 2%. Recorrencias 
sao vistas durante ciclos menstruais subsequentes em torno de 
60% das mulheres nao tratadas que continuam a usar tampoes. 
As recorrencias ocorrem em ate 15% das mulheres tratadas com 
antibioticos antiestafilococicos que pararam de usar tampoes. A 
doenqa e causada por cepas de S. aureus que produzem TSST-1, 
ou uma das enterotoxinas correlatas. 

7. Infeccoes por estafilococos coagulase-negativos — As 

infecqoes localizadas e sistemicas por estafilococos coagulase- 
negativos ocorrem primariamente em pacientes imunocompro- 
metidos, recem-nascidos de alto risco e pacientes com proteses 
e cateteres de plastico. Estafilococos coagulase-negativos repre- 
sentam o patogeno nosocomial mais comum em neonatos de 
baixo peso ao nascer hospitalizados nos EUA. A administraqao 
intravenosa de emulsoes lipidicas e os cateteres venosos centrais 
de longa permanencia sao fatores de risco contributivos para 
bacteriemia por estafilococos coagulase-negativos, em lactentes 


recem-nascidos. Em pacientes com uma valva cardiaca artificial, 
um retalho de Dacron, uma derivaqao ventriculoperitoneal ou 
um cateter venoso central, os estafilococos coagulase-negativos 
representam uma causa comum de sepse ou infecqao de cateter, 
frequentemente necessitando de remoqao do material estranho 
e de antibioticoterapia prolongada. Como as hemoculturas sao 
contaminadas por este microrganismo, o diagnostico de infec- 
qao genuina, localizada ou sistemica, muitas vezes e dificil. 


B. Achados laboratoriais 

Leucocitose moderada (15.000-20.000/pL) com um desvio para a 
esquerda e encontrada as vezes, embora contagens normals sejam 
comuns, particularmente em lactentes. A hemossedimentaqao esta 
elevada. Hemoculturas com frequencia sao positivas na doenqa es¬ 
tafilococica sistemica e sempre devem ser obtidas quando ha sus¬ 
peita. De modo semelhante, pus de sitios de infecqao sempre deve 
ser aspirado ou obtido cirurgicamente, examinado com coloraqao 
de Gram, e semeado em cultura, tanto para aerobios como anaero- 
bios. Nao ha testes sorologicos uteis para doenqa estafilococica. 

Diagnostico diferencial 

A doenqa de pele estafilococica exibe muitas formas; portanto, 
a lista diferencial e longa. Abscessos cutaneos, furunculos e car- 
bunculos estafilococicos com frequencia sao confundidos, inicial- 
mente, com uma picada de aranha. O impetigo bolhoso deve ser 
diferenciado de queimaduras quimicas ou termicas, reaqoes me- 
dicamentosas, e, nos muito jovens, das varias sindromes epider- 
moliticas congenitas, ou mesmo infecqoes por herpes simples. A 
sindrome de pele escaldada estafilococica pode se assemelhar a es- 
carlatina, a doen 9 a de Kawasaki, a sindrome de Stevens-Johnson, 
ao eritema multiforme e a outras reaqoes medicamentosas. Uma 
biopsia de pele pode ser crucial no estabelecimento do diagnos¬ 
tico. Lesoes de varicela podem ter superinfecqao por estafilococos 
produtores de esfoliatina e produzir uma combinaqao das duas 
doenqas (varicela bolhosa). 

Pneumonia grave, rapidamente progressiva, com formaqao 
de abscessos, pneumatoceles e empiemas e tipica de infecqao 
por S. aureus e EGA, mas pode ser causada, ocasionalmente, por 
pneumococos, H. influenzae e EGA. 

A intoxicaqao alimentar estafilococica frequentemente e epi- 
demica. Ela e diferenciada de outras sindromes de gastrenterite de 
fonte comum ( Salmonella, Clostridium perfringens e Vibrio paraha- 
emolyticus) pelo periodo de incubaqao curto (2-6 h), pela predomi- 
nancia de vomitos (sobre a diarreia) e pela ausencia de febre. 

Endocardite deve ser suspeitada em qualquer caso de bac¬ 
teriemia por S. aureus, particularmente quando um sopro car- 
diaco, ou doenqa cardiaca preexistente, esta presente. 

Infecqoes neonatais com S. aureus podem se assemelhar a 
infecqoes por estreptococos e uma variedade de microrganismos 
gram-negativos. A colonizaqao umbilical e do trato respiratorio 
ocorre com muitos microrganismos patogenicos (EGB, Escheri¬ 
chia coli e Klebsiella), e tanto infecqoes cutaneas como sistemicas 
ocorrem com quase todos esses microrganismos. 

A SCT deve ser diferenciada de febre maculosa das Montanhas 
Rochosas, leptospirose, doenqa de Kawasaki, reaqoes medicamen¬ 
tosas, adenovirus e sarampo (ver tambem Quadro 38-3). 
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Tratamento 

A. Medidas especi'ficas 

As infecqoes por SARM adquiridas na comunidade estao 
crescendo. A incidencia de isolados de SARM adquiridos na 
comunidade tem grande variaqao geografica, mas, em muitas co- 
munidades nos EUA, SARM e o patogeno mais comum isolado 
de pacientes com infecqoes de pele e partes moles. Se a prevalen¬ 
ce de isolados de SARM na comunidade for alta, e se o paciente 
estiver seriamente enfermo, a vancomicina deve ser parte da co- 
bertura empirica ate que os resultados da cultura e antibiograma 
sejam conhecidos. Atualmente, a maioria das cepas de SARM 
adquiridas na comunidade e sensivel a sulfametoxazol-trime- 
toprima (SMX-TMP), e algumas sao sensiveis a clindamicina. 
Infecqoes menos serias, em pacientes sem toxemia, podem ser 
tratadas inicialmente com o uso de um destes agentes enquanto 
se aguardam as culturas e os dados de sensibilidade. O conheci- 
mento dos padroes de sensibilidade do SARM na comunidade 
e util na orientaqao do tratamento empirico enquanto se aguar¬ 
dam os resultados do antibiograma. 

Para as cepas de SASM, uma penicilina resistente a 
P-lactamase e o farmaco de escolha (oxacilina, nafcilina, ou 
meticilina). Na doenqa sistemica seria, na osteomielite e no tra¬ 
tamento de abscessos grandes, a terapia intravenosa esta indi- 
cada inicialmente (oxacilina ou nafcilina, 100-150 mg/kg/dia em 
quatro doses fracionadas, ou meticilina, 200-300 mg/kg/dia em 
quatro doses fracionadas). Quando sao necessarias doses altas 
por um periodo longo, e preferivel evitar o uso de meticilina, 
em razao da frequencia com que ocorre a nefrite intersticial. Em 
infecqoes serias ou potencialmente fatais, um antibiotico amino- 
glicosideo (gentamicina ou tobramicina), ou rifampicina, pode 
ser adicionado, por sua possivel aqao sinergica. 

As cefalosporinas podem ser consideradas para infecqoes por 
SARM em pacientes com uma historia de alergia a penicilina, a 
menos que haja uma historia de reaqao de hipersensibilidade tipo 
1 (i.e., anafilaxia, sibilos, edema e urticaria). A cefazolina, 100- 
150 mg/kg/dia, dada por via intravenosa em tres doses divididas, 
ou a cefalexina, 50-100 mg/kg/dia, por via oral em quatro doses 
divididas, pode ser usada, uma vez que a crianqa seja capaz de 
tomar antibioticos orais. Em geral, as cefalosporinas de terceira 
geraqao nao devem ser usadas para infecqoes estafilococicas. 

Para infecqoes nao meningianas hospitalares suspeitas de 
SARM, a vancomicina (40 mg/kg/dia por via intravenosa em 
tres a quatro doses fracionadas) deve ser usada, ate que os re¬ 
sultados do antibiograma estejam disponiveis (frequentemente, 
resistencia a clindamicina e SMX-TMP). As infecqoes por SARM 
nao respondem as cefalosporinas, apesar de testes in vitro que 
sugiram sensibilidade. Para o tratamento de meningite, a vanco¬ 
micina deve ser empregada em doses mais altas (60 mg/kg/dia 
divididos em quatro doses). A adiqao de rifampicina e defendida 
por alguns (a rifampicina nao deve ser usada de modo isolado 
para tratar esta condiqao). 

1. Infeccoes de pele — O tratamento das infecqoes de pele 
e de partes moles depende, em parte, da extensao da lesao, da 
imunocompetencia do hospedeiro e do estado toxemico do 
paciente. Pacientes afebris, com bom aspecto, com abscessos 
pequenos, podem se sair bem com incisao e drenagem (com 


ou sem a adiqao de antimicrobianos orais). As infecqoes mais 
serias, ou em pacientes imunocomprometidos, devem ser tra¬ 
tadas mais agressivamente. Hospitalizaqao e antibioticos intra- 
venosos podem ser necessarios. Cultura e antibiograma ajudam 
a guiar a terapia, independentemente de tratamento inicial do 
paciente com antibioticos. Os resultados destes exames facilitam 
as decisoes terapeuticas, em casos nos quais os pacientes nao 
respondem ao tratamento inicial, ou quando foi iniciada antibio- 
ticoterapia intravenosa empirica. 

Para pacientes que nao estejam doentes o bastante para 
precisar de hospitalizaqao ou terapia intravenosa, a seleqao do 
melhor antimicrobiano empirico depende das taxas de SARM e 
das sensibilidades locais. Nao se pode mais depender dos anti¬ 
bioticos p-lactamicos, como penicilinas e cefalosporinas, como 
agentes unicos, em comunidades com taxas elevadas de SARM. 
SMX-TMP e clindamicina (dependendo dos padroes locais de 
sensibilidade) podem ser usados para cobertura empirica de esta- 
filococos. Entretanto, os EGA geralmente sao resistentes a SMX- 
TMP, e, em um pequeno numero de casos, tambem podem ser 
resistentes a clindamicina. Muitos medicos usam empiricamente 
uma combinaqao de SMX-TMP e cefazolina para o tratamento 
inicial, ate que as sensibilidades sejam conhecidas. Linezolide e 
uma outra opqao, embora o custo deste farmaco seja alto. 

2. Osteomielite e artrite septica — O tratamento deve ser 
iniciado por via intravenosa, com antibioticos selecionados para 
cobrir os microrganismos mais provaveis (estafilococos, na os¬ 
teomielite hematogenica; meningococos, pneumococos e esta¬ 
filococos, em crianqas com idade inferior a 3 anos com artrite 
septica; estafilococos e gonococos, em crianqas maiores com ar¬ 
trite septica). O conhecimento das taxas locais de SARM ajudara 
a guiar o tratamento empirico. Os niveis de antibioticos devem 
ser mantidos altos o tempo todo. 

Na osteomielite, estudos clinicos dao suporte ao uso de tra¬ 
tamento intravenoso ate que a febre e os sinais e sintomas locais 
tenham regredido — geralmente depois de pelo menos 3-5 dias 
— seguido por terapia oral (para cepas sensiveis, dicloxacilina, 
100-150 mg/kg/dia em quatro doses fracionadas; ou cefale¬ 
xina, 100-150 mg/kg/dia em quatro doses fracionadas) por pelo 
menos tres semanas adicionais. Um tratamento mais longo pode 
ser necessario, particularmente quando as radiografias mostram 
comprometimento extenso. O tratamento da osteomielite por 
SARM adquirido na comunidade deve basear-se nos resultados 
do antibiograma; entretanto, os isolados frequentemente sao 
sensiveis a SMX-TMP ou clindamicina. A vancomicina pode ser 
usada como parte de um regime empirico enquanto se aguarda 
o antibiograma em pacientes seriamente enfermos, ou em areas 
onde as taxas de SARM sejam altas. Na artrite, onde a difusao do 
farmaco no liquido sinovial e boa, a terapia intravenosa so pre- 
cisa ser dada por poucos dias, seguida por terapia oral adequada 
por pelo menos tres semanas. Em todos os casos, a terapia oral 
deve ser administrada com atenqao cuidadosa a adesao, quer no 
hospital, quer no domicilio. A velocidade de hemossedimenta- 
qao (VHS) e um bom indicador de resposta ao tratamento. Fre¬ 
quentemente, e necessaria a drenagem cirurgica da osteomielite 
ou artrite septica (ver Capitulo 24). 

3. Pneumonia estafilococica — Nas poucas areas dos EUA 
onde SARM nao e prevalente, ou se e sabido que o isolado e 
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SASM, nafcilina e oxacilina sao os farmacos de escolha. A van- 
comicina pode ser usada empiricamente, ate que os resultados 
de culturas e antibiogramas sejam obtidos. O linezolide foi rela- 
tado recentemente como sendo tao eficaz quanto a vancomicina, 
para o tratamento de pneumonia e infecqoes de partes moles 
por gram-positivos resistentes (taxas de cura: linezolide, 95%; 
vancomicina, 94%). 

Empiema e piopneumotorax requerem drenagem. A escolha 
de tubo toracico versus drenagem por toracoscopia depende da 
experiencia e habilidade do medico. Se a pneumonia estafiloco- 
cica for tratada de imediato e o empiema drenado, a resoluqao 
em crianqas frequentemente e completa. 

4. Intoxicacao alimentar estafilococica — A terapia e de su- 
porte e geralmente nao e necessaria, exceto em casos graves, ou 
em lactentes muito pequenos com desidrataqao acentuada. 

5. Endocardite estafilococica — Conforme delineado, esta 
indicado tratamento parenteral prolongado, em dose alta. Iso- 
lados sensiveis a meticilina frequentemente sao tratados com 
oxacilina, ou nafcilina. Alguns especialistas tambem recomen- 
dam a adiqao de gentamicina, ou rifampicina, pelos primeiros 
cinco dias a duas semanas. Em pacientes alergicos a penicilina 
(hipersensibilidade tipo 1 ou anafilaxia), ou pacientes com isola- 
dos de SARM, a vancomicina deve ser empregada. Em todos os 
casos, a terapia dura pelo menos seis semanas. 

Ocasionalmente, o tratamento clinico falha. Os sinais de 
falha do tratamento sao (1) febre recorrente, sem outra causa 
tratavel aparente (p. ex., tromboflebite, infecqao respiratoria ou 
do trato urinario, febre medicamentosa), (2) hemoculturas per- 
sistentemente positivas, (3) insuficiencia cardiaca congestiva in- 
tratavel e progressiva e (4) embolia (septica) recorrente. Em tais 
circunstancias — particularmente (2), (3) e (4) —, a substituiqao 
da valva torna-se necessaria. Os antibioticos sao mantidos por 
pelo menos outras quatro semanas. A infecqao persistente ou 
recorrente pode requerer um segundo procedimento cirurgico. 

6. Sindrome do choque toxico — O tratamento visa a expan- 
dir a volemia, manter a pressao de perfusao com agentes inotro- 
picos, garantir a drenagem pronta de um foco de infecqao (ou a 
remoqao de tampoes ou corpos estranhos) e administrar antibi¬ 
oticos intravenosos. 

A vancomicina, em adiqao a um antibiotico p-lactamico 
(oxacilina ou nafcilina), pode ser usada para terapia empirica. 
Alguns especialistas usariam vancomicina e clindamicina, visto 
que a clindamicina e um inibidor da sintese proteica e pode in¬ 
terromper a produqao de toxina. A clindamicina nao deve ser 
usada empiricamente como agente unico ate que as sensibili- 
dades (quando um isolado cresce) sejam conhecidas; algumas 
cepas de S. aureus sao resistentes a clindamicina. 

A globulina imune intravenosa tem sido utilizada como uma 
terapia adjuvante. Alguns especialistas acreditam que a terapia 
com corticosteroides pode ser efetiva, se aplicada aos pacientes 
com doenqa grave no comeqo do curso de sua doenqa. O trata¬ 
mento antibiotico bem-sucedido reduz o risco de recorrencia. 

7. Infeccoes por S. aureus resistente a vancomicina (SARV) 

— Os relatos de isolados de SARV sao raros, mas e provavel que 
aumentem de frequencia no futuro. Tais isolados as vezes sao 
sensiveis a clindamicina, ou ao SMX-TMR Em caso contrario, as 


opqoes sao limitadas e incluem o uso de quinupristina-dalfopris- 
tina, linezolide e daptomicina. A experiencia com daptomicina 
em pacientes pediatricos e muito limitada. E recomendavel uma 
consulta com um especialista em doenqas infecciosas. 

8. Infeccoes por estafilococos coagulase-negativos —Bac- 
teriemia e outras infecqoes serias por estafilococos coagulase-ne¬ 
gativos sao tratadas inicialmente com vancomicina. E incomum 
que os estafilococos coagulase-negativos sejam resistentes a van¬ 
comicina (ver Capitulo 37 para dosagens.) As cepas sensiveis a 
meticilina sao tratadas com meticilina, oxacilina, ou cefazolina. 
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INFECCOES MENINGOCOCICAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Febre, cefaleia, vomitos, convulsoes, choque (meningite). 

► Febre, choque, erupcao cutanea petequial ou purpurica 
(meningococemia). 

► Diagnostic confirmado por cultura de liquidos corporais 
normalmente estereis. 


Consideracoes gerais 

Os meningococos (Neisseria meningitidis ) podem ser portados 
assintomaticamente por muitos meses no trato respiratorio su¬ 
perior. Menos de 1% dos portadores desenvolvem a doenqa. 
Meningite e sepse sao as duas formas mais comuns da doenqa, 
mas artrite septica, pericardite, pneumonia, meningococemia 
cronica, otite media, conjuntivite e vaginite tambem ocorrem. A 
incidencia de doenqas invasivas nos EUA e de aproximadamente 
1,2 casos por 100.000 pessoas. A taxa de ataque mais alta para a 
meningite meningococica e no primeiro ano de vida. Ha tam¬ 
bem uma taxa de ataque elevada durante a adolescencia. O de- 
senvolvimento de choque irreversivel com falencia de multiplos 
orgaos e um fator significante para o desfecho fatal de infecqoes 
meningococicas agudas. 
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Os meningococos sao microrganismos gram-negativos con- 
tendo endotoxina em suas paredes celulares. As endotoxinas 
causam lesao e vazamento de vasos capilares, assim como CIVD. 
Os meningococos sao classificados sorologicamente em grupos: 
A, B, C, Y e W-135 sao os grupos implicados mais comumente 
em doen^a sistemica. Os grupos sorologicos servem como mar- 
cadores para o estudo de surtos e da transmissao da doen<;a. Nos 
EUA, atualmente, o sorogrupo B e responsavel por cerca de um 
tercpo dos casos. Os sorogrupos C e Y causam 25% dos casos cada 
um, e o sorogrupo W-135 e responsavel por aproximadamente 
15%. O sorogrupo A causa epidemias periodicas em paises em 
desenvolvimento, mas apenas ocasionalmente esta associado a 
casos de doen<;a meningococica nos EUA. A resistencia a sul- 
fonamidas e comum nas cepas que nao sao sorotipo A. Isolados 
de N. meningitidis com MIC aumentada para a penicilina G sao 
relatados na Africa do Sul e Espanha. Um pequeno numero de 
tais isolados e relatado nos EUA. A resistencia em tais cepas e de 
nivel baixo e nao se deve a (3-lactamase. Os isolados resistentes 
sao sensiveis as cefalosporinas de terceira gera^ao. Poucos isola¬ 
dos sao resistentes a rifampicina. 

As crian^as desenvolvem imunidade a partir do estado de 
portadoras assintomaticas de meningococos (habitualmente 
cepas nao tipaveis, nao patogenicas), ou de outras bacterias com 
rea«;ao cruzada. Os pacientes com deficiencia de um dos com- 
ponentes tardios do complemento (C6, C7, C8 ou C9) sao pe- 
culiarmente suscetiveis a infecijao meningococica, em especial 
por meningococos do grupo A. Deficiencias de componentes 
precoces e da via alternativa do complemento tambem estao as- 
sociadas a aumento da susceptibilidade. 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Muitas crian 9 as com meningococemia clinica tambem tem me- 
ningite, e algumas tem outros focos de infeccpao. Todas as crian- 
<pas com suspeita de meningococemia tem de ser submetidas a 
uma pumjao lombar. 

1. Meningococemia — Uma fase prodromica de infec^ao de 
vias respiratorias superiores e seguida por febre alta, cefaleia, 
nausea, toxemia acentuada e hipotensao. Purpura, petequias e, 
ocasionalmente, maculas ou papulas dolorosas, de um rosado 
vivo, sao vistas nas extremidades e no tronco. Geralmente, o 
exantema progride de forma rapida. Em casos esporadicos, 
falta o exantema. A meningococemia fulminante (sindrome de 
Waterhouse-Friderichsen) progride rapidamente e e caracteri- 
zada por CIVD, hemorragias cutaneomucosas extensas e cho- 
que. Esta sindrome tambem pode ser causada por H. influenzae , 
S. pneumoniae ou outras bacterias. A meningococemia cronica 
caracteriza-se por episodios periodicos de febre, artralgia ou 
artrite e petequias recorrentes. Esplenomegalia com frequencia 
esta presente. Os pacientes podem Hear livres de sintomas entre 
os episodios. A meningococemia cronica ocorre primariamente 
em adultos e Simula a purpura de Henoch-Schonlein. 

2. Meningite — Em muitas criancpas, a meningococemia e se¬ 
guida dentro de poucas horas a varios dias por sinais e sintomas 
de meningite purulenta aguda, com cefaleia intensa, rigidez de 


nuca, nausea, vomitos e estupor. As criampas com meningite em 
geral se saem melhor do que as com meningococemia, provavel- 
mente porque sobreviveram o bastante para desenvolver sinais 
clmicos de meningite. 

B. Achados laboratoriais 

A contagem de leucocitos no sangue periferico pode estar baixa 
ou elevada. Trombocitopenia pode estar presente, com ou sem 
CIVD (ver Capitulo 28). Se lesoes petequiais ou hemorragicas 
estao presentes, os meningococos podem ser vistos algumas 
vezes a microscopia, em liquido tecidual espremido de uma 
lesao puncionada. O LCS geralmente e turvo e contem mais de 
1.000 leucocitos/pL, com muitos neutrofilos polimorfonucleares 
e diplococos intracelulares gram-negativos. Um ensaio hemoli- 
tico do complemento total pode revelar ausencia de componen¬ 
tes tardios como uma causa subjacente. 

Diagnostic diferencial 

As lesoes de pele de H. influenzae ou pneumococos, infeccpao 
por enterovirus, endocardite, leptospirose, febre maculosa das 
Montanhas Rochosas, outras doen^as por riquetsias, purpura de 
Henoch-Schonlein e discrasias sanguineas podem ser semelhan- 
tes as da meningococemia. A sepse grave por S. aureus tem sido 
relatada em alguns pacientes apresentando-se com purpura. Ou¬ 
tras causas de sepse e meningite sao diferenciadas por culturas e 
coloraijoes pelo Gram apropriadas. 

Complicacoes 

A meningite pode levar a um dano permanente do SNC, com 
surdez, convulsoes, paralisia ou prejuizo da fumpao intelectual. 
Hidrocefalia pode se desenvolver, necessitando de uma deriva- 
(jao ventriculoperitoneal. Colecpoes de liquido subdurais sao co- 
muns, mas geralmente regridem de forma espontanea. Necrose 
extensa da pele, perda de digitos ou de extremidades, hemorra- 
gia intestinal e insuficiencia suprarrenal tardia podem complicar 
a meningococemia fulminante. 

Prevencao 

A. Quimioprofilaxia 

Os contatos domiciliares, contatos de creches e pessoal de hospi¬ 
tal expostos diretamente as secre^oes respiratorias dos pacientes 
estao em risco aumentado para desenvolver infec^ao menin¬ 
gococica, devendo receber quimioprofilaxia com rifampicina. 
A taxa de ataque secundario entre membros do domicilio e de 
1-5% durante epidemias, e menos de 1% em situates nao epi- 
demicas. As crian^as entre as idades de 3 meses e 2 anos estao 
na faixa de maior risco, presumivelmente porque carecem de 
anticorpos protetores. Casos secundarios podem ocorrer em 
creches e salas de aula. O pessoal de hospital nao esta em risco 
aumentado, a menos que tenham tido contato com as secre^oes 
orais de um paciente, por exemplo, durante ressuscita^ao boca a 
boca, intubaqao ou procedimentos de succpao. Aproximadamente 
50% dos casos secundarios em domicilios tem seu inicio dentro 
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de 24 h da identificaqao do caso-indice. Os contatos expostos 
devem ser notificados logo. Se eles estiverem febris, devem ser 
completamente avaliados e receber doses altas de penicilina, ou 
de outro antimicrobiano efetivo, enquanto se esperam os resul- 
tados das hemoculturas. 

Todos os contatos Intimos devem receber quimioprofilaxia 
para doenqa meningococica. O agente mais comumente usado e a 
rifampicina, dada por via oral nas seguintes dosagens, duas vezes/ 
dia durante dois dias: 600 mg para adultos; 10 mg/kg para crian- 
9 as com mais de 1 mes (dose maxima 600 mg); e 5 mg/kg para 
lactentes com menos de 1 mes. A rifampicina pode corar de la- 
ranja as lagrimas (e lentes de contato), o suor e a urina; ela tambem 
pode afetar a confiabilidade dos contraceptives orais, e medidas 
anticoncepcionais alternativas devem, portanto, ser empregadas 
quando a rifampicina e administrada. A rifampicina nao deve ser 
dada a mulheres gravidas. Em vez disso, a ceftriaxona por via in¬ 
tramuscular e o agente preferido: 125 mg aplicados como dose 
unica se o paciente for mais jovem que 15 anos; 250 mg aplica¬ 
dos como dose unica se mais velho que 15 anos. A penicilina e 
a maioria dos outros antibioticos (mesmo com administraqao 
parenteral) nao sao agentes quimioprofilaticos efetivos, porque 
nao erradicam o estado de portador de meningococos no trato 
respiratorio superior. A ciprofloxacina (20 mg/kg em dose unica, 
dose maxima 500 mg) erradica efetivamente o estado de portador 
nasofaringiano em adultos e crianqas, mas nao esta aprovada para 
uso em crian 9 as ou em mulheres gravidas. Culturas de garganta 
nao sao uteis para a identificaqao de portadores. 


B. Vacina 

Duas vacinas estao licenciadas atualmente nos EUA. Uma vacina 
polissacaridica tetravalente (MSPV-4), preparada a partir de po- 
lissacarideos meningococicos purificados (A, C, Y eW-135),esta 
disponivel nos EUA para crian 9 as com mais de 2 anos de idade. 
Uma vacina conjugada meningococica tetravalente (MCV4, ver 
Capitulo 9) esta licenciada para uso em crianqas e adultos entre 
as idades de 2 e 55 anos, e e preferida a vacina de polissacari- 
deos. Em geral, as vacinas conjugadas conferem imunidade de 
duraqao mais longa e uma resposta imune mais robusta que as 
vacinas polissacaridicas. Atualmente, a vacina meningococica 
(vacina conjugada preferida em pessoas de 2-55 anos de idade) e 
recomendada para as seguintes pessoas: 

1. Todas as crianqas na consulta pre-adolescente da idade de 
11-12 anos. 

2. Todas as crianqas na faixa de 13-18 anos (atualizaqao) se nao 
fizeram uma vacina meningococica previamente. 

3. Estudantes universitarios que estarao residindo em dormito- 
rios pela primeira vez. 

4. Pacientes com asplenia funcional ou anatomica, e aqueles 
com deficiencia de complemento ou properdina. 

5. Viajantes a areas onde a doenqa meningococica e endemica. 

6. Microbiologistas que possam estar trabalhando com cepas 
de meningococos. 

Os pacientes com mais de 55 anos de idade, ou aqueles que 
estejam em um dos grupos citados, devem receber a vacina MS¬ 
PV-4. 


O monitoramento proximo para eventos adversos poten- 
ciais tem sugerido uma possivel associaqao entre administra- 
qao recente de vacina conjugada meningococica e sindrome 
de Guillain-Barre. Entre junho de 2005, quando foi concedida 
a licenqa da vacina, e marqo de 2007, 17 casos da sindrome de 
Guillain-Barre com inicio 2-33 dias depois da administraqao da 
vacina foram relatados pelo Vaccine Adverse Event Reporting 
System (VAERS) (Sistema de Relato de Eventos Adversos das 
Vacinas). Pesquisadores calcularam a taxa americana de sin- 
drome de Guillain-Barre apos a administraqao da vacina me¬ 
ningococica, comparando-a com uma taxa de incidencia geral 
nos EUA. Esta analise sugeriu que os imunizados com a vacina 
conjugada meningococica podem ter um risco levemente mais 
alto de sindrome de Guillain-Barre, em compara 9 ao com a po- 
pulaqao geral. Contudo, visto que a sindrome de Guillain-Barre 
e um evento tao raro, e dificil um estudo definitivo da associa 9 ao. 
O que se sabe e que a doen 9 a meningococica e seria e potencial- 
mente fatal, e que a vacina e altamente imunogenica. Assim, o 
Advisory Committee for Immunization Practices (Comite Con- 
sultivo sobre Praticas de Imunizaqao) e a Academia Americana 
de Pediatria continuam a recomendar a vacina conjugada me¬ 
ningococica, porque o risco de sindrome de Guillain-Barre, se e 
que existe, e pequeno. 


► Tratamento 

Hemoculturas devem ser obtidas para todas as crianqas com 
febre e purpura ou outros sinais de meningococemia, e anti¬ 
bioticos devem ser administrados imediatamente como um 
procedimento de emergencia. Ha uma boa correlaqao entre 
taxas de sobrevivencia e inicio rapido da antibioticoterapia. 
Purpura e febre devem ser consideradas uma emergencia 
medica. 

Crianqas com meningococemia ou meningite meningo¬ 
cocica devem ser tratadas como se choque fosse iminente, 
mesmo que seus sinais vitais estejam estaveis quando vistas 
primeiramente. Se hipotensao ja estiver presente, as medidas 
de suporte devem ser agressivas, porque o prognostico e grave 
em tais situaqoes. O tratamento deve ser iniciado em carater 
de emergencia e em um cenario de cuidados intensivos, mas 
nao deve ser retardado em funqao de transportar o paciente. 
O choque pode piorar em seguida a terapia antimicrobiana, 
devido a libera 9 ao de endotoxinas. Para minimizar o risco de 
transmissao hospitalar, os pacientes devem ser colocados em 
isolamento respiratorio durante as primeiras 24 h de trata¬ 
mento antibiotico. 


A. Medidas especificas 

Os antibioticos devem ser iniciados de imediato. Visto que ou- 
tras bacterias, como S. pneumoniae , S. aureus, ou outros micror- 
ganismos gram-negativos, podem causar sindromes identicas, 
a terapia inicial deve ser ampla. Vancomicina e cefotaxima (ou 
ceftriaxona) constituem a cobertura inicial preferida. Uma vez 
que N. meningitidis tenha sido isolado, os farmacos de escolha 
sao penicilina G, cefotaxima ou ceftriaxona, por via intravenosa 
durante sete dias. Resistencia relativa a penicilina e incomum, 
mas tem sido relatada nos EUA. 
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B. Medidas gerais 

A maioria dos casos de doen 9 a meningococica invasiva e tratada 
com antibioticos intravenosos por sete dias. 

1. Cardiovasculares — (ver Capitulo 13 para o manejo do cho- 
que septico). Os corticosteroides nao sao beneficos. Bloqueio 
sintetico e aplicaqao topica de nitroglicerina tem sido usados 
localmente para melhorar a perfusao. 

2. Hematologicas — A terapia adjuvante com varfarina e con- 
trovertida. Como hipercoagulabilidade frequentemente esta pre¬ 
sente em pacientes com meningococemia, alguns especialistas 
acreditam que a varfarina deva ser considerada para aqueles com 
CIVD. Uma dose de ataque de 50 U/kg e seguida por 15 U/kg/h 
como infusao continua. O paciente e monitorado pelo acompa- 
nhamento do tempo de tromboplastina parcial e dosagem de 
varfarina. Infusoes de ativador do plasminogenio tecidual re- 
combinante, antitrombina III concentrada e proteina-C recom- 
binante tem sido tentadas experimentalmente, para reverter a 
coagulopatia (ver Capitulo 28 para o manejo de CIVD). 

Prognostico 

Aspectos prognosticos desfavoraveis incluem choque, CIVD e le- 
soes cutaneas extensas. A taxa de letalidade na meningococemia 
fulminante e superior a 30%. Na meningite meningococica nao 
complicada, a taxa de letalidade e muito mais baixa (10-20%). 
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United States. Pediatr Infect Dis J 2009 Apr;28(4):329 [PMID: 
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FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Secrecao uretral purulenta com diplococos gram-negativos 
intracelulares no esfregaco, em pacientes do sexo mascu- 
lino (geralmente adolescentes). 

► Conjuntivite purulenta, edematosa, algumas vezes hemor- 
ragica, com diplococos gram-negativos intracelulares, em 
neonatos de 2-4 dias de idade. 

► Febre, artrite (frequentemente poliarticular) ou tenossino- 
vite, e exantema periferico maculopapular, que pode ser 
vesiculopustular ou hemorragico. 

► Cultura positiva de sangue, faringe ou secrecoes genitais. 


Consideracoes gerais 

Neisseria gonorrhoeae e um diplococo gram-negativo. Embora 
morfologicamente semelhante a outras neisserias, ele difere em 
sua capacidade de crescer em meios seletivos e de fermentar 
carboidratos. A parede celular de N. gonorrhoeae contem endo- 
toxina, que e liberada quando o microrganismo morre e e res- 
ponsavel pela produqao de um exsudato celular. O perlodo de 
incubaqao e curto, geralmente 2-5 dias. 

Quase 360.000 casos de gonorreia foram notificados nos EUA, 
em 2007. A doen 9 a gonococica em crian 9 as pode ser transmitida 
sexualmente, ou de modo nao sexual. Infecqao gonococica antes 
da puberdade e fora do perlodo neonatal deve ser considerada 
como evidencia presumlvel de contato sexual ou abuso infantil. 
As meninas na pre-puberdade geralmente manifestam vulvova- 
ginite gonococica, em razao do pH neutro a alcalino da vagina, e 
da mucosa vaginal delgada. 

No adolescente ou no adulto, a investiga 9 ao de cada caso de 
gonorreia deve incluir um interrogators cuidadoso e acurado 
sobre as praticas sexuais do(a) paciente, porque a infecqao fa- 
ringiana resultante de sexo oral deve ser detectada se presente, e 
pode ser dificil de erradicar. Esforqos devem ser feitos para iden- 
tificar e providenciar o tratamento de todos os contatos sexuais. 
Quando crian 9 as na pre-puberdade sao infectadas, a investiga- 
9 ao epidemiologica deve ser rigorosa. 

Os gonococos resistentes a antimicrobianos representam um 
problema serio. Infecqoes por N. gonorrhoeae resistentes a tetra- 
ciclinas, penicilinas e fluoroquinolonas sao comuns. Os antimi¬ 
crobianos fluoroquinolonicos nao sao mais recomendados para 
terapia, nos EUA. Em alguns casos, os medicos terao opqoes de 
tratamento muito limitadas. Muitos laboratories clinicos nao rea- 
lizam rotineiramente antibiogramas com N. gonorrhoeae , e mui- 
tas infecqoes sao documentadas por metodos que nao cultura. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

1. Gonorreia assintomatica — A razao de infecqdes gonococi- 
cas assintomaticas para sintomaticas em adolescentes e adultos e, 
provavelmente, 3-4:1 em mulheres, e 0,5-1:1 em homens. As infec- 
qoes assintomaticas sao tao contagiosas quanto as sintomaticas. 

2. Gonorreia genital nao complicada 

A. Sexo masculino com uretrite — A secreqao uretral as 
vezes e dolorosa e sanguinolenta, podendo ser branca, amarela, 
ou verde. Pode haver disuria associada. O paciente geralmente 
esta afebril. 

B. Sexo feminino pre-puberdade com vaginite — Inicial- 
mente, os unicos achados clinicos podem ser disuria e neutro- 
filos polimorfonucleares na urina. Vulvite, caracterizada por 
eritema, edema e escoriaqoes acompanhados por um corrimento 
purulento, pode vir a seguir. 

C. Sexo feminino pos-puberdade com cervicite — A 
doenqa sintomatica caracteriza-se por um corrimento vaginal 
purulento, fetido, disuria e, ocasionalmente, dispareunia. Febre 
e dor abdominal estao ausentes. A cervice frequentemente esta 
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hiperemiada e dolorosa ao toque. Esta dor nao piora com a mo- 
biliza^ao da cervice, nem os anexos sao dolorosos a palpaqao. 

D. Gonorreia retal — A gonorreia retal frequentemente e 
assintomatica. Pode haver secreqao purulenta, edema e dor du¬ 
rante a evacua^ao. 

3. Gonorreia faringiana — A infeccpao da faringe geralmente e 
assintomatica. Pode haver alguma dor de garganta e, raramente, 
tonsilite aguda exsudativa com linfadenopatia cervical bilateral 
e febre. 

4. Conjuntivite e iridocidite — Exsudato copioso, geralmente 
purulento, e caracterlstico da conjuntivite gonococica. Os recem- 
nascidos sao sintomaticos no 2 a -4- dias de vida. No adolescente 
ou adulto, a infecqao provavelmente e disseminada pelos dedos, 
a partir de secreqoes genitais infectadas. 

5. Doenca inflamatoria pelvica (salpingite) — O intervalo 
entre o inicio da infecqao genital e sua ascensao ate as tubas 
uterinas e variavel e pode se estender de dias a meses. A mens- 
trua^ao, frequentemente, e o fator iniciante. Com o inicio de 
um ciclo menstrual, os gonococos invadem o endometrio cau- 
sando endometrite transitoria. Subsequentemente pode ocor- 
rer salpingite, resultando em piossalpinge ou hidrossalpinge. 
Raramente, a infecqao progride para peritonite ou peri-hepa¬ 
tite. A salpingite gonococica ocorre de forma aguda, subaguda, 
ou cronica. Todas as tres formas tern em comum a dor a movi- 
mentaqao suave da cervice e dor bilateral a palpaqao das tubas, 
durante o exame pelvico. 

Gonococos ou Chlamydia trachomatis causam cerca de 50% 
dos casos de doenqa inflamatoria pelvica. Uma infecqao mista, 
causada por bacilos entericos, Bacteroides fragilis, ou outros 
anaerobios, ocorre nos outros 50%. 

6. Peri-hepatite gonococica (sindrome de Fitz-Hugh e 
Curtis) — No padrao clinico tipico, a paciente apresenta dor a 
palpaqao do quadrante superior direito, em associaqao aos si- 
nais de salpingite aguda ou subaguda. A dor pode ser pleuritica 
e irradiada para o ombro. O ruido de atrito hepatico e um sinal 
valioso, mas inconstante. 

7. Gonorreia disseminada — A disseminaqao segue-se, com 
mais fequencia, a infecqao genital assintomatica do que a sin- 
tomatica, e resulta, frequentemente, de faringite gonococica ou 
gonorreia anorretal. A forma mais comum de gonorreia dissemi¬ 
nada e a poliartrite ou politenossinovite, com ou sem dermatite. 
Artrite monoarticular e menos comum, e endocardite e menin- 
gite gonococicas felizmente sao raras. 

A. Poliartrite — A doenqa geralmente comeqa com a insta- 
laqao simultanea de febre baixa, poliartralgia e mal-estar geral. 
Depois de um dia ou dois, os sintomas articulares tornam-se 
agudos. Edema, rubor e dor aparecem, frequentemente, nos pu- 
nhos, tornozelos e joelhos, mas tambem nos dedos, pes e outras 
articulaqoes perifericas. Lesoes de pele podem ser observadas 
ao mesmo tempo. Aparecem lesoes maculopapulares discretas, 
dolorosas, de 5-8 mm de diametro, as quais podem se tornar 
vesiculosas, pustulosas e, depois, hemorragicas. Elas sao pouco 


numerosas, e observadas nos dedos, palmas das maos, pes e ou¬ 
tras superficies distais, e podem ser isoladas ou multiplas. Em 
pacientes com esta forma da doenqa, hemoculturas frequente¬ 
mente sao positivas, mas no liquido articular raramente crescem 
microrganismos. As lesoes cutaneas frequentemente sao positi¬ 
vas a coloraqao de Gram, mas raramente por cultura. Devem ser 
realizadas culturas genitais, retais e faringianas. 

B. Artrite monoarticular — Nesta forma menos comum de 
gonorreia disseminada, a febre com frequencia esta ausente. A 
artrite evolui em uma so articulaqao. Dermatite geralmente nao 
ocorre. Os sintomas sistemicos sao minimos. As hemoculturas 
sao negativas, mas os aspirados articulares podem revelar gono¬ 
cocos no esfregaqo e na cultura. Culturas genitais, retais e farin¬ 
gianas devem ser realizadas. 

B. Achados laboratoriais 

A demonstraqao de diplococos gram-negativos, em forma de rins, 
em esfregaqos de exsudato uretral no sexo masculino e evidencia 
presumivel de gonorreia. A cultura positiva confirma o diagnos- 
tico. Esfrega^os negativos nao afastam a gonorreia. Esfregaqos 
corados pelo Gram de secreqao cervical ou vaginal em mulheres 
jovens sao mais dificeis de interpretar em razao da flora gram- 
negativa normal, mas podem ser liteis quando o pessoal tecnico 
e experiente. Em mulheres jovens com suspeita de gonorreia, 
devem-se colher culturas tanto do ostio cervical como do anus. A 
faringite gonococica requer cultura para o diagnostico. 

Culturas para N. gonorrhoeae sao semeadas em um agar 
chocolate seletivo contendo antibioticos (p. ex., agar de Thayer- 
Martin), para suprimir a flora normal. Se o diagnostico bacterio- 
logico for critico, o material suspeito tambem deve ser cultivado 
em agar chocolate. Visto que os gonococos sao labeis, as placas 
de agar devem ser inoculadas imediatamente e colocadas sem 
demora em uma atmosfera contendo CO 2 (jarra com vela). 
Quando e necessario o transporte de especimes, o material deve 
ser inoculado diretamente em meio Transgrow, antes da remessa 
para um laboratorio apropriado. Em casos de possivel abuso 
sexual, avisar o laboratorio que e necessario definir a especie, 
porque especies nao gonococicas de Neisseria podem crescer em 
meios seletivos. 

Testes de amplifica^ao de acido nucleico na urina ou especi¬ 
mes genitais possibilitam, atualmente, a detecqao de N. gonor¬ 
rhoeae e C. trachomatis. Tais testes tem sensibilidade excelente 
e estao substituindo a cultura em muitos laboratories. Todas as 
crian^as ou adolescentes com um diagnostico suspeito ou con- 
firmado de gonorreia devem fazer testes sorologicos para sifilis 
e HIV. 

Diagnostico diferencial 

A uretrite no sexo masculino pode ser gonococica ou nao go¬ 
nococica (UNG). A UNG e uma sindrome caracterizada por se- 
cre^ao uretral (raramente dolorosa), disuria leve e uma evoluqao 
subaguda. A secre^ao geralmente e em quantidade escassa ou 
moderada, mas pode ser profusa. C. trachomatis e a unica causa 
comprovada de UNG. A doxiciclina (100 mg VO duas vezes/dia 
durante sete dias) e eficaz. Azitromicina em dose unica, 1 g por 
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via oral, pode obter adesao melhor. Tem sido demonstrado que 
C. trachomatis causa epididimite no sexo masculino e salpingite 
no feminino. 

A vulvovaginite em uma menina na pre-puberdade pode ser 
devida a uma infect^ao causada por uma miscelanea de bacterias, 
inclusive Shigella e EGA, Candida e herpes simples. Corrimen- 
tos podem ser causados por tricomonas, Enterobius vermicula- 
ris (“caseira”) ou corpo estranho. Corrimento livre de sintomas 
(leucorreia) acompanha normalmente os niveis crescentes de 
estrogenios. 

A cervicite em uma mulher pos-puberdade, isolada ou em 
associaqao com uretrite e envolvimento de glandulas de Skene 
e Bartholin, pode ser devida a infec^ao causada por Candida, 
herpes simples, Trichomonas, ou corrimento resultante de infla- 
maijao causada por corpo estranho (geralmente algum tipo de 
dispositivo anticoncepcional). A leucorreia pode estar associada 
a pilulas anticoncepcionais. 

A salpingite pode ser causada por infec^ao com outros mi- 
crorganismos. Os sintomas devem ser diferenciados daqueles de 
apendicite, infecqao do trato urinario, gravidez ectopica, endo- 
metriose ou cistos ou torqao de ovario. 

A gonorreia disseminada apresenta um diagnostico diffe¬ 
rencial que inclui meningococemia, febre reumatica aguda, 
purpura de Henoch-Schonlein, artrite reumatoide juvenil, 
lupus eritematoso, leptospirose, sifilis secundaria, certas infec- 
qoes virais (particularmente rubeola, mas tambem enterovirus 
e parvovirus), doen^a do soro, hepatite tipo B (na fase pro- 
dromica), endocardite infecciosa, e mesmo leucemia aguda 
e outros tipos de cancer. As lesoes cutaneas da gonorreia 
disseminada completamente evoluidas sao bem especificas, 
e culturas genitais, retais, ou faringianas, mais hemoculturas e 
cultura do liquido articular geralmente revelam gonococos de, 
pelo menos, uma fonte. 

Prevencao 

A prevencao da gonorreia e principalmente uma questao de edu- 
caqao sexual, uso de preservatives e identifica^o e tratamento 
dos contatos. 

Tratamento 

A. Infeccoes gonococicas uretrais, endocervicais, 
ou retais nao complicadas, em adolescentes 

Recomenda-se ceftriaxona (125 mg IM em dose unica), ou 
cefixima (400 mg VO em dose unica), e doxiciclina (100 mg 
VO duas vezes/dia, durante sete dias), ou azitromicina (1 g em 
dose unica), a menos que C. trachomatis esteja afastada. Cefti- 
zoxima, cefotaxima e cefotetan por via parenteral sao terapias 
alternativas de dose unica. As fluoroquinolonas nao sao mais 
recomendadas para o tratamento, devido a taxas crescentes de 
resistencia. Cefpodoxima (400 mg) e cefuroxima (1 g oral) sao 
alternativas. 

As tetraciclinas devem ser evitadas durante a gravidez, e doses 
repetidas podem manchar os dentes de crianqas pequenas. Eri- 
tromicina, ou amoxicilina, e recomendada para tratamento de C. 
trachomatis em gestantes; azitromicina e um regime alternativo. 


Em mulheres gravidas recomenda-se repetir o exame tres sema- 
nas depois do termino da terapia. 

A espectinomicina (2 g por via intramuscular em dose unica) 
e usada em pacientes alergicos a penicilina e cefalosporinas, mas 
atualmente nao esta disponivel nos EUA. Uma repet^ao da cul¬ 
tura depois de concluida a terapia nao e necessaria em adolescen¬ 
tes assintomaticos, depois do regime de ceftriaxona-doxiciclina. 
Uma cultura repetida depois de completado o tratamento deve 
ser obtida em lactentes e crianqas. 

B. Infeccao gonococica faringiana 

Ceftriaxona (125 mg IM em dose unica) deve ser usada; nem 
a espectinomicina nem a amoxicilina sao recomendadas. Uma 
cultura de repeti^ao e recomendavel 4-7 dias apos a terapia. 

C. Gonorreia disseminada 

Os esquemas recomendados incluem ceftriaxona (1 g por via 
intramuscular ou intravenosa uma vez por dia), ou cefotaxima 
(1 g por via intravenosa a cada 8 h). Terapia oral pode seguir-se 
ao tratamento parenteral 24-48 h depois da melhora. Os regi¬ 
mes recomendados incluem cefixima (400 mg), cefpodoxima 
(400 mg), ou cefuroxima (1 g) duas vezes/dia, para completar 
sete dias de terapia. As fluoroquinolonas nao sao recomendadas. 
Se infeeqao concomitante por Chlamydia estiver presente, ou 
nao houver sido excluida, uma serie de doxiciclina, azitromicina, 
ou eritromicina tambem deve ser prescrita. 

D. Doenca inflamatoria pelvica 

Doxiciclina (100 mg duas vezes/dia via oral) ou cefoxitina (2 g 
por via intramuscular ou intravenosa a cada 6 h), ou cefotetan 
(2 g por via intramuscular ou intravenosa a cada 12 h) sao admi- 
nistradas ate que a paciente esteja clinicamente melhor; entao, a 
doxiciclina e dada por via oral ate completar 14 dias de terapia. 
Clindamicina e gentamicina, por via intravenosa, ate que a pa¬ 
ciente apresente melhora clinica, podem ser usadas, em vez da 
cefoxitina. Muitos outros regimes tem sido usados para trata¬ 
mento da doemja inflamatoria pelvica, embora os dados compa- 
rativos de eficacia sejam limitados. 

E. Infeccoes gonococicas na pre-puberdade 

1. Infeccoes geniturinarias, retais ou faringianas nao com¬ 
plicadas — Estas infeccoes podem ser tratadas com ceftriaxona 
(25-50 mg/kg/dia ate o maximo de 125 mg IM, em dose unica). 
As crianqas com idade superior a 8 anos tambem devem rece- 
ber doxiciclina (100 mg VO duas vezes/dia durante sete dias). O 
medico deve avaliar todas as crianqas para evidencias de abuso 
sexual e coinfecqao por sifilis, Chlamydia e HIV. 

2. Gonorreia disseminada — Esta deve ser tratada com cef¬ 
triaxona (50 mg/kg uma vez por dia por via parenteral durante 
sete dias). 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC) et al.: Sexually 
transmitted diseases treatment guidelines, 2006. MMWR Re- 
comm Rep 2006;55(RR-11):1 [PMID: 16888612], 
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Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Update to CDCs 
sexually transmitted diseases treatment guidelines 2006: Fluoro¬ 
quinolones no longer recommended for treatment of gonococcal 
infections. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2007; 56:332 [PMID: 
17431378]. 

BOTULISMO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Membranas mucosas secas. 

► Nausea e vomitos. 

► Diplopia; pupilas dilatadas, nao reativas. 

► Paralisia descendente. 

► Dificuldade de degluticao e fala ocorrendo dentro de 12-36 h 
apos ingestao do alimento contaminado com toxina. 

► Multiplos casos em uma familia ou grupo. 

► Hipotonia e obstipacao em lactentes. 

► Diagnostico por achados clinicos e identificacao da toxina 
no sangue, nas fezes ou alimento implicado. 


Prevencao 

O botulismo infantil e adquirido pela ingestao de esporos botu- 
linicos que, entao, esporulam em microrganismos C. botulinum 
que podem formar a toxina botulinica. O met de abelhas pode 
conter esporos do botulismo, de modo que e recomendado que 
ele nao seja consumido por lactentes com menos de 12 meses 
de idade. Xaropes de milho que nao tenham sido pasteuriza- 
dos podem representar um risco teorico, sendo que algumas 
organizaqoes (Academia Americana de Pediatria) recomendam 
que lactentes com menos de 12 meses nao consumam xarope de 
milho nao pasteurizado. 

O botulismo alimentar e adquirido pela ingestao de toxina 
pre-formada no alimento. Nos EUA, o botulismo alimentar e 
visto mais comumente com a ingestao de alimentos enlatados 
caseiros de baixa acidez (i.e., milho, aspargo, feijoes verdes). En- 
tretanto, batatas assadas embrulhadas em lamina de aluminio, 
que nao tenham sido mantidas quentes, e peixes fermentados em 
casa tambem tem sido associados a casos de botulismo. As pes- 
soas que comem alimentos enlatados caseiros devem considerar 
ferver tais comidas por pelo menos 10 minutos (isso pode des- 
truir a toxina potencial). As praticas de manipulaqao segura de 
alimentos incluem manter os alimentos ou refrigerados (< 7°C), 
ou quentes (> 85°C) e descartar quaisquer recipientes de vidro 
rachados, ou latas com bojamento/indentaqao. 

Consideracoes gerais 

O botulismo e uma doenqa paralitica causada por Clostridium 
botulinum, um bacilo anaerobio, gram-positivo, formador de 
esporos, normalmente encontrado no solo. O microrganismo 
produz uma neurotoxina extremamente potente. Dos sete tipos 


de toxina (A-G), os tipos A, B e E causam a maioria dos casos de 
doenqa humana. A toxina, um polipeptideo, e tao potente que 
0,1 mg e letal para seres humanos. 

O botulismo alimentar geralmente resulta da ingestao de 
comida contendo toxina. A toxina pre-formada e absorvida do 
intestino e produz paralisia por impedir a liberaqao de acetilco- 
lina das fibras colinergicas nas junqoes mioneurais. Nos EUA, 
vegetais enlatados domesticamente sao a causa habitual. Ali¬ 
mentos enlatados comercialmente raramente sao responsaveis. 
Qualquer alimento dara suporte a transformaqao de esporos 
de C. botulinum em bacilos vegetativos produtores de toxina, 
se for propiciado um ambiente anaerobio, nao acido. A comida 
pode nao ter aspecto ou sabor de estragada. A toxina e ter- 
molabil, mas os esporos sao termorresistentes. O aquecimento 
inadequado durante o processamento (temperatura < 115°C) 
permite que os esporos sobrevivam e mais tarde recomecem 
a produqao de toxina. A fervura de alimentos por 10 minutos, 
ou o aquecimento a 80°C por 30 minutos antes da ingestao, 
destruira a toxina. 

O botulismo infantil e visto em lactentes com idade inferior a 
6 meses (mediana, 10 semanas). Geralmente, os sintomas iniciais 
sao obstipaqao e hipotonia progressiva, frequentemente grave. 
Lactentes com idade inferior a 2 semanas raramente desenvol- 
vem botulismo. A toxina parece ser produzida por microrganis¬ 
mos C. botulinum residindo no trato gastrintestinal. Em alguns 
casos, o mel de abelhas tem sido a fonte de esporos. Os achados 
clinicos incluem obstipaqao, sucqao e choro debeis, acumulo de 
secreqoes orais, deficits de nervos cranianos, fraqueza generali- 
zada e, ocasionalmente, apneia. O padrao eletromiografico ca- 
racteristico de potenciais de aqao da unidade motora, breves, 
pequenos, abundantes (BSAP = brief, small action potentials), 
podem ajudar a confirmar o diagnostico. 

Anualmente, 10-15 casos de botulismo por ferimento sao re- 
latados. A maioria dos casos ocorre em usuarios de drogas, com 
infecqao em sitios de injeqao intravenosa ou intramuscular. 

O botulismo resultante da toxina botulinica em aerossol 
tambem poderia ocorrer em consequencia de um evento de bio- 
terrorismo. Somente tres casos deste tipo de botulismo foram 
relatados; o periodo de incubaqao nao foi bem definido, mas foi 
de aproximadamente 72 h nos casos relatados. 

Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

O periodo de incubaqao do botulismo alimentar e de 8-36 h. Os 
sintomas iniciais sao letargia e cefaleia. Seguem-se visao dupla, 
pupilas dilatadas, ptose e, dentro de poucas horas, dificuldade de 
deglutiqao e da fala. Em alguns casos, ocorre paralisia faringiana, 
e o alimento pode ser regurgitado. As membranas mucosas, fre¬ 
quentemente, estao muito secas. Paralisia descendente de mus- 
culos esqueleticos pode ser vista. A morte geralmente resulta de 
insuficiencia respiratoria. 

Os pacientes com botulismo apresentam uma “triade clas- 
sica”: (1) ausencia de febre; (2) paralisia simetrica, flacida, des¬ 
cendente, com paralisias bulbares proeminentes; e (3) sensorio 
claro. O reconhecimento desta triade e importante para se fazer 
o diagnostico clinico. O botulismo e causado por uma toxina; 
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portanto, nao ha febre, salvo se ocorrer infecqao secundaria 
(p. ex., pneumonia de aspiraqao). As paralisias bulbares comuns 
incluem disfonia, disfagia, disartria e diplopia (quatro “Ds”). 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico e feito pela demonstrate da toxina do C. bo- 
tulinum nas fezes, no aspirado gastrico ou vomito, ou no soro. 
Amostras de soro e fezes podem ser enviadas para confirmaqao 
da toxina (feita por bioensaio em camundongo de neutralizaqao 
da toxina, no CDC ou em departamentos de saude estaduais). Os 
alimentos suspeitos de contaminaqao devem ser mantidos em re- 
frigeraqao e entregues ao pessoal da saude publica para exames. 
Achados laboratoriais, inclusive exame do LCS, geralmente sao 
normals. A eletromiografia sugere o diagnostico, se forem vistas 
as anormalidades BSAP caracteristicas. Um eletromiograma nao 
diagnostico nao exclui o diagnostico. 

Diagnostico diferencial 

A sindrome de Guillain-Barre caracteriza-se por paralisia ascen- 
dente, deficits sensoriais e proteina elevada no LCS, sem pleo- 
citose. 

Outras doenqas que devem ser consideradas incluem polio- 
mielite, polineurite pos-difterica, certas intoxicaqoes quimicas, 
paralisia por carrapatos e miastenia grave. A historia e a proteina 
elevada no LCS caracterizam a polineurite pos-difterica. A pa¬ 
ralisia por carrapatos apresenta-se como uma paralisia motora 
ascendente. Um carrapato preso deve ser procurado. A miaste¬ 
nia grave geralmente acontece em mulheres adolescentes. Ela se 
caracteriza por sintomas oculares e bulbares, pupilas normais, 
fraqueza flutuante, ausencia de outros sinais neurologicos e res- 
posta clinica aos inibidores da colinesterase. 

Complicacoes 

A dificuldade de deglutiqao leva a pneumonia por aspiraqao. A 
paralisia respiratoria seria pode ser fatal, apesar de ventilaqao 
assistida e medidas de suporte intensivas. 

Tratamento 

A. Medidas especificas 

O tratamento precoce com antitoxina (no botulismo alimentar 
ou por ferimento), ou com globulina imune humana passiva do 
botulismo (no botulismo infantil) e benefico. O tratamento deve 
comeqar assim que o diagnostico clinico for feito (antes da con- 
firmaqao microbiologica ou da toxina). 

Para a suspeita de botulismo de ferimento ou veiculado 
por alimento, antitoxinas equinas do CDC estao disponiveis, 
por meio dos departamentos de saude estaduais.* Os pacientes 
devem ser tratados com a antitoxina bivalente (tipos A e B) e, 
possivelmente, tambem com a antitoxina monovalente (tipo E). 
Pode-se entrar em contato com o departamento de saude estadual 


* N. de T. No Brasil, a solicita^ao da antitoxina deve ser feita por meio 
dos services estaduais de vigilancia epidemiologica. 


ou com o CDC ([770] 488-7100), para auxilio na obtenqao dos 
produtos e para consulta. Ambos os preparados sao administra- 
dos por infusao intravenosa lenta. Todos os pacientes precisam 
ser triados para hipersensibilidade aos soros (antitoxinas) antes 
de se iniciar a infusao; pequenas doses de teste sao aplicadas (ver 
a bula). Pacientes que tenham reaqoes as doses de teste devem 
ser dessensibilizados antes de receber a infusao da antitoxina. 
Alem da antitoxina, consulta diagnostica nas 24 h, assistencia 
epidemica e serviqos de testes em laboratorio estao disponiveis 
no CDC por meio dos departamentos de saude estaduais. 

Para o tratamento do botulismo infantil, a globulina imune 
humana do botulismo intravenosa (Baby-BIG) esta aprovada 
para uso pelo FDA. Baby-BIG e um produto contendo titulos 
altos de anticorpos neutralizantes contra toxinas tipo A e B, feita 
a partir de um “pool” de plasma de adultos que foram imuniza- 
dos com uma vacina toxoide botulinica. Os resultados de um 
experimento clinico controlado com placebo, sobre seu uso no 
botulismo infantil, mostraram uma reduqao na media de per- 
manencia no hospital (2,5 semanas em pacientes tratados vs. 
5,5 semanas no grupo placebo) e uma diminuiqao do tempo de 
ventilaqao mecanica, no grupo tratado com Baby-BIG. Embora 
o custo do preparado seja muito alto, ele ainda e economico, pois 
ha uma reduqao substancial em dias de internaqao, permanen- 
cia em unidade de cuidados intensivos e tempo de ventilaqao, 
nos lactentes tratados. A Baby-BIG nao e indicada para uso em 
qualquer forma de botulismo (por ferimento, alimentar) que nao 
a infantil. Para obter Baby-BIG (em qualquer Estado), entre em 
contato com California Department of Public Health, em (510) 
231-7600 (EUA). 

B. Medidas gerais 

A terapia geral e de suporte consiste em repouso no leito, suporte 
de ventilaqao (se necessario), terapia hidrica e nutriqao enterica 
ou parenteral. Os antimicrobianos aminoglicosideos e a clinda- 
micina podem exacerbar o bloqueio neuromuscular, devendo 
ser evitados. 

Prognostic 

A taxa de letalidade tem declinado substancialmente em anos 
recentes, e atualmente e de 6%. Nos casos nao fatais, os sintomas 
regridem ao longo de 2-3 meses, e a recupera<;ao geralmente e 
completa. 

Domingo RM,Haller JS, Gruenthal M: Infant botulism: Two re¬ 
cent cases and literature review. J Child Neurol 2008; 23(11): 
1336 [PMID: 18984848]. 

Lawrence DT et al.: Food poisoning. Emerg Med Clin North Am 
2007;25(2):357 [PMID: 17482025]. 

Long SS: Infant botulism and treatment with BIG-IV (BabyBIG). Pe- 
diatr Infect Dis J 2007;26:261 [PMID: 17484226]. 

Underwood K et al.: Infant botulism: A 30-year experience spanning 
the introduction of botulism immune globulin intravenous in the 
intensive care unit at Childrens Hospital Los Angeles. Pediatrics 
2007;120:el380-el385 [PMID: 18055655]. 

Villar RG et al.: Botulism: The many faces of botulinum toxin 
and its potential for bioterrorism. Infect Dis Clin North Am 
2006;20:313 [PMID: 16762741]. 
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TETANO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Paciente nao imunizado ou parcialmente imunizado. 

► Historia de ferimento na pele. 

► Espasmos dos musculos da mandi'bula (trismo). 

► Rigidez do pescoco, costas e musculos abdominais, com 
irritabilidade excessiva e hiper-reflexia. 

► Contracoes musculares episodicas, generalizadas. 

► 0 diagnostic baseia-se nos achados clinicos e historia de 
imunizacao. 


Consideracoes gerais 

O tetano e causado por Clostridium tetani — um bacilo anae- 
robio gram-positivo, que produz uma neurotoxina potente. Em 
individuos nao imunizados ou incompletamente imunizados, 
a infecqao e subsequente a contaminaqao de um ferimento por 
solo contendo esporos de clostrideos, de esterco animal. A toxina 
atinge o SNC por transporte retrogrado pelos axonios, liga-se a 
gangliosideos cerebrais e parece aumentar a excitabilidade re- 
flexa em neuronios da medula espinal, pelo bloqueio da funqao 
de sinapses inibidoras. Espasmos musculares intensos resultam. 
Dois terqos dos casos nos EUA sao subsequentes a pequenos feri- 
mentos por punqao das maos ou pes. Em muitos casos, nenhuma 
historia de punqao pode ser obtida. A injeqao de substancias e 
o abuso de drogas podem ser fatores de risco (em individuos 
que nao sao imunes ao tetano). No recem-nascido, geralmente 
em paises subdesenvolvidos, a infecqao geralmente resulta de 
contaminaqao do coto umbilical. Tipicamente, o periodo de in- 
cubaijao e de 4-14 dias, mas pode ser mais longo. Nos EUA, casos 
em crianqas pequenas se devem a falta de imunizaqao. Oitenta 
e cinco por cento dos casos ocorrem em adultos com mais de 
25 anos. 

Prevencao 

A. Toxoide tetanico 

A imunizaqao ativa com toxoide tetanico previne o tetano. A 
imunidade quase sempre e obtida com a terceira dose da vacina. 
A globulina imune antitetanica (GIA) e um agente adicional 
usado para prevenir o tetano em pessoas que tenham recebido 
menos de tres doses do toxoide tetanico, ou em pacientes imu- 
nocomprometidos que nao produzem anticorpos suficientes 
(i.e., infecqao por HIV; ver Capitulo 9). Uma dose de reforqo do 
toxoide tetanico por ocasiao da lesao e necessaria, se nenhuma 
foi aplicada nos ultimos 10 anos — ou dentro de cinco anos, para 
ferimentos altamente contaminados. Quase todos os casos de 
tetano nos EUA (99%) sao em individuos nao imunizados, ou 
imunizados incompletamente. Muitos adolescentes e adultos ca- 
recem de anticorpos protetores. 


B. Cuidado de feridas e profilaxia em ferimentos 
propensos ao tetano 

Ferimentos contaminados com solo, detritos, fezes ou saliva tem 
risco aumentado de tetano. Feridas por punqao ou aquelas que 
contem tecidos desvitalizados representam um risco maior de in- 
fecqao com C. tetani. Isto inclui ferimentos que resultem de lesao 
por esmagamento, geladura, queimaduras ou avulsao. Todas as 
feridas devem ser limpas adequadamente, ter materials estranhos 
removidos e ser desbridadas, se houver presenqa de tecido ne- 
crotico ou desvitalizado, ou se material estranho residual estiver 
presente. A decisao quanto ao uso de vacina contendo toxoide 
tetanico ou GIA humana depende do tipo de lesao e do estado 
de imunizaqao do paciente contra o tetano (ver Capitulo 9; Qua¬ 
dra 9-5). A GIA deve ser usada em crianqas com menos de tres 
imunizaqoes previas com toxoide tetanico (DTP, DTPa, DT, dT, 
dTap), que tenham ferimentos propensos ao tetano, e a crianqas 
infectadas com HIV com tais ferimentos, independentemente de 
seu estado de imunizaqao. Quando GIA e indicada para profila¬ 
xia de ferida, sao aplicadas 250 unidades por via intramuscular, 
nao importando a idade. Se a imunizaqao contra o tetano estiver 
incompleta, deve ser dada uma dose de vacina apropriada para 
a idade. Quando ambos estiverem indicados, o toxoide tetanico 
e a GIA devem ser administrados concomitantemente, em sitios 
diferentes e usando seringas distintas (ver Capitulo 9). 

Antimicrobianos profilaticos sao uteis, se a crianqa nao for 
imunizada e a GIA nao estiver disponivel. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Frequentemente, o primeiro sintoma e uma leve dor no sitio 
do ferimento, seguida por hipertonia e espasmo dos musculos 
regionais. Caracteristicamente, a dificuldade de abrir a boca 
(trismo) e evidente dentro de 48 h. Em recem-nascidos, os pri- 
meiros sinais sao irritabilidade e incapacidade de mamar. O 
neonato pode, entao, desenvolver rigidez da mandibula e pes- 
coqo, disfagia crescente e hiper-reflexia com rigidez e espasmos 
de todos os musculos do abdome e das costas (opistotono). A 
distorqao facial parece uma careta (riso sardonico). Dificuldade 
de deglutiqao e convulsoes desencadeadas por estimulos mini- 
mos, como som, luz, ou movimento, podem ocorrer. Os espas¬ 
mos individuals podem durar segundos ou minutos. Espasmos 
recorrentes sao vistos varias vezes em cada hora, ou podem 
ser quase continuos. Na maioria dos casos, a temperatura esta 
normal, ou apenas levemente elevada. Uma temperatura alta 
ou subnormal e um mau sinal prognostico. Os pacientes estao 
totalmente conscientes e lucidos. Um disturbio circulatorio 
profundo, associado a hiperatividade do simpatico, pode ocor¬ 
rer do segundo para o quarto dia, o que pode contribuir para 
a taxa de letalidade. Isto e caracterizado por pressao sanguinea 
elevada, debito cardiaco aumentado, taquicardia (> 200 bati- 
mentos/minuto) e arritmia. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico e feito com base na clinica. Pode haver uma leu- 
cocitose polimorfonuclear leve. O LCS e normal, salvo por uma 
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discreta elevaqao da pressao de abertura. As enzimas muscula- 
res sericas podem estar elevadas. Anormalidades transitorias 
do eletrocardiograma e do eletroencefalograma podem ocorrer. 
Cultura para anaerobios e exame microscopico do pus da ferida 
podem ser uteis, mas C. tetani e dificil de cultivar, e os bacilos 
gram-positivos em forma de baquetas muitas vezes nao podem 
ser achados. 

Diagnostico diferencial 

A poliomielite e caracterizada por paralisia assimetrica em uma 
crianqa imunizada incompletamente. A historia de uma mordida 
de animal e a ausencia de trismo podem sugerir raiva. Infecqoes 
locais da garganta e pescoqo devem ser facilmente reconhecidas. 
Meningite bacteriana, reaqoes a fenotiazina, postura descere- 
brada, abstinencia de narcoticos, espondilite e tetania hipocalce- 
mica podem ser confundidas com tetano. 

Complicacoes 

As complicates incluem sepse, ma nutriqao, pneumonia, atelec- 
tasia, espasmos asfixiantes, ulceras de decubito e fraturas da co- 
luna devido as contraqoes intensas. Elas podem ser prevenidas, 
em parte, por cuidados de suporte habeis. 

Tratamento 

A. Medidas especi'ficas 

A GIA humana em uma dose unica de 3.000-6.000 unidades, 
por via intramuscular, e aplicada em crianqas e adultos. Doses de 
500 unidades tem sido usadas em lactentes. Recomenda-se a in- 
filtraqao em volta do ferimento de parte da dose de GIA. Se GIA 
estiver indicada, mas nao disponivel, pode ser usada a globulina 
imune intravenosa em uma dose de 200-400 mg/kg por via in- 
travenosa (embora ela nao esteja licenciada para esta indicaqao). 
O desbridamento cirurgico de feridas e indicado, porem, cirur- 
gia mais extensa, ou amputaqao, para eliminar o sitio da infecqao, 
nao e necessaria. Antibioticos sao dados para tentar diminuir o 
numero de formas vegetativas das bacterias, a fim de diminuir a 
produqao de toxina: o metronidazol oral (30 mg/kg/dia em qua- 
tro doses fracionadas; maximo de 4 g/dia) durante 10-14 dias e 
o agente preferido. 

B. Medidas gerais 

O paciente e mantido em um quarto quieto, com estimulaqao 
minima. O controle dos espasmos e a prevenqao dos episodios 
de hipoxia sao cruciais. O diazepam, ou outro ansiolitico, e util 
(0,6-1,2 mg/kg/dia por via intravenosa, em seis doses divididas). 
No recem-nascido, duas ou tres doses fracionadas devem ser 
dadas. Grandes doses (ate 25 mg/kg/dia) podem ser necessarias 
para crianqas mais velhas. O diazepam e dado por via intrave¬ 
nosa ate que os espasmos musculares se tornem infrequentes, 
e a rigidez muscular generalizada muito menos proeminente. 
Entao, o farmaco pode ser dado por via oral, e a dosagem re- 
duzida quando a criamja melhora. Ventilaijao mecanica e para¬ 
lisia muscular sao necessarias, nos casos graves. Alimentaijoes 


nasogastricas ou intravenosas devem ser usadas para limitar a 
estimulaijao pelas alimentaqoes e prevenir a aspiraqao. 

Prognostics 

A taxa de letalidade em recem-nascidos e individuos adictos a 
heroina e alta. A taxa de letalidade geral nos EUA e de 11%. Esta 
taxa depende da qualidade da assistencia de suporte, da idade do 
paciente e da sua historia de vacinaqao. Muitas mortes sao cau- 
sadas por pneumonia ou insuficiencia respiratoria. Se o paciente 
sobreviver uma semana, a recuperaqao e provavel. 

Brook I: Current concepts in the management of Clostridium te¬ 
tani infection. Expert Rev Anti Infect Ther 2008;6(3):327-336 
[18588497], 

Gibson K, Bonaventure UJ, Kiviri W: Tetanus in developing countries: 
A case series and review.Can J Anaesth 2009;56(4):307-315 
[PMID: 19296192], 

Rhee P et al.: Tetanus and trauma: A review and recommendations. J 
Trauma Injury Infect Crit Care 2005;58:1082 [PMID: 15920431], 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Tetanus. 
http://www.cdc.gov/vaccines/pubs/pinkbook/downloads/teta¬ 
nus.pdf 


GANGRENA GAS0SA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Contaminacao de um ferimento por solo ou fezes. 

► Edema volumoso, descoloracao da pele, formacao de bo- 
Ihas e dor na area do traumatismo. 

► Exsudato serossanguineo na ferida. 

► Crepitacao do tecido subcutaneo. 

► Rapida progressao de sinais e sintomas. 

► Clostrideos cultivados ou vistos em esfregacos corados. 


Consideracoes gerais 

A gangrena gasosa (mionecrose por clostrideos) e uma infecqao 
necrosante subsequente a trauma ou cirurgia e e causada por 
varios bacilos anaerobios, gram-positivos, formadores de espo- 
ros, do genero Clostridium. Os esporos sao encontrados no solo, 
nas fezes e nas secreqoes vaginais. No tecido desvitalizado, os 
esporos germinam em bacilos vegetativos que proliferam e pro- 
duzem toxinas, causando trombose, hemolise e necrose tecidual. 
C. perfringens, a especie que causa 80% dos casos de gangrena 
gasosa, produz pelo menos oito dessas toxinas. As areas envol- 
vidas com maior frequencia sao as extremidades, o abdome e o 
litero. O Clostridium septicum tambem pode causar mionecrose 
e leva a septicemia em pacientes com neutropenia. Infecqoes nao 
clostridicas com formaqao de gas podem simular infecqoes por 
clostrideos, sendo mais comuns. A neutropenia e um fator de 
risco para esta infecqao grave. 
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► Prevencao 

A gangrena gasosa pode ser prevenida pela limpeza adequada e 
o desbridamento de todos os ferimentos. E essencial que corpos 
estranhos e tecido morto sejam removidos. Uma ferida limpa 
nao propicia um ambiente anaerobio conveniente para o cresci- 
mento de especies de clostrideos. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

A instalat^ao da gangrena gasosa geralmente e subita, com fre- 
quencia um dia depois do trauma ou cirurgia (media, 3-4 dias), 
mas pode ser retardada em ate 20 dias. A pele em volta da ferida 
torna-se descorada, com bolhas hemorragicas, exsudato seros- 
sanguineo e crepitaqao dos tecidos subcutaneos. Dor e edema 
geralmente sao intensos. A doenqa sistemica aparece cedo e pro¬ 
gride rapidamente para hemolise intravascular, ictericia, choque, 
delirio toxico e insuficiencia renal. 

B. Achados laboratoriais 

O isolamento do microrganismo requer cultura anaerobia. Es- 
fregaqos corados pelo Gram podem demonstrar muitos bastone- 
tes gram-positivos e poucas celulas inflamatorias. 

C. Estudos de imagem 

As radiografias podem demonstrar gas nos tecidos, mas este e 
um achado tardio e tambem e visto em infecqoes por outros mi- 
crorganismos formadores de gas, ou pode ser devido ao ar intro- 
duzido nos tecidos durante o trauma ou a cirurgia. 

D. Achados operatorios 

A visualizaqao direta do musculo na cirurgia pode ser necessaria 
para diagnosticar gangrena gasosa. No inicio, o musculo e palido 
e edemaciado e nao se contrai normalmente; mais tarde, o mus¬ 
culo pode ser francamente gangrenoso. 

Diagnostico diferencial 

Gangrena e celulite causadas por outros microrganismos e celu- 
lite por clostrideos (nao mionecrose) devem ser diferenciadas. A 
fasciite necrosante pode se assemelhar a gangrena gasosa. 

► Tratamento 

A. Medidas especi'ficas 

A penicilina G (300.000-400.000 U/kg/dia por via intravenosa 
em seis doses fracionadas) deve ser administrada, geralmente em 
combinaqao com clindamicina ou metronidazol. Clindamicina, 
metronidazol, meropenem e imipenem-cilastatina sao alternati- 
vas para os pacientes alergicos a penicilina. Alguns especialistas 
recomendam uma combinaqao de penicilina e clindamicina. 

B. Medidas cirurgicas 

A cirurgia deve ser pronta e extensa, com remoqao de todo o 
tecido necrotico. 


C. Oxigenio hiperbarico 

A terapia com oxigenio hiperbarico tem sido demonstrada como 
efetiva, mas nao representa um substituto para a cirurgia. Um 
paciente pode ser exposto a 2-3 atm em oxigenio puro por perio- 
dos de 1-2 h, por tantas sessoes quanto a necessarias ate que a 
remissao clinica ocorra. 

Prognostico 

A mionecrose clostridica e fatal se nao for tratada. Com diag¬ 
nostico precoce, antibioticos e cirurgia, a taxa de letalidade e de 
20-60%. Envolvimento da parede abdominal, leucopenia, he¬ 
molise intravascular, insuficiencia renal e choque sao sinais de 
prognostico sombrio. 

Langham M, Arnold L: Clostridial myonecrosis in an adolescent 
male. Pediatrics 2005;116:e737 [PMID: 16199671], 

Smith-Slatas CL et al.: Clostridium septicum infections in chil¬ 
dren: A case report and review of the literature. Pediatrics 2006; 
117:e796 [PMID: 16567392], 

DIFTERIA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Pseudomembrana cinzenta, aderente, mais frequente na 
faringe, mas tambem na nasofaringe ou traqueia. 

► Dor de garganta, rinorreia serossanguinea, rouquidao e 
febre em uma crianca nao imunizada. 

► Neurite periferica ou miocardite. 

► Cultura positiva. 

► 0 tratamento nao deve ser retardado pendente de resulta- 
dos de cultura. 


Consideracoes gerais 

A difteria e uma infecqao aguda do trato respiratorio superior 
ou pele, causada por Corynebacterium diphtheriae produtor de 
toxina. A difteria e rara nos EUA; cinco casos foram relatados 
desde 2000, e somente 48 casos de 1980 a 1997. Entretanto, nu- 
meros significantes de adultos idosos e crianqas nao imunizadas 
estao suscetiveis a infecqao. A difteria ainda ocorre em epide- 
mias, em paises onde a imunizaqao nao e universal. Viajantes a 
tais areas podem adquirir a doenqa. 

As corinebacterias sao bacilos gram-positivos em forma de 
bastoes, com um aspecto de contas na coloraqao de Gram. A 
capacidade de produzir exotoxina e conferida por um bacte- 
riofago e nao esta presente em todas as cepas de C. diphtheriae. 
Em comunidades imunizadas, a infecqao provavelmente ocorre 
por meio da disseminaqao do fago entre portadores de bacterias 
suscetiveis, em vez de propagat^ao das proprias bacterias con- 
tendo fagos. A toxina difterica mata celulas suscetiveis por inibi- 
qao irreversivel da sintese de proteina. 
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A toxina e absorvida para dentro das membranas mucosas 
e causa destrui<;ao de epitelio e uma resposta inflamatoria su¬ 
perficial. O epitelio necrotico torna-se embebido em exsudato 
de fibrina e leucocitos e eritrocitos, formando uma pseudo- 
membrana acinzentada sobre as tonsilas, a faringe, ou a laringe. 
Qualquer tentativa de remover a membrana expoe e rompe ca- 
pilares, resultando em sangramento. Os bacilos diftericos dentro 
da membrana continuam a produzir toxina, que e absorvida e 
pode resultar em lesao toxica de musculo cardiaco, figado, rins 
e suprarrenais, as vezes acompanhada de hemorragia. A toxina 
tambem produz neurite, provocando paralisia do palato mole, 
musculos oculares ou de extremidades. A morte pode aconte- 
cer em consequencia de obstruqao respiratoria ou de toxemia 
e colapso circulatorio. O paciente pode sucumbir depois de um 
tempo um tanto mais longo, como um resultado de dano car¬ 
diaco. O periodo de incuba^ao e de 2-7 dias. 

Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

1. oifteria faringiana — As manifestaqoes iniciais da farin- 
gite difterica sao dor de garganta leve, febre e mal-estar geral 
moderados, seguidos de modo bastante rapido por prostraqao e 
colapso circulatorio. O pulso e mais rapido do que a febre pare- 
ceria justificar. Forma-se uma membrana faringiana, que pode se 
estender para a nasofaringe ou a traqueia, produzindo obstruqao 
respiratoria. A membrana e tenaz e cinzenta e e circundada por 
uma zona estreita de eritema e uma zona mais larga de edema. 
Os ganglios linfaticos cervicais tornam-se tumefeitos, e o in- 
chaqo esta associado a edema endurecido do pesco^o (chamado 
de pescoqo taurino). A difteria laringiana apresenta-se com es- 
tridor, que pode progredir para obstruqao da via respiratoria. 

2. Outras formas — A difteria cutanea, vaginal e de ferimento 
compreende cerca de um terqo dos casos e e caracterizada por 
lesoes ulcerativas com formaqao de membrana. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico e clinico. Os esfregaqos diretos nao sao confiaveis. 
O material e obtido do nariz, garganta, ou lesoes de pele, se pre- 
sentes, para cultura, mas sao necessarios meios de cultura espe- 
cializados. Entre 16 e 48 h sao requeridas antes da identificaijao 
do microrganismo. Realiza-se entao um teste de toxigenicidade. 
As culturas podem ser negativas em individuos que receberam 
antibioticos. O leucograma geralmente e normal, mas anemia 
hemolitica e trombocitopenia sao frequentes. 

Diagnostico diferencial 

A difteria faringiana assemelha-se a faringite secundaria a es- 
treptococos |3-hemoliticos, virus Epstein-Barr, ou outros pato- 
genos respiratorios virais. Um corpo estranho nasal ou sinusite 
purulenta podem simular a difteria nasal. Outras causas de obs- 
truqao da laringe incluem a epiglotite e o crupe viral. A sindrome 
de Guillain-Barre, a poliomielite ou intoxicaqoes agudas podem 
simular a neuropatia da difteria. 


Complicacoes 

A. Miocardite 

A miocardite difterica caracteriza-se por um pulso rapido e fino; 
bulhas cardiacas indistintas, alteraqoes de onda ST-T, anorma- 
lidades de conduqao, disritmias ou insuficiencia cardiaca; he- 
patomegalia e retenqao hidrica. A disfun^o miocardica pode 
ocorrer de 2-40 dias depois do inicio da faringite. 

B. Polineurite 

A neurite dos nervos do palato e faringe ocorre durante a pri- 
meira ou segunda semana. Sao observadas fala anasalada e 
regurgitaqao de alimentos pelo nariz. Diplopia e estrabismo 
ocorrem durante a terceira semana, ou mais tarde. A neurite 
tambem pode envolver nervos perifericos suprindo os musculos 
intercostais, o diafragma e outros grupos musculares. Paresia ge- 
neralizada geralmente aparece na quarta semana. 

C. Broncopneumonia 

Pneumonia secundaria e comum nos casos fatais. 

Prevencao 

A. Imunizacao 

A imunizaqao com toxoide difterico combinado com toxoide te- 
tanico e vacina contra pertussis (DTPa) deve ser usada rotineira- 
mente em lactentes e crianqas maiores (ver Capitulo 9). 

B. Cuidados com os suscetfveis expostos 

As crianqas expostas a difteria devem ser examinadas, devendo 
ser obtidas culturas de nariz e garganta. Se forem encontrados 
sinais e sintomas iniciais de difteria, um tratamento antibiotico 
deve ser instituido. Os individuos assintomaticos imunizados 
devem receber toxoide difterico, se uma dose de reforqo nao 
foi recebida dentro dos ultimos cinco anos. Contatos proximos 
nao imunizados devem receber ou eritromicina por via oral 
(40 mg/kg/dia em quatro doses fracionadas), ou penicilina G 
benzatina por via intramuscular (25.000 U/kg), imunizaqao ativa 
com toxoide difterico e observaqao diaria. 

Tratamento 

A. Medidas espedficas 

1. Antitoxina — Para ser efetivo, o soro antidifterico deve ser 
administrado dentro de 48 horas (ver Capitulo 9). 

2. Antibioticos — A penicilina G (150.000 U/kg/dia por via in- 
travenosa) deve ser dada por 10 dias. Para os pacientes alergicos 
a penicilina, eritromicina (40 mg/kg/dia) e administrada por via 
oral por 10 dias. 

B. Medidas gerais 

Repouso no leito em hospital por 10-14 dias geralmente e ne- 
cessario. Todos os pacientes devem ser isolados estritamente por 
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1-7 dias ate que as secrec/oes respiratorias sejam nao contagio- 
sas. O isolamento pode ser interrompido quando duas cultu- 
ras sucessivas de nariz e garganta, em intervalos de 24 h, sejam 
negativas. Essas culturas nao devem ser colhidas ate que pelo 
menos 24 h tenham decorrido desde a suspensao do tratamento 
antibiotico. 

C. Tratamento de portadores 

Todos os portadores devem receber tratamento. Eritromicina 
(40 mg/kg/dia via oral em tres ou quatro doses fracionadas), pe- 
nicilina V potassica (50 mg/kg/dia por 10 dias), ou penicilina G 
benzatina (600.000-1.200.000 unidades por via intramuscular) 
devem ser administradas. Todos os portadores devem ficar em 
quarentena. Antes de serliberados, os portadores devem ter duas 
culturas negativas, tanto do nariz como da garganta, colhidas 
com intervalo de 24 h e pelo menos 24 h depois do fim da anti- 
bioticoterapia. 

Prognostic 

A letalidade varia de 3-25% e e particularmente alta na presenqa 
de miocardite precoce. A neurite e reversivel; ela so e fatal se 
uma via respiratoria intacta e respiraqao adequada nao puderem 
ser mantidas. Lesao cardiaca permanente pela miocardite ocorre 
raramente. 

Halasa NB et al.: Poor immune responses to a birth dose of di¬ 
phtheria, tetanus, and acellular pertussis vaccine. J Pediatr 
2008;153(3):327 [PMID: 18534242], 

Sing A, Heesemann J: Imported cutaneous diphtheria, Germany, 
1997-2003. Emerg Infect Dis 2005;11:343 [PMID: 15759338], 
Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Diphtheria. 
http://www.cdc.gov/ncidod/dbmd/diseaseinfo/diphtheria_t.htm 


INFECCOES POR ENTEROBACTERIAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Diarreia por varios mecanismos diferentes devido a E. coli. 

► Colite hemorragica e sindrome hemolitico-uremica. 

► Sepse ou meningite neonatal. 

► Infeccao do trato urinario. 

► Infeccoes oportunistas. 

► Diagnostic) confirmado por cultura. 


Consideracoes gerais 

As enterobacterias sao uma familia de bacilos gram-negativos que 
fazem parte da flora normal do trato gastrintestinal e tambem 
sao encontradas na agua e no solo. Elas causam gastrenterite, in- 
fec^oes do trato urinario, sepse e meningite neonatal e infecqoes 
oportunistas. E. coli e o microrganismo desta familia que mais 


comumente causa infeccoes em crianqas, mas Klebsiella, Morga- 
nella, Enterobacter, Serratia, Proteus e outros generos tambem sao 
importantes, particularmente no hospedeiro comprometido. Shi¬ 
gella e Salmonella sao discutidas em set/oes separadas. 

As cepas de E. coli capazes de causar diarreia foram designa- 
das originalmente como E. coli enteropatogenica (EPEC) e foram 
reconhecidas por sorotipo. Sabe-se agora que E. coli pode causar 
diarreia por varios mecanismos distintos. As cepas classicas de 
EPEC causam uma lesao histologica caracteristica no intestino 
delgado, chamada de aderencia e apagamento. A E. coli entero- 
toxigenica (ETEC) provoca uma diarreia secretoria, aquosa. A 
ETEC adere a enterocitos e secreta uma ou mais enterotoxinas 
codificadas em plasmideos. Uma destas, a toxina termolabil, as- 
semelha-se a toxina do colera em estrutura, funqao e mecanismo 
de aqao. A E. coli enteroinvasiva (EIEC) e muito semelhante a 
Shigella em seus mecanismos patogenicos. A E. coli entero-he- 
morragica (EHEC) causa colite hemorragica e sindrome hemo¬ 
litico-uremica. O sorotipo mais comum de EHEC e 0157:H7, 
embora varios outros sorotipos causem a mesma sindrome. Estas 
cepas elaboram uma de varias citotoxinas, proximamente rela- 
cionadas com a toxina Shiga produzida por Shigella dysenteriae. 
Surtos de sindrome hemolitico-uremica associados a EHEC tem 
acontecido apos o consumo de carne moida inadequadamente 
cozida. £ necessario o aquecimento criterioso ate 68-71°C. Suco 
de fruta nao pasteurizado, varias hortalitpas nao cozidas e agua 
contaminada tambem tem causado infeccoes e epidemias. As 
fontes comuns de EHEC em todos estes alimentos e agua sao as 
fezes de gado. Disseminacpao de pessoa a pessoa, inclusive propa- 
gaqao em creches pela via fecal-oral, tem sido relatada. 

A E. coli que se agrega sobre a superficie de celulas hep em cul¬ 
tura de tecidos e chamada de E. coli enteroagregativa (EAggEC). 
A EAggEC causa diarreia por um mecanismo distinto, porem des- 
conhecido. 

Oitenta por cento das cepas de E. coli causando meningite 
neonatal possuem um polissacarideo capsular especifico (an- 
tigeno Kl), o qual, sozinho ou em associaqao com antigenos 
somaticos especificos, confere a virulencia. Aproximadamente 
90% das infecqoes do trato urinario em crianqas sao causadas 
por E. coli. A E. coli adere-se ao epitelio urinario por fimbrias 
P, que estao presentes em mais de 90% das E. coli que causam 
pielonefrite. Outras estruturas da superficie celular bacteriana, 
como antigenos O e K, e fatores do hospedeiro tambem sao im¬ 
portantes na patogenese de infecqoes do trato urinario. 

Klebsiella, Enterobacter, Serratia e Morganella sao encontra¬ 
das normalmente no trato gastrintestinal, no solo e na agua. A 
Klebsiella pode causar uma broncopneumonia com forma^ao 
de cavernas. Klebsiella, Enterobacter e Serratia frequentemente 
sao oportunistas, adquiridas em hospitals, associadas ao uso de 
antibioticos, estados debilitados e condiqoes respiratorias croni- 
cas. Elas causam, com frequencia, infeccao do trato urinario ou 
sepse. Em muitos berqarios de recem-nascidos, surtos hospitala- 
res causados por especies de Klebsiella ou Enterobacter resisten- 
tes a antimicrobianos representam um problema importante. 

Muitas destas infeccoes sao dificeis de tratar, em razao da 
resistencia a antibioticos. Antibiogramas sao necessarios. Cefa- 
losporinas de terceira gera^ao por via parenteral geralmente sao 
mais ativas que a ampicilina, mas pode ocorrer resistencia de¬ 
vido ao alto nivel de produqao de cefalosporinase cromossomica. 
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Cepas de Enterobacter e Serratia largamente resistentes a cefalos- 
porinas tambem causam infeccpoes em recem-nascidos e criaru;as 
em interna^ao. Os antibioticos aminoglicosideos geralmente sao 
efetivos, mas requerem monitora^ao de niveis sericos para ga- 
rantir niveis terapeuticos e nao toxicos. 

Achados di'nicos 
A. Sinais e sintomas 

1. Gastrenterite por E. coli — E. coli pode causar diarreia de 
tipos e gravidade variados. A ETEC geralmente produz doen 9 a 
leve, autolimitada, sem febre significante nem toxicidade siste- 
mica, frequentemente conhecida como diarreia do viajante. En- 
tretanto, a diarreia pode ser grave em recem-nascidos e lactentes 
e, ocasionalmente, uma criancpa maior ou um adulto tera uma 
sindrome semelhante ao colera. As cepas de EIEC causam uma 
enfermidade semelhante a shiguelose, caracterizada por febre, 
sintomas sistemicos, sangue e muco nas fezes e leucocitose, mas 
sao incomuns nos EUA, atualmente. As cepas de EHEC provo- 
cam colite hemorragica. A diarreia inicialmente e aquosa, e a 
febre em geral esta ausente. Ocorrem dor abdominal e colicas; a 
diarreia progride para fezes com raias de sangue, ou grosseira- 
mente sanguinolentas. A sindrome hemolitico-uremica ocorre 
dentro de poucos dias de diarreia em 2-5% das crian^as e e ca¬ 
racterizada por anemia hemolitica microangiopatica, tromboci- 
topenia e insuficiencia renal (ver Capitulo 22). 

2. Sepse neonatal — Os achados incluem ictericia, hepatoes- 
plenomegalia, febre, labilidade termica, crises apneicas, irritabi- 
lidade e dificuldade de alimentaijao. Dificuldade respiratoria se 
desenvolve quando ocorre pneumonia; ela pode parecer indis- 
tinguivel da sindrome da distri^ao respiratoria em neonatos pre¬ 
matures. Em 25-40% dos casos, meningite esta associada a sepse. 
Outros focos metastaticos de infec 9 ao podem estar presentes, 
inclusive pneumonia e pielonefrite. A sepse pode levar a acidose 
metabolica grave, ao choque, ao CDIV e a morte. 

3. Meningite neonatal — Os achados incluem febre alta, fon- 
tanelas cheias, vomitos, coma, convulsoes, paresias ou paralisias, 
reflexo de Moro fraco ou ausente, opistotono e, ocasionalmente, 
hipertonia ou hipotonia. Na maioria dos casos, a sepse coexiste 
ou precede a meningite. Assim, sinais de sepse frequentemente 
acompanham os de meningite. O LCS geralmente mostra uma 
contagem de celulas acima de 1.000/|iL, com maioria de neu- 
trofilos polimorfonucleares, e bacterias a colora 9 ao de Gram. A 
concentra 9 ao de glicose no LCS e baixa (geralmente menos da 
metade da glicemia), e a proteina esta elevada acima dos niveis 
normalmente observados em lactentes recem-nascidos e prema¬ 
tures (> 150 mg/dL). 

4. Infeccao aguda do trato urinario — Os sintomas incluem 
disuria, aumento da frequencia urinaria e febre, nas crian 9 as 
maiores. Sintomas inespecificos, como anorexia, vomitos, irrita- 
bilidade, retardo do crescimento e febre inexplicavel, sao vistos 
em crian 9 as com idade inferior a 2 anos. Lactentes pequenos 
podem apresentar ictericia. Em torno de 1% das meninas em 
idade escolar e 0,05% dos meninos tem bacteriuria assintoma- 
tica. A triagem para e o tratamento da bacteriuria assintomatica 
nao sao recomendados. 


B. Achados laboratoriais 

Visto que E. coli e um componente da flora normal nas fezes, 
uma simples coprocultura positiva nao comprova que E. coli seja 
o agente causal da doempa. Sorotipagem, testes para produ 9 ao de 
enterotoxina ou capacidade invasiva e testes para fimbrias P sao 
realizados em laboratories de pesquisa. O agar MacConkey com 
sorbitol substituindo a lactose (agar SMAC) e util para triagem 
de fezes para EHEC. Sorotipagem e teste para enterotoxina estao 
disponiveis em muitos departamentos de saude estaduais e em 
laboratories comerciais. As hemoculturas sao positivas na sepse 
neonatal. Culturas de LCS e uroculturas tambem devem ser ob- 
tidas. O diagnostico das infec 9 oes do trato urinario e discutido 
no Capitulo 22. 

Diagnostico diferencial 

O quadro clinico da infec 9 ao por EPEC pode se assemelhar ao de 
salmonelose, shiguelose ou gastrenterite viral. Sepse neonatal e 
meningite causadas por E. coli somente podem ser diferenciadas 
de outras causas de infec 9 ao neonatal por hemocultura e cultura 
de LCS. 

Tratamento 

A. Medidas especificas 

1. Gastrenterite por E. coli — A gastrenterite por EPEC ra- 
ramente requer tratamento antimicrobiano. Terapia hidre- 
letrolitica, preferivelmente por via oral, pode ser necessaria 
para evitar a desidrata 9 ao. O subsalicilato de bismuto reduz o 
volume fecal em cerca de um ter 90 em lactentes com diarreia 
aquosa, provavelmente inclusive por ETEC. Em surtos de ber 9 a- 
rios, a gastrenterite por E. coli tem sido tratada com neomicina 
(100 mg/kg/dia por via oral, em tres doses divididas, por 
cinco dias). A eficacia clinica nao esta estabelecida. A diarreia do 
viajante pode ser tratada com SMX-TMP, em crian 9 as, e com flu- 
oroquinolonas, em adultos, embora a resistencia a estes farma- 
cos esteja aumentando. Azitromicina e uma alternativa. Nao esta 
comprovado que o risco de sindrome hemolitico-uremica seja 
aumentado pela terapia antimicrobiana, mas a maioria dos espe- 
cialistas recomenda nenhum tratamento dos casos suspeitos. 

2. Sepse, pneumonia ou pielonefrite por E. coli — Os far- 
macos de escolha sao ampicilina (150-200 mg/kg/dia, por via 
intravenosa ou intramuscular em doses fracionadas a cada 
4-6 h), cefotaxima (150-200 mg/kg/dia, por via intravenosa ou 
intramuscular em doses fracionadas a cada 6-8 h), ceftriaxona 
(50-100 mg/kg/dia por via intramuscular em dose unica, ou em 
duas doses fracionadas) e gentamicina (5,0-7,5 mg/kg/dia, por 
via intramuscular ou intravenosa, em doses divididas a cada 
8 h). O tratamento e continuado por 10-14 dias. Amicacina ou 
tobramicina pode ser usada, em vez da gentamicina, se a cepa for 
sensivel. Frequentemente, as cefalosporinas de terceira gera 9 ao 
representam uma alternativa atraente como tratamento com um 
so farmaco e nao requerem monitoramento para toxicidade. 

3. Meningite por E. coli — Cefalosporinas de terceira gera- 
9 ao, como cefotaxima (200 mg/kg/dia via intravenosa em qua- 
tro doses fracionadas), sao administradas por um minimo de 
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tres semanas. Ampicilina (200-300 mg/kg/dia por via intravenosa 
em quatro a seis doses fracionadas) e gentamicina (5,0-7,5 mg/ 
kg/dia por via intramuscular ou intravenosa em tres doses fra¬ 
cionadas) tambem sao efetivas. O tratamento com aminoglico- 
sideos intratecais e intraventriculares nao melhora o resultado. 
Niveis sericos precisam ser monitorados. 

4. Infeccao aguda do trato urinario — (ver Capitulo 22.) 

Prognostico 

Morte devido a gastrenterite levando a desidrata^ao pode ser 
prevenida por terapia hidreletrolitica precoce. Sepse neonatal 
com meningite ainda e associada a uma taxa de letalidade de 
mais de 50%. A maioria das crian<;as com infec^oes do trato uri¬ 
nario recorrentes reage bem, se nao tiver defeitos anatomicos 
subjacentes. A taxa de letalidade em infec^oes oportunistas ge- 
ralmente depende da gravidade da infeccao e da condi<;ao pre- 
disponente. 
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INFECCOES POR PSEUDOMONAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Infeccao oportunista. 

► Confirmada por culturas. 


Consideracoes gerais 

A Pseudomonas aeruginosa e um bacilo gram-negativo aerobio 
com necessidades metabolicas versateis. O microrganismo pode 


crescer em agua destilada e em desinfetantes comumente usa- 
dos, complicando o controle da infeccao em instalacpoes medi- 
cas. P. aeruginosa tanto e invasiva e destruidora para os tecidos 
como tambem e toxigenica em furnpao das exotoxinas secreta- 
das, sendo todos esses fatores que contribuem para a virulencia. 
Outros generos previamente classificados como Pseudomonas 
frequentemente causam infec^oes hospitalares e infecqoes em 
crian^as imunocomprometidas. Stenotrophomonas maltophilia 
(anteriormente Pseudomonas maltophilia) e Burkholderia cepacia 
(anteriormente Pseudomonas cepacia) sao os mais frequentes. 

P. aeruginosa e uma causa importante de infeccao em crian- 
qas com fibrose cistica, doenqa neoplasica, neutropenia, ou quei- 
maduras extensas, e naquelas recebendo antibioticoterapia. Sao 
vistas infec^oes dos tratos urinario e respiratorio, orelhas, mas- 
toides, seios paranasais, olhos, pele, meninges e ossos. A pneu¬ 
monia por Pseudomonas e uma infeccao hospitalar comum em 
pacientes recebendo ventilaqao assistida. 

A sepse por P. aeruginosa pode ser acompanhada por lesoes 
perifericas caracteristicas denominadas ectima gangrenoso. O ec- 
tima gangrenoso tambem pode ocorrer por invasao direta atraves 
da pele intacta na virilha, na axila ou em outras dobras da pele. 
P. aeruginosa e uma causa incomum de sepse em lactentes previa¬ 
mente sadios e pode ser o sinal inicial de problemas clinicos subja¬ 
centes. A osteomielite por P. aeruginosa frequentemente complica 
ferimentos por punqao dos pes. Esta bacteria e uma causa frequente 
de otite externa maligna e de otite media supurativa cronica. Sur- 
tos de erupqao cutanea vesiculopustulosa tem sido associados a 
banheiras de hidromassagem e banheiras termicas. 

A P. aeruginosa infecta a arvore traqueobronquica de quase 
todos os pacientes com fibrose cistica. Exopolissacarideo mu- 
coide, uma capsula exuberante, e superproduzido caracteristi- 
camente por isolados de pacientes com fibrose cistica. Embora 
raramente ocorra bacteriemia, os pacientes com fibrose cistica 
sucumbem terminalmente a infecqao pulmonar cronica por 
P. aeruginosa. A infecqao causada por B. cepacia tem causado 
uma doenqa pulmonar rapidamente progressiva e pode se pro- 
pagar por contato proximo. 

A osteomielite do calcaneo ou de outros ossos do pe ocorre 
apos ferimentos por puncpao, como pisar em um prego, e e devida 
comumente a P. aeruginosa. 

Achados clinicos 

Os achados clinicos dependem do sitio da infeccao e da doenqa 
subjacente do paciente. Sepse por estes microrganismos se as- 
semelha a sepse por outros microrganismos negativos, embora 
a presen^a de ectima gangrenoso sugira o diagnostico. O diag¬ 
nostic e feito por cultura. A infecqao por Pseudomonas deve ser 
suspeitada em neonatos e pacientes neutropenicos com sepse 
clinica. Uma pneumonia necrosante grave ocorre em pacientes 
usando respiradores. 

Os pacientes com fibrose cistica tem uma bronquite persis- 
tente que progride para bronquiectasia e, terminalmente, para 
insuficiencia respiratoria. Durante as exacerbaqoes da doencpa, 
aumentam a tosse e a produ^ao de esputo, com febre baixa, mal- 
estar geral e energia diminuida. 

Otorreia purulenta sem febre, em pacientes com otite media su¬ 
purativa cronica, nao e distinguivel daquela devida a outras causas. 
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Prevencao 

A. Infeccoes em pacientes debilitados 

A colonizaqao por P. aeruginosa de queimaduras extensas de 
segundo e terceiro grau podem levar a septicemia fatal. Desbri- 
damento agressivo e tratamento topico com soluqao de nitrato 
de prata a 0,5%, mafenide creme a 10% ou sulfadiazina de prata 
inibirao grandemente a contaminaqao de queimaduras com 
P. aeruginosa, (ver Capitulo 11 para uma discussao de infecqoes 
de queimaduras e sua prevenqao). 

B. Infeccoes hospitalares 

Aeradores de torneiras, dispensadores de sabao comunitarios, 
desinfetantes, equipamentos de terapia inalatoria limpos ina- 
dequadamente, incubadoras infantis e muitas outras fontes que 
geralmente estao associadas a condiqoes molhadas ou umidas 
tem sido associados a epidemias de Pseudomonas. Transmis- 
sao de lactente a lactente por pessoal de berqario portador de 
Pseudomonas nas maos e frequente em unidades neonatais. A 
manutenqao cuidadosa de equipamentos e a fiscalizaqao de pro- 
cedimentos de controle de infecqao sao essenciais para minimi- 
zar a transmissao nosocomial. 

C. Pacientes com fibrose cistica 

Infecqao cronica do trato respiratorio inferior ocorre em quase 
todos os pacientes com fibrose cistica. O microrganismo infec- 
tante raramente e eliminado do trato respiratorio, e a lesao dos 
pulmoes resultante finalmente leva a insuficiencia pulmonar. 
O tratamento visa ao controle dos sinais e sintomas da infecqao. 

Tratamento 

P. aeruginosa e inerentemente resistente a muitos antimicrobia- 
nos e pode desenvolver resistencia durante o tratamento. As taxas 
de letalidade em pacientes hospitalizados excedem 50%, devido 
tanto a gravidade das enfermidades subjacentes nos pacientes 
predispostos a infecqao por Pseudomonas quanto as limitaqoes 
da terapia. Os antibioticos efetivos contra Pseudomonas incluem 
aminoglicosideos, ureidopenicilinas (ticarcilina e piperacilina), 
um inibidor de p-lactamase com uma ureidopenicilina (ticar- 
cilina-clavulanato e piperacilina-tazobactam), cefalosporinas de 
espectro expandido (ceftazidima e cefepima), imipenem, mero- 
penem e ciprofloxacina. A colistina tem sido usada em algumas 
crianqas com resistencia a multiplos farmacos. Os padroes de 
sensibilidade aos antimicrobianos variam de area para area, e a 
resistencia tende a aparecer quando novos farmacos se tornam 
populares. O tratamento de infecqoes e guiado melhor pela res- 
posta clinica e testes de sensibilidade. 

Gentamicina ou tobramicina (5,0-7,5 mg/kg/dia, adminis- 
trados por via intramuscular ou intravenosa em tres doses di- 
vididas), ou amicacina (15-22 mg/kg/dia, em duas ou tres doses 
fracionadas) em combinaqao com ticarcilina (200-300 mg/kg/dia, 
por via intravenosa em quatro a seis doses divididas) ou com 
outro antibiotico p-lactamico anti-pseudomonas sao reco- 
mendados para tratamento de infecqoes serias por Pseudomo¬ 
nas. A ceftazidima (150-200 mg/kg/dia, dada em quatro doses 


fracionadas), ou a cefepima (150 mg/kg/dia em tres doses dividi¬ 
das) tem excelente atividade contra P. aeruginosa. O tratamento 
deve ser mantido por 10-14 dias. Tratamento com dois farmacos 
ativos e recomendado para todas as infecqoes serias. 

A osteomielite por Pseudomonas devido a ferimento de pun- 
qao requer desbridamento cirurgico minucioso e terapia antimi- 
crobiana por duas semanas. A foliculite por Pseudomonas nao 
precisa de antibioticoterapia. 

A ciprofloxacina oral ou intravenosa tambem e efetiva contra 
P. aeruginosa sensivel, mas nao e aprovada pelo FDA para uso em 
crianqas, exceto em casos de infecqao do trato urinario. Nao obs¬ 
tante, em algumas circunstancias de resistencia a antimicrobia¬ 
nos, ou quando os beneficios claramente superam os pequenos 
riscos, a ciprofloxacina pode ser usada. 

A otite media supurativa cronica responde a ceftazidima 
intravenosa (150-200 mg/kg/dia em tres ou quatro doses fra¬ 
cionadas) dada ate que a otorreia tenha cessado por tres dias. 
Ceftazidima aplicada duas vezes/dia com desbridamento e lim- 
peza da orelha, em ambulatorio, tambem tem sido bem-sucedida. 
A “orelha do nadador” (otite externa) pode ser causada por P. 
aeruginosa e responde bem a agentes secantes topicos (mistura 
de alcool e vinagre) e limpeza. 

Prognostics 

Como os pacientes debilitados sao os mais frequentemente afeta- 
dos, a taxa de letalidade e alta. Estas infeccoes podem ter um curso 
protraido, e a erradica<;ao dos microrganismos pode ser dificil. 
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GASTRENTERITE POR SALMONELLA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Nausea, vomitos, cefaleia, meningismo. 

► Febre, diarreia, dor abdominal. 

► Cultura do microrganismo nas fezes, no sangue ou em ou- 
tros especimes. 
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Consideracoes gerais 

As salmonelas sao bastonetes gram-negativos que causam, fre- 
quentemente, gastrenterite veiculada por alimentos e, as vezes, 
infecqao de ossos, meninges e outros focos por bacteriemia. 
Aproximadamente 2.400 sorotipos de Salmonella enterica sao 
reconhecidos. Salmonella typhimurium e o sorotipo isolado mais 
frequentemente na maioria das partes do mundo. Uma estima- 
tiva de quatro milhoes de casos de salmonelose ocorre anual- 
mente nos EUA, mas apenas 48.000 foram notificados em 2007. 

As salmonelas sao capazes de penetrar a camada de mucina 
do intestino delgado e de se prender a celulas epiteliais e se multi- 
plicar na submucosa. A infecqao resulta em febre, vomitos e diar- 
reia aquosa; a diarreia, ocasionalmente, inclui muco e neutrofilos 
polimorfonucleares nas fezes. Embora o intestino delgado seja 
geralmente considerado como o principal sitio da infecqao, co- 
lite tambem ocorre. A S. typhimurium frequentemente envolve o 
intestino grosso. 

As infecqoes por Salmonella na infancia ocorrem duas formas 
principals: (1) gastrenterite (inclusive intoxicaqao alimentar), 
que pode ser complicada por sepse e complicates supurativas 
focais; e (2) febre enterica (febre tifoide e paratifoide) (ver seqao 
sobre Febre Tifoide e Febre Paratifoide). Embora a incidencia 
de febre tifoide tenha diminuido nos EUA, a incidencia de gas¬ 
trenterite por Salmonella tem aumentado muito nos ultimos 
15-20 anos. As taxas de ataque mais altas ocorrem em crianqas 
mais jovens que a idade de 6 anos, com um pico no grupo etario 
de 6 meses a 2 anos. 

As salmonelas estao disseminadas na natureza, infectando 
animais domesticos e selvagens. Aves e repteis tem uma taxa de 
portadores particularmente alta. A transmissao resulta primaria- 
mente da ingestao de alimento contaminado. A transmissao de 
ser humano a ser humano ocorre pela via fecal-oral por meio de 
alimentos, agua e fomites contaminados. Numerosos alimentos, 
inclusive carnes, leite, queijo, sorvete, chocolate, ovo em po con¬ 
taminado, e preparados de ovo integral congelados, usados para 
fazer sorvete, pudim e maionese, estao associados a surtos. Ovos 
com cascas contaminadas, que sao consumidos crus ou mal-co- 
zidos, tem sido incriminados em surtos e casos esporadicos. O 
contato com animais tambem pode ser uma fonte de salmonela. 

Visto que as salmonelas sao suscetiveis a acidez gastrica, os 
idosos, lactentes e pacientes que tomam antiacidos ou farmacos 
bloqueadores de H 2 estao em risco aumentado para infecqao. A 
maioria dos casos de meningite (80%) e bacteriemia por Salmo¬ 
nella ocorrem em lactentes. Os recem-nascidos podem adqui- 
rir a infecqao de suas maes durante o parto e podem precipitar 
surtos em berqarios. Os neonatos tem um risco especial para o 
desenvolvimento de meningite. 

Estudos epidemiologicos sugerem que acontecem 100 casos 
leves de infecqao por Salmonella para cada caso detectado por 
uma cultura positiva. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Ha uma faixa muito larga de gravidade da infecqao. Os lactentes 
geralmente desenvolvem febre, vomitos e diarreia. As crianqas 
maiores tambem podem se queixar de cefaleia, nausea e dor 


abdominal. As fezes frequentemente sao aquosas, ou podem 
conter muco e, em alguns casos, sangue, sugerindo shigue- 
lose. Torpor e desorientaqao podem estar associados a menin- 
gismo. As convulsoes ocorrem com menor frequencia que na 
shiguelose. Esplenomegalia ocorre ocasionalmente. Nos casos 
habituais, a diarreia e moderada e regride depois de 4-5 dias, mas 
ela pode ser protraida. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico e feito por isolamento do microrganismo das 
fezes, do sangue ou, em alguns casos, da urina, LCS, ou pus de 
uma lesao supurativa. O leucograma geralmente mostra uma 
leucocitose com polimorfonucleares, mas pode exibir leucope- 
nia. Isolados de Salmonella devem ser notificados as autoridades 
de saude publica, para fins epidemiologicos. 

Diagnostico diferencial 

Na intoxicaqao alimentar estafilococica, o periodo de incubaqao 
e mais curto (2-4 h) que na intoxicaqao alimentar por Salmo¬ 
nella (12-24 h). A febre esta ausente, e vomito, em vez de diar¬ 
reia, e o sintoma principal. Na shiguelose, geralmente sao vistos 
muitos leucocitos polimorfonucleares em um esfregaqo corado 
das fezes, e o leucograma tem maior probabilidade de mostrar 
um desvio acentuado para a esquerda, embora alguns casos de 
salmonelose sejam indistinguiveis da shiguelose. E comum que 
a gastrenterite por Campylobacter se assemelhe clinicamente a 
salmonelose. Coproculturas sao necessarias para diferenciar as 
causas de gastrenterite bacteriana. 

Complicacoes 

Ao contrario da maioria dos tipos de diarreia infecciosa, a sal¬ 
monelose e acompanhada, com frequencia, por bacteriemia, 
especialmente em recem-nascidos e lactentes. A septicemia e 
vista com infecqoes extraintestinais, mais comumente com a Sal¬ 
monella choleraesuis, mas tambem com Salmonella enteritidis, 
S. typhimurium e Salmonella paratyphi B e C. O microrganismo 
pode se propagar para qualquer tecido e causar artrite, osteomie- 
lite, colecistite, endocardite, meningite, pericardite, pneumonia, 
ou pielonefrite. Os pacientes com anemia falciforme ou outras 
hemoglobinopatias tem uma predileqao pelo desenvolvimento 
de osteomielite. Desidrataqao grave e choque tem maior proba¬ 
bilidade de ocorrer na shiguelose, mas podem aparecer na gas¬ 
trenterite por Salmonella. 

Prevencao 

As medidas para prevenqao de infecqoes por Salmonella incluem 
cocqao rigorosa de alimentos derivados de fontes contaminadas, 
refrigeraqao adequada, controle de infecqao ente animais domes¬ 
ticos e inspeqao meticulosa de carnes e aves. Ovos frescos crus e 
mal-cozidos devem ser evitados. Manipuladores de alimentos e 
cuidadores de crianqas com salmonelose devem ter tres copro¬ 
culturas negativas antes de retornar ao trabalho. Crianqas assin- 
tomaticas, que hajam se recuperado de infecqao por Salmonella , 
nao precisam de exclusao. 
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Tratamento 

A. Medidas especi'ficas 

Na gastrenterite por Salmonella nao complicada, o tratamento 
com antibiotico nao encurta o curso da doenqa clinica e pode 
prolongar o estado de portador convalescente do microrganismo. 
Colite ou diarreia secretoria por Salmonella pode melhorar com 
antibioticoterapia. 

Devido ao risco maior de sepse e doenqa focal, o tratamento 
antibiotico e recomendado em lactentes com idade inferior a 
3 meses, em crianqas gravemente enfermas, e em crianqas com 
anemia falciforme, hepatopatia, cirurgia gastrintestinal recente, 
cancer, imunidade deprimida, ou doemja cronica renal ou car- 
diaca. Lactentes mais jovens que a idade de 3 meses, com copro- 
culturas positivas ou suspeita de sepse por salmonelose, devem 
ser internados em hospital, avaliados para infecijao focal, inclusive 
com hemoculturas e culturas de LCS, e receber tratamento por 
via intravenosa. Geralmente e recomendada uma cefalosporina 
de terceira geraqao, devido a resistencia frequente a ampicilina e 
SMX-TMP. Pacientes mais velhos desenvolvendo bacteriemia du¬ 
rante o curso de gastrenterite devem receber tratamento parente¬ 
ral inicialmente e deve ser feita uma pesquisa cuidadosa por focos 
adicionais de infecqao. Depois que os sinais e sintomas regridem, 
estes pacientes devem ser tratados com medicaqao oral. O trata¬ 
mento parenteral e oral deve durar um total de 7-10 dias. Trata¬ 
mento mais longo esta indicado para complicaqoes especificas. Se 
os antibiogramas indicarem resistencia a ampicilina, devem ser 
dadas cefalosporinas de terceira gera^ao, ou SMX-TMP. As fluo- 
roquinolonas tambem sao eficazes, mas nao estao aprovadas para 
administra^ao a crianqas. Fluoroquinolonas ou azitromicina sao 
usadas para cepas resistentes a multiplos outros farmacos. 

A terapia empirica da meningite por gram-negativo e com 
meropenem (120 mg/kg/dia) por via intravenosa em tres doses 
divididas, ou cefepima (150 mg/kg/dia) em tres doses fraciona- 
das, com ajuste com base em cultura e antibiograma. 

Frequentemente, a ampicilina (200-300 mg/kg/dia por via 
intravenosa em quatro a seis doses divididas), ou uma cefalos¬ 
porina de terceira geraijao (cefotaxima, ceftriaxona) e usada por 
4-6 semanas para completar a terapia. 

Surtos em enfermarias pediatricas sao dificeis de controlar. La- 
vagem estrita das maos, colocaijao de pacientes e de pessoal em 
coortes e, por ultimo, interdiqao da unidade pode ser necessaria. 

B. Tratamento do estado de portador 

Cerca de metade dos pacientes podem ter coproculturas posi¬ 
tivas apos quatro semanas. Os lactentes tendem a permanecer 
portadores convalescentes por ate um ano. O tratamento antibi¬ 
otico dos portadores nao e efetivo. 

C. Medidas gerais 

Deve-se dar atenqao cuidadosa a manuten^ao do equilibrio hi- 
dreletrolitico, especialmente em lactentes. 

Prognostico 

Na gastrenterite, o prognostico e bom. Na sepse com complica¬ 
tes supurativas locais, o prognostico e mais reservado. A taxa 


de letalidade da meningite por Salmonella e alta em lactentes. Ha 
uma tendencia forte de recaida se o tratamento nao for mantido 
por pelo menos quatro semanas. 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Preliminary 
FoodNet Data on the incidence of infection with pathogens trans¬ 
mitted commonly through food—10 states, 2006.MMWR Morb 
Mortal Wkly Rep 2007;56:336 [PMID: 17431379]. 

Hendriksen RS et al.: Emergence of multidrug-resistant salmonella 
concord infections in Europe and the United States in children 
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28(9):814 [PMID: 19710587]. 

Jain S et al.: Multistate outbreak of Salmonella typhimurium and 
saintpaul infections associated with unpasteurized orange juice— 
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Maki DG: Coming to grips with foodborne infection—peanut but¬ 
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2009;360(10):949 [PMID: 19213675]. 
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coated snack food. Pediatr Infect Dis J 2009;28(12):1 [PMID: 
19779390]. 
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FEBRE TIFOIDE E FEBRE PARATIFOIDE 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Imcio insidioso ou agudo de cefaleia, anorexia, vomitos, 
obstipacao ou diarreia, ileo e febre alta. 

► Meningismo, esplenomegalia e manchas rosadas. 

► Leucopenia; hemocultura, urocultura e culturas de fezes, 
medula ossea positivas. 


Consideracoes gerais 

A febre tifoide e causada pelo bacilo gram-negativo Salmonella 
typhi. As febres paratifoides, que em geral sao mais leves, mas 
podem ser clinicamente indistinguiveis, sao causadas por S. pa¬ 
ratyphi A, Salmonella schottmiilleri ou Salmonella hirschfeldii (an- 
teriormente S. paratyphi A, B e C). As crian^as tem um periodo 
de incuba<;ao mais curto que os adultos (geralmente 5-8 dias em 
vez de 8-14 dias). O microrganismo entra no corpo atraves das 
paredes do trato intestinal e, apos uma bacteriemia transitoria, 
multiplica-se nas celulas reticuloendoteliais do figado e ba<;o. 
Bacteriemia persistente e sintomas sao, entao, subsequentes. A 
reinfecqao do intestino ocorre quando microrganismos sao ex- 
cretados na bile. Embolos bacterianos produzem as lesoes de pele 
caracteristicas (manchas rosadas). A febre tifoide e transmitida 
pela via fecal-oral e por contamina^ao de alimentos ou agua. Ao 
contrario de outras especies de Salmonella , nao ha reservatorios 
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animais da S. typhi; cada caso e resultante do contato direto ou 
indireto com o microrganismo, ou com um individuo que tenha 
infeapao ativa, ou que seja um portador cronico. 

Cerca de 400 casos por ano foram relatados nos EUA em 
2007, 80% dos quais adquiridos durante viagem ao estrangeiro. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Em criampas, o inicio da febre tifoide e subito, em vez de insi- 
dioso, com mal-estar, cefaleia, dores abdominais em colica e dis- 
tensao e, algumas vezes, obstipacpao seguida dentro de 48 h por 
diarreia, febre alta e toxemia. Pode ser vista uma encefalopatia, 
com irritabilidade, confusao, delirio e estupor. Vomitos e me- 
ningismo podem ser proeminentes em lactentes e crian 9 as pe- 
quenas. A doenqa prolongada classica em tres estagios, vista em 
pacientes adultos, e encurtada nas crianqas. A fase prodromica 
pode durar apenas 2-4 dias, o estagio toxemico somente 2-3 dias 
e a fase de defervescencia 1-2 semanas. 

Durante a fase prodromica, achados fisicos podem estar au- 
sentes, mas distensao e dor abdominal, meningismo, hepatome- 
galia discreta e esplenomegalia minima podem estar presentes. 
O exantema tifoide tipico (manchas rosadas) esta presente em 
10-15% das crian 9 as. Ele aparece durante a segunda semana de 
doen 9 a e pode surgir em brotos durante os 10-14 dias subsequen- 
tes. As manchas rosadas sao lesoes maculopapulares eritemato- 
sas com 2-3 mm de diametro, que embranquecem com a pressao. 
Elas sao encontradas principalmente no tronco e no torax, e em 
geral desaparecem dentro de 3-4 dias. Habitualmente, as lesoes 
sao em numero inferior a 20. 

B. Achados laboratoriais 

Os bacilos tifoides podem ser isolados de muitos sitios, inclusive 
sangue, fezes, urina e medula ossea. As hemoculturas sao positi- 
vas em 50-80% dos casos durante a primeira semana e com fre- 
quencia menor mais tarde na doenqa. Uroculturas e culturas de 
medula ossea tambem sao valiosas. A maioria dos pacientes tera 
culturas negativas (inclusive de fezes) ao final de um periodo 
de seis semanas. Os testes sorologicos (rea 9 ao de Widal) nao 
sao tao uteis como as culturas, porque ocorrem tanto resultados 
falso-positivos como falso-negativos. A leucopenia e comum na 
segunda semana de doen 9 a, mas na primeira semana pode-se 
ver leucocitose. Proteinuria, leve eleva 9 ao de enzimas hepaticas, 
trombocitopenia e CIVD sao comuns. 

Diagnostico diferencial 

As febres tifoide e paratifoide devem ser diferenciadas de outras fe- 
bres serias prolongadas. Estas incluem tifo, brucelose, malaria, psi- 
tacose, vasculite, linfoma, mononucleose e doen 9 a de Kawasaki. O 
diagnostico de febre tifoide muitas vezes e feito clinicamente nos 
paises em desenvolvimento, mas a acuracia do diagnostico clinico 
e variavel. Nos paises desenvolvidos, onde a febre tifoide e inco- 
mum e os medicos nao tern familiaridade com o quadro clinico, 
frequentemente o diagnostico nao e suspeitado ate mais tarde na 
evolu 9 ao. As culturas confirmam o diagnostico. 


Complicacoes 

As complica 9 oes mais serias da febre tifoide sao hemorragia (2-10%) 
e perfura 9 ao (1-3%) gastrintestinal. Elas ocorrem por volta do fim 
da segunda semana, ou durante a terceira semana da doen 9 a. 

A perfuraqao intestinal e uma das principals causas de obito. 
O sitio da perfura 9 ao, geralmente, e o ileo terminal ou o ceco. As 
manifestaqoes clinicas sao indistinguiveis daquelas da apendicite 
aguda, com dor, rea 9 ao dolorosa a palpa 9 ao e rigidez no qua- 
drante inferior direito. 

Pneumonia bacteriana, meningite, artrite septica, abscessos 
e osteomielite sao complica 9 oes incomuns, particularmente se o 
tratamento especifico e dado prontamente. Choque e disturbios 
eletroliticos podem levar ao obito. 

Cerca de 1-3% dos pacientes tornam-se portadores cronicos 
de S. typhi. O estado de portador cronico e definido como excre- 
9 ao de bacilos tifoides por mais de um ano, mas, frequentemente, 
e pela vida toda. Adultos com doenqa subjacente do trato biliar 
ou urinario tem probabilidade muito maior que as crian 9 as de se 
tornarem portadores cronicos. 

Prevencao 

Vacina 9 ao rotineira contra febre tifoide nao e recomendada nos 
EUA, mas deve ser considerada para viajantes a areas endemicas no 
estrangeiro. Uma vacina tifoide oral atenuada produzida a partir da 
cepa Ty21a tem melhor eficacia e causa efeitos colaterais minimos, 
mas nao e aprovada para crianqas com idade inferior a 6 anos. A 
vacina e repetida apos cinco anos. Uma vacina polissacaridica cap¬ 
sular (ViCPS) requer somente uma injeqao intramuscular e pode 
ser dada a crianqas com idade de 2 anos e mais (ver Capitulo 9.) 

Tratamento 

A. Medidas especificas 

Cefalosporinas de terceira gera 9 ao, tais como cefotaxima 
(150 mg/kg fracionados em tres doses), azitromicina (10 mg/kg/ 
dia no l e dia, seguidos por 5mg/kg por sete dias), ou uma fluoro- 
quinolona, sao usados para terapia presuntiva. Os antibiogramas 
e a experiencia local sao usados para direcionar o tratamento 
subsequente. Regimes igualmente efetivos para cepas sensiveis 
incluem os seguintes: SMX-TMP (10 mg/kg de trimetoprima e 
50 mg/kg de sulfametoxazol diariamente por via oral em duas 
ou tres doses divididas), amoxicilina (100 mg/kg/dia via oral em 
quatro doses divididas), e ampicilina (100-200 mg/kg/dia por 
via intravenosa em quatro doses fracionadas). Aminoglicosideos 
e cefalosporinas de primeira e segunda gera 9 ao sao ineficazes 
clinicamente, independentemente dos resultados de testes de 
sensibilidade in vitro. Ciprofloxacina ou outras fluoroquinolonas 
sao eficazes, mas nao aprovadas para uso em criampas; podem 
ser usadas, entretanto, para cepas com resistencia multipla. A 
duraqao do tratamento e de 14-21 dias. Os pacientes podem per- 
manecer febris por 3-5 dias, mesmo com terapia apropriada. 

B. Medidas gerais 

O suporte geral do paciente e extremamente importante e in- 
clui repouso, boa nutriqao e observa 9 ao cuidadosa, com atempao 
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especial para evidencias de sangramento ou perfuraqao intes¬ 
tinal. Transfusoes de sangue podem ser necessarias, mesmo na 
ausencia de hemorragia franca. 

Prognostico 

Um estado prolongado de portador convalescente pode ocorrer 
em crianqas. Depois que os antibioticos tenham sido suspen¬ 
ses, sao necessarias tres culturas negativas antes que cessem 
as precauqoes de contato. Com a antibioticoterapia precoce, o 
prognostico e excelente, e a taxa de letalidade e inferior a 1%. 
A recaida ocorre 1-3 semanas depois em 10-20% dos pacientes, 
apesar do tratamento antibiotico apropriado. 

Bhutta ZA, Threlfall J: Addressing the global disease burden of 
typhoid fever. JAMA 2009;302(8):898 [PMID: 19706867], 

Levine MM: Typhoid vaccines ready for implementation. N Engl J 
Med 2008;361(4):403 [PMID: 19625721], 

Martinez-Roig A et al.: Pancreatitis in typhoid fever relapse. Pediatr 
Infect Dis J 2009;28(1):74 [PMID: 19034060], 

Parry CM et al.: Randomized controlled comparison of ofloxacin, azi¬ 
thromycin, and an ofloxacin-azithromycin combination for treat¬ 
ment of multidrug-resistant and nalidixic acid-resistant typhoid 
fever. Antimicrob Agents Chemother 2007;51:819 [PMID: 
17145784], 

Thaver D et al.: Fluoroquinolones for treating typhoid and para¬ 
typhoid fever (enteric fever). Cochrane Database Syst Rev 
2005;(2):CD004530 (PMID: 15846718], 


SHIGUELOSE (DISENTERIA BACILAR) 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Colicas e diarreia sanguinolenta. 

► Febre alta, mal-estar geral, convulsoes. 

► Pus e sangue em fezes diarreicas examinadas ao micros- 
copio. 

► Diagnostic) confirmado por coprocultura. 


Consideracoes gerais 

As shiguelas sao bastonetes gram-negativos imoveis da famflia 
Enterobacteriaceae , proximamente relacionadas a E. coli. O ge¬ 
nera Shigella divide-se em quatro especies, S. dysenteriae, Shi¬ 
gella flexneri, Shigella boydii e Shigella sonnei. Aproximadamente 
20.000 casos de shiguelose sao notificados nos EUA todos os 
anos. S. sonnei, seguida por S. flexneri, sao os isolados mais co- 
muns. 

S. dysenteriae, que causa a diarreia mais grave entre todas as 
especies e o maior numero de complicates extraintestinais, e 
responsavel por menos de 1% de todas as infecqoes por Shigella 
nos EUA. 

A shiguelose pode ser uma doenqa seria, especialmente em 
crianqas pequenas e, sem tratamento de suporte, resulta em uma 


taxa de letalidade alta. Em crianqas maiores e adultos, a doenqa 
tende a ser autolimitada e mais leve. As shiguelas geralmente sao 
transmitidas pela via fecal-oral. Surtos veiculados por alimentos 
e agua estao aumentando em ocorrencia, mas sao menos impor- 
tantes, no geral, que a transmissao pessoa a pessoa. A doenqa 
e muito contagiosa — tao poucas como 200 bacterias podem 
produzir doenqa em um adulto. A taxa de ataque secundario em 
familias e alta, e shiguelose e um problema serio em creches e 
instituiqoes de custodia. Os microrganismos Shigella produzem 
doenqa por invasao da mucosa colonica, causando ulceraqoes da 
mucosa e microabscessos. Um gene codificado em plasmideo e 
necessario para a produqao de enterotoxina, genes cromossomi- 
cos sao requeridos para o poder invasivo e lipopolissacarideos 
lisos sao necessarios para virulencia. Uma vacina experimental 
esta em desenvolvimento e e segura e imunogenica em crianqas 
pequenas. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

O periodo de incubaqao da shiguelose geralmente e de 2-4 dias. 
O inicio e abrupto, com colicas abdominais, urgencia, tenesmo, 
calafrios, febre, mal-estar geral e diarreia. Alucinaqoes e convul¬ 
soes as vezes acompanham a febre alta. Nas formas graves, san¬ 
gue e muco sao vistos em fezes de volume pequeno (disenteria) 
e podem ocorrer meningismo e convulsoes. Em crianqas maio¬ 
res, a doenqa pode ser leve e caracterizada por diarreia aquosa 
sem sangue. Em crianqas pequenas, uma febre de 39,5-40°C e 
comum. Raramente ha prolapso retal. Os sintomas geralmente 
duram 3-7 dias. 

B. Achados laboratoriais 

O leucograma varia, mas, frequentemente, ha um desvio para a 
esquerda acentuado. As fezes podem conter sangue macrosco- 
pico e muco e podem ser vistos muitos neutrofilos no muco se as 
fezes forem examinadas microscopicamente. Coproculturas em 
geral sao positivas; contudo, elas podem ser negativas porque o 
microrganismo e muito fragil e presente em numeros pequenos 
na fase tardia da doenqa e porque as tecnicas de laboratorio sao 
subotimas para a recuperaqao de shiguelas. 

Diagnostico diferencial 

A diarreia associada a infeeqao por rotavirus e uma doenqa do 
inverno, em vez do verao. Geralmente, as crianqas com infeeqao 
por rotavirus nao sao tao febris ou toxemicas como aquelas com 
shiguelose, e na infeeqao por rotavirus as fezes nao content san¬ 
gue macroscopico ou neutrofilos. As infecqoes intestinais cau- 
sadas por Salmonella ou Campylobacter sao diferenciadas por 
cultura. Fezes grosseiramente sanguinolentas em um paciente 
sem febre nem leucocitos nas fezes sugerem infeeqao por E. coli 
0157:H7. A disenteria amebiana e diagnosticada pelo exame mi- 
croscopico de fezes recentes, ou de especimes de sigmoidosco- 
pia. A intussuscepqao caracteriza-se por uma massa abdominal 
(as chamadas fezes em geleia de groselha) sem leucocitos e pela 
ausencia de febre. A shiguelose leve nao e distinguivel clinica- 
mente de outras formas de diarreia infecciosa. 
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Complicacoes 

Desidrataqao, acidose, choque e insuficiencia renal sao as princi¬ 
pals complicaqoes. Em alguns casos, ocorre uma forma cronica 
de disenteria, caracterizada por fezes mucoides e nutriqao de- 
ficiente. Bacteriemia e infecqoes metastaticas sao complicaqoes 
raras, mas serias. Disenteria fulminante fatal e sindrome hemoli- 
tico-uremica ocorrem raramente. A sindrome de Reiter pode ser 
subsequente a infecqao por S.flexneri. 

► Tratamento 

A. Medidas espedficas 

A resistencia a SMX-TMP (10 mg/kg/dia de trimetoprima e 
50 mg/kg/dia de sulfametoxazol, dados por via oral em duas 
doses divididas, por cinco dias) e ampicilina (100 mg/kg/dia 
divididos em quatro doses) e comum e limita o uso destes far- 
macos aos casos em que os resultados do antibiograma sao co- 
nhecidos. Amoxicilina nao e efetiva. Ceftriaxona parenteral e 
cefbdma oral, ambas, sao efetivas. A azitromicina (12 mg/kg/ 
dia no primeiro dia, depois 6 mg/kg/dia durante quatro dias) 
foi superior a cefixima em um estudo. A ciprofloxacina (500 mg, 
dados duas vezes/dia durante cinco dias) e eficaz em adultos, mas 
nao esta aprovada para uso em crianqas. Entretanto, ela pode ser 
usada em crianqas que permanecem sintomaticas e necessitando 
de tratamento e quando cepas multiplamente resistentes limitam 
outras opqoes preferiveis. O tratamento bem-sucedido reduz a 
duraqao da febre, colicas e diarreia e faz cessar a excreqao fecal 
de Shigella. Tetraciclina e cloranfenicol tambem sao efetivos, mas 
a resistencia e comum. A terapia presuntiva deve limitar-se a 
crianqas com shiguelose classica ou a surtos conhecidos. Crian- 
qas afebris com diarreia sanguinolenta sao infectadas mais co- 
mumente por EHEC. A terapia antimicrobiana de EHEC pode 
aumentar a probabilidade de sindrome hemolitico-uremica. 

B. Medidas gerais 

Em casos graves, a reidratatpao imediata e critica. Uma forma 
leve de sindrome de mi absorifao cronica pode sobrevir e reque- 
rer controle dietetico prolongado. 

Prognostico 

O prognostico e excelente, se o colapso vascular for tratado pron- 
tamente com terapia hidrica adequada. A taxa de letalidade e alta 
em lactentes desnutridos muito pequenos que nao recebam te¬ 
rapia hidreletrolitica. A excretpao fecal convalescente de Shigella 
dura de 1-4 semanas, em pacientes que nao receberam terapia 
antimicrobiana. Portadores de longa duraqao sao raros. 

Arvelo W et al.: Transmission risk factors and treatment of pedia¬ 
tric shigellosis during a large daycare center-associated out¬ 
break of multidrug resistant Shigella sonnei. Pediatr Infect Dis J 
2009;28(11):1 [PMID: 19738503], 

Niyogi SK: Increasing antimicrobial resistance—an emerging pro¬ 
blem in the treatment of shigellosis. Clin Microbiol Infect 
2007;13:1141 [PMID: 17953700], 


Centers for Disease Control and Prevention (CDC): www.cdc.gov/ 
harms 

COLERA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Inlcio subito de diarreia aquosa intensa. 

► Vomitos persistentes sem nausea ou febre. 

► Desidratacao e perda de eletrolitos extrema e rapida, com 
desenvolvimento rapido de colapso vascular. 

► Contato com um caso de colera ou com moluscos, ou pre- 
senca de colera na comunidade. 

► Diagnostic confirmado por coprocultura. 


Consideracoes gerais 

O colera e uma doenqa diarreica aguda, causada pelo microrga- 
nismo gram-negativo Vibrio cholerae. Ela e transmitida por agua 
contaminada ou alimentos, especialmente moluscos contami- 
nados. A doenqa tlpica geralmente e tao intensa que em areas 
endemicas o diagnostico e obvio. Indivlduos com doenqa leve e 
crianqas pequenas podem desempenhar um papel importante na 
transmissao da infecqao. 

A infecqao assintomatica e muito mais comum que a doenqa 
cllnica. Em areas endemicas, tltulos crescentes de anticorpos vi- 
briocidas sao vistos com o aumento da idade. A infecqao ocorre 
em indivlduos com titulos baixos. A taxa de ataque especifica 
por idade e mais alta em crianqas com idade inferior a 5 anos e 
declina com a idade. A colera e incomum em lactentes. 

A toxina do colera e uma enterotoxina proteica, primaria- 
mente responsavel pelos sintomas. Esta toxina prende-se a uma 
subunidade reguladora da adenilil ciclase nos enterocitos, cau- 
sando um aumento do monofosfato ciclico de adenosina e um 
extravasamento de NaCl e agua para dentro do lumen do intes- 
tino delgado. 

O estado nutricional e um fator importante para determinar 
a gravidade da diarreia. A duraqao da diarreia e prolongada em 
adultos e crianqas com desnutritpao grave. 

O colera e endemico na India e no sul e Sudeste Asiatico, e 
em partes da Africa. A pandemia mais recente, causada pelo bio- 
tipo El Tor do V. cholerae 01, comeqou em 1961 na Indonesia. O 
colera epidemico disseminou-se na America Central e America 
do Sul, com um total de 1 milhao de casos e 9.500 obitos, noti- 
ficados ate 1994. Os casos nos EUA ocorreram durante viagem 
ao estrangeiro, ou em consequencia do consumo de alimento 
importado contaminado. O colera esta associado de modo cres- 
cente ao consumo de moluscos. O transporte interestadual de 
ostras tem causado colera em varios Estados interiores. O colera 
atualmente e raro nos EUA, com menos de 10 casos notificados 
por ano. 

V. cholerae e um habitante natural de moluscos e copepo- 
des, em ambientes de estuarios. A multiplicaqao sazonal de V. 
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cholerae pode propiciar uma fonte de surtos em areas endemicas. 
Portadores cronicos de colera sao raros. O periodo de incubaqao 
e curto, geralmente 1-3 dias. 

Achados dmicos 

A. Sinais e sintomas 

Muitos pacientes infectados com V. cholerae tem doenqa leve, 
com 1-2% desenvolvendo diarreia grave. Durante a diarreia 
grave, ha um inlcio subito de fezes aquosas, frequentes, em 
grande volume, geralmente de cor cinza-claro (chamadas de 
fezes em agua de arroz) e contendo algum muco, mas sem pus. 
Os vomitos podem ser em jato e nao sao acompanhados por 
nausea. Dentro de 2-3 h, a tremenda perda de llquidos resulta 
em desidrataqao potencialmente fatal, hipocloremia e hipocalie- 
mia, com fraqueza acentuada e colapso. Se a terapia com llquidos 
nao for administrada, ocorrera insuficiencia renal com uremia e 
colapso vascular periferico. A doenqa dura 1 -7 dias e e encurtada 
por antibioticoterapia apropriada. 

B. Achados laboratoriais 

Sao observadas eleva^ao acentuada da hemoglobina, acidose, hi¬ 
pocloremia e hiponatremia marcantes. A concentraqao de sodio 
nas fezes pode variar de 80-120 mEq/L. A confirmaqao por cul- 
tura requer um meio especifico e leva 16-18 h para um diagnos- 
tico presuntivo, e 36-48 h para um diagnostico bacteriologico 
definitivo. 

Prevencao 

A vacina contra colera e disponivel fora dos EUA e tem eficacia 
de 50%. A proteqao dura 3-6 meses. A vacina^ao contra colera 
nao e geralmente recomendada para viajantes. Os turistas visi- 
tando areas endemicas tem pouco risco, se exercerem cautela 
quanto ao que comam e bebam e mantiverem boa higiene pes- 
soal. Em areas endemicas, toda agua e leite devem ser fervidos, 
os alimentos protegidos de moscas e precauqoes sanitarias pre- 
cisam ser observadas. A simples filtraqao da agua e altamente 
efetiva na reduqao de casos. A coccpao rigorosa dos moluscos 
previne a transmissao. Todos os pacientes com colera devem ser 
isolados. 

A quimioprofilaxia esta indicada para contatos domiciliares e 
outros contatos proximos de pacientes com colera. Ela deve ser 
iniciada o mais cedo possivel apos o inicio da doenqa no paciente 
indice. A tetraciclina (500 mg/dia durante cinco dias) e efetiva 
na prevenqao da infecqao. Em crianqas, ela pode ser substituida 
por SMX-TMP. 

Tratamento 

Soro fisiologico ou solucpao de lactato de Ringer deve ser ad- 
ministrado por via intravenosa em grandes quantidades, para 
restaurar a volemia e o debito urinario e prevenir o choque ir- 
reversivel. Suplementaqao de potassio e necessaria. Bicarbonato 
de sodio, por via intravenosa, tambem pode ser necessario ini- 
cialmente, para superar a acidose metabolica profunda da perda 


de bicarbonato nas fezes. A desidrataqao e acidose moderadas 
podem ser corrigidas em 3-6 h apenas com terapia oral, porque 
o sistema de transporte ativo de glicose do intestino delgado esta 
funcionalmente normal. A composicpao otima da soluqao oral 
(em miliequivalentes por litro [mEq/L]) e a seguinte: Na + , 90; 
CD, 80; e K + , 20 (com glicose, 110 mmol/L). 

O tratamento com tetraciclina (50 mg/kg/dia por via oral 
em quatro doses fracionadas por 2-5 dias), ou azitromicina 
(10 mg/kg/dia em uma dose por 1-5 dias) encurta a dura^ao 
da doenqa em crianqas e previne a recaida clinica, mas nao e 
tao importante como a terapia hidreletrolitica. Resistencia a 
tetraciclina ocorre em algumas regioes, e a ciprofloxacina pode 
ser usada dependendo dos padroes locais de resistencia. SMX- 
TMP ou azitromicina devem ser usados em crianqas com idade 
inferior a 9 anos. 

Prognostics 

Com a reposiqao precoce e rapida de fluidos e eletrolitos, a taxa 
de letalidade e de 1-2% em crianqas. Se aparecerem sintomas 
significantes e nenhum tratamento for feito, a taxa de letalidade 
e maior que 50%. 

Guerrant RL: Cholera—still teaching hard lessons. N Engl J Med 
2006;354(23):2500 [PMID: 16760452], 

Roy SK et al.: Zinc supplementation in children with cholera in 
Bangladesh: Randomized controlled trial. BMJ 2008;336(7638): 
227 [PMID: 18184631], 

Saha D et al.: Single-dose azithromycin for the treatment of cholera in 
adults. N Engl J Med 2006;354:2452 [PMID: 16760445], 

INFECCAO POR CAMPYLOBACTER 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Febre, vomitos, dor abdominal, diarreia. 

► Diagnostico presuntivo por microscopia de campo escuro 
ou contraste de fase de montagem molhada das fezes, ou 
coloracao de Gram modificada. 

► Diagnostico definitivo por coprocultura. 


Consideracoes gerais 

As especies de Campylobacter sao bacilos gram-negativos pe- 
quenos, curvos ou espiralados, que sao comensais ou patoge- 
nos em muitos animais. Campylobacter jejuni frequentemente 
causa enterite aguda em seres humanos. Nos anos 1990, C. jejuni 
foi responsavel por 3-11% dos casos de gastrenterite aguda na 
America do Norte e Europa. Em muitas areas, a enterite por C. 
jejuni e mais comum que a causada por Salmonella ou Shigella. 
Campylobacter fetus causa bacteriemia e meningite em pacien¬ 
tes imunocomprometidos. C. fetus pode causar febre materna, 
aborto, morte fetal e infec^ao neonatal grave. O Helicobacter 
pylori (anteriormente denominado Campylobacter pylori ) causa 
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gastrite e doenqa ulcerosa peptica, em adultos e crianqas (ver 
Capltulo 20). 

O Campylobacter coloniza animais domesticos e selvagens, 
especialmente aves. Numerosos casos tem sido associados a 
cachorrinhos doentes ou outros contatos animais. Alimentos e 
agua contaminados, aves cozidas inadequadamente e propaga- 
9 ao fecal-oral pessoa a pessoa sao vias comuns de transmissao. 
Surtos associados a creches, suprimentos de agua contaminados 
e leite cru tem sido relatados. Os recem-nascidos podem adqui- 
rir o microrganismo de suas maes, no parto. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A enterite por C. jejuni pode ser leve ou grave. Em paises tro- 
picais, o estado de portador assintomatico nas fezes e comum. 
O periodo de incubaqao em geral e de 1-7 dias. A doenqa ge- 
ralmente comeqa com inicio subito de febre alta, mal-estar 
geral, cefaleia, colicas abdominais, nausea e vomitos. Segue-se 
a diarreia, que pode ser aquosa ou corada de bile, mucoide e 
sanguinolenta. A doenqa e autolimitada, durando de 2-7 dias, 
mas a recaida ocorre em 15-25% dos casos. Sem tratamento 
antimicrobiano, o microrganismo permanece nas fezes por 
1 -6 semanas. 

B. Achados laboratoriais 

A contagem de leucocitos perifericos geralmente esta elevada, 
com muitas formas em bastonetes. O exame microscopico das 
fezes revela eritrocitos e piocitos. 

O isolamento de C. jejuni nas fezes nao e dificil, mas requer 
agar seletivo, incubaqao a 42°C, em vez de 35°C, e em uma at- 
mosfera de cerca de 5% de oxigenio e 5% de CO 2 (jarra com vela 
e satisfatoria). 

Diagnostico diferencial 

A enterite por Campylobacter pode se assemelhar a gastrente- 
rite viral, salmonelose, shiguelose, amebiase, ou outras diarreias 
infecciosas. Como ela tambem pode simular colite ulcerativa, 
doenqa de Crohn, intussuscepqao e apendicite, o diagnostico er- 
rado pode levar a cirurgia desnecessaria. 

Complicacoes 

A complicaqao mais comum e a desidrataqao. Outras compli¬ 
cates incomuns incluem eritema nodoso, convulsoes, artrite 
reativa, bacteriemia, infecqao do trato urinario e coleciste. A sin- 
drome de Guillain-Barre pode ser subsequente a infecqao por C. 
jejuni por 1-3 semanas. 

Prevencao 

Nao ha vacina disponivel. Lavagem de maos e adesao a praticas 
basicas de saneamento alimentar ajudam a prevenir a doenqa. 
E importante lavar as maos e limpar utensilios de cozinha apos 
contato com carne de aves crua. 


Tratamento 

E importante o tratamento de disturbios hidreletroliticos. 
Em crianqas, o tratamento antimicrobiano com eritromicina 
(30-50 mg/kg/dia via oral em quatro doses divididas durante 
cinco dias), azitromicina por cinco dias, ou ciprofloxacina, eli- 
minam a excreqao fecal. C. jejuni resistente a fluoroquinolonas 
e comum atualmente em todo o mundo. A terapia administrada 
cedo no curso da doenqa encurtara a duraqao dos sintomas, mas 
e desnecessaria se dada mais tarde. Antimicrobianos usados para 
shiguelose, como SMX-TMP e ampicilina, sao inativos contra 
Campylobacter. Na maioria dos casos, a terapia de suporte e su- 
ficiente. 

Prognostico 

O prognostico e excelente, se a desidrata^ao for corrigida e o 
diagnostico erroneo nao levar a procedimentos diagnosticos ou 
cirurgicos inapropriados. 

Jones TF: Changing challenges of bacterial enteric infection in the 
United States. J Infect Dis 2009;199(4):465 [PMID: 19281301]. 

Kalra V et al.: Association of Campylobacter jejuni infection with 
childhood Guillain-Barre syndrome: A case-control study. J Child 
Neuro 2009;24(6):664 [PMID: 19491112]. 

Ternhag A et al.: A meta-analysis on the effects of antibiotic treatment 
on duration of symptoms caused by infection with Campylobacter 
species. Clin Infect Dis 2007;44:696 [PMID: 17278062]. 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Campylobacter 
infections, http://www.cdc.gov/nczved/dfbmd/disease_listing/ 
campylobacter_gi.html 

TULAREMIA 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Uma lesao membranosa cutanea ou mucosa no sitio de 
inoculacao e aumento de ganglios linfaticos regionais. 

► Inicio subito de febre, calafrios e prostracao. 

► Historia de contato com animais infectados, principalmente 
coelhos selvagens, ou exposicao a carrapatos. 

► Cultura positiva ou imunofluorescencia de ulcera mucocuta- 
nea ou ganglio linfatico regional. 

► Titulo alto de anticorpo serico. 


Consideracoes gerais 

A tularemia e causada por Francisella tularensis, um microrga¬ 
nismo gram-negativo geralmente adquirido de modo direto a 
partir de animais infectados (principalmente coelhos selvagens), 
ou pela mordedura de um carrapato infectado. Ocasionalmente, 
a infecqao e adquirida de caes ou gatos domesticos, por conta- 
minaqao da pele ou membranas mucosas com sangue ou tecidos 
infectados; pela inalaqao de material infectado; por picadas de 
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pulgas ou mutucas de veado que tenham estado em contato com 
animais infectados; ou por ingestao de carne ou agua contami- 
nada. O periodo de incubaqao e curto, geralmente 3-7 dias, mas 
pode variar de 2-25 dias. 

Os carrapatos representam o vetor mais importante da tula¬ 
remia, e coelhos sao o vetor classico. E importante buscar uma 
historia de caqa, esfolamento, ou preparo de coelhos, em qual- 
quer paciente que tenha uma doenqa febril com linfadenopa- 
tia dolorosa, frequentemente na regiao de uma ulcera cutanea 
drenando. 

Prevencao 

As crianqas devem ser protegidas de picadas de insetos, espe- 
cialmente de carrapatos, pulgas e mutucas de veado, pelo uso 
de vestuario adequado e de repelentes. Visto que os coelhos sao 
a fonte da maioria das infecqoes humanas, o preparo e manu- 
seio de tal caqa devem ser feitos com muito cuidado. Luvas de 
borracha devem ser usadas por caqadores ou manipuladores de 
alimento ao manusear carcaqas de coelhos selvagens. Se ocor- 
rer o contato, lavagem vigorosa com sabao e agua e indicada. 
Para profilaxia pos-exposiqao de uma liberaqao intencional de 
F. tularensis (bioterrorismo), uma serie de 14 dias de doxiciclina 
ou ciprofloxacina e recomendada (as crianqas com menos de 
8 anos nao devem receber doxiciclina, a menos que os benefi- 
cios superem os riscos; em individuos com menos de 18 anos, a 
ciprofloxacina nao e aprovada para esta indicaqao — equilibrar 
beneficios e risco). 

Achados dmicos 

A. Sinais e sintomas 

Varias formas clinicas de tularemia ocorrem em crian 9 as. Sessenta 
por cento das infeojoes sao do tipo ulceroganglionar e comeqam 
como uma papula avermelhada, que pode ser pruriginosa, ulcera 
rapidamente e nao e muito dolorosa. Logo, os ganglios linfaticos 
regionais tornam-se grandes e dolorosos a palpaqao. Flutuaijao 
segue-se rapidamente. Pode haver sintomas sistemicos marcan- 
tes, inclusive febre alta, calafrios, fraqueza e vomitos. Ocasional- 
mente, pneumonite acompanha a forma ulceroganglionar, ou 
pode ser vista como a unica manifesta^o da infec^ao (forma 
pneumonica). Pode estar ausente uma lesao cutanea detectavel, e 
o aumento linfoide localizado pode existir isoladamente (forma 
ganglionar). Formas oculoganglionar e orofaringiana tambem 
ocorrem. A ultima caracteriza-se por tonsilite, frequentemente 
com formaqao de membrana, adenopatia cervical e febre alta. 
Na ausencia de uma ulcera primaria ou de linfadenite localizada, 
pode haver uma doenqa febril prolongada, que lembra a febre 
tifoide (forma tifoide). A esplenomegalia e comum em todas as 
formas. 

B. Achados laboratoriais 

F. tularensis pode ser cultivado de ulceras, ganglios linfaticos 
regionais e de esputo de pacientes com a forma pneumonica. 
Entretanto, o microrganismo so cresce em um meio enrique- 
cido (sangue-cistina-agar glicosado), e o manuseio laboratorial 


e perigoso, devido ao risco de transmissao aerea para o pessoal 
de laboratorio. A coloraqao imunofluorescente de material de 
biopsia, ou de aspirados de ganglios linfaticos comprometidos, e 
diagnostica, embora nao seja largamente disponivel. 

O leucograma nao e notavel. Aglutininas estao presentes de- 
pois da segunda semana de doenqa e, na ausencia de uma cultura 
positiva, seu aparecimento confirma o diagnostico. Um titulo de 
aglutina 9 ao de 1:160 ou mais alto e considerado positivo. 

Diagnostico diferencial 

A forma tifoide da tularemia pode simular febre tifoide, bruce- 
lose, tuberculose miliar, febre maculosa das Montanhas Rocho- 
sas e mononucleose. A tularemia pneumonica e parecida com 
a pneumonia atipica ou micotica. A forma ulceroganglionar se 
assemelha a piodermite causada por estafilococos ou estrepto- 
cocos, peste, antraz e doen 9 a da arranhadura do gato. A forma 
orofaringiana deve ser diferenciada da faringite estreptococica 
ou difterica, mononucleose, herpangina ou outras faringites 
virais. 

Tratamento 

A. Medidas especificas 

Historicamente, a estreptomicina era o farmaco de escolha. 
Gentamicina e amicacina tambem sao eficazes, mais disponi- 
veis, e familiares aos medicos. Uma serie de 10 dias geralmente 
e suficiente, embora infec 9 oes mais graves possam precisar de 
tratamento mais longo. A doxiciclina e efetiva, mas as taxas de 
recaida sao mais altas. Ela geralmente nao e recomendada para 
crian 9 as com menos de 8 anos, a menos que os beneficios do 
uso superem o risco de pigmentaqao dentaria. A ciprofloxacina 
tambem pode ser usada em pacientes com doen 9 a menos grave. 
Ela nao e aprovada para pacientes com menos de 18 anos, e, 
de um modo geral, nao e recomendada para crianqas, a menos 
que os beneficios superem os riscos. Falhas ocorrem com a 
ceftriaxona. 

B. Medidas gerais 

Antitermicos e analgesicos podem ser dados quando necessario. 
E melhor que se deixem descobertas as lesoes de pele. As lesoes 
ganglionares, ocasionalmente, requerem incisao e drenagem. 

Prognostico 

O prognostico e excelente, nos casos de tularemia que sao reco- 
nhecidos cedo e tratados de modo apropriado. 

Eliasson H et al.: Tularemia: Current epidemiology and disease 
management. Infect Dis Clin North Am 2006;20:289 [PMID: 
16762740]. 

Lieberman JM: North American zoonoses. Pediatr Ann 2009; 
38(4): 193—198 [PMID: 19455948]. 

Center for Infectious Disease Research and Policy: Tularemia, http:// 
www. cidrap. umn. edu/cidr ap/content/bt/tularemia/biofacts/tula- 
remiafactsheet.html 
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PESTE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Ini'cio subito de febre, calafrios e prostracao. 

► Linfadenite regional com supuracao de ganglios (forma bu¬ 
bonica). 

► Hemorragia na pele e membranas mucosas e choque 
(forma septicemica). 

► Tosse, dispneia, cianose e hemoptise (forma pneumo- 
nica). 

► Historia de exposicao a animais infectados. 


Consideracoes gerais 

A peste e uma infecqao aguda extremamente seria, causada por 
um bacilo gram-negativo, Yersinia pestis. Trata-se de uma doenqa 
de roedores, que e transmitida a seres humanos por picadas de 
pulgas. Bacilos da peste tem sido isolados de esquilos, marmo- 
tas e outros roedores selvagens, em 15 dos Estados do oeste dos 
EUA. O contato direto com roedores, coelhos, ou gatos domes- 
ticos pode transmitir pulgas infectadas com bacilos da peste. A 
maioria dos casos ocorre de junho a setembro. Nos EUA, a peste 
humana parece ocorrer em ciclos, que refletem os ciclos em re- 
servatorios animais. 

► Prevencao 

O descarte apropriado de dejetos domiciliares e comerciais e 
o controle qulmico de ratos sao os elementos basicos da pre- 
venqao da peste. O controle de pulgas e instituldo e mantido 
com o uso liberal de inseticidas. As crianqas em ferias em areas 
de acampamento remotas devem ser orientadas a nao manu- 
sear animais mortos ou moribundos. Gatos domesticos, que 
perambulam livremente em areas suburbanas, podem entrar 
em contato com animais selvagens infectados e adquirir pul¬ 
gas com infecqao. Nao ha vacina para peste comercialmente 
disponlvel. 

As pessoas que tiverem contato pessoal ou exposiqao domi- 
ciliar a um paciente com peste devem ser instruldas a se moni- 
torar cuidadosamente para febre ou outros sintomas e a buscar 
atendimento medico imediatamente se eles se desenvolverem. 
As pessoas que tiveram contato pessoal proximo (< 2 m) com 
um individuo com peste pneumonica devem receber profilaxia 
antimicrobiana por sete dias, a contar da ultima exposiqao. Do- 
xiciclina ou ciprofloxacina sao os agentes recomendados para a 
profilaxia. Para crianqas com menos de 8 anos, SMX-TMP e um 
agente alternativo, mas a eficacia e desconhecida. O cloranfeni- 
col tambem e um agente alternativo. Para pessoas que tenham 
tido uma exposicao conhecida ou suspeita a pulgas infectadas 
na semana anterior, o mesmo regime antimicrobiano pode ser 
usado para profilaxia. Os pacientes em profilaxia ainda assim 
devem buscar assistencia medica imediata, em caso de instalaqao 
de febre ou outra enfermidade. 


Achados chnicos 

A. Sinais e sintomas 

A peste assume varias formas clinicas; as duas mais comuns sao 
a bubonica e a septicemica. A peste pneumonica, forma que 
ocorre quando microrganismos penetram o corpo atraves do 
trato respiratorio, e incomum. 

1. Peste bubonica — A peste bubonica comec^a depois de um 
perlodo de incubaqao de seis dias, com um inlcio subito de febre 
alta, calafrios, cefaleia, vomitos e dellrio acentuado, ou turvaqao 
da consciencia. Tambem existe uma forma menos grave, com um 
inlcio menos tempestuoso, mas com progressao ao longo de varios 
dias para sintomas graves. Embora a picada de pulga raramente 
seja vista, o ganglio linfatico regional, geralmente inguinal e unila¬ 
teral, e doloroso e sensivel a palpaijao, com 1-5 cm de diametro. O 
ganglio em geral supura e drena espontaneamente, depois de uma 
semana. O bacilo da peste produz endotoxina, que causa necrose 
vascular. Os bacilos podem avassalar ganglios linfaticos regionais 
e entrar na circulaqao para produzir septicemia. Necrose vascular 
grave resulta em hemorragias largamente disseminadas, na pele, 
membranas mucosas, flgado e baqo. Miocardite e colapso circula- 
torio resultam de lesao pela endotoxina. Meningite ou pneumonia 
pela peste pode ocorrer, em seguida a propagaqao bacteriemica a 
partir de um ganglio linfatico infectado. 

2. Peste septicemica — A peste pode se apresentar inicial- 
mente como septicemia, sem evidencia de linfadenopatia. Em 
algumas series, 25% dos casos sao septicemicos inicialmente. A 
peste septicemica tem um prognostico pior que a peste bubo¬ 
nica, principalmente porque nao e reconhecida e tratada cedo. 
No comeqo, os pacientes podem apresentar uma doenqa febril 
inespeclfica, caracterizada por febre, mialgia, calafrios e anore¬ 
xia. A peste e complicada, frequentemente, por semeadura se¬ 
cundaria dos pulmoes, causando a pneumonia da peste. 

3. Peste pneumonica primaria — A inalaqao de bacilos Y. pestis 
causa a peste pneumonica primaria. Esta forma de peste tem sido 
transmitida a seres humanos por gatos com peste pneumonica e 
seria a forma de peste vista mais provavelmente apos a liberaqao em 
aerossol em um incidente de bioterrorismo. Depois de um perlodo 
de incubaijao de 1-6 dias, o paciente desenvolve febre, tosse, falta 
de ar e a produqao de um esputo sanguinolento, aquoso, ou puru- 
lento. As vezes, sintomas gastrintestinais sao proeminentes. Como 
o foco inicial da infecqao e o pulmao, geralmente os buboes estao 
ausentes; as vezes, podem ser vistos buboes cervicais. 

B. Achados laboratoriais 

O aspirado de um bubao contem bacilos gram-negativos de Co¬ 
lorado bipolar. Pus, esputo e sangue, todos revelam o micror- 
ganismo. O diagnostico rapido pode ser feito com detecqao de 
anticorpos fluorescentes ou reaqao em cadeia da polimerase 
(PCR) em especimes cllnicos. A confirmaqao e feita por cultura 
ou testes sorologicos. Infecqoes laboratoriais sao comuns o bas- 
tante para tornar perigoso o isolamento da bacteria. As culturas 
geralmente sao positivas dentro de 48 h. Soros pareados agudo e 
convalescente podem ser testados para uma elevaqao de anticor¬ 
pos, naqueles casos com culturas negativas. 
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Diagnostico diferencial 

A fase septica da doenqa pode ser confundida com enfermida- 
des como meningococemia, sepse causada por outras bacterias 
e riquetsioses. A forma bubonica assemelha-se a tularemia, ao 
antraz, a doenqa da arranhadura do gato, a adenite estreptoco- 
cica e a celulite. Gastrenterite primaria e apendicite devem ser 
distinguidas. 

Tratamento 

A. Medidas especi'ficas 

Estreptomicina (30 mg/kg/dia via intramuscular em duas ou tres 
doses divididas), ou gentamicina (7,5 mg/kg/dia via intravenosa 
em tres doses divididas), por 7-10 dias depois da defervescencia, 
e efetiva. Para pacientes que nao necessitam de terapia parente¬ 
ral, podem ser dados doxiciclina, ciprofloxacina ou cloranfeni- 
col. A doxiciclina nao e recomendada geralmente para crianqas 
com menos de 8 anos de idade, e a ciprofloxacina geralmente nao 
e indicada para pacientes menores de 18 anos de idade, a menos 
que os beneficios superem o risco. Contudo, a peste e uma con- 
diqao potencialmente fatal, e os beneficios do uso destes agentes 
superam os riscos potenciais. Bacilos da peste que tem resisten- 
cia multipla a antimicrobianos sao incomuns, mas representam 
uma preocupaqao seria. 

A letalidade e extremamente alta na peste septicemica e 
pneumonica, se o tratamento antibiotico especifico nao for ini- 
ciado nas primeiras 24 h da doenqa. 

Todo esforqo deve ser feito para se conseguir a resoluqao dos 
buboes sem cirurgia. O pus de ganglios linfaticos drenando deve 
ser manuseado com luvas. 

B. Medidas gerais 

A peste pneumonica e altamente contagiosa, e e requerido o iso- 
lamento para goticulas ate que o paciente tenha estado em uso de 
terapia antimicrobiana efetiva por 48 h. Todos os contatos devem 
receber profilaxia com doxiciclina oral 2,2 mg/kg por dose (dose 
maxima 100 mg), dada duas vezes/dia durante sete dias. As auto- 
ridades estaduais de saude devem ser notificadas imediatamente 
sobre casos suspeitos de peste. 

Prognostico 

A taxa de letalidade na peste bubonica nao tratada e de cerca de 
50%. Na peste pneumonica tratada, ela e de 50-60%. Taxas de 
letalidade recentes no Novo Mexico foram 3% para peste bubo¬ 
nica, e 71% para a forma septicemica. 

Lieberman JM: North American zoonoses. Pediatr Ann 2009; 
38(4)493-198 [PMID: 19455948], 

Ligon BL: Plague: A review of its history and potential as a biolo¬ 
gical weapon. Semin Pediatr Infect Dis 2006; 17:161 [PMID: 
16934711], 

Prentice MB, Rahalison L: Plague. Lancet 2007;369:1196 [PMID: 
17416264], 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Plague, http:// 
www.cdc.gov/ncidod/dvbid/plague 


INFECCOES POR HAEMOPHILUS INFLUENZAE TIPO B 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Meningite purulenta em criancas com menos de 4 anos de 
idade, com esfregacos diretos de LCS mostrando bastonetes 
pleomorficos gram-negativos. 

► Epiglotite aguda: febre alta, sialorreia, disfagia, afonia e 
estridor. 

► Artrite septica: febre, rubor local, inchacao, calor e dor a 
movimentacao ativa ou passiva da articulacao envolvida, 
em uma crianca de 4 meses a 4 anos de idade. 

► Celulite: irn'cio subito de febre e celulite distinta em urn 
lactente, frequentemente envolvendo a bochecha ou area 
periorbitaria. 

► Em todos os casos, uma cultura positiva do sangue, LCS ou 
pus aspirado confirma o diagnostico. 


Consideracoes gerais 

O H. influenzae tipo b (Hib) tornou-se incomum, em razao da 
imunizaqao disseminada no inicio da infancia. A reduqao de 
99% na incidencia, vista em muitas partes dos EUA, deve-se as 
altas taxas de cobertura vacinal e a reduqao do estado de por- 
tador nasofaringiano depois da vacinaqao. Quarenta por cento 
dos casos ocorrem em crianqas com menos de 6 meses, que sao 
jovens demais para ter completado uma serie de imunizaqao 
primaria. O Hib pode causar meningite, bacteriemia, epiglotite 
(crupe supraglotico), artrite septica, celulite periorbitaria e fa¬ 
cial, pneumonia e pericardite. 

A doenqa causada por H. influenzae tipos a, c, d, e, f, ou cepas 
nao encapsuladas e rara, mas atualmente e responsavel por uma 
proporqao maior de resultados de cultura positivos. As cefalos- 
porinas de terceira geraqao sao preferidas para a terapia inicial 
de infecqoes por Hib. A ampicilina e adequada para cepas sensi- 
veis de Hib comprovadas por cultura. 

H. influenzae nao encapsulado, nao tipavel, coloniza frequen¬ 
temente as membranas mucosas e causa otite media, sinusite, 
bronquite e pneumonia, em crianqas e adultos. Bacteriemia e 
incomum. Sepse neonatal semelhante a EGB de inicio precoce e 
reconhecida. Complicaqoes obstetricas de corioamnionite e bac¬ 
teriemia sao a fonte habitual dos casos neonatais. 

Resistencia a ampicilina ocorre em 25-40% dos casos de H. 
influenzae nao tipavel. 

Prevencao 

Varias vacinas conjugadas de proteina e carboidrato para Hib 
estao disponiveis atualmente (ver Capitulo 9). 

O risco de doenqa invasiva por Hib e mais alto em conta¬ 
tos domiciliares nao imunizados, ou parcialmente imunizados, 
com idade inferior a 4 anos. As seguintes situaqoes requerem 
quimioprofilaxia com rifampicina de todos os contatos domici¬ 
liares (exceto mulheres gravidas), para erradicar a colonizaqao 
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nasofaringiana potencial com Hib e limitar o risco de doenqa 
invasiva: (1) familias em que pelo menos um contato domiciliar 
tenha idade inferior a 4 anos e seja nao imunizado ou incomple- 
tamente imunizado contra Hib; (2) uma crianqa imunocompro- 
metida (de qualquer idade ou estado de imunizaqao) reside no 
domicilio; ou (3) uma crianqa com idade inferior a 12 meses reside 
no lar e nao recebeu a serie primaria da vacina contra Hib. Con- 
tatos pre-escolares ou de creche podem precisar de profilaxia, se 
mais de um caso houver ocorrido no centra nos 60 dias anteriores 
(discutir com as autoridades estaduais de saude). O caso-indice 
tambem precisa de quimioprofilaxia nestas situaqoes para erra- 
dicar a colonizaqao nasofaringiana, exceto se tratado com ceftria- 
xona ou cefotaxima (ambas sao efetivas na erradicaqao de Hib da 
nasofaringe). Os contatos domiciliares e casos indice com mais de 
1 mes de idade, que precisem de quimioprofilaxia, devem receber 
rifampicina, 20 mg/kg por dose (dose maxima de adulto, 600 mg) 
por via oral, uma vez por dia por quatro dias sucessivos. Lactentes 
com menos de 1 mes devem tomar rifampicina oral (10 mg/kg por 
dose uma vez por dia, por quatro dias). A rifampicina nao deve ser 
usada em mulheres gravidas. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

1. Meningite — Os lactentes geralmente se apresentam com 
febre, irritabilidade, letargia, ma alimentaqao com ou sem vomi- 
tos, e um choro estridente. 

2. Epjglotite aguda — O achado clinico mais util para o diag¬ 
nostico precoce de epiglotite por Hib e a evidencia de disfagia, 
caracterizada por uma recusa de se alimentar ou de deglutir sa¬ 
liva, e por sialorreia. Este achado, mais a presenqa de uma febre 
alta em uma crianqa toxemica — mesmo na ausencia de uma 
epiglote vermelho-cereja ao exame direto — devem sugerir for- 
temente o diagnostico e levar prontamente a intubaqao. O estri- 
dor e um sinal tardio (ver Capitulo 18). 

3. Artrite septica — O Hib e uma causa comum de artrite sep- 
tica em crianqas nao imunizadas com idade inferior a 4 anos, 
nos EUA. A crianqa esta febril e se recusa a mover a articulaqao 
e membra em razao da dor. O exame revela edema, calor, rubor, 
dor a palpaqao e dor intensa as tentativas de movimentaqao da 
articulaqao. 

4. Celulite — A celulite por Hib ocorre quase exclusivamente 
em crianqas entre as idades de 3 meses e 4 anos, mas hoje em dia 
e incomum em consequencia da imunizaqao. A febre geralmente 
e notada ao mesmo tempo em que a celulite, e muitos lactentes 
parecem toxemicos. A bochecha ou area periorbitaria (pre-sep- 
tal) geralmente e envolvida. 

B. Achados laboratoriais 

Nas infecqoes por Hib, a contagem de leucocitos pode ser alta 
ou normal, com um desvio para a esquerda. A hemocultura fre- 
quentemente e positiva. Uma cultura positiva de pus ou liquido 
aspirado do sitio envolvido comprova o diagnostico. Na menin¬ 
gite nao tratada, o esfregaqo do LCS pode mostrar os bastonetes 
gram-negativos pleomorficos caracteristicos. 


C. Estudos de imagem 

Uma radiografia em perfil do pescoqo pode sugerir o diagnostico 
na suspeita de epiglotite aguda, mas os erros de interpretaqao 
sao comuns. A intubaqao nao deve ser retardada para obtenqao 
de radiografias. Na celulite orbitaria, ocorre turvaqao dos seios 
maxilar e etmoidal. 

Diagnostico diferencial 

A. Meningite 

A meningite deve ser diferenciada de traumatismo craniano, 
abscesso cerebral, tumor, encefalopatia plumbica e outras formas 
de meningoencefalite, inclusive por agentes micobacterianos, vi- 
rais, fungicos e bacterianos. 

B. Epiglotite aguda 

No crupe causado por agentes virais (parainfluenza 1, 2 e 3, 
virus sincicial respiratorio, influenza A, adenovirus), a crianqa 
tern sintomas respiratorios superiores mais definidos, tosse, rou- 
quidao, progressao mais lenta dos sinais de obstruqao e febre 
baixa. O crupe espasmodico geralmente ocorre a noite, em uma 
crianqa com uma historia de ataques anteriores. O initio subito 
de sufocaqao e tosse paroxistica sugere aspiraqao de corpo estra- 
nho. O abscesso retrofaringiano pode precisar ser diferenciado 
da epiglotite. 

C. Artrite septica 

O diagnostico diferencial inclui osteomielite aguda, bursite pre- 
patelar, celulite, febre reumatica e fraturas e distensoes. 

D. Celulite 

Erisipela, celulite estreptococica, picadas de insetos e trauma (in¬ 
clusive paniculite do picole, ou outros tipos de lesao pelo frio) 
podem simular a celulite por Hib. A celulite periorbitaria deve 
ser diferenciada da doenqa de seio paranasal sem celulite, doenqa 
inflamatoria alergica das palpebras, conjuntivite e infecqao por 
herpes-zoster. 

Complicacoes 

A. Meningite (ver Capitulo 23) 

B. Epiglotite aguda 

A doenqa pode progredir rapidamente para obstruqao completa 
da via respiratoria, com complicaqoes causadas pela hipoxia. En- 
fisema do mediastino e pneumotorax podem ocorrer. 

C. Artrite septica 

A artrite septica pode resultar em destruiqao rapida de cartila- 
gem e ancilose, se o diagnostico e tratamento forem retardados. 
Mesmo com o tratamento precoce, a incidencia de lesao residual 
e incapacidade apos artrite septica, em articulaqoes que supor- 
tam peso, pode ser tao alta como 25%. 
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D. Celulite 

Bacteriemia pode levar a meningite ou piartrose. 

Tratamento 

Todos os pacientes com doenqas bacteriemicas, ou potencial- 
mente bacteriemicas, por Hib precisam de hospitalizaqao para 
tratamento. Os farmacos de escolha em pacientes hospitalizados 
sao as cefalosporinas de terceira geraqao (cefotaxima ou ceftria¬ 
xona), ate que a sensibilidade do microrganismo seja conhecida. 
Meropenem e uma escolha alternativa. 

Pacientes com doenqa invasiva por Hib devem ficar em iso- 
lamento para goticulas por 24 h depois do comeqo da antibioti- 
coterapia parenteral. 

A. Meningite 

O tratamento e iniciado assim que a meningite bacteriana tenha 
sido identificada e que tenham sido obtidas culturas de LCS, san- 
gue e outras culturas apropriadas. A terapia e iniciada com cefo¬ 
taxima (50 mg/kg por via intravenosa a cada 6 h), ou ceftriaxona 
(50 mg/kg por via intravenosa a cada 12 h). Se o microrganismo 
for sensivel a ampicilina, este e o farmaco de escolha. Preferen- 
cialmente, a terapia deve ser administrada por via intravenosa, 
durante todo o curso. A ceftriaxona pode ser dada por via intra¬ 
muscular, se o acesso venoso se tornar dificil. 

A duraqao do tratamento e de 10 dias, para meningite nao 
complicada. Tratamento mais longo e reservado para crianqas 
que respondem lentamente, ou nas quais tenham ocorrido com- 
plicaqoes. 

A dexametasona dada logo depois do diagnostico e mantida 
por quatro dias pode reduzir a incidencia de perda auditiva, em 
crianqas com meningite por Hib. O uso de dexametasona e con- 
trovertido, mas quando ela e usada, a dose e de 0,6 mg/kg/dia 
em quatro doses divididas, por quatro dias. £ improvavel que 
seja benefico iniciar a dexametasona mais de 6 h depois que os 
antibioticos tenham sido iniciados. 

Punqoes lombares repetidas geralmente nao sao necessa- 
rias na meningite por Hib. Elas devem ser feitas nas seguintes 
circunstancias: resposta clinica insatisfatoria ou questionavel, 
convulsao ocorrendo depois de varios dias de terapia e febre pro- 
longada (sete dias) ou recorrente, se o exame neurologico estiver 
anormal, ou dificil de avaliar. 

B. Epiglotite aguda (ver Capi'tulo 18) 

C. Artrite septica 

O tratamento inicial deve incluir um antibiotico efetivo con¬ 
tra estafilococos e cefotaxima ou ceftriaxona (mesma dose que 
para meningite). Se o isolado for sensivel a ampicilina, esta e 
dada em uma dose de 200-300 mg/kg/dia por via intravenosa, 
em quatro doses fracionadas. Se a crianqa houver melhorado 
apos a terapia intravenosa inicial, amoxicilina oral (75-100 mg/ 
kg/dia em quatro doses divididas a cada 6 h) pode ser admi¬ 
nistrada sob supervisao cuidadosa ate completar um curso de 
duas semanas. Agentes orais alternatives para microrganismos 
resistentes a ampicilina incluem amoxicilina-acido clavulanico, 


ou cefalosporinas de segunda ou terceira geraqao. Idealmente, a 
sensibilidade a estes agentes deve ser comprovada antes do uso. 
A drenagem de liquido da articulaqao infectada e uma parte es¬ 
sential do tratamento. Em outras articulates que nao o quadril 
isto pode ser obtido, frequentemente, por uma ou mais aspira¬ 
tes com agulha. Nas infecqoes do quadril — e em artrite de 
outras articulates quando o tratamento foi retardado ou a res¬ 
posta clinica e lenta —, aconselha-se a drenagem cirurgica. A 
articulaqao deve ser imobilizada. 

D. Celulite, inclusive celulite orbitaria 

A terapia inicial deve incluir um agente efetivo contra estafiloco¬ 
cos, em combinatjao com cefotaxima ou ceftriaxona. Ampicilina 
pode ser usada, se o isolado for sensivel. O tratamento e feito por 
via parenteral por 3-7 dias, seguido por tratamento oral como 
para artrite septica, e tratamento de suporte e sintomatico, con- 
forme necessario. Geralmente ha melhora acentuada depois de 
72 h de tratamento. Os antibioticos devem ser dados por pelo 
menos 10-14 dias. 

Prognostico 

A taxa de letalidade para meningite por Hib e de menos de 5%. 
Os lactentes pequenos tem a taxa de letalidade mais alta. Uma 
das sequelas neurologicas mais comuns, que se desenvolve em 
5-10% dos pacientes com meningite por Hib, e a perda auditiva 
neurossensorial. Pacientes com meningite por Hib devem ter sua 
audiijao avaliada durante o curso da enfermidade, ou pouco de¬ 
pois da recuperaqao. Crianqas nas quais se desenvolve infeeqao 
invasiva por Hib, apesar de imunizaqao apropriada, devem fazer 
testes para investigar a funqao imune e afastar HIV. A taxa de 
letalidade na epiglotite aguda e de 2-5%. As mortes estao asso- 
ciadas a bacteriemia e ao desenvolvimento rapido de obstru<;ao 
da via respiratoria. O prognostico para as outras doenqas reque- 
rendo hospitalizaqao e bom, com a instituiqao de antibioticote- 
rapia precoce e adequada. 

Tristram S, Jacobs MR, Appelbaum AP: Antimicrobial resistance in 

Haemophilus influenzae. Clin Microbiol Rev 2007;20:368 [PMID: 

17428889], 


PERTUSSIS (COQUELUCHE) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Fase catarral prodromica (1-3 semanas) caracterizada por 
tosse leve e coriza, mas sem febre. 

► Tosse paroxlstica persistente em staccato, terminando com 
um "guincho" inspiratorio de timbre agudo. 

► Leucocitose com linfocitose absoluta. 

► Diagnostico confirmado por PCR ou cultura de secrecoes 
nasofaringianas. 
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Consideracoes gerais 

A coqueluche e uma infecqao aguda, altamente contagiosa, do 
trato respiratorio, causada por Bordetella pertussis e caracteri- 
zada por bronquite grave. As crianqas geralmente adquirem a 
doenqa de contatos familiares sintomaticos. Adultos e adoles- 
centes que tem doenqa respiratoria leve, nao reconhecida como 
coqueluche, frequentemente sao a fonte da infecqao. O estado 
de portador assintomatico de B. pertussis nao e reconhecido. A 
contagiosidade e maior durante a fase catarral e no comeqo da 
fase de tosse paroxistica (por cerca de quatro semanas depois 
do initio). 

Os casos de pertussis tem aumentado nos EUA desde 1980. 
Em 2007, cerca de 10.000 casos foram notificados. A morbidade 
e mortalidade da coqueluche sao maiores em crianqas mais jo- 
vens. Cinquenta por cento das crianqas com menos de 1 ano de 
idade com diagnostico de coqueluche sao hospitalizadas. 

A dura 9 ao da imunidade ativa subsequente a infecqao na¬ 
tural por pertussis nao e conhecida. As reinfecqoes geralmente 
sao mais leves. A imunidade depois da vacinaqao declina em 
5-10 anos. A maioria dos adultos jovens nos EUA e suscetivel a 
infecqao por pertussis, e a doenqa provavelmente e comum, mas 
nao reconhecida. 

A Bordetella parapertussis causa uma sindrome semelhante, 
porem mais branda. 

Os microrganismos B. pertussis prendem-se ao epitelio ci- 
liado respiratorio e ali se multiplicam; nao ocorre invasao mais 
profunda. A doenqa e causada por varias toxinas bacterianas, a 
mais potente das quais e a toxina pertussis, que e responsavel pela 
linfocitose e por muitos dos sintomas da coqueluche. 

► Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

O initio da coqueluche e insidioso, com sintomas catarrais do 
trato respiratorio superior (rinite, espirros e uma tosse irrita- 
tiva). Febre baixa pode estar presente; temperatura acima de 
38,3°C sugere superinfec 9 ao bacteriana, ou outra causa de in- 
fecqao respiratoria. Depois de cerca de duas semanas, a tosse 
torna-se paroxistica, caracterizada por 10-30 tossidelas for 90 sas, 
terminando em uma inspiraqao ruidosa (o guincho). Lactentes 
e adultos com coqueluche importante, afora isso tipica, muitas 
vezes nao apresentam o guincho caracteristico. A tosse e acom- 
panhada por cianose, sudorese, prostraqao e exaustao. Esta fase 
dura de 2-4 semanas, com melhora gradual. A tosse sugestiva de 
bronquite cronica dura outras 2-3 semanas. A tosse paroxistica 
pode continuar por alguns meses e pode piorar com infecqao 
respiratoria viral intercorrente. Em adultos, crianqas mais velhas 
e individuos parcialmente imunizados, os sintomas podem con- 
sistir apenas em tosse irritativa, durando 1-2 semanas. A coque¬ 
luche clinica e mais leve em crianqas imunizadas. 

B. Achados laboratoriais 

Contagens de leucocitos de 20.000-30.000/|TL com 70-80% de 
linfocitos aparecem, tipicamente, perto do fim da fase catar¬ 
ral. Hipertensao pulmonar marcante e hiperleucocitose sao 
associadas a doenqa grave e morte, em crianqas pequenas com 


pertussis. Muitas crianqas mais velhas e adultos com infecqoes 
leves nunca demonstram linfocitose. O quadro hematologico 
pode se assemelhar a leucemia linfocitica ou a reaqoes leuce- 
moides. A identificaqao de B. pertussis por cultura ou PCR, em 
swabs nasofaringianos ou especimes de lavado nasal, comprova 
o diagnostico. O microrganismo pode ser encontrado no trato 
respiratorio em numeros decrescentes, comeqando na fase ca¬ 
tarral e terminando cerca de duas semanas apos o initio da fase 
paroxistica. Depois de 4-5 semanas de sintomas, as culturas sao 
quase sempre negativas. A cultura requer meios especializados e 
atenqao cuidadosa a colheita e transporte de especimes. A detec- 
9 ao por PCR esta substituindo a cultura na maioria dos centros 
pediatricos, em razao da melhora na sensibilidade, menor tempo 
para o diagnostico e custo mais baixo. Ensaios imunoabsorven- 
tes ligados a enzima (Elisa) para detecqao de anticorpo a toxina 
pertussis, ou hemaglutinina filamentosa, podem ser uteis para o 
diagnostico, mas a interpretaqao de titulos de anticorpos pode 
ser dificil em pacientes previamente imunizados. A radiografia 
de torax revela bronquios espessados e, algumas vezes, uma si- 
lhueta cardiaca “felpuda”. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial de coqueluche inclui pneumonia bac¬ 
teriana, tuberculosa, por clamidias e viral. Fibrose cistica e aspi- 
raqao de corpo estranho podem ser consideraqoes. Adenovirus 
e virus sincicial respiratorio podem causar tosse paroxistica com 
uma eleva 9 ao associada de linfocitos no sangue periferico, simu- 
lando pertussis. 

Complicacoes 

Broncopneumonia devido a superinfecqao e a complicaqao seria 
mais comum. Ela se caracteriza por deteriora 9 ao clinica abrupta 
durante a fase paroxistica, acompanhada de febre alta e, algumas 
vezes, uma reaqao leucemoide marcante com um desvio para 
predominio de neutrofilos polimorfonucleares. Atelectasia e uma 
segunda complicaqao pulmonar comum. Ela pode ser esparsa ou 
extensa e pode mudar rapidamente para envolver diversas areas 
do pulmao. Infecqao respiratoria viral intercorrente tambem e 
uma complicaqao comum e pode provocar piora ou recidiva da 
tosse paroxistica. Otite media e comum. Bronquiectasia cronica 
residual e incomum, apesar da gravidade da doenqa. Apneia e 
morte subita podem ocorrer durante um paroxismo particular- 
mente grave. Convulsoes complicam 1,5% dos casos, e encefa- 
lopatia ocorre em 0,1%. A encefalopatia frequentemente e fatal. 
Lesao cerebral por anoxia, hemorragia cerebral ou neurotoxinas 
pertussis sao hipoteses, mas anoxia e a causa mais provavel. Epis- 
taxe e hemorragias subconjuntivais sao comuns. 

Prevencao 

Imunizaqao ativa (ver Capitulo 9) com a vacina DTPa deve ser 
feita no comeqo da infancia. O aumento recente da incidencia 
de coqueluche deve-se primariamente a um reconhecimento 
aumentado da doenqa em adolescentes e adultos. Uma dose de 
reforqo da vacina em adolescentes entre as idades de 11 e 18 anos 
e recomendada. Doses de reforqo subsequentes de DTPa sao 
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recomendadas para adultos com idade de 18-60 anos, para subs- 
tituir as doses de reforijo de dT. 

Quimioprofilaxia com azitromicina ou eritromicina deve ser 
dada a famflia exposta e contatos hospitalares, particularmente 
aqueles com idade inferior a 2 anos, embora os dados que dao 
suporte a eficacia de tal terapia preventiva nao sejam fortes. As 
crianqas hospitalizadas com coqueluche devem ser isoladas, por 
causa do grande risco de transmissao a pacientes e equipe. Va- 
rios surtos hospitalares grandes tem sido registrados. 

Tratamento 

A. Medidas especi'ficas 

Antibioticos podem melhorar as infecqoes em fase inicial, mas nao 
tem efeito sobre sintomas clinicos na fase paroxistica. A eritromi¬ 
cina e o farmaco de escolha, porque elimina prontamente o estado 
de portador respiratorio de B. pertussis. Resistencia a macrolideos 
tem sido relatada raramente. Os pacientes devem receber estolato 
de eritromicina (40-50 mg/kg/24 h em quatro doses divididas, por 
14 dias). Um estudo recente sugere que sete e 14 dias de trata¬ 
mento sao igualmente efetivos. O tratamento com claritromicina 
por sete dias e azitromicina por cinco dias teve resultados iguais 
aos da eritromicina por 14 dias. A ampicilina (100 mg/kg/dia em 
quatro doses fracionadas) tambem pode ser usada para pacientes 
intolerantes a eritromicina. A azitromicina frequentemente e pre- 
ferida, devido a facilidade de adesao e menos efeitos colaterais gas- 
trintestinais. A eritromicina tem sido associada a estenose pilorica 
em lactentes com menos de 1 mes. A azitromicina e recomendada 
para terapia ou profilaxia neste grupo etario. 

Os corticosteroides reduzem a gravidade da doenca, mas 
podem mascarar sinais de superinfecqao bacteriana. O albuterol 
(0,3-0,5 mg/kg/dia em quatro doses) tem reduzido a gravidade 
da doenca, mas e comum a taquicardia quando o farmaco e dado 
por via oral, e a administra^ao em aerossol pode precipitar pa- 
roxismos. 

B. Medidas gerais 

£ importante o suporte nutricional durante a fase paroxistica. 
Refeiqoes pequenas e frequentes, alimenta^ao por sonda, ou su- 
plementaqao com liquidos parenterais podem ser necessarias. 
Minimizar estimulos que desencadeiem paroxismos provavel- 
mente e a melhor maneira de controlar a tosse. Em geral, os an- 
titussigenos sao de pouco beneficio. 

C. Tratamento das complicacoes 

A insuficiencia respiratoria por pneumonia ou outras compli¬ 
cates pulmonares deve ser tratada com oxigenio e ventilaqao 
assistida, se necessario. As convulsoes sao tratadas com oxigenio 
e anticonvulsivantes. Pneumonia bacteriana ou otite media re- 
querem antibioticos adicionais. 

Prognostico 

O prognostico dos pacientes com coqueluche tem melhorado 
em anos recentes, em razao da excelencia da assistencia de 


enfermagem, tratamento das complicates, atenqao com a nu- 
triijao e cuidados intensivos modernos. Contudo, a doenqa ainda 
e muito grave em lactentes com menos 1 ano de idade; a maioria 
dos obitos ocorre nesta faixa etaria. As crianqas com encefalopa- 
tia tem um prognostico ruim. 

Haberling DL et al.: Infant and maternal risk factors for pertussisre- 
lated infant mortality in the United States, 1999 to 2004. Pediatr 
Infect Dis J 2009;28(3):194 [PMID: 19209089], 

Halasa NB et al.: Fatal pulmonary hypertension associated with per¬ 
tussis in infants: Does extracorporeal membrane oxygenation 
have a role? Pediatrics 2003;112:1274 [PMID: 14654596]. 

Halperin SA: The control of pertussis—2007 and beyond. N Engl J 
Med 2007;356:110 [PMID: 17215528], 

Robbins JB et al.: Pertussis vaccine: A critique. Pediatr Infect Dis J 
2009;28(3):237 [PMID: 19165133]. 

Sin MA et al.: Pertussis outbreak in primary and secondary schools in 
Ludwigslut, Germany, demonstrating the role of waning immu¬ 
nity. Pediatr Infect Dis J 2009;28(3):242 [PMID: 19209094], 


LISTERIOSE 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Doenca neonatal de im'cio precoce: 

• Sinais de sepse poucas horas depois do nascimento em 
um recem-nascido com sofrimento fetal e hepatoesple- 
nomegalia; febre materna. 

► Doenca neonatal de im'cio tardio: 

• Meningite, algumas vezes com monocitose no LCS e san- 
gue periferico. 

• Inicio na idade de 9-30 dias. 


Consideracoes gerais 

Listeria monocytogenes e um bastonete aerobio gram-positivo, 
nao formador de esporos, largamente distribuido no reino ani¬ 
mal e em alimentos, poeira e solo. Ele causa infeojoes sistemicas 
em lactentes recem-nascidos e crianqas mais velhas imunossu- 
primidas. Em mulheres gravidas, a infecqao e relativamente leve, 
com febre, dores e calafrios, mas e acompanhada de bacteriemia 
e algumas vezes resulta em infecqao intrauterina ou perinatal, 
com graves consequencias para o feto ou recem-nascido. Um 
quarto dos casos ocorre em mulheres gravidas, e 20% de suas 
gestaqoes terminam em morte fetal ou neonatal. A Listeria esta 
presente nas fezes de aproximadamente 10% da populaqao sadia. 
As pessoas em contato com animais tem um risco maior. Surtos 
de listeriose tem sido rastreados a repolho contaminado em sa- 
lada, queijo em pasta, cachorros-quentes, mortadelas e leite. As 
infecqoes por Listeria tem diminuido desde a adoijao de regula- 
mentaqao mais estrita para alimentos pre-cozidos congelados; 
menos de 900 casos foram notificados em 2007. 

Da mesma forma que as infecqoes por EGB, as infecqoes 
por Listeria no recem-nascido podem ser divididas em formas 
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precoces e tardias. As infecqoes precoces sao mais comuns, le- 
vando a uma forma congenita grave. As infectpoes tardias fre- 
quentemente sao caracterizadas por meningite. 

► Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

Na forma neonatal precoce, os sintomas de listeriose geralmente 
aparecem no primeiro dia de vida. O sofrimento fetal e comum, 
e os neonatos frequentemente tem sinais de doenqa grave ao nas- 
cer. Dificuldade respiratoria, diarreia e febre ocorrem. Ao exame, 
sao encontrados hepatoesplenomegalia e um exantema papu- 
loso. Uma historia de febre materna e comum. Meningite pode 
acompanhar o curso septico. A forma neonatal tardia em geral 
aparece depois da idade de 9 dias e pode ocorrer tao tardiamente 
como 5 semanas. A meningite e comum, caracterizada por irri- 
tabilidade, febre e ma alimentaqao. 

As infecqoes por Listeria sao raras em crianqas mais velhas 
e geralmente estao associadas a imunodeficiencia. Varios casos 
recentes foram associados a agentes neutralizadores do fator de 
necrose tumoral alfa. Os sinais e sintomas sao aqueles de menin¬ 
gite, geralmente com inicio insidioso. 

B. Achados laboratoriais 

Em todos os pacientes, exceto aqueles recebendo farmacos de- 
pressores dos leucocitos, o leucograma revela leucocitose, com 
10-20% de monocitos. Quando se encontra meningite, a con- 
tagem de celulas no LCS caracteristica e alta (> 500/pL), com 
um predominio de neutrofilos polimorfonucleares em 70% dos 
casos. Os monocitos podem predominar em ate 30% dos casos. 
Esfregaqos de LCS corados pelo gram geralmente sao negati¬ 
ves, mas podem ser vistos bastonetes gram-positivos curtos. O 
principal aspecto anatomopatologico na sepse grave e uma gra- 
nulomatose miliar, com microabscessos no figado, baqo, SNC, 
pulmao e intestinos. 

Resultados de cultura frequentemente sao positivos em mul¬ 
tiples sitios, inclusive sangue do lactente e da mae. 

Diagnostico diferencial 

A doenqa neonatal de inicio precoce assemelha-se a doenqa he- 
molitica do recem-nascido, sepse por EGB, ou infeetpao grave 
por citomegalovirus, rubeola ou toxoplasmose. A doenqa de 
inicio tardio deve ser diferenciada da meningite por ecovirus e 
virus coxsackie, EGB e bacterias entericas gram-negativas. 

Prevencao 

Pacientes imunossuprimidos, mulheres gravidas e pessoas ido- 
sas podem diminuir o risco de infeetpao por Listeria , evitando 
queijos em pasta, reaquecendo cuidadosamente ou evitando ali- 
mentos pre-cozidos ou congelados, evitando carnes e leite crus e 
lavando meticulosamente hortaliqas frescas. 

► Tratamento 

Ampicilina (150-300 mg/kg/dia a cada 6 h por via intrave- 
nosa) e o farmaco de escolha na maioria dos casos de listeriose. 


A gentamicina (2,5 mg/kg a cada 8 h por via intravenosa) tem um 
efeito sinergico com a ampicilina e deve ser utilizada em infec- 
qoes graves e nos pacientes com deficits imunes. A vancomicina 
pode substituir a ampicilina, ao se tratar a meningite empirica- 
mente. Se ampicilina nao puder ser usada, o SMX-TMP tambem 
e efetivo. As cefalosporinas nao sao efetivas. O tratamento da 
doenqa grave deve ser mantido por pelo menos duas semanas; a 
meningite e tratada por 2-3 semanas. 

Prognostico 

Em um surto recente de doenqa neonatal de inicio precoce, a 
taxa de letalidade foi de 27%, apesar de manejo agressivo e apro- 
priado. A meningite em lactentes mais velhos tem um prognos¬ 
tico bom. Em crianqas imunodeprimidas, o prognostico depende 
em grande extensao daquele da enfermidade subjacente. 

Gillespie IA et al.: Disease presentation in relation to infection foci 
for non-pregnancy-associated human listeriosis in England and 
Wales, 2001 to 2007. J Clin Microbiol 2009;47(10):3301 [PMID: 
19675217], 

Guevara RE, Mascola L, Sorvillo F: Risk factors for mortality among 
patients with nonperinatal listeriosis in Los Angeles County, 
1992-2004. Clin Infect Dis 2009;48(11):1507 [PMID: 19400687], 

Mitja O et al.: Predictors of mortality and impact of aminoglycosides 
on outcome in listeriosis in a retrospective cohort study. J Antimi- 
crob Chemother 2009;64(2):416 [PMID: 19468027]. 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Listeriosis, http:// 
www.cdc.gov/nczved/dfbmd/disease_listing/listeriosis_gi.html 

TUBERCULOSE 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Todos os tipos: teste tubercuh'nico positivo no paciente ou 
membros do domidlio, radiografia de torax sugestiva, his¬ 
toria de contato e demonstracao do microrganismo por co- 
loracao e cultura. 

► Pulmonar: fadiga, irritabilidade e subnutricao, com ou sem 
febre e tosse. 

► Ganglionar: adenite cervical cronica. 

► Miliar: aspecto classico de tempestade de neve na radio¬ 
grafia do torax. 

► Meningite: febre e manifestacoes de irritacao meningea e 
pressao craniana aumentada. LCS caracteristico. 


Consideracoes gerais 

A tuberculose e uma doenqa granulomatosa causada por Myco¬ 
bacterium tuberculosis. E uma das causas principals de morta- 
lidade em todo o mundo. As crianqas com menos de 3 anos de 
idade sao as mais suscetlveis. A disseminaqao linfatica e hema- 
togenica atraves dos pulmoes para sitios extrapulmonares, in¬ 
clusive cerebro e meninges, olhos, ossos e articulaqoes, ganglios 
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linfaticos, rins, intestinos, laringe e pele, e mais provavel de 
ocorrer em lactentes. Susceptibilidade aumentada acontece no- 
vamente na adolescencia, particularmente em meninas dentro 
de dois anos da menarca. Depois de aumentos substanciais da 
doeruja durante a decada de 80, a incidencia de tuberculose tem 
diminuido desde 1992, gramas ao aumento das medidas de con- 
trole. Mais de 13.000 casos novos foram notificados em 2007.* 
Os grupos de alto risco incluem minorias etnicas, pessoas nas- 
cidas no estrangeiro, prisioneiros, residentes em asilos, indigen- 
tes, trabalhadores migrantes e prestadores de assistencia a saude. 
Entretanto, 50% dos casos ocorreram em pessoas nascidas nos 
EUA. A infecqao por HIV e um fator de risco importante, tanto 
para desenvolvimento como para propagaqao da doenqa. A in¬ 
cidencia de tuberculose pediatrica espelha as tendencias vistas 
em adultos. 

A exposiqao a um adulto infectado e o fator de risco mais 
comum em crian^as. O complexo primario, em lactentes e crian- 
qas maiores, consiste em uma lesao parenquimatosa pequena 
em qualquer area do pulmao, com caseificaqao e calcificar^ao de 
ganglios regionais. A tuberculose pos-primaria em adolescentes 
e adultos ocorre comumente nos apices dos pulmoes e tem pro- 
babilidade de causar doen^a pulmonar cavitaria progressiva cro- 
nica, com tendencia menor para disseminaqao hematogenica. A 
infec^ao por Mycobacterium bovis e clinicamente identica a M. 
tuberculosis. M. bovis pode ser adquirido a partir de laticlnios 
nao pasteurizados, obtidos fora dos EUA. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

1. Pulmonar — (ver Capitulo 18). 

2. Miliar — O diagnostico geralmente se baseia no aspecto clas- 
sico de “tempestade de neve” ou “semeadura de milho miudo” 
dos campos pulmonares na radiografia, embora no inlcio do 
curso da tuberculose disseminada a radiografia possa nao mos- 
trar anormalidades, ou mostrar apenas anormalidades sutis. 
Tuberculos coroides sao vistos algumas vezes no exame fundos- 
copico. Outras lesoes podem estar presentes e produzir osteo- 
mielite, artrite, meningite, tuberculomas do cerebro, enterite ou 
infec^ao dos rins e flgado. 

3. Meningite — Os sintomas incluem febre, vomitos, cefaleia, 
letargia e irritabilidade, com sinais de irritaqao meningea e pres- 
sao intracraniana aumentada, paralisias de nervos cranianos, 
convulsoes e coma. 

4. Linfatica — O complexo primario pode estar associado a uma 
lesao cutanea drenada por ganglios regionais, ou a adenomegalia 
cervical cronica ou a infecqao das tonsilas. Os ganglios envolvidos 
podem tornar-se fixos a pele sobrejacente, supurar e drenar. 

B. Achados laboratoriais 

A reaqao de Mantoux (0,1 mL de derivado proteico purificado 
de potencia intermediaria [PPD] [5 UT] inoculado por via intra- 
dermica) e positiva em 48-72 h se houver induraqao significante 


* N. de T. Cerca de 80.000 casos sao notificados por ano, no Brasil. 


Quadro 40-3 Interpretacao das reacoes do teste cutaneo 
tubercullnico 3 


Grau 
de risco 

Fatores de risco 

Reacao 

positiva 

Alto 

Contato proximo recente com um caso de 
tuberculose ativa 

Radiografia de torax compativel com 
tuberculose 

Comprometimento imune 

Infeccao por HIV 

> 5 mm de 
induracao 

Medio 

Residencia atual ou previa em area de alta 
prevalence (Asia, Africa, America Latina) 

Conversos no teste cutaneo dentro dos 
ultimos dois anos 

Uso de droga intravenosa 

Sem-teto ou residencia em uma instituicao 
correcional 

Perda de peso recente ou desnutricao 
Leucemia, doenca de Hodgkin, ou diabetes 
melito 

Idade < 4 anos 

a 10 mm 
de induracao 

Baixo 

Criancas > 4 anos sem qualquer fator de 
risco 

a 15 mm 
de induracao 


a Reacao intradermica de Mantoux padrao, 5 unidades de teste. Mensuracao 
perpendicular ao eixo longo do braco. Somente a induracao, nao o eritema, 
e mensurada. 


(Quadro 40-3). O relato parental de resultados do teste cutaneo 
frequentemente nao e acurado. Todos os testes devem ser lidos por 
profissionais treinados na interpretar^ao de reacoes de Mantoux. 
Resultados falso-negativos ocorrem em pacientes desnutridos, 
naqueles com doenqa avassaladora e em 10% das crianqas com 
doen 9 a pulmonar isolada. Supressao temporaria da reatividade 
tuberculinica pode ser vista em infecqoes virais (p. ex., sarampo, 
influenza, varicela e caxumba), depois de imuniza^oes com virus 
vivos e durante tratamentos com corticosteroides ou outros far- 
macos imunossupressivos. Por estas razoes, uma reaqao de Man¬ 
toux negativa nao exclui o diagnostico de tuberculose. Quando se 
suspeita de tuberculose em uma crianqa, membros do domicilio e 
contatos adultos (p. ex., professores e cuidadores) tambem devem 
ser testados imediatamente. Testes de pun<;ao multipla (tine tests ) 
nao devem ser usados, porque eles estao associados a reaqoes fal- 
so-negativas e falso-positivas e porque nao existem padroes para 
a interpretaqao de resultados positivos. Ensaios de liberaqao do 
interferona-'y (IGRA = Interferona Release Assay ) estao aprova- 
dos para substituir os testes cutaneos de Mantoux em adultos e 
crianqas mais velhas. Esses ensaios tem uma especificidade muito 
mais alta devido a resultados falso-positivos menos comuns, por 
micobacterias nao tuberculose e BCG. Eles sao feitos em sangue 
obtido por punqao venosa e tem a vantagem adicional de requerer 
uma visita unica; contudo, esses testes ainda nao estao estudados 
suficientemente em lactentes. 

A VHS geralmente esta elevada. Culturas de aspirados gas- 
tricos em jejum acumulados de tres dias sucessivos crescerao 
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embmb 


M. tuberculosis em cerca de 40% dos casos. Uma biopsia pode ser 
necessaria para estabelecer o diagnostico. O tratamento nao deve 
ser retardado em casos suspeitos. O LCS na meningite tubercu¬ 
losa mostra pleocitose leve a moderada (50-300 leucocitos/pL, 
predominantemente linfocitos), glicose diminulda e protelna 
aumentada. 

A detecqao direta de micobacterias em llquidos corporals 
ou secreqoes e feita melhor pela coloraqao dos especimes com 
auramina-rodamina, e o seu exame com microscopia de fluores- 
cencia; este metodo e superior ao de Ziehl-Neelsen. 

C. Estudos de imagem 

Uma radiografia de torax deve ser obtida em todas as crianqas 
com suspeita de tuberculose em qualquer sltio, ou com um teste 
cutaneo positivo. Consolidaqao segmentar com alguma perda 
de volume e adenopatia hilar e um achado comum em crianqas. 
Derrame pleural tambem ocorre na infecqao primaria. Cavernas 
e doenqa apical sao incomuns em crianqas, mas comuns em ado- 
lescentes e adultos. 

Diagnostico diferencial 

A tuberculose pulmonar deve ser diferenciada de pneumonias 
fungicas, parasitarias, por micoplasma e bacterianas; abscesso 
pulmonar; aspiraqao de corpo estranho; pneumonia lipoide; sar- 
coidose; e cancer do mediastino. A linfadenite cervical deve-se 
mais provavelmente a infecqoes estreptococicas ou estafilococicas. 
A doenqa da arranhadura do gato e a infecqao com micobacterias 
atipicas podem necessitar ser distinguidas da linfadenite tubercu¬ 
losa. Meningoencefalite viral, traumatismo craniano (maus tratos 
infantis), envenenamento pelo chumbo, abscesso cerebral, menin¬ 
gite bacteriana aguda, tumor cerebral e infecqoes fungicas disse- 
minadas devem ser excluidas na meningite tuberculosa. O teste 
cutaneo no paciente ou em contatos familiares frequentemente e 
valioso para diferenciar estas condiqoes da tuberculose. 

► Prevencao 

A. Vacina BCG 

As vacinas do bacilo Calmette-Guerin (BCG) sao cepas vivas 
atenuadas de M. bovis. Embora a administraqao do BCG neo¬ 
natal e em crianqas maiores seja efetuada em paises com uma 
prevalencia alta de tuberculose, a eficacia protetora varia gran- 
demente com a potencia da vacina e o metodo de aplicaqao. O 
BCG dado a lactentes diminui a tuberculose disseminada, mas 
nao protege contra tuberculose pulmonar mais tarde na infan- 
cia ou na adolescencia. Visto que a grande maioria das crianqas 
que receberam BCG ainda tem testes de Mantoux negativos, a 
historia pregressa de vacinaqao com BCG deve ser ignorada na 
interpretaqao do teste cutaneo. Nos EUA, a vacinaqao BCG nao 
e recomendada. O IGRA da resultados negativos em pacientes 
com PPD falso-positivo devido ao BCG. 

B. Quimioprofilaxia com isoniazida 

A administraqao diaria de isoniazida (10 mg/kg/dia via oral; ma- 
ximo de 300 mg) e aconselhada para crianqas que estao expostas 


a contato prolongado proximo ou domiciliar com adolescentes 
ou adultos com doenqa ativa. A isoniazida e dada ate dois meses 
depois do ultimo contato. Ao fim deste tempo, deve ser feito um 
teste de Mantoux, e a terapia deve ser mantida por sete meses 
adicionais se a reaqao for positiva. 

C. Outras medidas 

A tuberculose em lactentes e crianqas de pouca idade e eviden- 
cia de exposiqao recente a infecqao ativa em um adulto, geral- 
mente um membro da familia ou contato domiciliar. A fonte de 
contato (caso-indice) deve ser identificada, isolada e tratada, 
para prevenir outros casos secundarios. A notificaqao dos casos 
a departamentos de saude locais e essencial para a triagem de 
contatos. As crianqas tuberculino-negativas expostas geral- 
mente devem receber quimioprofilaxia com isoniazida. Se um 
teste cutaneo repetido for negativo 2-3 meses depois da ultima 
exposiqao, a isoniazida podera ser suspensa. Testes cutaneos 
tuberculinicos de rotina nao sao recomendados para crianqas 
sem fatores de risco que residem em comunidades com baixa 
incidencia de tuberculose. Crianqas sem risco pessoal para tu¬ 
berculose, mas que residem em locais com alta incidencia da 
doenqa, devem fazer um teste cutaneo ao entrar na escola, e 
depois repeti-lo na idade de 11 -16 anos. Crianqas com um fator 
de risco para adquirir tuberculose devem ser testadas a cada 
2-3 anos. Adolescentes encarcerados e crianqas que morem em 
um domicilio com pessoas infectadas por HIV devem fazer tes¬ 
tes cutaneos anuais. 

As crianqas que imigrem para os EUA de um pais com uma 
alta incidencia de infecqao devem ser submetidas a um teste 
cutaneo ao entrar nos EUA, ou ao se apresentarem aos prestado- 
res de assistencia a saude. Uma historia pregressa de vacinaqao 
com BCG nao deve retardar o teste tuberculinico. 

Tratamento 

A. Medidas especificas 

A maioria das crianqas com tuberculose ativa nos EUA e hospita- 
lizada, inicialmente. Se o microrganismo infectante nao houver 
sido isolado do contato presumivel para teste de sensibilidade, 
devem ser feitas tentativas razoaveis de obte-lo da crianqa, usan- 
do-se aspirados gastricos, escarro, broncoscopia, toracocentese, 
ou biopsia, quando apropriado. Infelizmente, com frequencia, as 
culturas sao negativas em crianqas, e o risco destes procedimen- 
tos deve ser balanceado contra a possivel positividade. O trata¬ 
mento e dado diariamente por 14 dias, e depois reduzido para 
duas a tres vezes por semana pela duraqao do curso. A admi- 
nistraqao observada diretamente por um profissional de saude 
treinado e essencial para garantir a adesao a terapia. 

As crianqas com testes cutaneos positivos (ver Quadro 40-3), 
sem sintomas e uma radiografia de torax normal tem tuberculose 
latente e devem receber nove meses de tratamento com isonia¬ 
zida (10 mg/kg/dia via oral; maximo de 300 mg). Em crianqas 
com doenqa pulmonar ativa, a terapia por seis meses usando-se 
isoniazida (10 mg/kg/dia), rifampicina (15 mg/kg/dia) e pirazina- 
mida (25-30 mg/kg/dia) em dose unica oral diaria por dois meses, 
seguida por isoniazida mais rifampicina (ou num regime diario, 
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ou duas vezes por semana) por quatro meses, parece efetiva para 
eliminar microrganismos sensiveis a isoniazida. Para doenqa 
mais grave, tal como infecqao miliar ou do SNC, a duraqao e au- 
mentada para 12 meses ou mais, e um quarto farmaco (estrepto- 
micina ou etambutol) e acrescentado nos primeiros dois meses. 
Em comunidades com taxas de resistencia maiores que 4%, o tra- 
tamento inicial deve incluir quatro farmacos. 

1. Isoniazida — A hepatotoxicidade da isoniazida, vista em adul- 
tos e alguns adolescentes, e rara em crianqas. Elevaqao transito- 
ria de aminotransferases (ate tres vezes o normal) pode ser vista 
com 6-12 semanas, mas o tratamento e mantido, a menos que 
ocorra doenqa clinica. O monitoramento rotineiro de provas de 
funqao hepatica e desnecessario, a menos que se saiba de doenqa 
hepatica previa, ou que a crianqa esteja gravemente enferma. 
Neuropatia periferica associada a deficiencia de piridoxina e rara 
em crianqas, e nao e necessario adicionar esta vitamina, a menos 
que haja coexistencia de desnutriqao significante. 

2. Rifampicina — Embora seja um excelente agente bactericida, 
a rifampicina nunca e usada isoladamente devido ao desenvolvi- 
mento rapido de resistencia. Pode ocorrer hepatotoxicidade, mas 
raramente com as doses recomendadas. A coloraqao alaranjada 
de secreqoes e benigna, mas pode manchar lentes ou roupas. 

3. Pirazinamida — Este excelente agente esterilizante e mais efe- 
tivo durante os primeiros dois meses de terapia. Com a duraqao e 
dosagem recomendadas, ele e bem tolerado. Embora a pirazina¬ 
mida eleve o nivel de acido urico, isto raramente causa sintomas 
de hiperuricemia em crianqas. O uso deste farmaco atualmente e 
comum para a doenqa tuberculosa em crianqas, e a resistencia e 
incomum. Aceitaqao oral e penetraqao no SNC sao boas. 

4. Etambutol — Como a neurite optica e o principal efeito co¬ 
lateral em adultos, o etambutol geralmente so tem sido dado a 
crianqas cuja visao tenha sido testada de modo confiavel para 
perda da diferenciaqao de cores. A neurite optica e rara e geral¬ 
mente ocorre naqueles recebendo mais que a dose recomendada 
de 25 mg/kg/dia. Inexiste documentaqao de toxicidade optica 
em crianqas, apesar da experiencia mundial consideravel. Por- 
tanto, muitos esquemas de quatro farmacos em crianqas incluem, 
atualmente, o etambutol. 

5. Estreptomicina — A estreptomicina (20-30 mg/kg/dia, por via 
intramuscular em uma ou duas doses) deve ser dada por um ou 
dois meses, na doenqa grave. A audiqao da crianqa deve ser testada 
periodicamente durante o uso, pois a ototoxicidade e comum. 

B. Quimioterapia para tuberculose resistente 
a farmacos 

A incidencia de resistencia a farmacos esta aumentando e atinge 
10-20% em algumas areas dos EUA. Transmissao a contactantes 
de cepas resistentes a multiplos farmacos e extensamente resis- 
tentes a farmacos tem ocorrido em algumas epidemias. Nestes 
casos dificeis, e importante consultar especialistas locais no tra¬ 
tamento da tuberculose. A terapia deve continuar por 12 meses 
ou mais. Frequentemente, sao necessarios quatro a seis medica- 
mentos de primeira e segunda linha. 


C. Medidas gerais 

Corticosteroides podem ser usados para suprimir reaqoes infla- 
matorias na tuberculose de meninges, pleura e pericardio e para 
o alivio da obstruqao bronquica por adenopatia hilar. A predni- 
sona e dada por via oral, 1 mg/kg/dia durante 6-8 semanas, com 
retirada gradual ao fim daquele tempo. O uso de corticosteroi¬ 
des pode mascarar a progressao da doenqa. Consequentemente, 
o medico precisa estar seguro de que esta sendo usado um es- 
quema efetivo. 

Prognostico 

Se as bacterias sao sensiveis e o tratamento e completado, a 
maioria das crianqas e curada com sequelas minimas. A repe- 
tiqao do tratamento e mais dificil e tem menor sucesso. Com a 
quimioterapia antituberculose (especialmente isoniazida), atual¬ 
mente deveria haver 100% de recuperaqao na tuberculose miliar. 
Sem tratamento, a taxa de letalidade, tanto na tuberculose miliar 
como na meningite tuberculosa, e de quase 100%. Nesta ultima 
forma, cerca de dois terqos dos pacientes tratados sobrevivem. 
Pode haver uma incidencia alta de anormalidades neurologicas 
entre os sobreviventes, se o tratamento comeqar tarde. 

American Thoracic Society, CDC, Infectious Diseases Society of 
America: Treatment of tuberculosis. MMWR Recomm Rep 2003; 
52(RR-11):1 [PMID: 12836625], 

Cattamanchi A et al.: Clinical characteristics and treatment outcomes 
of patients with isoniazid-monoresistant tuberculosis. Clin Infect 
Dis 2009;48(2):179 [PMID: 19086909], 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Trends in tu¬ 
berculosis incidence, 2006. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 
2007;56:245 [PMID: 17380106], 

Ho CC et al.: Safety of fluoroquinolone use in patients with hepato- 
toxicity induced by anti-tuberculosis regimens. Clin Infect Dis 
2009;48(11):1526 [PMID: 19400686], 

Long R et al.: Empirical treatment of community-acquired pneumo¬ 
nia and the development of fluoroquinolone-resistant tuberculo¬ 
sis. Clin Infect Dis 2009;48(10):1354 [PMID: 19348594], 

Mcllleron H et al.: Isoniazid plasma concentrations in a cohort 
of South African children with tuberculosis: Implications 
for international pediatric dosing guidelines. Clin Infect Dis 
2009;48(11):1547 [PMID: 19392636], 


INFECCOES POR MICOBACTERIAS NAO 
TUBERCULOSAS 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Linfadenite cervical unilateral cronica. 

► Granulomas cutaneos. 

► Lesao ossea cronica com fistula que drena (osteomielite 
cronica). 

► Reacao a PPD-S (padrao) de 5-8 mm, radiografia de torax 
negativa e historia negativa de contato com tuberculose. 
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► Diagnostico por coloracao positiva para alcool-acido resis- 
tentes ou por cultura. 

► Infeccao disseminada em pacientes com Aids. 


Consideracoes gerais 

Muitas especies de micobacterias alcool-acido resistentes que nao 
M. tuberculosis podem causar infec^oes subcllnicas e, ocasional- 
mente, doencpa cllnica semelhante a tuberculose. Cepas de mico¬ 
bacterias nao tuberculosas sao comuns no solo, nos alimentos e 
na agua. Os microrganismos entram no hospedeiro por pequenas 
abrasoes na pele, mucosa oral ou mucosa gastrintestinal. Reativi- 
dade cruzada de cepas com M. tuberculosis pode ser demonstrada 
por testes cutaneos (Mantoux) simultaneos com PPD-S (padrao) 
e PPD preparado com um dos antlgenos atlpicos. Infelizmente, 
os reagentes preparados para testes cutaneos nao tuberculosos de 
rotina nao sao disponlveis para a pratica cllnica. 

O complexo Mycobacterium avium (MAC), Mycobacterium 
kansasii, Mycobacterium fortuitum, Mycobacterium abscessus, 
Mycobacterium marinum e Mycobacterium chelonae sao os en- 
contrados mais comumente. M. fortuitum, M. abscessus e M. 
chelonae sao “de crescimento rapido”, requerendo 3-7 dias de 
cultura, ao passo que outras micobacterias precisam de varias 
semanas. Depois da inocula^ao, eles formam colonias que se pa- 
recem de perto morfologicamente com M. tuberculosis. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

1. Linfadenite — Em criarnjas, a forma mais comum de infec- 
^ao por micobacterias outras que nao M. tuberculosis e a lin¬ 
fadenite cervical. MAC e o microrganismo mais comum. Um 
ganglio submandibular ou cervical incha lentamente, e firme e, 
inicialmente, um pouco doloroso a palpa^ao. Febre baixa pode 
ocorrer. Com o tempo, o ganglio supura e pode drenar croni- 
camente. Ganglios em outras areas da cabeija e pesco^o, e em 
outras regioes, as vezes sao envolvidos. 

2. Doenca pulmonar — No oeste dos EUA, a doen^a pulmonar 
geralmente se deve a M. kansasii. No leste dos EUA, ela pode 
ser causada por MAC. Em outros paises, tal doenca geralmente 
e causada por MAC. Em adultos, geralmente ha uma doenca 
pulmonar cronica subjacente. Deficiencia imune pode estar pre¬ 
sente. A apresenta^ao e clinicamente indistinguivel daquela da 
tuberculose. Adolescentes com fibrose cistica podem ser infecta- 
dos por micobacterias nao tuberculosas. 

3. Granuloma de piscina — Este e devido a M. marinum. Uma 
lesao granulomatosa solitaria cronica com lesoes satelites se de- 
senvolve apos traumatismo leve, em piscinas infectadas. Trauma- 
tismos pequenos em aquarios domesticos, ou outros ambientes 
aquaticos, tambem podem levar a infeccao. 

4. Osteomielite cronica — Osteomielite e causada por M. kan¬ 
sasii, M. fortuitum, ou outras de crescimento rapido. Os achados 
incluem edema e dor em uma extremidade distal, defeitos radio- 
transparentes no osso, febre e evidencia clinica e radiologica de 
broncopneumonia. Tais casos sao raros. 


5. Meningite — A doencpa e causada por M. kansasii e pode ser 
indistinguivel da meningite tuberculosa. 

6. Infeccao disseminada — Raramente crian^as aparentemente 
normais do ponto de vista imune desenvolvem infeccao dissemi¬ 
nada devido a micobacterias nao tuberculosas. As crian^as fleam 
enfermas, com febre e hepatoesplenomegalia e sao demonstrados 
microrganismos em lesoes osseas, ganglios linfaticos ou figado. As 
radiografias de torax geralmente sao normais. Entre 60 e 80% dos 
pacientes com Aids adquirirao infeccao por MAC, caracterizada 
por febre, sudorese noturna, perda de peso e diarreia. A infeccao 
geralmente indica disfumpao imune grave e esta associada a conta- 
gens de linfocitos CD4 menores que 50/pL. 

B. Achados laboratoriais 

Na maioria dos casos, ha uma pequena rea«;ao (< 10 mm) quando 
e feito o teste de Mantoux. Reaches maiores podem ser vistas. 
A radiografia de torax e negativa, e nao ha historia de contato 
com um caso de tuberculose. A aspiraijao do ganglio com agu- 
lha exclui infeccao bacteriana e pode revelar bacilos alcool-acido 
resistentes na coloracao ou cultura. A formaepao de fistula nao 
deve ser um problema, porque geralmente se recomenda a ex- 
cisao total para a infeccao por micobacterias atipicas. Culturas 
de qualquer sitio do corpo normalmente esteril crescerao MAC 
em pacientes imunocomprometidos com doenca disseminada. 
Com uma grande densidade de bacterias, as hemoculturas sao 
positivas. 

Diagnostico diferencial 

Ver a se 9 ao sobre diagnostico diferencial na discussao previa 
sobre tuberculose e no Capitulo 18. 

Tratamento 

A. Medidas espedficas 

O tratamento usual da linfadenite e a excisao cirurgica completa. 
Ocasionalmente, a excisao e impossivel em razao da proximi- 
dade de ramos do nervo facial. Entao, a quimioterapia pode ser 
necessaria. A resposta da adenopatia extensa, ou de outras for¬ 
mas de infeccao, varia de acordo com a especie infectante e sua 
sensibilidade. Geralmente, sao necessarias combinacpoes de dois 
a quatro medicamentos administrados durante meses. Isonia- 
zida, rifampicina e etambutol (dependendo da sensibilidade a 
isoniazida) resultarao em uma resposta favoravel em quase todos 
os pacientes com infeccao por M. kansasii. O tratamento quimio- 
terapico do MAC e muito menos satisfatorio, porque e comum a 
resistencia a isoniazida, a rifampicina e a pirazinamida. Testes de 
sensibilidade sao necessarios para otimizar a terapia. A maioria 
dos clinicos e a favor da excisao cirurgica do tecido envolvido, 
se possivel, e do tratamento com pelo menos tres farmacos aos 
quais o microrganismo se tenha mostrado sensivel. A doemja 
disseminada em pacientes com Aids requer uma combinacpao de 
tres ou mais medicamentos ativos. Inicia-se claritromicina ou 
azitromicina e etambutol, em adi<;ao a um ou mais dos seguintes 
farmacos: etionamida, capreomicina, amicacina, rifabutina ou 
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ciprofloxacina. M. fortuitum e M. chelonei geralmente sao sen- 
siveis a amicacina mais cefoxitina ou meropenem, seguidos por 
claritromicina, azitromicina ou doxiciclina, e podem ser tratados 
com sucesso com tais combinaijoes. 0 granuloma de piscina de- 
vido a M. marinum geralmente e tratado com doxiciclina (em 
crian^as com mais de 9 anos) ou rifampicina, mais etambutol, 
claritromicina, ou SMX-TMP por um minimo de tres meses. A 
cirurgia tambem pode ser benefica. 

B. Medidas gerais 

O isolamento do paciente geralmente nao e necessario. Assis- 
tencia de suporte geral e indicada para a crianqa com doenqa 
disseminada. 

Prognostic 

O prognostico e bom para pacientes com doen^a localizada, em- 
bora ocorram casos fatais em pacientes imunocomprometidos 
com doen<;a disseminada. 

Blyth CC et al.: Nontubercuiosis mycobacterial infection in children. 

Pediatr Infect Dise J 2009;28(9):801 [PMID: 19636280]. 

Brantley JS et al.: Cutaneous infection with Mycobacterium abscessus 
in a child. Pediatr Dermatol 2006;23:128 [PMID: 16650219]. 
Lindeboom JA et al.: Tuberculin skin testing is useful in the screening 
for nontuberculous mycobacterial cervicofacial lymphadenitis 
in children. Clin Infect Dis 2006;43:1547 [PMID: 17109286]. 
Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Mycobacte¬ 
rium avium complex www.cdc.gov/ncidod/dbmd/diseaseinfo/ 
mycobacteriumavium_t.htm 

INFECCAO POR LEGIONELLA 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Pneumonia progressiva grave em uma crianca com imuni- 
dade comprometida. 

► Diarreia e sinais neurologicos sao comuns. 

► A positividade da cultura reguer meio de extrato de leve- 
dura carvao tamponado e comprova a infeccao. 

► A coloracao direta com anticorpo fluorescente de secrecoes 
respiratorias comprova a infeccao. 


Consideracoes gerais 

A Legionella pneumophila e um bacilo gram-negativo onipre- 
sente que causa duas sindromes clinicas distintas: a doen^a do le¬ 
gionario e a febre de Pontiac. Em geral, a doenqa do legionario e 
uma pneumonia grave, aguda, que e frequentemente fatal em pa¬ 
cientes imunocomprometidos. A febre de Pontiac e uma doenqa 
leve, semelhante a gripe, que poupa os pulmoes e e caracterizada 
por febre, cefaleia, mialgia e artralgia. A doen 9 a e autolimitada e 
e descrita em surtos, em adultos sadios. 


Mais de 40 especies de Legionella ja foram descobertas, mas 
nem todas causam doenqa em seres humanos. L. pneumophila 
causa a maioria das infeojoes. A Legionella esta presente em 
muitas fontes naturais de agua, assim como em suprimentos do- 
mesticos de agua (torneiras e chuveiros). Torres de resfriamento 
de agua e trocadores de calor contaminados tem sido implicados 
em varios surtos grandes institucionais. A transmissao de pessoa 
a pessoa nao tem sido documentada. 

Poucos casos de doemja do legionario tem sido relatados em 
crianqas. A maioria foi em criamjas com imunidade celular com¬ 
prometida. Em adultos, os fatores de risco incluem fumo, doenqa 
cardiorrespiratoria ou renal subjacente, alcoolismo e diabetes. 

Pensa-se que a L. pneumophila seja adquirida pela inalaqao 
de um aerossol contaminado. As bacterias sao fagocitadas, mas 
proliferam dentro de macrofagos. A imunidade mediada por ce- 
lulas e necessaria para ativar macrofagos para matar bacterias 
intracelulares. 

Prevencao 

Nenhuma vacina esta disponivel. Tem sido mostrado que a hi- 
perclora^ao e o superaquecimento periodico de suprimentos de 
agua em hospitals reduzem o numero de microrganismos e o 
risco de infeccao. 

Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

O inicio de febre, calafrios, anorexia e cefaleia e abrupto. Sinto¬ 
mas pulmonares aparecem dentro de 2-3 dias e progridem rapi- 
damente. No inicio, a tosse e nao produtiva. Esputo purulento 
ocorre tardiamente. Hemoptise, diarreia e sinais neurologicos 
(inclusive letargia, irritabilidade, tremores e delirio) sao vistos. 

B. Achados laboratoriais 

O leucograma geralmente e elevado. As radiografias de torax 
mostram consolidaijao esparsa, rapidamente progressiva. Cavi- 
ta^ao e grandes derrames pleurais sao incomuns. Culturas de 
escarro, aspirados traqueais, ou especimes de broncoscopia, 
quando semeados em meios especiais, sao positivas em 70-80% 
dos pacientes, em 3-7 dias. Colorado direta com anticorpo fluo¬ 
rescente de catarro ou outros especimes respiratorios so e 50-70% 
sensivel, mas 95% especifica. Um resultado falso-positivo pode 
ser observado em pacientes com tularemia. Um resultado nega- 
tivo em cultura, ou coloraqao direta com anticorpo fluorescente, 
de catarro ou secrecoes traqueais, nao afasta doen 9 a causada por 
Legionella. Detec 9 ao por PCR de Legionella em secre 9 oes res¬ 
piratorias esta disponivel em alguns centres. Um imunoensaio 
urinario para antigeno da Legionella e cerca de 70% sensivel e 
altamente especifico. Testes sorologicos estao disponiveis, mas 
uma eleva 9 ao maxima do titulo pode requerer 6-8 semanas. 

Diagnostico diferencial 

A doen 9 a do legionario em geral e uma pneumonia rapidamente 
progressiva, em um paciente que parece muito enfermo, com 
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febre persistente. Outras pneumonias bacterianas, pneumonias 
virais, pneumonia por Mycoplasma e doen 9 a fungica sao todas 
possibilidades e podem ser dificeis de diferenciar clinicamente 
em um paciente imunocomprometido. 

Complicacoes 

Em casos esporadicos nao tratados, as taxas de letalidade sao 
de 5-25%. Em pacientes imunocomprometidos com doen 9 a nao 
tratada, a letalidade aproxima-se de 80%. A dissemina 9 ao he- 
matogenica pode resultar em focos extrapulmonares de infec- 
9 ao, inclusive pericardio, miocardio e rins. Legionella pode ser a 
causa de uma endocardite com cultura negativa. 

Tratamento 

Azitromicina intravenosa, 10 mg/kg/dia dados em dose unica 
diaria (dose maxima de 500 mg), e o farmaco de escolha. A 
rifampicina (20 mg/kg/dia divididos em duas doses) pode ser 
acrescida ao esquema em pacientes gravemente enfermos. Ci- 
profloxacina e levofloxacina sao efetivas em adultos, mas nao 
sao aprovadas para uso em crian 9 as. A dura 9 ao do tratamento e 
de 5-10 dias, se for usada azitromicina; para outros antibioticos, 
recomenda-se um curso de 14-21 dias. Terapia oral pode substi- 
tuir a terapia venosa, quando a condi 9 ao do paciente melhorar. 

Prognostics 

A taxa de letalidade e alta, se o tratamento for retardado. Mal- 
-estar geral, problemas de memoria e fadiga sao comuns depois 
da recupera 9 ao. 

Diederen BM. Legionella spp. and Legionnaires’ disease. J Infect 2008; 

56(1):1—12 [PMID: 17980914], 

Pedro-Botet ML, Sabria M: Legionellosis. Seminars in Respiratory & 

Critical Care Medicine 2005; 26(6):625-634 [PMID: 16388431], 


PSITACOSE (ORNITOSE) E INFECCAO POR 
CHLAMYDIA PNEUMONIAE 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Febre, tosse, mal-estar geral, calafrios, cefaleia. 

► Estertores crepitantes difusos; nenhuma consolidacao. 

► Achados radiograficos de broncopneumonia de longa du- 
racao. 

► Isolamento do microrganismo ou elevacao de titulo de an- 
ticorpos fixadores de complemento. 

► Exposicao a passaros infectados (ornitose). 


Consideracoes gerais 

A psitacose e causada por Chlamydia psittaci. Quando o agente e 
transmitido a seres humanos por passaros psitacideos (papagaios, 


periquitos, cacatuas e periquitos da Australia), a doen 9 a e cha- 
mada de psitacose, ou febre do papagaio. Entretanto, outros 
generos de aves (p. ex., pombos e perus) sao fontes comuns de 
infec 9 ao nos EUA, e o termo geral ornitose e usado frequente- 
mente. O agente e um parasita intracelular obrigatorio. A pro- 
paga 9 ao de ser humano para ser humano raramente ocorre. O 
periodo de incuba 9 ao e de 5-14 dias. A ave da qual a doen 9 a foi 
transmitida pode nao estar clinicamente doente. 

A Chlamydia pneumoniae pode causar pneumonia atipica 
semelhante aquela causada por M. pneumoniae. A transmissao 
e por propaga 9 ao respiratoria. A infec 9 ao parece ser mais preva- 
lente durante a segunda decada; metade dos adultos pesquisados 
e de soropositivos. Somente uma pequena porcentagem de in- 
fec 9 oes resulta em pneumonia clinica. A doen 9 a pode ser mais 
comum que a pneumonia atipica por M. pneumoniae. Doem^a 
do trato respiratorio inferior por C. pneumoniae e incomum em 
lactentes e crian 9 as pequenas. 

Prevencao 

As pessoas que cuidam de passaros devem ter cuidado ao limpar 
as gaiolas ou descartar excrementos, para evitar a veicula 9 ao de 
C. psittaci em aerossol. C. psittaci e suscetivel ao Lysol a 1%, ou a 
uma dilu^ao de 1:100 de agua sanitaria domestica, e um destes 
pode ser usado para desinfetar gaiolas. Aves doentes devem ser 
avaliadas por um veterinario e podem ser tratadas com antimi- 
crobianos. C. pneumoniae e transmitida de pessoa a pessoa por 
secre 9 oes do trato respiratorio infectadas. A prevem^ao envolve 
evitar pessoas sabidamente infectadas, praticar boa higiene de 
maos (tanto pessoas infectadas como nao infectadas) e estimular 
boa higiene respiratoria (cobrir a boca ao tossir, descartar teci- 
dos contaminados com secre 9 oes respiratorias). 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

1. C. psittaci — A doen 9 a e extremamente variavel, mas tende 
a ser benigna em crian 9 as. O inicio e rapido ou insidioso, com 
febre, calafrios, cefaleia, dor nas costas, mal-estar geral, mialgia 
e tosse seca. Os sinais incluem pneumonite, sons de percussao e 
ruidos respiratorios alterados e estertores crepitantes. Os acha¬ 
dos pulmonares podem estar ausentes inicialmente. Dispneia 
e cianose podem ocorrer mais tarde. Esplenomegalia, epistaxe, 
prostra 9 ao e meningismo sao vistos ocasionalmente. Delirio, 
obstipa 9 ao ou diarreia e desconforto abdominal podem ocorrer. 

2. C. pneumoniae — Clinicamente, a infec 9 ao por C. pneumo¬ 
niae e semelhante a infec 9 ao por M. pneumoniae. A maioria dos 
pacientes tem infec 9 oes respiratorias superiores leves. A infec 9 ao 
do trato respiratorio inferior e caracterizada por febre, dor de 
garganta (talvez mais intensa com C. pneumoniae), tosse e acha¬ 
dos e infiltrados pulmonares bilaterais. 

B. Achados laboratoriais 

1. C. psittaci — Na psitacose, a contagem de leucocitos e nor¬ 
mal ou diminuida, frequentemente com um desvio para a es- 
querda. Proteinuria e comum. C. psittaci esta presente no sangue 
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e esputo, mas a cultura e evitada, pois ela pode representar um 
perigo para os que trabalham no laboratorio. Uma elevaqao de 
quatro vezes em titulos de fixaqao do complemento, em especi- 
mes obtidos com pelo menos duas semanas de intervalo, ou um 
titulo unico acima de 1:32, sao considerados evidencias de in- 
fecqao. A eleva^ao do titulo pode ser enfraquecida ou retardada 
pelo tratamento. A infecyao por C. pneumoniae pode levar a uma 
confusao diagnostica, porque anticorpos com reaqao cruzada 
podem causar titulos falso-positivos de C. psittaci. Ensaios de 
microimunofluorescencia e PCR sao especificos, mas geralmente 
indisponlveis para C. psittaci. 

2. C. pneumoniae — Uma elevayao de quatro vezes em titulo de 
IgG (teste de anticorpo microimunofluorescente), ou um titulo 
de IgM acima de 1:16, sao evidencias de infecyao. O anticorpo 
IgG tern um pico 6-8 semanas depois da infecyao. C. pneumoniae 
pode ser isolada de lavado nasal ou especimes de swab de gar- 
ganta apos inoculaqao em cultura de celulas. Um ensaio de PCR 
tambem esta disponivel. 

C. Estudos de imagem 

Os achados radiograficos na psitacose sao aqueles de pneumo¬ 
nia central, que mais tarde se torna disseminada ou migratoria. 
A psitacose e radiologicamente indistinguivel das pneumonias 
virais. Sinais de pneumonite podem aparecer na radiografia, na 
ausencia de suspeita clinica de comprometimento pulmonar. 

Diagnostico difereneial 

A psitacose pode ser diferenciada de pneumonias virais ou por 
micoplasma apenas pela historia de contato com passaros po- 
tencialmente infectados. Em casos graves ou prolongados, com 
envolvimento extrapulmonar, o diagnostico difereneial e amplo, 
incluindo febre tifoide, brucelose e febre reumatica. 

Complicacoes 

As complicates da psitacose incluem miocardite, endocardite, 
hepatite, pancreatite e pneumonia bacteriana secundaria. A infec- 
yao por C. pneumoniae pode ser prolongada, ou pode recorrer. 

Tratamento 

A doxiciclina deve ser dada por 14 dias depois da defervescencia 
aos pacientes com mais de 8 anos com psitacose. Alternativa- 
mente, eritromicina, azitromicina ou claritromicina podem ser 
usadas em crianqas mais jovens. Suporte com oxigenio pode ser 
necessario. O paciente deve ser mantido em isolamento. C. pneu¬ 
moniae responde a macrolideos ou doxiciclina: recomenda-se 
um curso de 14 dias. 

Cunha BA: The atypical pneumonias: Clinical diagnosis and im¬ 
portance. Clin Microbiol Infect 2006;12(Suppl 3): 12—24 [PMID: 
16669925]. 

Tsai MH et al.: Chlamydial pneumonia in children requiring hospi¬ 
talization: Effect of mixed infection on clinical outcome. J Micro¬ 
biol Immunol Infect 2005;38:117 [PMID: 15843856], 


DOENCA DA ARRANHADURA DO GATO 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Historia de um arranhao ou contato com gato. 

► Lesao primaria (papula, pustula ou conjuntivite) no sitio de 
inoculacao. 

► Linfadenopatia regional aguda ou subaguda. 

► Aspiracao de pus esteril de um ganglio. 

► Estudos de laboratorio exduindo outras causas. 

► Biopsia de ganglio ou papula mostrando achados histopa- 
tologicos compativeis com doenca da arranhadura do gato 
e, ocasionalmente, bacilos caracteristicos a coloracao de 
Warthin-Starry. 

► Sorologia positiva para arranhadura de gato (anticorpo a 
Bartonella henselae). 


Consideracoes gerais 

O agente causal da doenya da arranhadura do gato e B. hense¬ 
lae, um bacilo gram-negativo que tambem causa a angioma- 
tose bacilar. A doenya da arranhadura do gato e uma forma 
benigna, autolimitada, de linfadenite. Os pacientes relatam, 
frequentemente, um arranhao por gato (67%), ou contato com 
um gato ou gatinho (90%). Quase que invariavelmente, o gato e 
sadio. O quadro cllnico e de uma linfadenite regional associada 
a uma lesao cutanea papulosa eritematosa, sem linfangite inter- 
veniente. A doenya ocorre em todo o mundo e e mais comum 
no outono e inverno. Estima-se que mais de 20.000 casos por 
ano ocorram nos EUA. A complicatpao sistemica mais comum 
e encefalite. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Cerca de 50% dos pacientes com doenqa da arranhadura do gato 
desenvolvem uma lesao primaria no sitio do ferimento. A lesao 
geralmente e uma papula ou pustula, que aparece 3-10 dias de¬ 
pois do arranhao, e se localiza mais frequentemente no braqo ou 
mao (50%), cabeya ou perna (30%), e tronco ou pescoyo (10%). 
A lesao pode ser conjuntival (10%). Linfadenopatia regional apa¬ 
rece 10-50 dias mais tarde e pode ser acompanhada de leve mal- 
estar geral, lassidao, cefaleia e febre. Sltios multiplos sao vistos 
em cerca de 10% dos casos. Os ganglios envolvidos podem ser 
duros ou moles e com 1-6 cm de diametro. Eles geralmente sao 
doloridos, e 10-20% deles supuram. A pele sobrejacente pode 
estar inflamada. A linfadenopatia geralmente regride em cerca 
de dois meses, mas pode persistir por ate oito meses. 

Manifestaqoes incomuns incluem eritema nodoso, purpura 
trombocitopenica, conjuntivite (febre oculoganglionar de Pari- 
naud), tumefa^ao de parotida, pneumonia, lesoes osteollticas, 
adenite mesenterica e mediastlnica, neurorretinite, neurite peri- 
ferica, hepatite, granulomas do flgado e baqo e encefalopatia. 
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Pacientes imunocompetentes podem desenvolver uma forma 
sistemica atipica de doen 9 a da arranhadura do gato. Estes pa¬ 
cientes tem febre prolongada, fadiga e mal-estar geral. Linfade- 
nopatia pode estar presente. Hepatoesplenomegalia, ou lesoes 
de baixa densidade hepaticas ou esplenicas, visualizadas por ul- 
trassonografia ou tomografia computadorizada, sao vistas em 
alguns pacientes. 

A infecqao em individuos imunocomprometidos pode tomar 
a forma de angiomatose bacilar, apresentando-se como tumores 
vasculares da pele e tecidos subcutaneos. Os pacientes imuno¬ 
comprometidos tambem podem ter bacteriemia, ou infecqao do 
figado (peliose hepatica). 

B. Achados laboratoriais 

Evidencia sorologica de infecqao por Bartonella por anticorpo 
fluorescente indireto (realizado pelo CDC), ou Elisa com um 
titulo acima de 1:64, da suporte ao diagnostico. Ensaios de PCR 
estao disponiveis. Testes cutaneos com antigenos da arranha¬ 
dura de gato nao sao recomendados. 

O exame histopatologico de tecido envolvido pode mostrar 
granulomas piogenicos, ou formas bacilares demonstradas pela 
Colorado prata de Warthin-Starry. Geralmente ha alguma ele- 
vaqao da VHS. Em pacientes com envolvimento do SNC, o LCS 
geralmente e normal, mas pode mostrar uma leve pleocitose e 
elevaqao modesta de proteina. 

Diagnostico diferencial 

A doen 9 a da arranhadura do gato deve ser diferenciada da ade- 
nite piogenica, tuberculose (tipica e atipica), tularemia, peste, 
brucelose, linfoma, toxoplasmose primaria, mononucleose in- 
fecciosa, linfogranuloma venereo e infecqoes fungicas. 

► Tratamento 

O tratamento da adenopatia da doen 9 a da arranhadura do gato 
e controvertido, porque a doen 9 a resolve sem tratamento e o pa- 
ciente, tipicamente, nao esta excessivamente enfermo. Tem sido 
mostrado que o tratamento da doenqa da arranhadura do gato 
tipica com um curso de cinco dias de azitromicina acelera a re- 
soluqao da linfadenopatia em alguns pacientes. A melhor terapia 
e tranquilizaqao de que a adenopatia e benigna, e que regredira 
espontaneamente com o tempo (a duraqao media da doenqa e 
de 14 semanas). Em casos de supuraqao ganglionar, a aspiraqao 
com agulha sob anestesia local alivia a dor. A excisao do gan- 
glio envolvido e indicada em casos de adenite cronica. Em alguns 
relatos, azitromicina, gentamicina, ciprofloxacina, rifampicina, 
ou SMX-TMP tem sido uteis. A azitromicina e usada por muitos 
especialistas se o tratamento da adenopatia e desejavel, porque ela 
e dada uma vez por dia, tem um pre 90 razoavel e foi estudada em 
um experimento randomico controlado com placebo. Naquele 
experimento, o volume do ganglio linfatico diminuiu mais rapido 
que o placebo por um mes; nao houve diferenqa na resoluqao de 
longo prazo entre os grupos da azitromicina e do placebo. 

Os pacientes imunocomprometidos com evidencia de infec- 
9 ao devem ser tratados com antibioticos: terapia de longa dura- 
9 ao (meses) destes pacientes com azitromicina, eritromicina, ou 


doxiciclina e necessaria, frequentemente, para prevenir recaidas. 
Pacientes imunocompetentes com doenqa mais grave, ou evi¬ 
dencia de infecqao sistemica, tambem devem ser tratados com 
antibioticos. 

Prognostico 

O prognostico e bom, se nao ocorrerem complicaqoes. 

Cherinet Y, Tomlinson R: Cat scratch disease presenting as acute 
encephalopathy. Emerg Med J 2008 0ct;25(10):703-704 [PMID: 
18843081], 

English R: Cat-scratch disease. Pediatr Rev 2006;27:123 [PMID: 
16581952], 

Massei F et al.: The expanded spectrum of bartonellosis in children. 
Infect Dis Clin North Am 2005;19:691 [PMID: 16102656], 
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SIFILIS 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Congenita: 

• Todos os tipos: uma historia de sifilis materna nao tra- 
tada, um teste sorologico positivo e um exame de campo 
escuro positivo. 

• Recem-nascido: hepatoesplenomegalia, alteracoes osseas 
radiologicas caracteristicas, anemia, aumento de eritro- 
citos nucleados, trombocitopenia, liquido cerebrospinal 
anormal, ictericia, edema. 

• Lactente jovem (3-12 semanas): rinite, erupcao cutanea 
maculopapular, lesoes mucocutaneas, pseudoparalisia 
(alem das alteracoes osseas radiologicas). 

• Criancas maiores: estigmas da sifilis congenita precoce, ce- 
ratite intersticial, tibias em sabre, gomas do nariz e palato. 

► Adquirida: 

• Cancro de genitalia, labio, ou anus, em crianca ou ado- 
lescente. 

• Historia de contato sexual. 


Consideracoes gerais 

A sifilis e uma doenqa infecciosa generalizada, cronica, causada 
por um espiroqueta, Treponema pallidum. Na forma adquirida, 
a doenqa e transmitida por contato sexual. A sifilis primaria e 
caracterizada pela presen 9 a de um cancro indolor endurecido, 
que cicatriza em 7-10 dias. Uma erupqao secundaria, envol- 
vendo a pele e membranas mucosas, aparece em 4-6 semanas. 
Depois de um longo periodo de latencia, lesoes tardias de sifilis 
terciaria envolvem olhos, pele, ossos, visceras, SNC e sistema 
cardiovascular. 
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A sifilis congenita resulta de infecqao transplacentaria. A 
infecqao pode resultar em morte fetal, ou produzir doenqa no 
recem-nascido, em lactentes jovens, ou mais tarde na infancia. 
A sifilis que ocorre no recem-nascido e lactente jovem e compa- 
ravel a doenqa secundaria no adulto, mas e mais grave e poten- 
cialmente fatal. A sifilis congenita tardia (que se desenvolve em 
crianqas maiores) e comparavel a doenqa terciaria. 

A sifilis congenita esta aumentando nos EUA devido ao cres- 
cimento da sifilis primaria e secundaria em mulheres na faixa 
etaria reprodutiva, e talvez em razao de diagnostico e tratamento 
inadequados da sifilis nos programas de assistencia pre-natal. 

Prevencao 

Um teste sorologico para sifilis deve ser realizado no inicio da 
assistencia pre-natal e repetido no parto. Em maes em alto risco 
para sifilis, testes repetidos podem ser necessarios. Os testes so¬ 
rologicos podem ser negativos, tanto na mae como no neonato 
por ocasiao do nascimento, se a mae adquirir a sifilis perto do 
termo. O tratamento adequado de maes com sifilis secundaria 
antes do ultimo mes de gestaqao reduz a incidencia de sifilis con¬ 
genita de 90 para menos de 2%. O exame fisico e testes sorologi- 
cos de parceiros sexuais e irmaos tambem devem ser feitos. 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 
1. Sifilis congenita 

a. Recem-nascidos — A maioria dos recem-nascidos com si¬ 
filis congenita e assintomatica. Se a infecqao nao for detectada e 
tratada, os sintomas se desenvolvem dentro de semanas a meses. 
Quando sinais clmicos estao presentes, eles geralmente con- 
sistem em ictericia, anemia, com ou sem trombocitopenia, au- 
mento de eritrocitos nucleados, hepatoesplenomegalia e edema. 
Sinais francos de meningite (fontanela abaulada ou opistotono) 
podem estar presentes, mas e mais provavel a infecqao subclinica 
com anormalidades do LCS. 

b. Lactentes jovens (3-12 semanas) — O lactente pode parecer 
normal pelas primeiras semanas de vida, apenas por desenvol- 
ver lesoes mucocutaneas e pseudoparalisia dos braqos e pernas. 
Micropoliadenia pode ser palpada. A hepatomegalia e univer¬ 
sal, com esplenomegalia em 50% dos pacientes. Outros sinais 
de doenqa similares aos vistos no recem-nascido podem estar 
presentes. Anemia tern sido relatada como a unica manifestaqao 
de apresentaqao neste grupo etario. Rinorreia (rinite sifilitica), 
caracterizada por uma secreqao mucopurulenta profusa, esta 
presente em 25% dos pacientes. Um exantema sifilitico e comum 
nas areas palmoplantares, mas pode ocorrer em qualquer parte 
do corpo. A erupqao consiste em lesoes maculopapulares eleva- 
das, de cor vermelho vivo, que esmaecem gradualmente. Lesoes 
umidas ocorrem nas junqoes mucocutaneas (nariz, boca, anus e 
genitalia) e levam a fissuras e sangramento. 

A sifilis no lactente jovem pode provocar estigmas reconhe- 
civeis mais tarde na infancia, tais como ragades (cicatrizes) em 
volta do nariz ou da boca, uma ponte nasal deprimida (nariz 
em sela) e uma fronte elevada (secundaria a hidrocefalia leve 


associada a meningite de baixo grau e periostite frontal). Os 
incisivos centrais superiores permanentes podem ter forma de 
estacas com uma chanfradura central (dentes de Hutchinson), 
e as cuspides dos molares dos seis anos podem ter um aspecto 
lobulado de amora. 

c. Crian<;as — Ceratite intersticial bilateral (na idade de 
6-12 anos) e caracterizada por fotofobia, lacrimejamento e vas- 
cularizaqao da cornea associada a exsudaqao. Coriorretinite e 
atrofia optica tambem podem ser vistas. A sifilis meningovas¬ 
cular (na idade de 2-10 anos) de um modo geral e lentamente 
progressiva, com retardo mental, espasticidade, resposta pupilar 
anormal, defeitos da fala e LCS anormal. Algumas vezes ocorre 
surdez. O espessamento do periosteo da face anterior das tibias 
produz canelas em sabre. Pode ocorrer um derrame bilateral 
nas articulaqoes dos joelhos, mas nao esta associado a sequelas. 
Crescimentos inflamatorios moles chamados de gomas podem 
se desenvolver no septo nasal, palato, ossos longos e tecidos sub- 
cutaneos. 

2. Sifilis adquirida — O cancro primario na genitalia, boca, ou 
anus pode decorrer do contato sexual genital, oral ou anal. Se o 
cancro nao for percebido, sinais de sifilis secundaria, tais como 
exantema, febre, cefaleia e mal-estar geral, podem ser as primei¬ 
ras manifestaqoes. 

B. Achados laboratoriais 

1. Microscopia de campo escuro — Os treponemas podem ser 
vistos em raspados de um cancro e de lesoes umidas. 

2. Testes sorologicos para sifilis — Ha dois tipos gerais de 
testes sorologicos para sifilis: treponemicos e nao treponemi- 
cos. Ha dois tipos de testes nao treponemicos: o VDRL (Vene¬ 
real Disease Research Laboratory) e a reagina plasmatica rapida 
(RPR). O VDRL e o RPR sao testes rapidos, de baixo custo, 
que sao uteis para triagem e acompanhamento da atividade da 
doenqa ou eficacia do tratamento. Esses testes fornecem resul- 
tados quantitativos se o exame for positivo. Testes nao trepo¬ 
nemicos falso-positivos podem acontecer em pacientes com 
sarampo, hepatite, mononucleose, linfoma, tuberculose, endo- 
cardite, gravidez e abuso de drogas intravenosas. Ao se avaliar 
um lactente recem-nascido com suspeita de sifilis, nao devem 
ser usados especimes de sangue do cordao umbilical para tes¬ 
tes nao treponemicos: um teste falso-positivo pode resultar de 
contaminaqao da geleia de Wharton da amostra. Inversamente, 
um teste falso-negativo pode ser visto em um cenario onde a 
infecqao materna ocorreu no final da gravidez. 

Testes nao treponemicos positivos devem ser confirmados 
com um teste treponemico mais especifico, tais como o teste de 
absorqao do anticorpo treponemico fluorescente (FTA-ABS), ou 
o teste de aglutinaqao de particulas do T. pallidum (TP-PA). Tes¬ 
tes FTA-ABS falso-positivos sao incomuns, exceto com outras 
doenqas por espiroquetas, como leptospirose, febre da morde- 
dura de rato e doenqa de Lyme. 

Uma ou duas semanas depois do inicio da sifilis primaria 
(cancro), o teste FTA-ABS torna-se positivo. O VDRL, ou um 
teste nao treponemico similar, geralmente torna-se positivo pou- 
cos dias mais tarde. No momento em que a fase secundaria tenha 
sido alcanqada, praticamente todos os pacientes mostram testes 
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positivos, tanto FTA-ABS como nao treponemicos. Durante a 
sifilis latente e terciaria, o VDRL pode se tornar negativo, mas 
o teste FTA-ABS geralmente permanece positivo. O teste VDRL 
quantitative, ou um teste nao treponemico similar, deve ser 
usado para acompanhamento dos casos tratados (ver discussao 
seguinte). 

Em neonatos, testes sorologicos positivos em soros do cordao 
podem representar anticorpos transferidos passivamente, em 
vez de infeeqao congenita e, portanto, devem ser suplementados 
por uma combinaqao de dados clinicos e laboratoriais. A IgM 
total elevada no cordao e um achado util, porem inespecifico. 
Uma IgM especifica FTA-ABS esta disponivel, mas os resultados 
negativos nao sao conclusivos e nao devem ser confiaveis. A de- 
monstraqao de treponemas caracteristicos por exame de campo 
escuro de material de uma lesao umida (de pele, nasal, ou de 
outras membranas mucosas) e definitiva. As lesoes orais seriam 
examinadas melhor por anticorpo fluorescente direto, para dis- 
tinguir T. pallidum de treponemas nao patogenicos comumente 
encontrados na boca. A dosagem seriada quantitativa de RPR 
ou VDRL tambem e muito util, porque os anticorpos transferi¬ 
dos passivamente, na ausencia de infeccpao ativa, devem declinar 
com uma vida-media normal de cerca de 18 dias (ver discussao 
da avalia^ao de lactentes para sifilis congenita na seeqao sobre 
Avaliaqao Inicial e Tratamento, sob Sifilis Congenita). 

Para avaliaqao de possivel neurossifilis, o LCS deve ser exami- 
nado para contagem de celulas, glicose, proteina e um VDRL no 
LCS. Um VDRL negativo no LCS nao afasta neurossifilis. 

C. Estudos de imagem 

Anormalidades radiograficas estao presentes em 90% dos lac¬ 
tentes com sintomas de sifilis congenita, e em 20% de lactentes 
assintomaticos. Faixas transparentes metafisarias, periostite e 
uma zona alargada de calcificaqao provisional podem estar pre¬ 
sentes. Osteomielite simetrica bilateral com fraturas patologicas 
das metafises tibiais mediais (sinal de Wimberger) e quase pa- 
tognomonica. 

Diagnostico diferencial 
A. Sifilis congenita 

1. Recem-nascidos — Sepse, insuficiencia cardiaca congestiva, 
rubeola congenita, toxoplasmose, herpes simples disseminado, 
infeeqao por citomegalovirus e doenqa hemolitica do recem- 
nascido tern de ser diferenciados. Um teste de Coombs positivo 
e incompatibilidade de grupo sanguineo distinguem a doenqa 
hemolitica. 

2. Lactentes jovens — Lesao do plexo braquial, poliomielite, 
osteomielite aguda e artrite septica devem ser diferenciadas da 
pseudoparalisia. A coriza devido a infeeqao viral frequentemente 
responde ao tratamento sintomatico. Dermatite amoniacal e es- 
cabiose podem ser confundidas com uma erupqao sifilitica. 

3. Criancas maiores — Ceratite intersticial e lesoes osseas de 
tuberculose sao distinguidas pela reaqao tuberculinica positiva 
e radiografia de torax. A artrite associada a sifilis nao e acompa- 
nhada de sinais sistemicos, e as articulates nao sao dolorosas 


a palpaqao. Demonstra-se que retardo mental, espasticidade e 
hiperatividade sao de origem sifilitica por testes sorologicos for- 
temente positivos. 

B. Sifilis adquirida 

Herpes genital, lesoes traumaticas e outras doenqas venereas 
devem ser diferenciadas. 

Tratamento 

A. Medidas especificas 

A penicilina e o farmaco de escolha para infec^ao por T. palli¬ 
dum. Se o paciente for alergico a penicilina, pode ser usada a 
eritromicina ou uma das tetraciclinas. 

1. Sifilis congenita 

a. Avalia^ao inicial e tratamento — Os recem-nascidos nao 
devem ter alta do hospital ate que tenha sido determinado o es- 
tado sorologico materno para sifilis. Lactentes nascidos de maes 
soropositivas precisam de exame fisico cuidadoso e testes anti- 
treponemicos quantitativos (VDRL, RPR) para sifilis. O mesmo 
teste antitreponemico quantitative usado para avalia^ao da mae 
deve ser utilizado no neonato, de modo que os titulos possam 
ser comparados. Registros maternos com rela^ao ao diagnostico 
de sifilis, tratamento e titulos de acompanhamento devem ser 
revistos. Os lactentes devem ter avaliaqao adicional para sifilis 
congenita em qualquer das seguintes circunstancias: 

• O titulo materno aumentou quatro vezes. 

• O titulo do lactente e pelo menos quatro vezes maior que o 
materno. 

• Sinais de sifilis sao encontrados ao exame. 

• A sifilis materna nao foi tratada, ou foi inadequadamente tra- 
tada, durante a gravidez. 

• A sifilis materna foi tratada com um esquema sem penicilina, 
ou nao ha documentaqao do esquema ou dose da medica^ao. 

• A sifilis materna foi tratada durante a gravidez, mas a terapia 
foi concluida menos de quatro semanas antes do parto. 

• A sifilis materna foi tratada apropriadamente durante a gra¬ 
videz, mas sem a diminuiqao esperada dos titulos nao trepo¬ 
nemicos maternos apos o tratamento. 

A avaliaqao completa de um lactente para possivel sifilis con¬ 
genita inclui hemograma completo, provas de funqao hepatica, 
radiografias de ossos longos, exame do LCS (contagens de celu¬ 
las, glicose e proteina), VDRL no LCS e testes sorologicos quan¬ 
titativos. Alem disso, deve ser feito o exame anatomopatologico 
da placenta e cordao umbilical, usando-se anticorpo fluorescente 
antitreponema, se disponivel. Um exame oftalmologico tambem 
pode ser realizado. 

O tratamento para sifilis congenita esta indicado em lacten¬ 
tes com sinais fisicos; cordao umbilical ou placenta positivos 
para coloraqao com DFA-TP (anticorpo fluorescente direto para 
Treponema pallidum) ou exame de campo escuro; radiografias 
anormais; proteina ou contagem de celulas elevada no LCS; 
VDRL reativo no LCS; ou titulo nao treponemico quantitative 
no soro que seja mais de quatro vezes maior que o titulo materno 
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(usando-se o mesmo teste). Lactentes com sifilis congenita com- 
provada ou suspeita devem receber ou (1) penicilina G crista- 
lina aquosa, 50.000 U/kg por dose via intravenosa a cada 12 h 
(se < 1 semana de idade) ou (2) a cada 8 h (se 1-4 semanas de 
idade), durante 10 dias. Todos os lactentes diagnosticados depois 
da idade de 4 semanas devem receber 50.000-60.000 U/kg por 
dose de penicilina cristalina aquosa via intravenosa a cada 6 h, 
por 10 dias. 

Alem disso, tratamento deve ser dado a lactentes cujas maes 
tiveram sifilis tratada inadequadamente, receberam tratamento 
menos de um mes antes do parto, tiveram resposta sorologica 
nao documentada ou inadequada a terapia, ou foram tratadas 
para sifilis com farmacos que nao penicilina. Nestes exemplos, 
se o lactente estiver assintomatico, tiver um exame fisico nor¬ 
mal, parametros normais de LCS, VDRL nao reativo no LCS, 
radiografias osseas normais, titulo nao treponemico quantitative 
menor que quatro vezes o titulo materno e certeza de um bom 
acompanhamento, alguns especialistas dariam uma dose linica 
de penicilina G benzatina, 50.000 U/kg por via intramuscular. 
Se houver alguma anormalidade na avalia^ao precedente, ou se 
o teste no LCS nao for interpretavel, devem ser administrados os 
10 dias completos de penicilina intravenosa. Acompanhamento 
proximo clinico e sorologico mensal e necessario. 

Lactentes assintomaticos soropositivos, com exames fisicos 
normais, nascidos de maes que receberam tratamento adequado 
para sifilis (completado > 4 semanas antes do parto), e cujas 
maes tiveram uma resposta sorologica adequada (diminuiqao de 
titulo de quatro vezes ou mais) ao tratamento podem estar em 
risco mais baixo para sifilis congenita. Alguns especialistas acre- 
ditam que avaliaqao laboratorial e radiologica completa (LCS e 
radiografias de ossos longos) nestes lactentes nao seja necessaria. 
Lactentes que satisfaqam os criterios precedentes, que tenham 
titulos nao treponemicos menos de quatro vezes mais altos que 
os titulos maternos, e para os quais haja certeza de acompanha¬ 
mento, podem receber penicilina G benzatina, 50.000 U/kg, 
administrada por via intramuscular em dose unica. Os lacten¬ 
tes devem ser seguidos com testes sorologicos quantitativos e 
exames fisicos ate que o teste sorologico nao treponemico seja 
negativo (ver discussao sobre acompanhamento, a seguir). Titu¬ 
los crescentes ou sinais clinicos geralmente ocorrem dentro de 
quatro meses nos lactentes infectados, requerendo uma avalia- 
qao completa (inclusive estudos de LCS e radiografias de ossos 
longos) e instituiqao de terapia intravenosa com penicilina. 

b. Acompanhamento para sifilis congenita — As criainjas 
tratadas para sifilis congenita precisam de exames fisicos com 
um e dois meses depois do termino da terapia, e tanto exames 
fisicos como testes quantitativos VDRL ou RPR devem ser feitos 
aos 4, 6 e 12 meses depois do fim do tratamento, ou ate que os 
testes se tornem nao reativos. Exame repetido do LCS, inclusive 
com teste VDRL, a cada seis meses ate normalizaqao, esta indi- 
cado para lactentes com uma reaqao de VDRL positiva no LCS, 
ou com anormalidades da contagem de celulas ou proteina no LCS. 
Um teste reativo de VDRL no LCS no intervalo de seis meses e 
uma indica^ao para repeti^ao do tratamento. Os titulos declinam 
com o tratamento e geralmente sao negativos pelos seis meses. A 
repeti^ao do tratamento esta indicada para crian^as com titulos 
crescentes, ou titulos estaveis que nao declinam. 


2. Sifilis adquirida com menos de um ano de duracao 

— Penicilina G benzatina (50.000 U/kg, dada por via intra¬ 
muscular, ate um maximo de 2,4 milhoes de unidades) e 
administrada em adolescentes com doenepa primaria, secun¬ 
daria, ou latente, com menos de um ano de duracao. Todas as 
criampas devem ter um exame do LCS (com VDRL) antes de 
iniciar a terapia, para excluir neurossifilis. Os adolescentes e 
adultos precisam de um exame de LCS se sinais ou sintomas 
clinicos sugerirem envolvimento neurologico ou se estiverem 
infectados com HIV. 

3. Sifilis com mais de um ano de duracao (doenca latente 
tardia) — A sifilis com mais de um ano de duraqao (sem eviden- 
cia de neurossifilis) requer terapia com penicilina G benzatina 
intramuscular semanal por tres semanas. Exame do LCS com 
teste de VDRL deve ser feito em todas as crianqas e pacientes 
com infeetpao coexistente por HIV, ou sintomas neurologicos. 
Alem disso, os pacientes com falha do tratamento, ou que foram 
tratados previamente com outro agente que nao a penicilina, 
precisam de um exame do LCS com VDRL. 

4. Neurossifilis — Recomenda-se a penicilina G cristalina 
aquosa, 200.000-300.000 U/kg/dia em quatro a seis doses fra- 
cionadas, dada por via intravenosa durante 10-14 dias. A dose 
maxima de adulto e de 4 milhoes de unidades por dose. Alguns 
especialistas recomendam dar sequencia a este esquema com 
um curso intramuscular de penicilina G benzatina, 50.000 U/kg 
dada uma vez por semana durante tres semanas consecutivas, ate 
uma dose maxima de 2,4 milhoes de unidades. 

B. Medidas gerais 

O tratamento com penicilina da sifilis congenita precoce ou da 
sifilis secundaria pode resultar em uma doenca febril sistemica 
impressionante, denominada reatpao de Jarisch-Herxheimer. 
O tratamento e sintomatico, com acompanhamento cuidadoso. 
Transfusao pode ser necessaria em lactentes com anemia he- 
molitica grave. 

Prognostico 

A doenca grave no recem-nascido pode ser fatal, se nao tratada. 
Cura completa pode ser esperada se o lactente jovem receber 
penicilina. A reversao sorologica geralmente ocorre dentro de 
um ano. O tratamento da sifilis primaria com penicilina e cura- 
tivo. Sequelas neurologicas permanentes podem ocorrer na sifi¬ 
lis meningovascular. 

Chakraborty R, Luck S: Managing congenital syphilis again? The 
more things change. Curr Opin Infect Dis 2007;20:247 [PMID: 
17471033], 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC) et al.: Sexually 
transmitted diseases treatment guidelines, 2006. MMWR Re- 
comm Rep 2006;55(RR-11):1 [PMID: 16888612], 

Walker GJ,Walker DG: Congenital syphilis: A continuing but ne¬ 
glected problem. Semin Fetal Neonat Med 2007;12:198 [PMID: 
17336171], 

Woods CR. Congenital syphilis-persisting pestilence. Pediatric Infec¬ 
tious Disease Journal 2009;28(6):536-537 [PMID: 19483520 ]. 
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FEBRE RECORRENTE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Episodios de febre, calafrios, mal-estar geral. 

► Exantema ocasional, artrite, tosse, hepatoesplenomegalia, 
conjuntivite. 

► Diagnostico confirmado por identificacao microscopica di- 
reta de espiroguetas em esfregacos de sangue periferico. 


Consideracoes gerais 

A febre recorrente e uma doenija veiculada por vetor, causada 
por espiroquetas do genero Borrelia. A febre recorrente epide- 
mica e transmitida a seres humanos por piolhos do corpo ( Pe- 
diculus humanus), e a febre recorrente endemica por carrapatos 
de corpo mole (genero Ornithodoros ). A febre recorrente vei¬ 
culada por carrapatos e endemica no oeste dos EUA. Embora 
varias centenas de casos sejam notificados anualmente, ocorre 
subdiagnostico substancial. A transmissao geralmente tem lugar 
durante os meses quentes, quando carrapatos estao ativos e a 
recreaqao ou o trabalho poe as pessoas em contato com os carra¬ 
patos Ornithodoros. A infecqao frequentemente e adquirida em 
areas de acampamento e cabanas em montanhas. Os carrapatos 
se alimentam a noite e fleam grudados por apenas 5-20 minutos. 
Em consequencia, o paciente nao se lembra de uma picada de 
carrapato. Raramente, febre recorrente neonatal resulta da trans¬ 
missao transplacentaria de Borrelia. Tanto a febre recorrente vei¬ 
culada por piolhos como por carrapatos podem ser adquiridas 
durante viagem ao estrangeiro. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

O periodo de incuba^ao e de 4-18 dias. O ataque e subito, com 
febre alta, calafrios, taquicardia, nausea e vomitos, cefaleia, 
mialgia, artralgia, bronquite e uma tosse seca, nao produtiva. 
Hepatomegalia e esplenomegalia aparecem mais tarde. Irritaqao 
menmgea pode estar presente. Um exantema eritematoso pode 
ser visto no tronco e extremidades e petequias podem surgir. 
Depois de 3-10 dias, a febre cede. Icterlcia, irite, conjuntivite, 
paralisias de nervos cranianos e hemorragia ocorrem mais co- 
mumente durante as recaldas. 

A doen^a e caracterizada por recaldas a intervalos de 1-2 se- 
manas, durando 3-5 dias. As recaldas reproduzem o ataque ini- 
cial, mas se tornam progressivamente menos intensas. Na febre 
recorrente veiculada por piolhos, geralmente so ha uma reca- 
ida. Na infec 9 ao veiculada por carrapatos, ocorrem duas a seis 
recaldas. 

B. Achados laboratoriais 

Durante os episodios febris, a urina do paciente content pro- 
telna, cilindros e, ocasionalmente, hemacias; uma leucocitose 


polimorfonuclear marcante esta presente; e cerca de 25% dos 
pacientes tem um teste sorologico para slfilis falso-positivo. O 
exame de esfrega<;o do sangue periferico e o teste diagnostico 
de escolha. Espiroquetas podem ser encontradas no sangue pe¬ 
riferico por microscopia direta em aproximadamente 70% dos 
casos, por exame de campo escuro ou por coloraqoes Wright, 
Giemsa, ou laranja de acridina de esfregaqos espessos e finos. 
As espiroquetas nao sao encontradas nos perlodos sem febre. 
Anticorpo imunofluorescente (ou Elisa confirmado por Western 
blot) pode ajudar algumas vezes a estabelecer o diagnostico so¬ 
rologico. Entretanto, tltulos altos de Borrelia hermsii podem ter 
reaijao cruzada com Borrelia burgdorferi (o agente da doenqa de 
Lyme) em ensaio de anticorpo imunofluorescente, Elisa e Wes¬ 
tern blot. Os especimes sorologicos podem ser enviados para Di¬ 
vision of Vector-Borne Infectious Diseases, Centers for Disease 
Control and Prevention, Fort Collins, CO 80522. 

Diagnostico diferencial 

A febre recorrente pode ser confundida com malaria, leptospi- 
rose, dengue, tifo, febre por mordida de rato, febre dos carrapatos 
do Colorado, febre maculosa das Montanhas Rochosas, doen 9 a 
vascular do colageno ou qualquer febre de origem obscura. 

Complicacoes 

As complica 9 oes incluem paralisia facial, iridociclite, atrofia op¬ 
tica, anemia hipocromica, pneumonia, nefrite, miocardite, endo- 
cardite e convulsoes. Envolvimento do SNC ocorre em 10-30% 
dos pacientes. 

Tratamento 

Para crian 9 as com idade inferior a 8 anos que tem febre recor¬ 
rente veiculada por carrapatos, doses padrao de penicilina ou 
eritromicina devem ser dadas por 10 dias. As crianqas mais ve- 
lhas pode ser administrada a doxiciclina. O cloranfenicol tam- 
bem e eficaz, e foi usado no passado, frequentemente. 

Os pacientes gravemente enfermos devem ser hospitaliza- 
dos. Pacientes podem sofrer uma reaqao de Jarisch-Herxheimer 
(geralmente notada nas primeiras horas depois do come 90 dos 
antibioticos). Precau 9 oes de isolamento nao sao necessarias para 
a febre recorrente. Precau 9 oes de contato sao recomendadas para 
os pacientes com infestaqoes por piolhos. 

Prognostico 

A taxa de letalidade nos casos tratados de febre recorrente e 
muito baixa, exceto em crian 9 as debilitadas ou muito jovens. 
Com o tratamento, o ataque inicial e encurtado e as recaldas sao 
prevenidas. A resposta a terapia antimicrobiana e drastica. 

Dworkin MS et al.: Tick-borne relapsing fever. Infect Dis Clin North 

Am 2008;22(3):449-468, [PMID: 18755384], 

Roscoe C, Epperly T: Tick-borne relapsing fever. Am Fam Physician 

2005;72:2046 [PMID: 16342835], 
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LEPTOSPIROSE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Curso bifasico durando 2-3 semanas. 

► Fase inicial: febre alta, cefaleia, mialgia e conjuntivite. 

► Recuperacao aparente por 2-3 dias. 

► Retorno da febre associado a meningite. 

► Ictericia, hemorragias e insuficiencia renal (casos graves). 

► Cultura do microrganismo no sangue e LCS (cedo) e na 
urina (mais tarde), ou microscopia direta da urina ou 
LCS. 

► Teste de aglutinacao de leptospiras positivo. 


Consideracoes gerais 

A leptospirose e uma zoonose causada por muitas espiroquetas 
antigenicamente distintas, mas morfologicamente semelhan- 
tes. O microrganismo penetra atraves da pele ou do trato res- 
piratorio. Classicamente, a forma grave (doenqa de Weil), com 
ictericia e uma taxa de mortalidade alta, era associada a infec- 
qao com Leptospira icterohaemorrhagiae apos imersao em agua 
contaminada com urina de rato. Sabe-se hoje que uma varie- 
dade de animais (p. ex., caes, ratos e gado) podem servir como 
reservatorios para leptospiras patogenicas, que um dado soro- 
grupo pode ter multiplas especies animais como hospedeiros 
e que a doenqa grave pode ser causada por muitos sorogrupos 
diferentes. 

Nos EUA, a leptospirose geralmente ocorre depois de contato 
com caes. Gado bovino, suinos ou roedores podem transmitir 
o microrganismo. Trabalhadores em esgotos, fazendeiros, tra- 
balhadores em abatedouros, aqueles que manuseiam animais e 
soldados estao em risco de exposiqao ocupacional. Surtos tern 
resultado de nadar em riachos contaminados e da colheita de 
safras agricolas. Nos EUA, cerca de 100 casos sao relatados 
anualmente, em torno de um terqo deles em crianqas.* 

Achados di'nicos 
A. Sinais e sintomas 

1. Fase inicial — O periodo de incubaqao e de 4-19 dias 
(media, 10 dias). Calafrios, febre, cefaleia, mialgia, conjunti¬ 
vite (congestao episcleral), fotofobia, linfadenopatia cervical 
e faringite ocorrem comumente. A fase leptospiremica inicial 
dura de 3-7 dias. 

2. Fase de recuperacao aparente — Tipicamente (mas nem 
sempre), os sintomas regridem por 2-3 dias. 


* N. de T. No Brasil, a maior incidencia da leptospirose ocorre nos meses 
chuvosos, em associate a inundates em areas urbanas. 


3. Fase sistemica — A febre reaparece e esta associada a ce¬ 
faleia, dor muscular e dor a palpaqao do abdome e das costas, 
e nausea e vomitos. Ocasionalmente, ocorre envolvimento dos 
pulmoes, coraqao e articulaqoes. Estas manifestaqoes sao causa- 
das por vasculite extensa. 

a. Envolvimento do snc — O SNC e envolvido em 50-90% dos 
casos. Cefaleia intensa e discreta rigidez de nuca sao comuns, 
mas delirio, coma e sinais neurologicos focais podem ser vistos. 

b. Envolvimento renal e hepatico — Em cerca de 50% dos 
casos, o rim ou figado e afetado. Hematuria macroscopica e oli¬ 
guria ou anuria sao vistas algumas vezes. Ictericia pode estar as¬ 
sociada a um figado aumentado e doloroso a palpaqao. 

c. Envolvimento da vesicula biliar — A leptospirose pode 
causar colecistite sem calculos em crianqas, demonstravel por 
ultrassonografia abdominal como uma vesicula dilatada, nao 
funcional. Pancreatite e incomum. 

d. Hemorragia — Petequias, equimoses e sangramento gas- 
trintestinal podem ser graves. 

e. Exantema — Um exantema e visto em 10-30% dos casos. Ele 
pode ser maculopapular e generalizado, ou petequial ou purpu- 
rico. Ocasionalmente, e visto eritema nodoso. Pode ocorrer des- 
camaqao periferica da erupqao. Areas gangrenosas sao notadas, 
algumas vezes, na parte distal das extremidades. Em tais casos, a 
biopsia de pele demonstra a presenqa de vasculite intensa, envol- 
vendo tanto a circulaqao arterial como venosa. 

B. Achados laboratoriais 

As leptospiras estao presentes no sangue e LCS somente du¬ 
rante os primeiros 10 dias de doenqa. Elas aparecem na urina 
durante a segunda semana, onde podem persistir por 30 dias ou 
mais. A cultura e dificil e requer meios e condiqoes especiais. 
A contagem de leucocitos frequentemente esta elevada, em 
especial quando ha envolvimento do figado. Os niveis sericos 
de bilirrubina geralmente permanecem abaixo de 20 mg/dL. 
Outras provas de funqao hepatica podem estar anormais, em- 
bora a aspartato transaminase em geral so esteja levemente 
elevada. Uma creatinocinase serica aumentada e encontrada 
frequentemente. O LCS mostra pleocitose moderada (< 500/pL) 
— predominantemente celulas mononucleares — proteina au¬ 
mentada (50-100 mg/dL) e glicose normal. Com frequencia, 
a urina mostra piuria microscopica, hematuria e, menos fre¬ 
quentemente, proteinuria moderada (++ ou mais). A VHS esta 
elevada acentuadamente. A radiografia de torax pode revelar 
pneumonite. 

Anticorpos sorologicos dosados por imunoensaio enzimatico 
podem ser demonstrados durante ou depois da segunda semana 
de doenqa. O teste sorologico de escolha e o de aglutinaqao mi¬ 
croscopica usando microrganismos vivos (realizado no CDC). 
As aglutininas da leptospira geralmente atingem niveis pico pela 
terceira a quarta semana. Um titulo de 1:100 e considerado sus- 
peito; um aumento de quatro vezes ou maior e diagnostico. Um 
ensaio de PCR pode estar disponivel em centres de pesquisa es- 
pecializados, ou por meio do CDC. 
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Diagnostico diferencial 

Febre e mialgia, associadas a congestao episcleral caracteris- 
tica, devem sugerir leptospirose. Durante os prodromos, mala¬ 
ria, febre tifoide, tifo, artrite reumatoide, brucelose e influenza 
podem ser suspeitas. Mais tarde, dependendo dos sistemas 
organicos envolvidos, uma variedade de outras doen^as pre- 
cisam ser diferenciadas, inclusive encefalite, meningite viral 
ou tuberculosa, hepatite viral, glomerulonefrite, pneumonia 
viral ou bacteriana, febre reumatica, endocardite infecciosa su- 
baguda, abdome agudo cirurgico e doenqa de Kawasaki (ver 
Quadro 38-3). 

► Prevencao 

As medidas preventivas incluem a evitaqao de agua e solo con- 
taminados, controle de roedores, imunizaqao de caes e outros 
animais domesticos e bom saneamento. A imuniza^ao, ou a pro- 
filaxia antimicrobiana com doxiciclina podem ter valor em cer- 
tos grupos ocupacionais de alto risco. 

► Tratamento 

A. Medidas especificas 

Penicilina G aquosa (150.000 U/kg/dia, dada em quatro a seis 
doses fracionadas por via intravenosa durante 7-10 dias) deve 
ser dada quando o diagnostico for suspeito. Agentes alternativos 
incluem cefotaxima parenteral, ceftriaxona ou doxiciclina. Os 
estudos em pacientes gravemente enfermos indicam um bene- 
ficio, mesmo que o tratamento seja iniciado quatro dias depois. 
Pode ocorrer uma reacpao de Jarisch-Herxheimer. A doxiciclina 
oral pode ser usada para pacientes levemente enfermos. 

B. Medidas gerais 

Assistencia sintomatica e de suporte esta indicada, particular- 
mente para insuficiencia renal e hepatica e hemorragias. O 
isolamento de contato e recomendado, devido a transmissao po- 
tencial por contato com a urina. 

Prognostic 

A leptospirose geralmente e autolimitada e nao se caracteriza por 
ictericia. A doenqa habitualmente dura 1-3 semanas, mas pode 
ser mais prolongada. Pode ocorrer recaida. Geralmente nao ha 
sequelas permanentes associadas a infeccpao do SNC, embora a 
cefaleia possa persistir. A taxa de letalidade nos EUA e de 5%, 
geralmente por insuficiencia renal. A taxa de letalidade pode 
atingir 20% ou mais, em individuos idosos que tenham compro- 
metimento renal e hepatico grave. 

Palaniappan RU et al.: Leptospirosis: Pathogenesis, immunity, 
and diagnosis. Curr Opin Infect Dis 2007;20:284 [PMID: 
17471039], 

Pavli A, Maltezou HC: Travel-acquired leptospirosis. J Travel Med 
2008;15(6):447-453 [PMID: 19090801], 


DOENCA DE LYME 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Lesao de pele caracterlstica (eritema migratorio) 3-30 dias 
depois da picada de carrapato. 

► Artrite, geralmente pauciarticular, ocorrendo cerca de qua¬ 
tro semanas depois do aparecimento da lesao de pele. Ce¬ 
faleia, calafrios e febre. 

► Residencia ou viagem em area endemica durante o fim da 
primavera ao inicio do verao. 


Consideracoes gerais 

A doenqa de Lyme e uma infecqao subaguda ou cronica por espi- 
roquetas, causada por B. burgdorferi e transmitida pela picada de 
um carrapato de veado infectado (especies de Ixodes). A doenqa 
era conhecida na Europa por muitos anos como encefalomielite 
veiculada por carrapato, frequentemente associada a um exan- 
tema caracteristico (eritema migratorio). A descoberta do agente 
e do vetor seguiu-se a investigaqao de um surto de artrite pau¬ 
ciarticular em Lyme, Connecticut, em 1977. 

Embora sejam relatados casos em muitos paises, as areas en- 
demicas mais proeminentes nos EUA incluem Nordeste, Cen- 
tro-Oeste superior e Costa Oeste. Os paises do norte da Europa 
tambem tem taxas altas de infecqao. Mais de 20.000 casos foram 
notificados nos EUA em 2005. A doen^a esta se propagando 
como um resultado do aumento da infec^ao no carrapato vetor, 
e da distribuiqao deste. A maioria dos casos com exantema e re- 
conhecida na primavera e no verao, quando ocorre a maioria 
das picadas de carrapato; contudo, como o periodo de incuba- 
qao para doenqa articular e neurologica pode ser de meses, os 
casos podem se apresentar em qualquer tempo. Os carrapatos 
Ixodes sao muito pequenos e sua picada muitas vezes nao e 
reconhecida. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Eritema migratorio cronico, o aspecto mais caracteristico da 
doenqa de Lyme, se desenvolve em 60-80% dos pacientes. Entre 
tres e 30 dias depois da picada, um anel de eritema surge no 
sitio e se espalha durante dias. Ele pode atingir um diametro de 
20 cm. O centra da lesao pode clarear (parecendo tinha corpo¬ 
ris), permanecer vermelho, ou se tornar elevado (sugerindo uma 
celulite quimica ou infecciosa). Muitos pacientes, afora isso, sao 
assintomaticos. Alguns tem febre (geralmente baixa), cefaleia e 
mialgias. Lesoes cutaneas satelites multiplas, urticaria, ou eri¬ 
tema difuso podem ocorrer. Nao tratado, o exantema pode durar 
de dias a tres semanas. 

Em ate 50% dos pacientes, a artrite se desenvolve varias se¬ 
manas a meses depois da picada. Ocorrem ataques recorrentes de 
artrite migratoria, monoarticular ou pauciarticular, envolvendo 
os joelhos e outras articulates grandes. Cada ataque dura de 
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dias a poucas semanas. A febre e comum e pode ser alta. £ tipica 
a resoluqao completa entre ataques. Artrite cronica se desenvolve 
em menos de 10% dos pacientes, com maior frequencia naqueles 
com o haplotipo DR4. 

Manifesta^oes neurologicas se desenvolvem em ate 20% dos 
pacientes e consistem, geralmente, em paralisia de Bell, menin- 
gite asseptica (que pode ser indistinguivel de meningite viral), 
ou polirradiculite. Neurite periferica, sindrome de Guillain- 
Barre, encefalite, ataxia, coreia e outras neuropatias cranianas 
sao menos comuns. Convulsoes sugerem outro diagnostico. 
Nao tratados, os sintomas neurologicos sao geralmente auto- 
limitados, mas podem ser cronicos ou permanentes. Embora 
fadiga e sintomas neurologicos inespecificos possam ser pro- 
longados em poucos pacientes, a doenqa de Lyme nao e uma 
causa da sindrome de fadiga cronica. Bloqueio cardiaco autoli- 
mitado ou disfunqao miocardica ocorrem em cerca de 5% dos 
pacientes. 

B. Achados laboratoriais 

A maioria dos pacientes com apenas exantema tem exames la¬ 
boratoriais normais. As crian^as com artrite podem ter VHS e 
contagens de leucocitos moderadamente elevadas; os testes de 
anticorpos antinucleares e fator reumatoide sao negativos ou 
inespecificos; anticorpos estreptococicos nao estao elevados. 
Crioglobulinas IgM circulantes podem estar presentes. Liquido 
articular pode mostrar ate 100.000 celulas com um predomi- 
nio de polimorfonucleares, glicose normal e proteina elevada, e 
complexos imunes; a Colorado de Gram e culturas sao negativas. 
Em pacientes com envolvimento do SNC, o LCS pode mostrar 
pleocitose linfocitica e proteina elevada; a glicose e todas as cul¬ 
turas e coloraqoes sao normais ou negativas. Conduqao nervosa 
anormal pode estar presente na neuropatia periferica. 

C. Diagnostico 

A doenqa de Lyme e um diagnostico clinico. £ importante con- 
siderar a anamnese, o exame fisico e os aspectos laboratoriais. 
O microrganismo causal e dificil de cultivar. Testes sorologicos 
podem dar suporte ao diagnostico clinico. Testes de anticorpos 
devem ser realizados em laboratories experientes. O diagnos¬ 
tico sorologico da doenqa de Lyme baseia-se em uma aborda- 
gem de dois testes: um Elisa e um imunoblot para confirmar 
um Elisa positivo ou indeterminado. Os anticorpos podem 
nao ser detectaveis ate varias semanas depois que a infeeqao 
tenha ocorrido; portanto, testes sorologicos em crianqas com 
um exantema tipico nao sao recomendados. A terapia no inicio 
da doenqa pode amortecer os titulos de anticorpos. Estudos 
recentes tem mostrado uma consideravel variabilidade em ti¬ 
tulos relatados intra e interlaboratorios. Diagnostico excessivo 
de doenqa de Lyme, com base em sintomas atipicos e sorologia 
positiva, parece ser comum. Soros de pacientes com sifilis, HIV 
e leptospirose podem dar resultados falso-positivos. Pacien¬ 
tes que recebem tratamento apropriado para doenqa de Lyme 
podem permanecer soropositivos por anos. O diagnostico de 
doenqa do SNC requer anormalidades objetivas ao exame neu- 
rologico, estudos laboratoriais ou radiologicos e sorologia po¬ 
sitiva compativel. 


Diagnostico diferencial 

Alem das doenqas ja mencionadas, o exantema pode se asse- 
melhar a pitiriase, ao eritema multiforme, a erupqao medica¬ 
mentosa ou a eritema nodoso. O eritema migratorio cronico e 
nao escamoso, minimamente doloroso ou indolor, e persiste por 
mais tempo no mesmo lugar que muitas das erupqoes eritema- 
tosas mais comuns na infancia. A artrite pode se assemelhar a 
artrite reumatoide juvenil, artrite reativa, artrite septica, derrame 
reativo por uma osteomielite contigua, febre reumatica, artrite 
leucemica, lupus eritematoso sistemico e purpura de Henoch- 
Schonlein. A resoluqao espontanea em poucos dias ajuda a dife- 
renciar a doenqa de Lyme da artrite reumatoide juvenil, na qual 
uma artrite durando um minimo de seis semanas e necessaria 
para o diagnostico. Os sinais neurologicos podem sugerir para¬ 
lisia de Bell idiopatica, meningite ou meningoencefalite viral ou 
parainfecciosa, envenenamento pelo chumbo, doenqa psicosso- 
matica, e muitas outras condiqoes. 

Prevencao 

A prevenqao consiste em evitar zonas endemicas, usar mangas 
e calqas compridas, verifica^oes frequentes para carrapatos e 
aplicaqoes de repelentes de carrapatos. Os carrapatos geralmente 
ficam aderidos por 24-48 h antes que ocorra a transmissao da 
doen^a de Lyme. Os carrapatos devem ser removidos com uma 
pinqa puxando-se suavemente, sem torcer ou espremer o car- 
rapato excessivamente. A permetrina aspergida com spray nas 
roupas diminui a fixa^ao de carrapatos. Repelentes contendo 
concentraqoes altas de N, N-Dietil-meta-toluamida (DEET) 
podem ser neurotoxicos e devem ser usados cuidadosamente 
e lavados quando terminar a exposiepao aos carrapatos. O CDC 
nao recomenda antibioticos profilaticos para picadas de carrapa¬ 
tos em individuos assintomaticos. 

Tratamento 

A terapia antimicrobiana e benefica na maioria dos casos de 
doenqa de Lyme. Ela e mais efetiva se iniciada logo. O tratamento 
prolongado e importante em todas as formas. Recaidas ocorrem 
em alguns pacientes, em todos os esquemas. 

A. Exantema, infeccdes iniciais 

Amoxicilina, 50mg/kg/ dia via oral emduasdosesdivididas(ateum 
maximo de 2 g/dia) durante 14-21 dias, pode ser usada em crian- 
qas de todas as idades. A doxiciclina (10 mg VO duas vezes/dia) 
durante 14-21 dias pode ser usada em crianqas com mais de 
8 anos de idade. Eritromicina (30 mg/kg/dia), ou cefuroxima, e 
usada em crianqas alergicas a penicilina, embora a eritromicina 
possa ser menos efetiva que a amoxicilina. 

B. Artrite 

O esquema de amoxicilina ou doxiciclina (mesma dosagem que 
para o exantema) deve ser usado, mas o tratamento deve continuar 
por quatro semanas. Ceftriaxona parenteral (75-100 mg/kg/dia) 
ou penicilina G (300.000 U/kg/dia, por via intravenosa em 
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quatro doses fracionadas durante 2-4 semanas), e usada para 
artrite persistente. 

C. Paralisia de Bell 

Os mesmos esquemas de medicamentos orais podem ser usados 
por 3-4 semanas. 

D. Outra doenca neurologies ou doenca cardi'aca 

A terapia parenteral por 2-3 semanas e recomendada, ou com 
ceftriaxona (75-100 mg/kg/dia em uma dose diaria), ou com pe- 
nicilina G (300.000 U/kg/dia via intravenosa em quatro doses 
fracionadas). 
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INFECCOES PARASITARIAS 


As doenqas parasitarias sao comuns e podem se apresentar cli- 
nicamente de varias maneiras (Quadro 41-1). Embora a viagem 
a areas endemicas sugira infecqoes em particular, muitas sao 
transmitidas atraves de fomites, ou adquiridas por meio contato 
com portadores humanos, ocorrendo em qualquer lugar. Algu- 
mas das infecqoes parasitarias menos comuns, e aquelas vistas 
primariamente no mundo em desenvolvimento, sao apresenta- 
das de forma abreviada no Quadro 41-2. 

Selecao de pacientes 
para avaliacao 

A incidencia de infecqoes parasitarias varia grandemente com 
a area geografica. Crianqas que viajaram ou moraram em areas 
onde infecqoes parasitarias sao endemicas estao em risco de 
infestaqao com uma variedade de parasitas intestinais e teci- 
duais. As crianqas que so residiram em paises desenvolvidos 
geralmente estao livres de parasitas (exceto Toxoplasma). A 
pesquisa por parasitas intestinais e dispendiosa para o paciente 
e consome tempo do laboratorio. Mais de 90% dos exames pa- 
rasitologicos realizados na maioria dos laboratories nos EUA 
sao negativos; muitos foram solicitados inapropriadamente. 
Uma abordagem para determinar que crianqas com diarreia 
precisam de tais exames e apresentada na Figura 41 1. Pode ser 
mais custo-efetivo tratar os imigrantes sintomaticos nos EUA 
com albendazol ou nitazoxanida — um farmaco antiparasitario 
de largo espectro — e investigar somente aqueles cujos sinto- 
mas persistem. 

Crianqas imunodeficientes sao muito suscetiveis a infecqoes 
intestinais por protozoarios. Multiplos oportunistas sao identifi- 
cados frequentemente, e o limiar para solicitaqao de exames deve 
ser baixo para estas crianqas. 


Processamento de especimes 

Para parasitas teciduais, entrar em contato com o laboratorio 
sobre procedimentos de coleta apropriados. Fezes diarreicas 
podem conter trofozoitos que morrem rapidamente durante o 
transporte. O especime deve ser examinado imediatamente, ou 
colocado em um fixador de fezes, tal como alcool polivinilico. 
Ampolas com fixador para coleta domestica de fezes estao dispo- 
niveis comercialmente. Elas podem conter compostos toxicos, de 
modo que devem ser armazenadas com seguranqa. Os especimes 
fixados sao estaveis a temperatura ambiente. As fezes formadas, 
em geral, contem cistos, que sao mais estaveis. E melhor fixa-las 
depois da coleta, embora elas possam ser examinadas de modo 
confiavel depois de transporte a temperatura ambiente. 

Eosinofilia e infeccoes parasitarias 

Embora parasitas comumente causem eosinofilia, nos paises de¬ 
senvolvidos, outras causas sao muito mais comuns, incluindo 
alergias, farmacos e outras infecqoes. Infecqoes intestinais inten- 
sas com nematoides causam eosinofilia; eles sao facilmente de- 
tectados em um so exame parasitologico. Infestaqoes leves com 
nematoides e infecqoes comuns por protozoarios — giardiase, 
criptosporidiose e amebiase — raramente causam eosinofilia. A 
eosinofilia tambem e incomum ou minima em infecqoes mais 
serias, como abscesso amebiano do figado e malaria. 

A infeeqao parasitaria mais comum nos EUA que causa eo¬ 
sinofilia com exame de fezes negativo e a toxocariase. Em uma 
crianqa de pouca idade com eosinofilia inexplicavel e um exame 
de fezes negativo, um teste sorologico para Toxocara pode ser 
o proximo teste apropriado. A triquinose e uma causa rara de 
eosinofilia acentuada; a estrongiloidiase e uma causa de eosino¬ 
filia que pode ser dificil de diagnosticar com exames de fezes. O 
diagnostico diferencial de eosinofilia e largo para pacientes que 
tenham estado em paises em desenvolvimento (Quadro 41-1). 
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Quadro 41-1 Sinais e sintomas de infeccao parasitaria 


Sinal/Sintoma 

Agente 

Comentarios 3 

Dor abdominal 

Anisakis 

Ascaris 

Clonorchis 

Entamoeba histolytica 

Fasciola hepatica 

Ancilostomideos 

Strongyloides 

Trichinella 

Trichuris 

Pouco depois da ingestao de peixe cru. 

Infeccao macica pode obstruir intestino, trato biliar. 

Infeccao intensa, precoce. Hepatomegalia mais tarde. 

Hematoquezia, febre variavel, diarreia. 

Diarreia, vomitos. 

Anemia ferropriva com a infeccao intensa. 

Eosinofilia, prurido. Pode parecer com doenca peptica. 

Mialgia, edema periorbitario, eosinofilia. 

Diarreia, disenteria com infeccao intensa. 

Tosse Ascaris 

Poragonimus westermani 

Strongyloides 

Toxocara 

Eosinofilia tropical 

Sibilos, eosinofilia durante a fase de migracao. 

Hemoptise; cronica. Pode simular tuberculose. 

Sibilos, prurido, eosinofilia durante migracao ou disseminacao. 

Afeta idades 1-5 anos; hepatoesplenomegalia; eosinofilia. 

Infiltrados pulmonares, eosinofilia. 

Diarreia 

Blostocystis 

Cyclospora 

Cryptosporidium 

Dientamoeba fragilis 

E. histolytica 

Giordio 

Schistosoma 

Strongyloides 

Trichinella 

Trichuris 

Possivelmente com infeccao intensa em individuos imunossuprimidos ou 
imunocompetentes. 

Aquosa; grave em individuos imunossuprimidos. 

Aquosa; cronica em individuos imunossuprimidos. 

Somente com infeccao macica. 

Hematoquezia, febre variavel; sem eosinofilia. 

Afebril, cronica; anorexia. 

Cronica; hepatoesplenomegalia (algumas formas). 

Dor abdominal; eosinofilia. 

Mialgia, edema periorbitario, eosinofilia. 

Com infeccao intensa. 

Disenteria Balantidium coli 

E. histolytica 

Schistosoma 

Trichuris 

Contato com suinos. 

Poucos ou sem leucocitos nas fezes; febre; hematoquezia. 

Durante infeccao aguda. 

Com infeccao intensa. 

Disuria 

Enterobius 

Schistosoma (S. haematobium) 

Geralmente meninas com vermes na uretra, na bexiga; noturna, prurido perianal. 
Hematuria. Exduir bacteriuria, calculos (alguns tipos). 

Cefaleia (e outros Angiostrongylus 

sintomas cerebrais) /vaeg/er/c 

Plasmodium 

Taenia solium 

Toxoplasma 

Trypanosoma 

Meningite eosinofilica. 

Natacao em agua doce; meningoencefalite rapidamente progressiva. 

Febre, calafrios, ictericia, esplenomegalia. Isquemia cerebral (com P. falciparum). 
Cisticercose. Convulsoes focais, deficits; hidrocefalia, meningite asseptica. 
Meningoencefalite (especialmente em lactentes e nos imunossuprimidos); lesoes 
focais em imunossuprimidos; hidrocefalia em lactentes. 

Formas africanas. Letargia cronica (doenca do sono). 

Prurido 

Ancylostomo braziliense 

Enterobius 

Filaria 

Ancilostomideos 

Strongyloides 

Trypanosoma 

Erupcao migratoria; sulco dermico serpiginoso. 

Perianal, noturno. 

Variavel; visto em muitas doencas por filarias. 

Local no sitio de penetracao na exposicao intensa. 

Difuso com a migracao; pode ser recorrente. 

Formas africanas; urn de muitos sintomas inespecificos. 


(continua) 
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Quadro 41-1 Sinais e sintomas de infeccao parasitaria ( continuacao) 


Sinal/Sintoma 

Agente 

Comentarios a 

Febre 

E. histolytica 

Com disenteria aguda ou abscesso hepatico. 


Leishmania donovoni 

Hepatesplenomegalia, anemia, leucopenia. 


Plasmodium 

Calafrios, cefaleia, ictericia; periodica. 


Toxocora 

Tosse, hepatoesplenomegalia, eosinofilia. 


Toxoplasma 

Adenopatia generalizada; esplenomegalia. 


Trichinella 

Mialgia, edema periorbitario, eosinofilia. 


Trypanosoma 

Ease inicial, formas africanas; linfadenopatia. 

Anemia 

Diphyllobotrium 

Megaloblastica por deficiency de vitamina B 12 ; rara. 


Ancilostomldeos 

Deficiency de ferro. 


L. donovani 

Febre, hepatoesplenomegalia, leucopenia (calazar). 


Plasmodium 

Hemolise. 


Trichuris 

Infeccao macica; devido a perda de ferro. 

Eosinofilia 

Angiostrongylus 

Meningite eosinofilica. 


Fasciola 

Dor abdominal. 


Filaria 

Microfilarias no sangue; linfadenopatia. 


Onchocerca 

Nodulos cutaneos, ceratite. 


Schistosoma 

Cronica; sintomas intestinais ou geniturinarios. 


Strongyloides 

Dor abdominal, diarreia. 


Toxocora 

Hepatoesplenomegalia, fosse; afeta idades 1-5 anos. 


Trichinella 

Mialgia, edema periorbitario. 


Eosinofilia pulmonar tropical 

Tosse; infiltrados pulmonares. 


T. solium (cisticercose) 

Eosinofilos no LCS. 

Flematuria 

Schistosoma 

S. haematobium. Granulomas na bexiga, na uretra. Exduir calculos, 
bacteriuria. 

Flemoptise 

P. westermani 

Fasciola pulmonar. Dor toracica variavel; cronica. 

Flepatomegalia 

Clonorchis 

Infeccao intensa. Dor a palpacao no infcio; cirrose tardia. 


Echinococcus 

Cronica; cistos. 


E. histolytica 

Hepatite toxica ou abscesso. Sem eosinofilia. 


L. donovani 

Esplenomegalia, febre, pancitopenia. 


Schistosoma (nao haematobium) 

Cronica; fibrose hepatica, esplenomegalia (algumas formas). 


Toxocora 

Esplenomegalia, eosinofilia, fosse; sem adenopatia. 

Esplenomegalia 

L. donovani 

Hepatomegalia, febre, anemia. 


Plasmodium 

febre, calafrios, ictericia, cefaleia. 


Schistosoma (nao haematobium) 

Hepatomegalia. 


Toxocora 

Eosinofilia, hepatomegalia. 


Toxoplasma 

Linfadenopatia, outros sintomas. 

Linfadenopatia 

Filaria 

Tipica inguinal; cronica. 


L. donovani 

Hepatoesplenomegalia, pancitopenia, febre. 


Schistosoma 

Infeccao aguda; febre, erupcao cutanea, artralgia, hepatoesplenomegalia. 


Toxoplasma 

Cervical comum; pode envolver grupo isolado de ganglios; esplenomegalia. 


Trypanosoma 

Localizada perto da picada ou generalizada; hepatoesplenomegalia 
(doenca de Chagas); generalizada (especialmente cervical posterior) nas 
formas africanas. 


a Sintomas geralmente relacionados ao grau de infestacao. A infestacao com numero pegueno de parasitas com frequency e assintomatica. 
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Quadro 41-2 Algumas infeccoes parasitarias vistas menos comumente em regioes desenvolvidas 


Agente 

(Doenca) 

Regiao 

geografica 

Vetor 

Sinais e sintomas 

Achados 

laboratoriais 

Diagnostico 

Terapia e comentarios 

Angiostrongylus 

cantonensis 

(meningite 

eosinofilica) 

Havai, Asia, 
llhas do 

Pacifico 

Caramujos, 

lesmas 

Ingestao (geralmente 
inadvertida) seguida em 

1-4 semanas por meningite de 
grau variavel. Parestesias. 

Eosinofilos no 

LCS e sangue. 

Sorologia. Larvas 
podem estar 
presentes no LCS. 

febre ausente ou baixa. 
Nenhuma lesao focal nos 
estudos de imagem do 

SNC. Nenhuma terapia 
espectfica. Esteroides 
podem ser beneficos. 
Mebendazol pode ajudar. 

Clonorchis 
sinensis 
(infeccao 
por fasciola 
hepatica) 

Asia 

Peixe cru 

Os trematodeos adultos 
obstruem a arvore biliar. 

Aguda: hepatomegalia, febre, 
ictericia, urticaria. Tardia: 
cirrose, carcinoma. 

Anormalidades 
variaveis 
da funcao 
hepatica. 

Ovos nas fezes. 

Praziquantel. A doenca 
avancada nao e tratavel. 
Transplante de ftgado. 

Leishmania 

braziliensis, 

L. mexicano 
(ulcera dos 
chideiros) 

America do 

Sul 

Mosquito 

palha 

Ulceras mucocutaneas 
dolorosas ou granulomas. 

Lesoes nasolabiais comuns. 


Biopsia de pele. 
Teste cutaneo 
positivo, sorologia. 

Estibogluconato de 
sodio, antimoniato de 
meglumina, pentamidina, 
anfotericina; cetoconazol. 

Leishmania 

donovani 

(calazar) 

Oriente 

Medio, India, 
Mediterraneo, 
America do 

Sul e Central. 

Mosquito 

palha 

Febre, adenopatia 
generalizada, 
hepatoesplenomegalia 
semanas a meses depois da 
infeccao. 

Pancitopenia, 

hipergamaglo- 

bulinemia 

Parasitas na 
biopsia de pele. 
Teste cutaneo 
positivo, sorologia. 

Estibogluconato de 
sodio, antimoniato de 
meglumina, pentamidina, 
anfotericina B. 

Leishmania 
tropica (ulcera 
oriental) 

Asia, India, 

Africa do 

Norte 

Mosquito 

palha 

Papula no sttio da picada 
(geralmente na face, nos 
membros) se desenvolve 
depois de semanas a meses; 
entao, ulcera e cicatriza. 


Parasitas na 
biopsia de pele. 
Teste cutaneo 
positivo, sorologia. 

Estibogluconato de 
sodio, antimoniato de 
meglumina, pentamidina, 
anfotericina. 

Paragonimus 
westermoni 
(infeccao por 
trematodeo 
pulmonar) 

Asia, America 
do Sul, Africa 

Caranguejos 

crus, 

crustaceos 

Tosse, hemoptise. Raramente 
convulsoes, outros sinais do 

SNC se ocorrer migracao para 
o cerebro. 


Ovos grandes em 
especimes fecais 
concentrados. 

Lesoes nodulares 
ctsticas na 
radiografia do 
torax, ou estudo de 
imagem do SNC. 

Parece tuberculose 
pulmonar. Praziquantel 
muito efetivo. 

Trypanosoma 
brucei 
(doenca 
do sono) 

Africa 

Mosca 

tse-tse 

Hepatoesplenomegalia, 
adenopatia. Nodulo no sttio 
da picada (resolve). Febre 
recorrente, cefaleia, mialgia, 
encefalite progressiva. 

VHS elevada, 
anemia, 
pleocitose no 

LCS 

Parasitas na 
medula, nos 
ganglios. Sorologia 
positiva. 

Suramina, eflornitina, 
pentamidina, melarsoprol. 

Trypanosoma 
cruzi (doenca 
de Chagas) 

America do 

Sul e Central, 
Mexico 

Percevejo 

reduvldeo 

Aguda: nodulo vermelho 
doloroso no sttio da 
picada, conjuntivite, edema 
periorbitario (sinal de 

Romana), febre, adenite 
local ± generalizada. Tardia: 
miocardite, megaesofago, 
megacolon. 

Leucocitose 

mononuclear 

Parasitas no 
sangue periferico. 
Sorologia positiva. 

Nifurtimox ou benznidazol 
pode ajudar no inicio. 
Nenhuma terapia para 
doenca tardia. Pode ser 
transmitida por transfusao 
de sangue ou de modo 
congenito. 

Wuchereria, 

Brugia 

(filan'ase) 

Tropicos, 

subtropicos 

Mosquito 

Adenopatia cronica, 
frequentemente inguinal. 
Linfedema obstrutivo. 

Eosinofilia 

Esfregacos 
de sangue 
concentrados para 
larvas. Sorologia 
positiva. 

Dietilcarbamazina mata 
larvas. Cirurgia para 
obstrucao linfatica. 


SNC, sistema nervoso central; LCS, Ifquido cerebrospinal; VHS, velocidade de hemossedimentacao. 
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PF = Parasitologico de fezes. 

a Shigella, Salmonella, Campylobacter, Escherichia coliO 157, Yersinia-, ensaio para toxina do Clostridium difficile 
se uso recente de antimicrobiano. 

b A menos que criticamente enfermo, de area endemica para amebiase, ou falta de resposta a terapia padrao. 
C lncluir exame para Cryptosporidium e Cyclospora\ necessaria fixapao imediata de fezes se elas forem diarreicas. 

▲ Figura 41-1 Avaliacao parasitologica de diarreia aguda. 


INFECCOES POR PROTOZOARIOS 


INFECCOES SISTEMICAS 
1. Malaria 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Residencia ou viagem em uma area endemica. 

► Paroxismos dclicos de calafrios, febre e sudorese intensa. 

► Cefaleia, dor nas costas, tosse, dor abdominal, nausea, vo- 
mitos, diarreia. 

► Coma, convulsoes. 

► Esplenomegalia, anemia. 

► Parasitas da malaria em esfregaco de sangue periferico. 


Consideracoes gerais 

A malaria mata um milhao de crianpas em todo o mundo a cada 
ano e esta passando por um ressurgimento em areas onde era pre- 
viamente controlada. Aproximadamente 1.000 casos importados 


sao diagnosticados nos EUA todos os anos; ocasionalmente, a 
transmissao local pode ter lugar a partir de casos importados. O 
mosquito anofelino femea transmite os parasitas — Plasmodium 
vivax (mais comum), Plasmodium falciparum (mais virulento), 
Plasmodium ovale (semelhante ao P. vivax) e Plasmodium ma- 
lariae. Os gametocitos ingeridos de seres humanos infectados 
formam esporozoitos no mosquito; quando estes sao inoculados 
em um hospedeiro suscetivel, eles infectam hepatocitos. A fase 
hepatica inicial (pre-eritrocitica) tern cerca de 1-2 semanas em 
todas as infecpoes, exceto as por P. malariae (3-5 semanas), mas 
os sintomas ini dais podem ser retardados por ate um ano em P. 
falciparum, quatro anos, em P. vivax, e decadas nas infecpoes por 
P. malariae. Os merozoitos liberados na circulapao a partir de 
hepatocitos infectam eritrocitos (celulas jovens por P. vivax e P. 
ovale, celulas velhas por P. malariae e todas as celulas por P. fal¬ 
ciparum) e iniciam os ciclos eritrociticos sincronicos, rompendo 
as celulas infectadas em intervalos regulares de 48 ou 72 h. Ciclos 
assincronicos causando febres diarias sao mais comuns nas fases 
iniciais de infecrjao. A sobrevivencia esta associada a uma dimi- 
nuirpao progressiva da intensidade dos ciclos. Anos mais tarde 
podem ocorrer recaidas por infec^ao hepatica persistente, o que 
acontece nas infeccpoes por P. vivax e P. ovale. A infeccpao conge¬ 
nita, ou por transfusoes ou picadas de agulha, nao resulta em 
uma fase hepatica. 

A susceptibilidade varia geneticamente; certos fenotipos de 
celulas vermelhas sao parcialmente resistentes a infeojao por 
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P. falciparum (hemoglobina S, hemoglobina F, talassemia e, 
possivelmente, deficiencia de glicose-6-fosfato desidrogenase 
[G6PD]). A distribuirpao mundial das quatro especies e determi- 
nada, em alguma extensao, por fatores geneticos do hospedeiro. 
A ausencia de P. vivax da Africa reflete a falta de substancias es- 
pecificas do grupo sanguineo Duffy entre a maioria dos nativos 
africanos. As infecrpoes recorrentes resultam em alguma imuni- 
dade natural especlfica para especie, que nao previne a infecqao, 
mas diminui a parasitemia e os sintomas. A funqao esplenica 
normal e um fator importante devido as funqoes imunes e de 
filtro do baqo. As pessoas com asplenia desenvolvem malaria ra- 
pidamente progressiva, com muitos eritrocitos infectados circu- 
lantes (inclusive formas maduras de P. falciparum). A imunidade 
materna protege o neonato. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

As manifestarpoes clinicas variam de acordo com a especie, a 
cepa e a imunidade do hospedeiro. O lactente apresenta-se com 
episodios recorrentes de febre, irritabilidade, ma alimentaqao, 
vomitos, ictericia e esplenomegalia. O exantema geralmente esta 
ausente, o que ajuda a distinguir a malaria de infecqoes virais em 
pacientes se apresentando com sintomas semelhantes. Em crian- 
qas maiores, a constelaqao patognomonica de cefaleia, dor nas 
costas, calafrios, mialgia e fadiga e verificada mais facilmente. A 
febre pode ser ciclica (a cada 48 h para todas as infecqoes, exceto 
P. malariae, na qual ela ocorre a cada 72 h), ou irregular (ob- 
servada mais comumente com P. falciparum). Entre ataques, os 
pacientes podem aparentar estar bem. Se a doenqa nao for tra- 
tada, as recaidas cessam dentro de um ano com o P. falciparum, 
e dentro de varios anos nas infecqoes por P. vivax, mas podem 
recorrer decadas mais tarde com a infecqao por P. malariae. A 
infecqao durante a gravidez causa, em geral, retardo do cresci- 
mento intrauterino, ou parto prematuro, mas raramente infec- 
9 ao fetal verdadeira. 

O exame fisico em pacientes com casos nao complicados 
pode mostrar apenas leve esplenomegalia e anemia. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico de malaria baseia-se na detecrpao de um ou mais 
dos quatro plasmodios humanos em esfregarpos de sangue. A 
maioria das infecqoes agudas e causada por P. vivax, P. ovale, ou P. 
falciparum, embora 5-7% sejam causadas por especies multiplas. 
Esfregaqos espessos corados pelo Giemsa propiciam a acuracia 
diagnostica mais alta para os parasitas da malaria. A identifica- 
qao das especies de Plasmodium baseia-se em criterios morfolo- 
gicos (Quadro 41-3) e requer um observador experiente. 

Tecnicas alternativas de precisao diagnostica para P. falcipa¬ 
rum similar ou mais alta incluem ensaio imunoabsorvente ligado 
a enzima (Elisa), hibridizaqao de DNA e reaqao em cadeia da 
polimerase (PCR). Testes de detecqao rapida de antigeno (RDT) 
foram desenvolvidos recentemente e estao sendo usados em areas 
endemicas de malaria na Africa. Um aspecto peculiar do exame 
microscopico e uma estimativa semiquantitativa da parasite¬ 
mia, o que e feito melhor em esfregacpos linos. Esta informaqao 


Quadro 41-3 Diferenciacao dos parasitas da malaria em 
esfregacos de sangue 



Plasmodium 

falciparum 

P. vivax, 

P. ovale 

Multiplos eritrocitos 
infectados 

Comuns 

Raros 

Trofozoitos maduros ou 
esquizontes 

Ausentes 3 

Comuns 

Pontos de Schuffner 

Ausentes 

Comuns 

Eritrocitos aumentados 

Ausentes 

Comuns 

Gametocitos em forma de 
banana 

Comuns 

Ausentes 


a Geralmente sequeslrados na microcirculacao. Os casos raros com formas 
circulantes tern parasitemia extremamente alta e um prognostico ruim. 


e particularmente util no manejo de infecqoes causadas por P. 
falciparum, nas quais a parasitemia elevada (> 10% de eritrocitos 
infectados, ou > 500.000 eritrocitos infectados/pL) esta associada 
a alta morbidade e mortalidade, requerendo hospitalizaqao. A 
resposta ao tratamento de infecqoes por P. falciparum e P. vivax 
resistentes a cloroquina e monitorada melhor por ensaios diarios 
de parasitemia. Numero constante ou aumentado de eritrocitos 
infectados apos 48 h de tratamento, ou depois da segunda crise 
hemolitica, sugere uma resposta terapeutica inadequada. Ou- 
tros achados laboratoriais que refletem a gravidade da hemolise 
incluem diminuiqao dos niveis de hematocrito, hemoglobina e 
haptoglobina; contagem de reticulocitos aumentada; hiperbilir- 
rubinemia e desidrogenase lactica aumentada. Trombocitopenia e 
comum, mas a incidencia de leucocitose e variavel. 

Diagnostico diferencial 

Febre recorrente pode estar associada a borreliose, brucelose, 
infecqoes comuns em sequencia, doenqa de Hodgkin, artrite reu- 
matoide juvenil, febre da mordedura de rato, ou uma das febres 
periodicas idiopaticas. Outras causas comuns de febre alta e ce¬ 
faleia incluem influenza, infecqao por Mycoplasma pneumoniae 
ou enterovirus, sinusite, meningite, febre enterica, tuberculose, 
pneumonia oculta ou bacteriemia. Febre, cefaleia e ictericia em 
um paciente retornando de areas tropicais indicam que leptospi- 
rose e febre amarela devam ser incluidas no diagnostico diferen¬ 
cial. A malaria tambem pode coexistir com outras doenqas. 

Complicacoes e sequoias 

As complicaqoes graves limitam-se a infecqao por P. falciparum 
e resultam de obstruqao microvascular e isquemia tecidual. 
Prejuizo da consciencia e convulsoes sao as complicaqoes mais 
comuns da malaria em crianqas. Alem disso, insuficiencia res- 
piratoria, dificuldades renais, sangramento grave e choque estao 
associados a um mau prognostico. Entre as anormalidades la¬ 
boratoriais, hipoglicemia, acidose, aminotransferases elevadas e 
parasitemia maior que 10% caracterizam a malaria grave. 
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Prevencao 

A quimioprofilaxia da malaria deve ser institulda duas semanas 
(esquemas semanais) a dois dias (esquemas diarios) antes de via- 
jar a uma area de infeccpao endemica, para permitir alternativas 
se o farmaco nao for tolerado. Visto que os farmacos antima¬ 
laricos recomendados para profilaxia nao matam esporozoltos, 
a terapia deve ser continuada por uma semana (atovaquone- 
proguanil) ou quatro semanas (todos os outros esquemas) apos 
o retorno de uma area endemica, a fim de cobrir para infecqao 
adquirida na partida. 

Nenhum esquema farmacologico garante proteqao contra 
malaria. Se febre se desenvolver dentro de um ano (particular- 
mente dentro de dois meses) depois de viagem a uma area en¬ 
demica, os pacientes devem ser aconselhados a buscar atenqao 
medica. Repelentes de insetos, mosquiteiros impregnados com 
inseticida e vestuario adequado sao adjuvantes importantes para 
profilaxia da malaria. 

Para uma discussao completa com relaqao a medicamentos 
recomendados atualmente para profilaxia da malaria, favor ver a 
secpao correspondente no Capitulo 43. 

Tratamento 

O tratamento para malaria inclui uma variedade de estrategias 
de suporte alem dos farmacos antimalaricos. £ aconselhavel hos- 
pitalizar os pacientes nao imunes infectados com P. falciparum 
ate que seja demonstrada uma diminuiqao da parasitemia, indi- 
cando que o tratamento e efetivo e que e improvavel que ocor- 
ram complicates graves. 

Os pacientes parcialmente imunes com infecqao nao compli- 
cada por P. falciparum e pessoas nao imunes infectadas com P. 
vivax, P. ovale ou P. malariae podem receber tratamento ambula- 
torial, se o acompanhamento for confiavel. Para crianqas, a hidra- 
tacpao e o tratamento da hipoglicemia sao de importancia capital. 
Anemia, convulsoes, edema pulmonar e insuficiencia renal reque- 
rem manejo convencional. Os corticosteroides sao contraindica- 
dos para malaria cerebral em razao do aumento da mortalidade. 
Na malaria grave, a exsanguineotransfusao pode salvar vidas, 
particularmente em pessoas nao imunes com parasitemia maior 
que 15%. 

A escolha do tratamento antimalarico depende do estado 
imune da pessoa, da especie de plasmodio, do grau de parasi¬ 
temia e da regiao geografica de aquisiqao. Um algoritmo para o 
tratamento da malaria e mostrado na Figura 41-2, e uma des- 
criqao dos farmacos antimalaricos recomendados disponiveis 
nos EUA e fornecida no Quadro 41-4. Derivados da artemisi- 
nina, que eliminam os parasitas de modo muito rapido e sao 
largamente empregados como componentes-chave no trata¬ 
mento da malaria em todo mundo, estao disponiveis nos EUA 
somente para a terapia da malaria grave pelo CDC (www.cdc. 
gov/malaria/features/artesunate_now_available.htm). 

Chen LH et al.: Controversies and misconceptions in malaria che¬ 
moprophylaxis for travelers. JAMA 2007;297:2251 [PMID: 
17519415], 

Griffith KS et al.: Treatment of malaria in the United States. JAMA 
2007;297:2264 [PMID: 17519416], 


Rosenthal PJ: Artesunate for the treatment of severe falci¬ 
parum malaria. N Engl J Med 2008;358:1829-1836 [PMID: 

18434652], 

2. Babesiose 

A Babesia microti e um protozoario semelhante a malaria, que 
infecta e lisa eritrocitos de animais selvagens e domesticos na 
America do Norte e Europa. Nos EUA, a babebiose humana 
ocorre nas areas litoraneas da Nova Inglaterra, California seten- 
trional e Estado de Washington e na regiao dos lagos do Centro- 
-Oeste superior. Seres humanos entram no ciclo acidentalmente 
quando picados por Ixodes scapularis (carrapato de veado), um 
dos hospedeiros intermediaries e vetores de B. microti. Apos a 
inoculaqao, o protozoario penetra nos eritrocitos e comeqa um 
ciclo assincronico, que causa hemolise. A infeeqao por babesia 
tambem e uma doenqa transmissivel por transfusao. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

O periodo de incubaqao e de 1-3 semanas, mas pode se es- 
tender ate seis semanas. Muitas vezes, a picada do carrapato 
passa despercebida. Os sintomas sao inespecificos e incluem 
febre mantida ou ciclica de ate 40°C, calafrios com tremores, 
mal-estar geral, mialgias, cefaleia e urina escura. Hepatoesple- 
nomegalia e um achado incomum. A doenqa geralmente e au- 
tolimitada, mas casos graves tem sido descritos em pacientes 
com asplenia e hospedeiros imunocomprometidos. Visto que 
eles compartilham um vetor comum, os medicos devem con- 
siderar a possibilidade de coinfecqao com Borrelia burgdorferi 
ou Anaplasma phagocytophilum em qualquer paciente diagnos- 
ticado com infeeqao por Babesia. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico e feito em um paciente com sintomas semelhan- 
tes a virose, pela identificaqao de parasitas do genero Babesia na 
avaliaqao de esfregaqos de sangue finos ou espessos, ou pela am- 
plificaqao de PCR do DNA da babesia. Os parasitas Babesia sao 
microrganismos intraeritrocitarios que se assemelham as formas 
em anel do P. falciparum. Testes sorologicos especificos tambem 
sao disponiveis por meio do CDC. 

Tratamento 

A clindamicina (7-10 mg/kg, ate 600 mg, a cada 8 h) em combina- 
9 ao com quinina (8 mg/kg, ate 650 mg, a cada 8 h), ou azitromi- 
cina (10 mg/kg ate 500 mg no primeiro dia, seguidos por 5 mg/kg 
ate 250 mg/dia) em combinaqao com atovaquone (20 mg/kg, 
ate 750 mg, duas vezes/dia) por 7-10 dias, sao os tratamen- 
tos de escolha. Para doenepa leve a moderada, prefere-se azi- 
tromicina mais atovaquone, porque e eficaz e causa menos 
efeitos colaterais adversos. Outros farmacos antimalaricos, 
inclusive cloroquina, tem sido malsucedidos. Exsanguineo¬ 
transfusao parcial ou completa esta indicada para pessoas com 
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Historia de viagem a area endemica 
de malaria, ou suspeita clinica de malaria 






Realizar esfregagos de sangue 
espesso e fino e ler em < 12 h 







/ Esfregago \ 

< de sangue V- 
\ positivo? / 


Sim 


Repetir esfregagos de sangue 
a cada 12-24 h por 48-72 h 


Nao/ Esfregago \ Sim 
de sangue 
positivo? 


Calcular densidade de parasitas 


Considerar diagnostico alternative 


Avaliar estado clinico e 
gravidade da doenga 

x 


Malaria nao complicada 

i 

Determinar especie infectante 
usando esfregago de sangue 

E 


Malaria grave e/ou paciente incapaz 
de tomar medicagao oral 


Plasmodium 

malariae 


Especie nao falciparum 


Plasmodium ovale 
ou Plasmodium vivax 
adquirido fora de 
Papua, Nova Guine, 
ou Indonesia 


Plasmodium falciparum ou especie 
ainda nao identificada 3 


Cloroquina 
(tratamento de 
segunda linha: 
Hidroxicloroquina) e 


Cloroquina 
(tratamento de 
segunda linha: 
Hidroxicloroquina) e 


P. vivax adquirido na 
Papua, na Nova Guine 
ou na Indonesia 


Alternativas a 
atovaquone-proguanil: 
Quinina mais 
tetraciclina, d 
ou doxiciclina, d 


Adquirido em 
area sensivel 
a cloroquina b 


mefloquina 


Cloroquina 
(tratamento de 
segunda linha: 
Hidroxicloroquina) e 


Adquirido em 
area resistente 
a cloroquina 0 


Quinina oral mais 
tetraciclina, d 
ou doxiciclina, d 
ou clindamicina, ou 
atovaquone-proguanil, 
ou mefloquina se 
nenhum dos anteriores 
dispom'vel 


Primaquina se nao tiver deficiencia 
de G6PD. Se tiver deficiencia de 
G6PD, aconselhar sobre 
possibilidade de recorrencia 


Internar em hospital 
Monitorar sintomas diariamente 
Repetir esfregagos de sangue 
diariamente ate que negativos, ou, 
se tiver alta antes de um esfregago 
negativo, no 1- dia 


Repetir esfregagos de sangue se os sintomas voltarem 


Independentemente 
da especie infectante 
ou regiao geografica 
de aquisigao 


Quinidina intravenosa mais 
tetraciclina, d doxiciclina, d 
ou clindamicina 
Internar em unidade de 
cuidados intensivos 
Monitorar a fungao cardiaca 
continuum e a pressao arterial 
frequentemente 
Monitorar a parasitemia, a 
glicose, a hemoglobina e os 
eletrolitos periodicamente 
Prevenir e tratar complicagoes 
Considerar exsanguineotrans- 
fusao se a densidade 
parasitaria > 10%, ou se o 
paciente tiver estado mental 
alterado, edema pulmonar 
por sobrecarga nao volemica, 
ou complicagoes renais 
Mudar para medicamento 
antimalarico oral quando 
possivel 


a Se a especie ainda nao identificada for diagnosticada subsequentemente como infeegao nao falciparum, completar o tratamento conforme as recomendagoes para 
a especie identificada. G6PD significa glicose-6-fosfato desidrogenase. 

b America Central a oeste do Canal do Panama, Mexico, Hispaniola, partes da China e Oriente Medio. 

°Todos os paises endemicos para malaria, exceto aqueles listados na segunda nota de rodape. 
d Contraindicada em mulheres gravidas e criangas com idade inferior a 8 anos. 

e Opgoes de farmacos para P. falciparum resistente a cloroquina tambem podem ser usadas se cloroquina ou hidroxicloroquina nao puderem ser utilizadas. 


▲ Figura 41-2 Algoritmo de tratamento da malaria. (Reproduzida, com permissao, de Griffiths KS et al.: Treatment of malaria in 
the United States. JAMA 2007;297:2264-2277.) 







































































































Quadro 41-4 Farmacos antimalaricos dispomveis nos EUA recomendados para uso no tratamento da malaria 
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sconsultar a bula do gliconato de quinidina (Eli Lily Co, Indianapolis, Ind, fevereiro de 2002). 
G6PD, glicose-6-fosfato desidrogenase; IV, intravenosa. 
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babesiose grave, conforme indicado pelo alto grau de parasitemia 
(> 10%), hemolise significante, ou comprometimento renal, he- 
patico, ou pulmonar. 

Gubernot DM et al.: Babesia infection through blood transfusion: 
Reports received by the US Food and Drug Administration, 1997- 
2007. Clin Infect Dis 2009;48:25-30 [PMID: 19035776]. 

Vannier E, Gewurz BE, Krause PJ: Human babesiosis. Infect Dis Clin 
North Am 2008;22:469-488 [PMID: 18755385], 

Vannier E, Krause PJ: Update on babesiosis. Interdiscip Perspect Infect 
Dis 2009;2009:984568 [Epub 2009 Aug 27] [PMID: 19727410], 

3. Toxoplasmose 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Toxoplasmose congenita: coriorretinite, microftalmia, 
estrabismo, microcefalia, hidrocefalia, convulsoes, re- 
tardo psicomotor, calcificacoes intracranianas, ictericia, 
hepatoesplenomegalia, contagens de celulas do sangue 
anormais. 

► Toxoplasmose adguirida em urn hospedeiro imunocompe- 
tente: linfadenopatia, hepatoesplenomegalia, exantema. 

► Toxoplasmose adguirida ou reativada em urn hospedeiro 
imunocomprometido: encefalite, coriorretinite, miocardite 
e pneumonite. 

► Toxoplasmose ocular: coriorretinite. 

► Evidencia sorologica de infeccao com Toxoplasma gondii ou 
demonstracao do agente em tecido ou liquido corporeo. 


Consideracoes gerais 

T. gondii e um parasita mundial de mamlferos e aves. Os felinos, 
hospedeiros definitivos, excretam oocistos em suas fezes. Oocis- 
tos maduros ou cistos teciduais ingeridos levam a invasao das 
celulas intestinais por taquizoltos. A replica^ao intracelular dos 
taquizoltos causa lise celular e disseminaqao da infecqao a celulas 
adjacentes, ou a outros tecidos pela corrente sangulnea. Na in- 
fecqao cronica, T. gondii aparece como cistos teciduais contendo 
bradizoltos, que nao desencadeiam uma reaqao inflamatoria. Em 
hospedeiros imunocomprometidos, taquizoltos sao liberados 
dos cistos e contain um novo ciclo de infecqao. 

As duas vias principals de transmissao do Toxoplasma a seres 
humanos sao oral e congenita. Os oocistos sobrevivem por ate 
18 meses em solo umido. A infeccao oral ocorre depois da in- 
gestao de cistos sobre superficies contaminadas (inclusive por 
perversao do apetite) e em carne malcozida ou outros produtos 
alimentares. A sobrevida do oocisto e limitada em condiqoes 
secas, muito frias ou muito quentes, o que provavelmente explica 
a incidencia mais baixa de toxoplasmose em tais regioes climati- 
cas. Nos EUA, menos de 1% do gado bovino e 25% dos carneiros 
e porcos estao infectados com toxoplasmose. Em seres humanos, 
dependendo da area geografica, a soropositividade aumenta com 


a idade de 0-10%, em crianqas mais jovens que 10 anos, para 
3-70%, em adultos. 

A transmissao congenita ocorre durante a infecqao aguda 
de gestantes. Raramente, a infecqao fetal tem sido documen- 
tada em maes imunocomprometidas que tem toxoplasmose 
cronica. O tratamento durante a gravidez diminui a transmis¬ 
sao em 60%. 

Achados clmicos 

A toxoplasmose cllnica pode ser dividida em quatro grupos: (1) 
infecqao congenita, (2) adquirida no hospedeiro imunocompe- 
tente, (3) adquirida ou reativada no hospedeiro imunocompro¬ 
metido, e (4) doenqa ocular. 

A. Toxoplasmose congenita 

A toxoplasmose congenita e o resultado de infecqao aguda du¬ 
rante a gravidez e ocorre em 1 em 3.000 a 1 em 10.000 nasci- 
mentos vivos nos EUA. A taxa de transmissao e a gravidade da 
doenqa no bebe variam de acordo a quando uma mulher ad- 
quire sua infec 9 ao durante a gestaqao. As infecqoes no primeiro 
trimestre levam a infecqoes congenitas cerca de 10-20% das 
vezes, mas a doenqa cllnica e grave, com ocorrencia comum de 
microcefalia ou hidrocefalia, coriorretinite intensa, perda au- 
ditiva, convulsoes, liquido cerebrospinal (LCS) anormal (xan- 
tocromia e pleocitose mononuclear), calcificaqoes cerebrais e 
retardo mental. Outros achados incluem estrabismo, paralisia 
ocular, exantema maculopapular, pneumonite, miocardite, he¬ 
patoesplenomegalia, ictericia, trombocitopenia, linfocitose e 
monocitose e uma sindrome semelhante a eritroblastose. A in- 
fecqao de uma mae no terceiro trimestre resulta em uma taxa 
de infecqao congenita de 70-90%, mas a maioria destas crianqas 
e assintomatica ao nascer. Muitas delas, entretanto, desenvol- 
verao doenqa ocular mais tarde e algumas terao deficiencias 
neurologicas sutis. 

B. Infeccao por toxoplasma adquirida no 
hospedeiro imunocompetente 

Tipicamente, a infecqao adquirida no hospedeiro imuno¬ 
competente e assintomatica. Contudo, cerca de 10-20% dos 
pacientes podem desenvolver linfadenopatia e uma doen^a 
semelhante a gripe. Os ganglios sao discretos, variavelmente 
dolorosos a palpaqao, e nao supuram. Ganglios linfaticos cervi- 
cais sao os mais frequentemente envolvidos, mas qualquer gan- 
glio pode estar aumentado. Achados menos comuns incluem 
febre, mal-estar geral, mialgias, fadiga, hepatoesplenomegalia, 
baixas contagens de linfocitos (geralmente < 10%) e elevaqoes 
de enzimas hepaticas. Coriorretinite unilateral pode ocorrer. 
A doenqa e autolimitada, embora o aumento de ganglios lin- 
faticos possa persistir, ou possa crescer e diminuir por poucos 
meses a um ou mais anos. 

A linfadenite por toxoplasma deve ser distinguida de outras 
causas de sindromes semelhantes a mononucleose (< 1% sao 
causadas por Toxoplasma). A recuperaqao tipicamente ocorre 
sem qualquer tratamento antiparasitario especifico. 
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C. Toxoplasmose aguda no hospedeiro 
imunodeficiente 

Os pacientes infectados com o virus da imunodeficiencia hu- 
mana (HIV) e aqueles com linfoma, leucemia ou transplante 
estao em alto risco de desenvolver doenqa grave (mais comu- 
mente doenqa do SNC, mas tambem coriorretinite, miocardite, 
ou pneumonite) subsequente a infecpio aguda ou reativa^o. A 
encefalite por Toxoplasma e uma das causas mais comuns de tu- 
mores nos cerebros de pessoas com HIV/Aids. 

D. Toxoplasmose ocular 

A toxoplasmose ocular e uma causa importante de coriorretinite 
nos EUA e pode resultar de infecqao congenita, mas se acredita 
que a infecqao adquirida e a causa da maioria dos casos de to¬ 
xoplasmose ocular. Os individuos com infecqao congenita ge- 
ralmente sao assintomaticos ate a segunda ou terceira decada 
de vida, quando ocorre a doen^a ocular sintomatica devido a 
ruptura de cistos teciduais e liberaqao de bradizoitos e taquizoi- 
tos na retina. Tipicamente, a infecqao aguda se apresentara como 
doenqa ocular unilateral, ao passo que a infecqao congenita tera 
apresentaqao bilateral. O aspecto da lesao ocular nao e especifico 
e Simula outras doenqas oculares granulomatosas. 

E. Achados diagnostics 

Testes sorologicos constituem o meio primario de diagnostico, 
mas os resultados devem ser interpretados cuidadosamente. 
Laboratories de referenda com experiencia especial em ensaios 
sorologicos para Toxoplasma e sua interpretaqao sao essenciais 
para se estabelecer um diagnostico e devem ser usados sempre 
que possivel. A infeeqao ativa tambem pode ser diagnosticada 
por PCR do sangue ou liquidos corporais; por visualizaqao de 
taquizoitos em secqoes histologicas ou preparaqoes citologicas, 
ou de cistos na placenta ou tecidos fetais; ou pela histologia ca- 
racteristica dos ganglios linfaticos. Os anticorpos IgG tornam-se 
detectaveis 1-2 semanas depois da infeeqao, atingem o pico com 
1-2 meses e dai em diante persistem por toda a vida. Os anti¬ 
corpos IgM, mensurados por Elisa ou aglutinaqao de particulas, 
aparecem mais cedo e declinam mais rapido que os anticorpos 
IgG, mas podem durar 12-18 meses depois da infeeqao aguda. 
A ausencia tanto de IgG como de IgM no soro afasta o diagnos¬ 
tico de toxoplasmose. A toxoplasmose aguda em um hospedeiro 
imunocompetente e mais bem documentada pela analise de IgG 
e IgM em amostras sanguineas pareadas, colhidas com tres se¬ 
manas de intervalo. Como os altos titulos de anticorpos (IgM 
ou IgG) podem persistir por varios meses apos a infeeqao aguda, 
uma determinaqao isolada de um titulo elevado nao e diagnos- 
tica; a soroconversao, ou um aumento de quatro vezes no titulo, 
confirma o diagnostico. No hospedeiro imunocomprometido, 
os testes sorologicos nao sao sensiveis, e a infeeqao ativa e do¬ 
cumentada por PCR, ou pelo achado de taquizoitos pelo exame 
histologico. 

O diagnostico de toxoplasmose na criamja mais velha com 
queixas visuais geralmente e feito pelo achado de anticorpos IgG 
ou IgM para T. gondii no soro, combinado com uma lesao ocular 
tipica. O diagnostico pode ser confirmado pela demonstraqao de 


altos titulos de anticorpo ou pela deteeqao do DNA de T. gondii 
por PCR no humor aquoso. 

O diagnostico da infeeqao congenita, que pode ser dificil, e 
feito por uma combinaqao de testes sorologicos, isolamento do 
parasita e achados clinicos. A avaliaqao do bebe deve incluir IgG, 
IgM, IgA e IgE especificos para Toxoplasma do recem-nascido e 
da mae. Especimes de sangue, LCS e liquido amniotico devem ser 
analisados por PCR para a presenqa de T. gondii em um labora¬ 
tory de referenda. Alem disso, a crianqa deve ter uma avaliaqao 
oftalmologica, auditiva e neurologica minuciosa; uma punqao 
lombar; e tomografia computadorizada da cabeqa (para deteeqao 
de calcificaqoes do SNC). Uma infeeqao congenita e confirmada 
sorologicamente pela deteeqao de niveis de anticorpo IgG per- 
sistentes ou crescentes em comparaqao com a mae, anticorpos 
IgG persistentemente positivos alem do primeiro ano de vida 
e/ou um teste positivo de anticorpo IgM ou IgA especifico para 
T. gondii. 

Diagnostico diferencial 

A toxoplasmose congenita deve ser diferenciada de infeeqao 
por citomegalovirus, rubeola, herpes simples, sifilis, doenqa de 
Lyme, listeriose, eritroblastose e das encefalopatias que acompa- 
nham doenqas degenerativas. A infeeqao adquirida Simula doen- 
qas virais, bacterianas ou linfoproliferativas. 

Prevencao 

A prevenqao primaria da toxoplasmose em gestantes (e em pa¬ 
cientes imunocomprometidos) e uma meta essencial de saude 
publica, sendo que diretrizes ja foram publicadas pelo CDC. 
Estas incluem (1) cozinhar carne em temperaturas seguras (de 
vaca, carneiro e vitela a pelo menos 65°C; de porco, carne moida 
e de caqas a 75°C; aves a 85°C), (2) descascar e/ou lavar frutas 
e hortalfijas meticulosamente antes de come-las, (3) lavar as 
maos e tabuas de cortar, pratos e outros utensilios, depois do 
contato com carne crua, (4) usar luvas em tarefas de jardinagem 
ou ao entrar em contato com solo ou areia, pois as fezes de gatos 
podem contamina-los, e (5), se possivel, as gestantes devem evi- 
tar a limpeza de dejetos de gatos. Se elas nao puderem evitar esta 
tarefa, devem fazer a limpeza destes detritos diariamente, pois 
os oocistos precisam de 48-72 h para esporular e se tornarem 
infecciosos. A triagem sorologica de gestantes permanece uma 
ferramenta controvertida na prevenqao da toxoplasmose conge¬ 
nita, mas provavelmente e custo-efetiva e indicada em areas de 
alta prevalencia. 

Tratamento 

O tratamento da toxoplasmose aguda no hospedeiro imunocom¬ 
petente nao requer terapia especifica, a menos que a infeeqao 
ocorra durante a gravidez. A coriorretinite por Toxoplasma apre- 
sentando-se alem da primeira infancia e tratada da mesma ma- 
neira, quer seja reativaqao, ou infeeqao primaria. O tratamento 
consiste em pirimetamina oral (dose de ataque de 2 mg/kg, 
maximo de 200 mg, seguida por 1 mg/kg diariamente, maximo 
de 75 mg) mais sulfadiazina (100 mg/kg diariamente, maximo 
de 1.500 g), dados com leucovorin (10-20 mg tres vezes por 
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semana). Alem disso, corticosteroides (prednisona, 1 mg/kg 
diariamente) sao administrados quando as lesoes ameaqam a 
visao. O tratamento e dado por 1-2 semanas depois da resoluqao 
dos sintomas. A duraqao da terapia adicional deve ser guiada por 
exames oftalmologicos frequentes. A pirimetamina pode causar 
disturbio gastrintestinal, leucopenia, trombocitopenia e, rara- 
mente, agranulocitose; hemogramas completos semanais devem 
ser verificados enquanto durar o tratamento. 

Um ano de tratamento e recomendado para todos os lacten- 
tes com infeccjao congenita. As crianqas tratadas com pirimeta¬ 
mina (dose de ataque 2 mg/kg diariamente por dois dias, seguida 
por 1 mg/kg diariamente por seis meses, depois 1 mg/kg toda se- 
gunda, quarta e sexta-feira durante seis meses) mais sulfadiazina 
(100 mg/kg em doses fracionadas por 12 meses) mais leucovorin 
(10 mg tres vezes por semana) tem melhores resultados de de- 
senvolvimento neurologico e visuais que os controles historicos. 
Quando estao em terapia, os lactentes devem ser monitorados 
para toxicidade na medula ossea. 

Na infec^ao primaria durante a gravidez, a espiramicina e 
iniciada imediatamente. Pirimetamina mais sulfadiazina, al- 
ternando-se a cada tres semanas com espiramicina, sao usadas 
quando e documentada infeccpao fetal. 

Dubey JP, Jones JL: Toxoplasma gondii infection in humans and 
animals in the United States. Int J Parasitol 2008;38:1257- 
1278 [PMID: 18508057], 

McAuley JB: Toxoplasmosis in children. Pediatr Infect Dis J 2008; 
27:161-162 [PMID: 18227714], 

Petersen E: Toxoplasmosis. Semin Fetal Neonatal Med 2007; 
12:214 [PMID: 17321812], 

INFECCOES GASTRINTESTINAIS 
1. Amebi'ase 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Disenteria aguda: diarreia com sangue e muco, dor abdo¬ 
minal, tenesmo. 

Ou 

► Diarreia cronica nao disenterica. 

Ou 

► Abscesso hepatico. 

► Amebas ou cistos nas fezes ou em abscessos; antigeno 
amebiano nas fezes. 

► Evidencia sorologica de infeccao amebiana. 


Consideracoes gerais 

Amebiase e definida como uma infecqao com Entamoeba his¬ 
tolytica, independentemente da sintomatologia. Este parasita e 
encontrado mundialmente, mas tem uma prevalencia muito alta 
em areas com condiqoes socioeconomicas e sanitarias pobres. 


Nos EUA, as infecqoes sao vistas em viajantes e imigrantes pro- 
venientes de areas endemicas. A maioria das infecqoes e assinto- 
matica (> 90%), mas a invasao tecidual pode resultar em colite 
amebiana, abscesso hepatico e disseminaqao hematogenica para 
outros orgaos. A transmissao geralmente e fecal-oral. Infec^oes 
com duas outras especies de Entamoeba, E. dispar e E. moshko- 
vskii, que sao indistinguiveis morfologicamente da E. histolytica, 
sao reconhecidas em seres humanos. Pensa-se que as infecqoes 
com estas especies sejam cerca de 10 vezes mais comuns que 
a infeccao por E. histolytica, mas nao se acha que elas causem 
doenqa humana. 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Os pacientes com amebiase intestinal podem ter elimina^ao 
assintomatica de cistos, ou ser sintomaticos com proctocolite 
amebiana aguda, colite nao disenterica cronica, ou ameboma. 
Como todas as infecqoes por E. dispar e E. moshkovskii e ate 90% 
das infecqoes por E. histolytica sao assintomaticas, o estado de 
portador e a manifestaqao mais comum da amebiase. Tipica- 
mente, os pacientes com colite amebiana aguda tem uma his- 
toria de 1-2 semanas de fezes aquosas contendo sangue e muco, 
dor abdominal e tenesmo. Uma minoria de pacientes esta fe- 
bril ou com desidrataqao. O exame do abdome pode revelar dor 
nos quadrantes abdominais inferiores. Colite fulminante e uma 
complicaqao incomum da disenteria amebiana, que esta asso- 
ciada a um prognostico grave (> 50% de letalidade). Os pacientes 
com colite fulminante se apresentam com diarreia sanguinolenta 
intensa, febre e dor abdominal difusa. As crianqas com idade 
inferior a 2 anos estao em risco aumentado para esta condiqao. A 
colite amebiana cronica e clinicamente indistinguivel da doenqa 
intestinal inflamatoria idiopatica; os pacientes se apresentam 
com episodios recorrentes de diarreia sanguinolenta durante um 
periodo de anos. Ameboma e uma infecqao amebiana localizada, 
geralmente no ceco ou colon ascendente, que se apresenta como 
uma tumora^ao abdominal dolorosa. 

A complica^ao mais comum da amebiase intestinal e a per- 
furaqao intestinal com peritonite. Ulceras perianais, uma com- 
plicaqao menos comum, sao lesoes dolorosas, escavadas, que 
geralmente respondem ao tratamento medico. De modo infre- 
quente, adelgamentos do colon podem se desenvolver subse- 
quentemente a colite. 

A amebiase extraintestinal pode resultar em abscessos do figado, 
do pulmao e do cerebro e, raramente, doenqa geniturinaria. Os pa¬ 
cientes com abscesso amebiano do figado, a forma mais comum 
de amebiase extraintestinal, apresentam-se com febre de inicio re- 
cente e dor a palpaqao do quadrante superior direito. A dor pode 
ser surda ou pleuritica, ou irradiada para o ombro direito. O exame 
fisico revela aumento do figado em menos de 50% dos pacientes afe- 
tados. Alguns pacientes tem uma apresentaqao subaguda, durando 
duas semanas a seis meses. Nestes pacientes, hepatomegalia, ane¬ 
mia e perda de peso sao achados comuns, e febre e menos comum. 
Ictericia e diarreia raramente sao associadas a um abscesso ame¬ 
biano do figado. Em criampas com febre de origem desconhecida 
que residem ou viajam em areas endemicas, o abscesso hepatico 
amebiano deve ser considerado no diagnostico diferencial. 







INFECCOES PARASITARIAS E FUNGICAS 


■nwTOi.miw 

A complicate) mais comum do abscesso hepatico amebiano 
e a ameblase pleuropulmonar causada por ruptura de um abs¬ 
cesso do lobo direito do flgado. Abscessos pulmonares podem 
ocorrer por disseminaqao hematogenica. Tosse, dispneia e dor 
pleural tambem podem ser causadas pelos derrames pleurais 
serosos e atelectasias que acompanham, frequentemente, os abs¬ 
cessos amebianos do flgado. A ruptura de abscessos hepaticos 
pode levar a peritonite e, mais raramente, a pericardite. Ame¬ 
blase cerebral e uma manifestaqao pouco frequente. A ameblase 
geniturinaria, que tambem e incomum, resulta da ruptura de um 
abscesso do flgado, disseminaqao hematogenica ou linfatica. 

B. Achados diagnostics 

O diagnostico diferencial da colite amebiana aguda inclui causas 
de disenteria bacterianas (p. ex., Salmonella sp., Shigella sp., E. 
coli sp., Mycobacterium tuberculosis), parasitarias (p. ex., Schis¬ 
tosoma mansoni. Balantidium coli) e nao infecciosas (p. ex., 
doenqa intestinal inflamatoria, diverticulite, colite isquemica). 
A colite amebiana cronica deve ser diferenciada da doenqa in¬ 
testinal inflamatoria, Cyclospora e, talvez, B. coli. Sangue oculto 
esta presente em todos os casos de colite amebiana e pode ser 
usado como um teste de triagem barato. Leucocitos fecais sao in- 
comuns. A presenqa de trofozoitos hematofagos nas fezes indica 
infeeqao por E. histolytica patogenica. 

A ameblase intestinal e diagnosticada pela deteeqao do pa- 
rasita no exame de fezes ou na biopsia de mucosa. Idealmente, 
um preparado liquido das fezes deve ser examinado dentro de 
20 minutos depois da coleta, para deteeqao de trofozoitos mo- 
veis. Caso contrario, os especimes devem ser fixados com alcool 
polivinllico, ou refrigerados, para evitar a desintegraqao dos tro¬ 
fozoitos. O exame de tres especimes de fezes separados, em tres 
dias diferentes, tern 90% de sensibilidade para o diagnostico de 
disenteria amebiana. Entretanto, a infeeqao do colon ascendente, 
amebomas e infecqoes extraintestinais geram, frequentemente, 
exames de fezes negativos. O teste de deteeqao de antigeno nas 
fezes e muito sensivel e mais especifico, porque ele detecta anti- 
genos especificos da E. histolytica que nao tem reaqao cruzada 
com E. dispar. A colonoscopia e biopsia sao muito uteis no diag¬ 
nostico da colite amebiana, quando nao ha cistos ou parasitas 
nas amostras de fezes. Enemas com bario sao contraindicados 
em pacientes com suspeita de colite amebiana aguda, em razao 
do risco de perfuraqao. 

A presenqa de anticorpos contra E. histolytica pode diferen- 
ciar as infecqoes por E. histolytica das por E. dispar. Os anticorpos 
especificos sao induzidos tanto pela ameblase invasiva intestinal 
como extraintestinal. Dosagens por Elisa e hemaglutinaqao in- 
direta sao positivas em 85-95% dos casos de colite amebiana ou 
abscesso por E. histolytica invasiva. Contudo, estes anticorpos 
persistem por anos, e um resultado positivo nao distingue entre 
infeeqao aguda e pregressa, mas sao uteis em um viajante de uma 
area nao endemica que esta retornando de uma viagem a area en- 
demica. Estudos de imagem nao invasivos tem melhorado muito 
o diagnostico de abscessos hepaticos. Ultrassonografia e TC sao 
tecnicas sensiveis que podem guiar a aspiraqao com agulha fina, 
a fim de se obter especimes para o diagnostico definitivo. Visto 
que um abscesso amebiano pode levar ate dois anos para resolu- 
9 ao completa em exames de TC, as tecnicas de imagem nao sao 


recomendadas para avaliaqao da terapeutica. Testes com base 
em PCR tem a sensibilidade e especificidade mais altas para o 
diagnostico de E. histolytica, mas so sao disponlveis em certos 
laboratories de pesquisa e de referenda. 

Prevencao e tratamento 

Os viaj antes a areas endemicas precisam seguir as precauqoes 
para prevenqao de doenqas entericas — beber agua engarrafada 
ou fervida e comer hortaliqas e frutas cozidas ou descascadas. 

O tratamento da infeeqao amebiana e complexo, porque 
agentes diferentes sao necessarios para erradicar o parasita do 
intestino ou de tecidos (Qaudro 41-5). Se o tratamento de eli- 
minadores de cistos assintomaticos esta indicado e um assunto 
controvertido. A opiniao prevalente e de que a infeeqao assinto- 
matica com E. histolytica, como evidenciado por cistos de ameba 
nas fezes e um teste sorologico positivo, deva ser tratada em 
areas nao endemicas. Se os testes sorologicos sao negativos, e 
mais provavel que os cistos representem infeeqao com a E. dispar 
nao patogenica, que nao requer tratamento. Infecqoes nao inva- 
sivas podem ser tratadas com paromomicina, um aminoglicosi- 
deo nao absorvivel que pode ser usado com seguranqa durante a 
gravidez, e tem somente efeitos colaterais intestinais leves, inclu¬ 
sive flatulencia e aumento do numero de dejeqoes. O furoato de 
diloxanida e relativamente atoxico e usado largamente fora dos 
EUA. O tratamento da ameblase requer metronidazol. O me- 
tronidazol tem um efeito semelhante ao dissulfiram e deve ser 
evitado em pacientes recebendo medicamentos contendo etanol. 
O tinidazol, um nitroimidazolico mais potente contra infeeqao 
amebiana, pode ser usado para cursos de tratamento e e bem 
tolerado em crianqas. 


Quadro 41-5 Tratamento da ameblase 


Tipo de infeccao 

Farmaco de 
escolha 

Dosagem 

Assintomatica 

Paromomicina 

ou 

25-35 mg/kg/dia em tres 
doses por sete dias 


lodoquinol 

ou 

30-40 mg/kg/dia (maximo, 

2 g) em tres doses por 20 dias 


Furoato de 

20 mg/kg/dia ate 1,5 g/dia 


diloxanida 3 

em tres doses por 10 dias 

Doenca intestinal 

Metronidazol 

35-50 mg/kg/dia ate 

e abscesso 


2,25 g/dia em tres doses 

hepatico b 

OU 

por 10 dias 


Tinidazol c 

50 ou 60 mg/kg ate 2 g/dia 
por tres dias 


a 0 furoato de diloxanida e disponivel no CDC Drug Service: (404) 639-3670. 
b 0 tratamento deve ser seguido por iodoguinol ou paromomicina. 
c Nao e comercializado nos EUA; dosagem mais alta. 
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O tratamento da amebiase invasiva sempre deve ser seguido 
com um agente cisticida intralume, mesmo que o exame de fezes 
seja negativo. Metronidazol e paromomicina nao devem ser 
dados concomitantemente, porque a diarreia, que e um efeito 
colateral comum da paromomicina, pode tornar diflcil a avalia- 
qao da resposta ao tratamento. Os pacientes com abscessos he- 
paticos grandes, de paredes finas, podem necessitar de aspiraqao 
terapeutica para evitar ruptura do abscesso. Os pacientes com 
amebiase devem ser colocados sob precauqoes entericas. 

Fotedar R et al.: Laboratory diagnostic techniques for Entamoeba spe¬ 
cies. Clin Micro Rev 2007;20:511-532 [PMID: 17630338], 

Haque R et al.: Amebiasis. N Engl J Med 2003;348:16 [PMID: 
12700377]. 

Pritt BS, Clark CG: Amebiasis.Mayo Clin Proc 2008;83:1154- 
1160 [PMID: 18828976], 

2. Giardiase 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Diarreia recorrente cronica, flatulencia, empachamento, 
anorexia, ganho de peso insuficiente. 

► Sem febre ou hematoquezia. 

► Deteccao de trofozoitos, cisto ou antigenos de Giardia nas 
fezes. 


Consideracoes gerais 

A giardiase, causada por Giardia lamblia, e a infec^ao intesti¬ 
nal por protozoarios mais comum em crianqas nos EUA e na 
maior parte do mundo. Mundialmente endemica, a infecqao esta 
classicamente associada a beber agua contaminada, ou em areas 
rurais, ou em areas com sistemas de purificacpao falhos. Mesmo 
suprimentos urbanos de agua ostensivamente limpa podem ser 
contaminados de forma intermitente, e a infecqao tern sido ad- 
quirida em piscinas. A contaminaqao fecal-oral permite a pro- 
pagaqao pessoa a pessoa. As creches representam uma fonte 
importante de infeopao, com uma incidencia relatada de ate 50% 
em alguns centros. Nenhum sintoma ocorre em 25% das pessoas 
infectadas, facilitando a disseminaqao a contatos domiciliares. 
Surtos veiculados por alimentos tambem ocorrem. Embora a in- 
fecqao seja rara em neonatos, a giardiase pode ocorrer em qual- 
quer idade. 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

A infeccpao por Giardia e seguida por eliminacpao assintomatica 
de cistos, diarreia aguda autolimitada, ou uma sindrome cro¬ 
nica de diarreia, ma absorqao e perda de peso. A diarreia aguda 
ocorre 1-2 semanas depois da infec^ao e e caracterizada pelo 
initio abrupto de diarreia com fezes gordurosas, mal cheirosas; 


mal-estar geral; flatulencia; empachamento e nausea. Febre e 
vomitos ocorrem em uma minoria dos pacientes. Urticaria, ar- 
trite reativa, doenqa do trato biliar, infecqao gastrica e obstipa- 
qao tern sido relatados ocasionalmente. A doenqa tern um curso 
protraido (> 1 semana) e, frequentemente, leva a perda de peso. 
Os pacientes que desenvolvem diarreia cronica queixam-se de 
mal-estar geral profundo, lassidao, cefaleia e dor abdominal di- 
fusa associada a episodios de diarreia — mais tipicamente fezes 
gordurosas, fetidas — intercalados com periodos de obstipaqao, 
ou de habitos intestinais normals. Esta sindrome pode persistir 
por meses ate que terapia especifica seja administrada, ou ate que 
regrida espontaneamente. A diarreia cronica frequentemente 
leva a ma absorqao, esteatorreia, deficiencias de vitaminas A e 
B 12 , e depleqao de dissacaridase. A intolerancia a lactose, que se 
desenvolve em 20-40% dos pacientes e pode persistir por varias 
semanas depois do tratamento, precisa ser diferenciada da giar¬ 
diase recidivante ou da reinfec^ao. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico de giardiase baseia-se no encontro do parasita, 
ou na detecqao do antigeno de Giardia, nas fezes. Para o exame 
parasitologico de fezes, fezes frescas dao os melhores resultados. 
Fezes liquefeitas tem a maior presen^a de trofozoitos, que sao 
encontrados mais prontamente em montagens liquidas. Com as 
fezes semiformadas, o examinador deve procurar cistos em espe- 
cimes frescos ou fixados, preferivelmente se usando uma tecnica 
de concentra^ao. Quando tais tecnicas sao aplicadas cuidadosa- 
mente, um exame tem uma sensibilidade de 50-70%; tres exames 
aumentam a sensibilidade para 90%. A detecqao de antigeno de 
Giardia por meio de Elisa, imunoensaios nao enzimaticos e tes¬ 
tes de anticorpos de fluorescencia direta sao os exames diagnos- 
ticos padrao nos EUA. Eles sao comparaveis em custo ao exame 
parasitologico,* tem um retorno mais rapido dos resultados e 
sao 85-90% sensiveis e 95-100% especificos. Com um exame pa¬ 
rasitologico cuidadoso, ou com o uso de um dos novos testes 
de antigeno, a amostragem direta de aspirados duodenais ou a 
biopsia, que eram utilizadas no passado, atualmente sao restritas 
a casos particularmente dificeis. 

Prevencao 

A prevenqao de giardiase requer tratamento apropriado dos su¬ 
primentos de agua e interrupqao da transmissao pessoa a pes¬ 
soa. Onde a agua possa estar contaminada, viajantes, acampados 
e caminhantes devem usar metodos para tornar a agua segura 
para consumo. A fervura e o metodo mais confiavel; o tempo de 
fervura (1 minuto ao nivel do mar) depende da altitude. Desin- 
fecqao quimica com iodo ou cloro e filtraqao sao metodos alter¬ 
natives de tratamento da agua. 

A transmissao sexual e prevenida pela evitaqao de sexo oral- 
anal e oral-genital. A interrupqao da transmissao fecal-oral re¬ 
quer lavagem de maos rigorosa. Contudo, surtos de diarreia em 
creches podem ser particularmente dificeis de erradicar. Refor- 
$ar a lavagem das maos e tratar a doen^a em portadores, tanto 
sintomaticos como assintomaticos, pode ser necessario. 


* N. de T. No Brasil, o exame parasitologico e muito mais barato. 
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► Tratamento 

Metronidazol, tinidazol e nitazoxanida sao os farmacos de esco- 
lha para tratamento da giardiase. Quando administrado como 
5 mg/kg (ate 250 mg) tres vezes por dia durante cinco dias, o 
metronidazol tem 80-95% de eficacia. O farmaco e bem tolerado 
em crianqas. Ele tem um efeito semelhante ao dissulfiram e deve 
ser evitado em pacientes recebendo medicaqao contendo etanol. 
O metronidazol pode ser administrado com seguranqa durante a 
gravidez. O tinidazol tem uma eficacia proxima de 90% quando 
dado como uma dose unica de 50 mg/kg (ate 2 g). A nitazoxanida 
esta disponivel em formulaqao liquida e requer apenas tres dias 
de tratamento. As doses recomendadas sao de 100 mg (5 ml) 
a cada 12 h para crianqas de 12-47 meses de idade, e 200 mg 
(10 mL) para as de 4-11 anos. A furazolidona e usada algumas 
vezes em crianqas, porque e disponivel em suspensao. Adminis- 
trada como 1,5 mg/kg (ate 100 mg) quatro vezes por dia durante 
7-10 dias, ela tem apenas 80% de eficacia. A furazolidona pode 
causar efeitos colaterais gastrintestinais, tornar a urina vermelha 
e causar hemolise leve em pacientes com deficiencia de G6PD. 
Para os pacientes que nao respondem ao tratamento, ou que so- 
frem recidiva, um segundo curso com o mesmo farmaco, ou tro¬ 
car por outro, sao igualmente efetivos. Em casos de falha repetida 
do tratamento, o albendazol (400 mg/dia durante 5-10 dias), em- 
bora nao recomendado especificamente para terapia da giardiase 
nos EUA, e uma opqao efetiva. 

Huang DB et al.: An updated review on Cryptosporidium and Giardia. 

Gastroenterol Clin North Am 2006;35:291 [PMID: 16880067], 

3. Criptosporidiose 

Os Cryptosporidium sao protozoarios intracelulares que tem 
ganho importancia porque causam diarreia grave e devastadora 
em pacientes com sindrome de imunodeficiencia adquirida 
(Aids) e em outras pessoas imunodeficientes. Este parasita oni- 
presente infecta e se reproduz no trato digestorio e respiratorio 
de seres humanos e da maioria de outros animais vertebrados. 
Os seres humanos adquirem a infecqao a partir de suprimen- 
tos de agua contaminados, inclusive piscinas e agua de lagos, ou 
por contato direto com seres humanos ou animais infectados. A 
maioria das infecqoes em seres humanos e causada por C. par- 
vum ou C. hominis , embora outras especies tenham sido relata- 
das como causa de doenqa humana. 

► Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

As pessoas imunocompetentes infectadas com Cryptosporidium 
sp. geralmente desenvolvem diarreia autolimitada (2-26 dias), 
com ou sem colicas abdominais. A diarreia e intermitente e es- 
cassa, ou continua, aquosa e volumosa. Febre baixa, nausea, vo- 
mitos, perda de apetite e mal-estar geral podem acompanhar a 
diarreia. As crianqas com menos de 2 anos de idade sao mais 
suscetiveis a infecqao que as crianqas mais velhas. Os pacientes 
imunocomprometidos (quer deficiencia celular, quer humoral) 
tendem a desenvolver uma diarreia intensa, prolongada, cronica, 


a qual, frequentemente, resulta em desnutriqao grave, que em 
geral so regride depois que a imunodeficiencia e corrigida. Ou¬ 
tras manifestaqoes clinicas associadas a criptosporidiose em hos- 
pedeiros imunocomprometidos incluem colecistite, pancreatite, 
hepatite e sintomas respiratorios. 

B. Achados laboratoriais 

A criptosporidiose nao tem aspectos laboratoriais caracteristicos 
alem da identificaqao do microrganismo nas fezes ou em biopsia. 
Os testes de Elisa e PCR sao mais sensiveis que a coloraqao de 
especimes ou concentrados de fezes. 

► Prevencao e tratamento 

A prevenqao da infecqao por Cryptosporidium e limitada pela 
resistencia do oocisto a alguns dos procedimentos padrao de pu- 
rificaijao da agua e aos desinfetantes comuns. Precauqoes ente- 
ricas sao recomendadas para pessoas infectadas. Agua de beber 
fervida ou engarrafada pode ser considerada para aqueles em 
alto risco de desenvolver infecqao cronica (p. ex., pacientes com 
Aids tratados inadequadamente). 

Os pacientes imunocompetentes e aqueles com imuno- 
deficiencias temporarias respondem ao tratamento com ni¬ 
tazoxanida, agentes antidiarreicos e hidrataqao. Os pacientes 
imunocomprometidos geralmente precisam de assistencia de 
suporte mais intensa, com nutriqao parenteral em adiqao a hi- 
drataqao e agentes antidiarreicos inespecificos. O acetato de 
octreotida, um analogo sintetico da somatostatina que inibe a 
diarreia secretoria, tem sido associado a melhora sintomatica, 
mas nao a cura parasitologica. Entre os agentes antiparasitarios, 
nitazoxanida, paromomicina-azitromicina, rifabutina e colostro 
bovino hiperimune, nesta ordem, tem tido algum sucesso. Para 
os pacientes com Aids, a instituiijao de terapia antirretroviral 
efetiva resulta na eliminaqao da criptosporidiose sintomatica. 

ChenXet al.: Cryptosporidiosis. N Engl J Med 2002;346:1723 [PMID: 

12037153], 

Huang DB et al.: An updated review on Cryptosporidium and Giardia. 

Gastroenterol Clin North Am 2006;35:291 [PMID: 16880067], 

4. Cidosporiase 

Cyclospora sp. sao parasitas coccidianos onipresentes, que in- 
fectam tanto seres humanos como uma variedade de animais 
no mundo inteiro. Cydospora cayetanensis e a unica especie 
conhecida a infectar seres humanos. A cidosporiase e vista em 
tres cenarios epidemiologicos principals: casos esporadicos em 
areas endemicas (particularmente Haiti, Guatemala, Peru e 
Nepal), viajantes a areas endemicas e em surtos veiculados por 
alimentos ou agua em areas nao endemicas, particularmente 
relacionados com a importaqao de produtos frescos. O periodo 
de incubaqao e de 1-14 dias (media, sete dias). A infecqao pode 
ser assintomatica, causar diarreia autolimitada leve a mode- 
rada, ou causar diarreia protraida ou grave. No hospedeiro 
imunocompetente, a diarreia geralmente dura 10-25 dias, mas 
pode ser seguida por um padrao recorrente que pode durar 
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varios meses. A diarreia geralmente e aquosa, algumas vezes 
explosiva, e e acompanhada, frequentemente, por nausea, vo- 
mitos, colicas abdominais e empachamento. Fadiga profunda e 
mialgia tambem tem sido relatadas. A infecqao pode ser inco- 
mumente grave em pacientes imunocomprometidos. Embora a 
enfermidade seja autolimitada, ela pode durar varias semanas. 
O diagnostico baseia-se no achado de oocistos com 8-10 mm 
de diametro ao exame de especimes fecais corados para mi- 
crorganismos acido-resistentes. O tratamento de escolha e 
sulfametoxazol-trimetoprima por sete dias. 

Warren CA: Cyclosporiasis: An Update. Cur Infect Dis Rep 
2009:11:108-112 [PMID: 19239800], 

5. Amebas de vida livre 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Meningoencefalite aguda: febre, cefaleia, meningismo, de- 
terioracao mental aguda. 

► Nadar em agua doce, morna, em uma area endemica. 

► Encefalite granulomatosa cronica: inicio insidioso de defi¬ 
cits neurologicos focais. 

► Ceratite: dor, fotofobia, conjuntivite, visao borrada. 


Consideracoes gerais 

As infecqoes por amebas de vida livre sao incomuns. Especies 
de Naegleria , especies de Acanthamoeba e amebas Balamuthia 
tem sido associadas a doenqa humana, primariamente infecqoes 
do SNC. 

A meningoencefalite aguda, causada por Naegleria fowleri , 
ocorre principalmente em crianqas e adultos jovens. Os pacien¬ 
tes apresentam-se com febre abrupta, cefaleia, nausea e vomitos, 
meningismo e estado mental diminuido, poucos dias a duas se¬ 
manas depois de nadar em lagos de agua doce morna. A historia 
de nataqao pode estar ausente. A invasao do SNC ocorre depois 
da inoculaqao nasal de N. fowleri. A doenqa e rapidamente pro¬ 
gressiva e a morte se segue dentro de uma semana do inicio. 

A encefalite granulomatosa cronica, causada por Acanthamo¬ 
eba ou Balamuthia, ocorre mais comumente em pacientes que 
estao imunocomprometidos por uso de corticosteroide, quimio- 
terapia ou Aids. Nao ha associaqao com nataqao em agua doce. 
Esta doenqa tem um inicio insidioso de deficits neurologicos fo¬ 
cais, e aproximadamente 50% dos pacientes apresentam cefaleia. 
Infecqoes da pele, seios paranasais, ou pulmoes com Acanthamo¬ 
eba precedem muitas das infecqoes do SNC e podem ainda estar 
presentes no inicio da doenqa neurologica. A encefalite granulo¬ 
matosa progride para um desfecho fatal ao longo de um periodo 
de semanas a meses (media de seis semanas). 

A ceratite por Acanthamoeba e uma infecqao da cornea asso- 
ciada a traumatismos pequenos, ou ao uso de lentes de contato 
moles, em pessoas sadias, afora isso. Os achados clinicos da cera¬ 
tite por Acanthamoeba incluem ceratoneurite radial e infiltrado 


em anel do estroma. A ceratite amebiana geralmente segue um 
curso indolente, e, no inicio, pode se assemelhar a ceratite por 
herpes simples ou a bacteriana; o atraso no diagnostico esta as- 
sociado a piores resultados. 

Achados clinicos e diagnostico diferencial 

Encefalite amebiana deve ser incluida no diagnostico diferencial 
de meningoencefalite aguda, em crianqas com uma historia de 
nataqao recente em agua doce. O LCS geralmente e hemorra- 
gico, com contagens de leucocitos que podem ser normais no 
inicio da doenqa, mas que mais tarde variam de 400-2.600/mL 
com predominio de neutrofilos, glicose baixa a normal e pro- 
teina elevada. O diagnostico etiologico baseia-se no achado de 
trofozoitos em um preparado liquido de LCS. 

A encefalite granulomatosa e diagnosticada por biopsia de 
cerebro de areas radiotransparentes nao ampliadas identificadas 
na TC. O LCS destes pacientes geralmente nao e diagnostico, 
com uma pleocitose linfocitaria, elevaqao leve a intensa de pro- 
teina (> 1.000 mg/dL) e glicose normal ou baixa. Amebas dos 
generos Acanthamoeba e Balamuthia so foram encontradas no 
LCS raramente; entretanto, elas podem ser visualizadas em biop- 
sias de cerebro, ou cultivadas do cerebro ou outros tecidos infec- 
tados. Ensaios diagnosticos com base em imunofluorescencia e 
PCR estao disponiveis pelo CDC. 

A ceratite por Acanthamoeba e diagnosticada pelo achado dos 
trofozoitos em raspados de cornea, ou pelo isolamento da parasita 
em especimes de cornea ou culturas de lente de contato. 

Prevencao 

Visto que a meningite amebiana primaria ocorre com baixa fre- 
quencia, a vigilancia ativa de lagos para N. fowleri nao se justifica. 
Contudo, na presenqa de um caso documentado, e aconselhavel 
interditar o lago usado para nataqao. A ceratite por Acantha¬ 
moeba pode ser prevenida pela desinfecqao pelo calor de lentes 
de contato, pela armazenagem de lentes em soluqoes estereis e 
pela evitaqao de usar lentes ao nadar em agua doce. 

Tratamento 

O tratamento da meningoencefalite amebiana aguda causada 
por N. fowleri deve ser tentado com anfotericina B intravenosa 
em alta dose, com a possivel adiqao de miconazol e rifampicina. 
O tratamento bem-sucedido da encefalite por Balamuthia tem 
sido relatado pelo uso de uma combinaqao de flucitosina, pen- 
tamidina, fluconazol, sulfadiazina e um macrolideo. A encefalite 
por Acanthamoeba deve ser tratada com uma combinaqao de 
pentamidina, um composto azolico, flucitosina e sulfadiazina. 

A ceratite por Acanthamoeba responde bem ao desbrida- 
mento cirurgico, seguido por 3-4 semanas de miconazol topico a 
1% ; isetionato de propamidina a 0,1%; e sulfato de polimixina B, 
neomicina e bacitracina (Neosporin). 

Khan NA: Acanthamoeba: Biology and increasing importance 

in human health. FEMS Microbiol Rev 2006;30:564 [PMID: 

16774587], 
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Visvesvara GS et al.: Pathogenic and opportunistic free-living amoe¬ 
bae: Acanthamoeba spp., Balamuthia mandrillaris , Naegleria 
fowleri, and Sappinia diploidea. FEMS Immunol Med Microbiol 
2007;50:1-26 [PMID: 17428307] 


TRICOMONIASE 

A infecqao por Trichomonas vaginalis e discutida no Capl- 
tulo 42. 


INFECCOES POR METAZOARIOS 


INFECCOES POR NEMATOIDES 
1. Enterobiase (Oxiuros) 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Prurido anal. 

► Vermes nas fezes ou ovos na pele perianal. 


Consideracoes gerais 

Esta infecqao mundial e causada por Enterobius vermicularis. Os 
vermes adultos tem cerca de 5-10 mm de comprimento e vivem 
no colon; as femeas depositam ovos na area perianal, primaria- 
mente a noite, o que causa prurido intenso. Coqar contamina os 
dedos e permite a transmissao de volta para o hospedeiro (au- 
toinfestaqao) ou para contatos. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Embora culpados por muitos tipos de sintomas, os oxiuros so 
estao definidamente associados ao prurido localizado. Os ver¬ 
mes adultos podem migrar dentro do colon, ou subindo a uretra 
ou vagina nas meninas. Eles podem ser encontrados dentro da 
parede intestinal, no lumen do apendice (geralmente um achado 
incidental pelo patologista), na bexiga e ate mesmo na cavidade 
peritoneal de meninas. A reaqao granulomatosa que pode estar 
presente em volta desses vermes ectopicos geralmente e assin- 
tomatica. A erradicac^ao do verme pode corresponder a cura de 
infecqoes recorrentes do trato urinario em algumas meninas. 

B. Achados laboratoriais 

O teste diagnostico usual consiste em pressionar um pedaqo de 
fita adesiva transparente sobre o anus da crianqa, pela manha 
antes do banho, e entao coloca-lo sobre uma gota de xileno en- 
cima de uma lamina. O exame microscopico em baixo aumento 
em geral demonstra os ovos. Ocasionalmente, ovos ou vermes 


adultos sao vistos em especimes fecais. Os pais tambem podem 
notar vermes adultos. 

Diagnostico diferencial 

Irritaqao inespecifica ou vaginite, celulite perianal estreptoco- 
cica (geralmente dolorosa, com eritema acentuado) e infecqoes 
bacterianas vaginais ou urinarias podem, as vezes, se asseme- 
lhar a infecqao por oxiuros, embora os sintomas de enterobiase 
frequentemente sejam tao sugestivos que um teste terapeutico e 
justificado sem um diagnostico confirmado. 

Tratamento 

A. Medidas especificas 

Tratar todos os membros do domicllio ao mesmo tempo, para 
prevenir reinfecqoes. Como os farmacos nao sao ativos contra 
os ovos, a terapia deve ser repetida depois de duas semanas, para 
matar os vermes adultos recentemente eclodidos. 

O pamoato de pirantel e dado como uma dose unica (11 mg/kg; 
maxim o de 1 g); ele e seguro e muito efetivo. Mebendazol 
(100 mg) e albendazol (400 mg) em uma dose unica sao alta- 
mente efetivos para esta infecqao, em todas as idades. 

B. Medidas gerais 

A higiene pessoal deve ser enfatizada. As unhas devem ser man- 
tidas curtas e limpas. As crianqas devem usar roupas de baixo 
para dormir, a fim de diminuir a contaminaqao dos dedos; as 
roupas de cama devem ser lavadas frequentemente; as pessoas 
infectadas devem se banhar pela manha, removendo, assim, uma 
grande proporqao dos ovos. Embora os ovos possam estar larga- 
mente dispersos na casa e multiplos membros da familia infecta- 
dos, a doenija e leve e tratavel. 

Brown MD:Enterobiusvermicularis.NEnglJMed2006;354:el2 [PMID: 
16571876], 

2. Ascaridiase 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Colicas abdominais e desconforto. 

► Vermes cillndricos, grandes, brancos ou avermelhados, ou 
ovos nas fezes. 


Consideracoes gerais 

Juntamente com tricocefalos e ancilostomideos (ver adiante), 
Ascaris compoe o grupo dos chamados “helmintos transmiti- 
dos pelo solo”. Este grupo de parasitas causa infecqao humana 
atraves do contato com ovos ou larvas que sobrevivem no solo 
umido dos tropicos e subtropicos. Mundialmente, mais de um 
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bilhao de pessoas estao infectadas com uma especie destes 
parasitas; em especial nos paises menos desenvolvidos; nao e 
incomum que crian^as estejam infectadas cronicamente com 
todos os tres vermes. As crianqas infestadas com estes helmin- 
tos estao em risco aumentado de desnutriqao, atraso do cresci- 
mento, retardo intelectual e deficits cognitivos e de educaqao. 
Juntos, os helmintos transmitidos pelo solo representam uma 
das causas mundiais mais importantes de retardo do cresci- 
mento fisico e intelectual. 

O Ascaris lumbricoides e um parasita humano de distribuiqao 
mundial. Ovos eliminados pelos portadores podem permanecer 
viaveis por meses sob as condiqoes apropriadas do solo. Os ovos 
contaminam alimentos ou dedos e sao ingeridos, subsequente- 
mente, por um novo hospedeiro. As larvas eclodem, penetram a 
parede intestinal, entram no sistema venoso, atingem os alveo- 
los sao tossidas para cima, deglutidas, e retornam ao intestino 
delgado, onde amadurecem. A femea poe milhares de ovos dia- 
riamente. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A maioria das infecqoes com A. lumbricoides e assintomatica, 
embora infestaijoes moderadas a maciqas estejam associadas a 
dor abdominal, perda de peso, anorexia, diarreia e vomitos e 
possam levar a desnutriqao. Durante a fase migratoria das larvas, 
pode ocorrer uma pneumonite eosinofilica transitoria aguda 
(sindrome de Loffler). Obstru^ao intestinal aguda tern sido as- 
sociada a infestaqoes maciqas, o que e mais comum em crianqas, 
devido a seu diametro intestinal menor e maior carga de vermes. 
Raramente, a migraqao dos vermes pode causar peritonite ou 
apendicite, secundariamente a perfuraqao da parede intestinal, e 
obstru^ao do ducto biliar, resultando em colica biliar, colangite 
ou pancreatite. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico e feito pela observa^o de vermes grandes 
(1,5-4 cm), cilindricos, nas fezes, ou pela detec 9 ao microscopica 
dos ovos. 

Tratamento 

Como os vermes adultos vivem menos de um ano, a infecqao as¬ 
sintomatica nao precisa ser tratada. Mebendazol (100 mg duas 
vezes/dia por tres dias, ou 500 mg uma vez), pamoato de pirantel 
(dose unica de 11 mg/kg; no maximo 1 g) e albendazol (400 mg 
em dose unica, ou 200 mg em crianqas de 1-2 anos de idade) sao 
alta e igualmente efetivos. Nos casos de obstruqao intestinal ou bi¬ 
liar, a piperazina (150 mg/kg inicialmente, seguidos por seis doses 
de 65 mg/kg a cada 12 h por sonda nasogastrica) e recomendada, 
porque narcotiza os vermes e ajuda a aliviar a obstruqao. Con- 
tudo, a remoqao cirurgica ocasionalmente e necessaria. 

Bethony J et al.: Soil-transmitted helminth infections: Ascaria- 

sis, trichuriasis, and hookworm. Lancet 2006;367:1521 [PMID: 

16679166], 


Reiser J er al: Efficacy of current drugs against soil-transmitted 
helminth infections. JAMA 2008;299:1937-1948 [PMID: 
18430913], 

3. Tricuriase (Tricocefalos) 

Trichuris trichiura e um parasita humano e animal disseminado, 
comum em crian 9 as vivendo em areas quentes e umidas, favo- 
raveis a sobrevivencia dos ovos. Os ovos infectantes ingeridos 
eclodem no intestino delgado superior. Os vermes adultos habi¬ 
tant o ceco e o colon; os ovos sao eliminados e se tornam infec- 
ciosos depois de varias semanas no solo. Ao contrario do Ascaris, 
Trichuris nao tern uma fase tecidual migratoria. Sintomas nao 
estao presentes, a menos que a infecqao seja intensa, caso em que 
dor, diarreia, anemia ferropriva e distensao abdominal discreta 
estejam presentes. Infestaqoes maciqas tambem podem causar 
prolapso retal e disenteria. A detecqao nas fezes dos ovos com 
a forma caracteristica de barril confirma o diagnostico. Vermes 
adultos podem ser vistos no reto em prolapso, ou na proctosco- 
pia; suas cabeqas finas permanecem enterradas na mucosa, e as 
porqoes posteriores, mais grossas, ficam protrusas. Eosinofilia 
leve a moderada pode estar presente. 

O tratamento da tricuriase com os agentes anti-helminti- 
cos disponiveis atualmente nao e satisfatorio. Nao obstante, o 
mebendazol (100 mg VO duas vezes/dia durante tres dias, ou 
500 mg uma vez), ou o albendazol (400 mg em dose unica por 
tres dias, ou 200 mg em crianqas de 1-2 anos de idade), tende a 
melhorar os sintomas gastrintestinais. 

BethonyJetal.:Soil-transmittedhelminth infections: Ascariasis, trichu¬ 
riasis, and hookworm. Lancet 2006;367:1521 [PMID: 16679166], 
Reiser J et al.. Efficacy of current drugs against soil-transmitted helm¬ 
inth infections. JAMA 2008;299:1937-1948 [PMID: 18430913], 

4. Ancilostomose 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Anemia ferropriva. 

► Desconforto abdominal, perda de peso. 

► Ovos nas fezes. 


Consideracoes gerais 

Os ancilostomideos humanos comuns sao Ancylostoma duode- 
nale e Necator americanus. Ambos estao disseminados nos tro- 
picos e subtropicos. O A. duodenale, maior, e mais patogenico 
porque consome mais sangue, ate 0,5 mL por verme por dia. 

Os adultos habitam o jejuno. Os ovos sao eliminados nas 
fezes e se desenvolvem e eclodem larvas infecciosas no solo 
quente, umido, dentro de duas semanas. As larvas penetram a 
pele humana ao contato, entram no sangue, alcan 9 am os alveo- 
los, sao tossidas para cima e deglutidas e se desenvolvem em 
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vermes adultos no intestino. Os vermes adultos prendem com 
suas bocas partes da mucosa, das quais eles sugam sangue. A 
perda de sangue e a principal sequela da infestaqao. As taxas de 
infeccpao atingem 90% em areas sem saneamento. 

Uma especie separada, A. braziliense (um ancilostomideo de 
caes e gatos), causa a dermatite serpiginosa (larva migrans cuta¬ 
nea). Esta doenqa ocorre principalmente nos litorais americanos 
de aguas mornas. 

► Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Os pacientes com ancilostomose geralmente sao assintomaticos; 
a infecqao cronica, entretanto, e uma causa comum de anemia 
microcitica hipocromica moderada e grave, e a infesta^ao in- 
tensa pode causar hipoproteinemia com edema. Em crianqas, a 
ancilostomose cronica pode levar a retardo do crescimento fi- 
sico, deficits cognitivos e atraso do desenvolvimento. As larvas 
geralmente penetram a pele dos pes e causam uma sensaqao de 
ferroada ou queimor, seguida por um prurido local intenso e um 
exantema papulovesiculoso que pode persistir por 1-2 semanas. 
Pneumonite associada a migraqao das larvas e incomum e geral¬ 
mente leve, exceto durante infestaqoes intensas. Dor abdominal 
em colica, nausea e/ou diarreia e eosinofilia acentuada podem 
ser observadas. 

B. Achados laboratoriais 

Os ovos grandes de ambas as especies de ancilostomideos sao 
encontrados nas fezes e sao indistinguiveis. Anemia microci¬ 
tica, hipoalbuminemia, eosinofilia e hematoquezia ocorrem nos 
casos graves. 

► Prevencao 

A contaminaqao fecal do solo e o contato da pele com solo po- 
tencialmente contaminado devem ser evitados. 

► Tratamento 

A. Medidas especificas 

Em uma metanalise recente, o albendazol (400 mg VO em dose 
unica, ou 200 mg em crian^as de 1-2 anos de idade) foi signi- 
ficativamente mais eficaz que o mebendazol ou o pamoato de 
pirantel e e considerado o farmaco de escolha para o tratamento 
da ancilostomose. Mebendazol (100 mg via oral duas vezes/dia 
durante tres dias) e o pamoato de pirantel (11 mg/kg, ate um 
maximo de 1 g, diariamente por tres dias) sao opqoes de segunda 
linha. O tiabendazol topico, ou o albendazol ou tiabendazol oral 
sao uteis para a larva migrans. 

B. Medidas gerais 

A terapia com ferro pode ser tao importante quanto a erradica- 
qao dos vermes. 


Prognostico 

O resultado geralmente e excelente. 

Bethony J et al.: Soil-transmitted helminth infections: Ascaria- 
sis, trichuriasis, and hookworm. Lancet 2006;367:1521 [PMID: 
16679166]. 

Keiser J et al.: Efficacy of current drugs against soil-transmitted helm¬ 
inth infections. JAMA 2008;299:1937-1948 [PMID: 18430913]. 

5. Estrongiloidiase 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Dor abdominal, diarreia. 

► Eosinofilia. 

► Larvas nas fezes e aspirados duodenais. 

► Anticorpos sericos. 


Consideracoes gerais 

O Strongyloides stercoralis e peculiar por ter tanto formas pa- 
rasitarias como de vida livre; as ultimas podem sobreviver no 
solo por varias gera^oes. O parasita e encontrado na maioria das 
regioes tropicais e subtropicais do mundo. Os adultos habitam o 
tecido da submucosa do duodeno e, ocasionalmente, em outras 
partes dos intestinos. Os ovos depositados na mucosa eclodem 
rapidamente; as larvas de primeiro estagio (rabditiformes), por- 
tanto, sao a forma predominante encontrada nos aspirados duo¬ 
denais e fezes. As larvas amadurecem rapidamente para o estagio 
filariforme penetrante dos tecidos e iniciam a autoinfesta^ao in¬ 
terna. As larvas filariformes tambem habitam o solo e podem pe- 
netrar a pele de outro hospedeiro, migrando, subsequentemente, 
para veias e alveolos pulmonares, alcan^ando o intestino quando 
tossidas para cima e deglutidas. 

As crian^as mais velhas e os adultos sao infectados mais fre- 
quentemente que as crianqas menores. Mesmo cargas baixas de 
vermes podem resultar em sintomas clinicos significantes. Os pa¬ 
cientes imunossuprimidos podem desenvolver estrongiloidiase dis- 
seminada fatal, conhecida como a sindrome de hiperinfec^ao. A 
autoinfecqao pode resultar em infecqao persistente por decadas. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

No sitio da penetra^ao na pele, pode ocorrer uma erupqao pru- 
riginosa. Grandes numeros de larvas migrando podem causar 
sibilos, tosse e hemoptise. Embora um tenpo das infecqoes in- 
testinais sejam assintomaticas, os aspectos mais proeminentes 
da estrongiloidiase incluem dor abdominal, distensao, diarreia, 
vomitos e, ocasionalmente, mi absor^ao. 

Os pacientes com imunodeficiencias celulares e aqueles 
em terapia com corticosteroide podem desenvolver infec^ao 
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disseminada, envolvendo o intestino, os pulmoes e as menin¬ 
ges. Sepse por gram-negativos pode complicar a estrongiloidiase 
disseminada. 

B. Achados laboratoriais 

O achado de larvas nas fezes, aspirados duodenais ou esputo 
e diagnostico. Anticorpos IgG dosados por Elisa ou imuno- 
blot sao sensiveis e especificos para Strongyloides. Eosinofilia 
acentuada e comum. Visto que a taxa de detecqao de larvas de 
Strongyloides em uma amostra fecal isolada e baixa (-25%), 
todos os pacientes que tenham visitado uma area endemica e 
apresentem sintomas GI devem ser avaliados com tres amos- 
tras seriadas de fezes (para ovos e parasitas), devendo-se fazer 
sorologia (Elisa) para S. stercoralis. Os pacientes com sintomas 
pulmonares tambem devem ter amostras de escarro avaliadas 
para detecqao de S. stercoralis. 

Diagnostico diferencial 

A estrongiloidiase deve ser diferenciada de doenqa peptica, 
doenqa celiaca, enterite regional ou tuberculosa e ancilostomose. 
A fase pulmonar pode simular asma ou broncopneumonia. Os 
pacientes com infestaqao grave podem apresentar um abdome 
agudo. 

Prevencao e tratamento 

Ivermectina (0,2 mg/kg/dia por um ou dois dias) e o far- 
maco de escolha. Albendazol (400 mg V.O. b.i.d. por sete dias) 
e uma alternativa sugerida. Recaidas sao comuns. Na sindrome 
de hiperinfecqao, 2-3 semanas de tratamento podem ser ne- 
cessarias. Os pacientes de areas endemicas devem ser testados 
para anticorpos especificos e receber tratamento antes de sofrer 
imunossupressao. 

Segarra-Newnham M: Manifestations, diagnosis, and treat¬ 
ment of Strongyloides stercoralis infection. Ann Pharmacother 
2007;41:1992-2001 [PMID: 17940124). 

6. Larva migrans visceral (Toxocariase) 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Comprometimento visceral, inclusive hepatomegalia, eosi¬ 
nofilia marcante e anemia. 

► Tumoracao inflamatoria ocular posterior ou periferica. 

► Titulos elevados de anticorpo no soro ou humor aquoso; de- 
monstracao de larvas de Toxocara em especime de biopsia. 


Consideracoes gerais 

A larva migrans visceral e uma doenqa mundial. O agente e um 
ascarideo intestinal cosmopolita de caes e gatos, Toxocara canis 


ou Toxocara cati. Os ovos eliminados por animais infectados 
contaminam parques e outras areas frequentadas por crianqas 
pequenas. Crianqas com perversao do apetite estao em risco au- 
mentado. Nos EUA, a soropositividade varia de 2,8% em popula¬ 
tes nao selecionadas, a 23% nos Estados do Sul e 54% em areas 
rurais. Os ovos ingeridos eclodem e as larvas penetram a parede 
intestinal, depois migram para o figado, pulmoes, olhos e outros 
orgaos, onde morrem e provocam uma reaqao inflamatoria gra- 
nulomatosa. 

Achados clinicos 

A. Larva migrans visceral 

A toxocariase geralmente e assintomatica, mas crianqas peque¬ 
nas (idade 1-5 anos) algumas vezes se apresentam com anore¬ 
xia, febre, fadiga, palidez, distensao e dor abdominal, nausea, 
vomitos e tosse. Hepatomegalia e comum, esplenomegalia e in- 
comum, e adenopatia esta ausente. O envolvimento pulmonar, 
em geral assintomatico, pode ser prontamente demonstrado 
pelo exame radiologico. Convulsoes sao comuns, mas anor- 
malidades neurologicas mais graves sao incomuns. Eosinofilia 
com leucocitose, anemia e testes de funqao hepatica elevados 
sao achados laboratoriais tipicos. Elisa e sensivel, especifico e 
util para confirmar o diagnostico clinico. A maioria dos pa¬ 
cientes se recupera espontaneamente, mas a doenqa pode durar 
ate seis meses. 

B. Larva migrans ocular 

Esta condiqao ocorre em crianqas mais velhas e em adultos, que 
se apresentam com uma tumoraqao ocular inflamatoria unila¬ 
teral, posterior ou periferica. Tipicamente, historia de larva mi¬ 
grans visceral e eosinofilia estao ausentes. Os titulos de anticorpo 
contra Toxocara estao baixos no soro e altos nos humores vltreo 
e aquoso. 

C. Achados diagnosticos 

Hipergamaglobulinemia e iso-hemaglutininas elevadas resultam 
algumas vezes de reatividade cruzada entre antigenos Toxocara e 
antigenos do sangue humano grupo A e B. O diagnostico e con- 
firmado pelo encontro de larvas em lesoes granulomatosas. A 
sorologia de Elisa positiva em titulos altos e a exclusao de outras 
causas de eosinofilia permitem que um diagnostico presuntivo 
seja feito, nos casos tipicos. 

Diagnostico diferencial 

As doenqas associadas a eosinofilia devem ser consideradas. 
Estas incluem triquinose (figado aumentado nao e comum; dor 
muscular e comum), leucemia eosinofilica (rara em crianqas; 
os eosinofilos tem aspecto anormal), doenqa vascular do co- 
lageno (aquelas associadas a eosinofilia sao raras em crianqas 
pequenas), estrongiloidiase (nao ha organomegalia; sintomas 
entericos sao comuns), ascaridiase inicial, eosinofilia tropical 
(ocorre principalmente na India), alergias e sindromes de hi- 
persensibilidade. 
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► Prevencao e tratamento 

A. Medidas especificas 

O beneficio clinico da terapia anti-helmintica especifica nao esta 
definido. O tratamento com albendazol (400 mg duas vezes/dia 
durante cinco dias) ou mebendazol (100-200 mg duas vezes/dia 
durante cinco dias) esta indicado para complicaqoes graves en- 
volvendo o cerebro, o pulmao ou o coraqao. 

B. Medidas gerais 

Tratar qualquer causa de perversao do apetite, tal como deficien¬ 
cy de ferro, e importante. Os corticosteroides sao usados para 
tratar inflamaqao acentuada dos pulmoes, olhos, ou outros or- 
gaos. Animais de estimaqao devem usar vermifugos rotineira- 
mente. Outras crianqas no domicilio podem estar infectadas. 
Eosinofilia leve e testes sorologicos positivos podem representar 
a unica pista da infecqao. A terapia nao e necessaria para estes 
individuos. 

7. Triquinose 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTICO 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Vomitos, diarreia e dor dentro de uma semana apos a in¬ 
gestao de carne infectada. 

► Febre, edema periorbitario, mialgia e eosinofilia acen¬ 
tuada. 


Consideracoes gerais 

Trichinella sao vermes cilindricos pequenos que habitam por- 
cos e varios outros animais comedores de carne. Atualmente, 
ha oito especies reconhecidas de Trichinella , com Trichinella 
spiralis sendo a mais comumente reconhecida e mais adaptada 
a suinos domesticos e selvagens. A fonte mais importante de 
infecqao humana mundialmente e o porco domestico, mas, na 
Europa, a carne de javalis e cavalos causou varios surtos proemi- 
nentes. O ciclo humano comeqa com a ingestao de larvas viaveis 
na carne mal cozida. No intestino, as larvas se desenvolvem em 
vermes adultos, que copulam e produzem centenas de larvas. 
Estas entram na corrente sanguinea e migram para os musculos 
estriados, onde continuam a crescer e, finalmente, encistam. Os 
sintomas sao causados pela resposta inflamatoria nos intestinos 
ou musculos. 

► Achados cli'nicos 
A. Sinais e sintomas 

A maioria das infecqoes e assintomatica. A gravidade da 
doenqa clinica e fortemente correlacionada com o numero de 
larvas ingeridas. A infecqao pode ser dividida em duas fases: 
uma fase intestinal e uma fase muscular (ou sistemica). A 


penetraqao inicial no intestino pode causar febre, cefaleia, ca- 
lafrios e queixas gastrintestinais dentro de uma semana depois 
da ingestao de carne contaminada. Isto pode progredir para a 
forma miopatica classica, que consiste em febre, edema pal¬ 
pebral ou facial, mialgia e fraqueza. Complicaqoes, inclusive 
miocardite, doenqa tromboembolica e encefalite, ocorrem oca- 
sionalmente. O principal processo patologico da triquinose e 
a vasculite e pode ser manifestado por um exantema maculo- 
papular, sangramento subungueal, conjuntivite e hemorragias 
subconjuntivais, cefaleias, tosse seca e movimenta^o dolorosa 
dos musculos oculares. Comprometimento cerebral grave, ou 
miocardite, pode ser fatal. Os sintomas geralmente atingem um 
pico depois de 2-3 semanas, mas podem durar meses. As crian- 
qas, tipicamente, tem achados clinicos e laboratoriais mais leves 
que os adultos. 

B. Diagnostico 

O diagnostico de triquinose deve basear-se em tres criterios 
principals: (1) achados clinicos (febre, mialgias, edema palpebral 
e/ou facial, sintomas gastrintestinais, e hemorragias subconjun¬ 
tivais, subungueais e retinianas); (2) achados laboratoriais (eosi¬ 
nofilia inespecifica e niveis aumentados de enzimas musculares, 
detecqao de anticorpos e/ou detecqao de larvas em uma biopsia 
de musculo); e (3) investigaqao epidemiologica. 

Diagnostico diferencial 

Os sintomas classicos sao patognomonicos, se houver conscien- 
cia da doenqa. Ela tem de ser diferenciada de patogenos gastrin¬ 
testinais, glomerulonefrite, doenqa do soro, dermatomiosite, 
febre tifoide, sinusite, influenza com miopatia, toxocariase e es- 
quistossomose invasiva. 

Prevencao 

Como um exame microscopico precisa ser realizado, a carne nos 
EUA nao e inspecionada para triquinose. Embora todos os Es- 
tados exijam a cocqao dos alimentos para porcos, os ciclos de 
porco para porco e porco para rato podem continuar. Toda a 
carne de porco e de animais selvagens (p. ex., urso ou morsa) 
deve ser aquecida a pelo menos 65°C. O congelamento da carne 
a pelo menos -15°C por tres semanas tambem pode prevenir a 
transmissao. Animais usados para alimentaqao nao devem ser 
alimentados com — ou ter acesso a — carne crua. 

Tratamento 

O albendazol e o farmaco de escolha para o tratamento da tri¬ 
quinose, pois niveis plasmaticos sao atingidos de forma mais 
confiavel que com o mebendazol. A dose recomendada de alben¬ 
dazol e de 400 mg duas vezes/dia durante 8-14 dias. O meben¬ 
dazol e uma alternativa aceitavel e pode ser dado em uma dose 
de 200-400 mg tres vezes por dia durante tres dias, seguido por 
400-500 mg tres vezes por dia durante 10 dias. Corticosteroides 
concomitantes (prednisona, 30-60 mg/dia por 10-15 dias) sao 
usados para o tratamento de sintomas graves. A administraqao 
de analgesicos as vezes e necessaria. 
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Prognostico 

O prognostico para os casos graves com complicates cardiacas 
e cerebrais e ruim, com uma taxa de letalidade em torno de 5%. 
Em casos mais leves, o prognostico e bom, e a maioria dos sinto- 
mas do paciente desaparece dentro de 2-6 meses. 

Gottstein B et al.: Epidemiology, diagnosis, treatment, and con¬ 
trol of trichinellosis. Clin Micro Rev 2009;22:127-145 [PMID: 
19136437], 

Ozdemir D et al.: Acute trichinellosis in children compared with 
adults. Pediatr Infect Dis J 2005:24:897 [PMID: 16220088], 

8. Infeccoes por Nematelminto do Guaxinim 


FUNDAMENT0S DO DIAGN0STIC0 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Meningoencefalite eosinofllica ou encefalopatia. 

► Larva migrans ocular. 

► Contato com guaxinins ou fezes de guaxinim. 


Consideracoes gerais 

As infeccoes humanas com Baylisascaris procyonis — o nema¬ 
telminto do guaxinim — sao reconhecidas de forma crescente, 
particularmente em crianqas. O hospedeiro definitivo deste 
ascarideo e o guaxinim. Seres humanos que ingerem os ovos 
excretados em fezes de guaxinim tornam-se hospedeiros inter¬ 
mediaries, quando as larvas penetram o intestino e se dissemi- 
nam pela corrente sanguinea para o cerebro, olhos, visceras e 
musculos. Idade jovem, perversao do apetite e exposiqao a fezes 
de guaxinim (p. ex., ao acampar) representam os principals fato- 
res de risco para esta infeeqao. A maioria das infestatpoes e assin- 
tomatica, mas ocorrem casos de encefalite grave (larva migrans 
neural) e endoftalmia (larva migrans ocular). Tipicamente, os 
sintomas comeqam 2-4 semanas depois da contaminatpao. As in- 
feapoes do SNC apresentam-se, caracteristicamente, como uma 
encefalite aguda, rapidamente progressiva, com pleocitose eo- 
sinofilica do LCS (varia de 4-68% na pleocitose leve, entre 1 e 
125 celulas/mm 3 ). Tanto as infecqoes do SNC como as oculares 
assemelham-se a outras infecqoes de larva migrans , como a to- 
xocariase; portanto, B. procyonis deve ser considerado no diag¬ 
nostic diferencial destas infecqoes, quando a sorologia para 
Toxocara for negativa. O diagnostic de B. procyonis e estabele- 
cido pela observaqao de larvas ao exame de biopsias de tecidos, 
ou pela sorologia (do soro ou LCS), e deve ser considerado no 
diagnostic diferencial de qualquer pessoa com eosinofilia no 
LCS. Nao se tern demonstrado que os farmacos anti-helminticos 
tenham algum efeito benefico pata o tratamento da infestaqao 
por Baylisascaris, pois eles carecem de efeitos larvicidas em te¬ 
cidos humanos. Nao obstante, o albendazol (20-40 mg/kg/dia 
por 1 -4 semanas) tem sido usado para tratar a maioria dos casos, 
juntamente com farmacos anti-inflamatorios. O prognostico e 
reservado, pois a resolutpao completa dos sintomas nao foi obtida 


ate agora. O tratamento profilatico imediato com albendazol 
deve ser considerado para aqueles expostos a fezes ou gaiolas 
de guaxinins. 

GavinPJetal.:Baylisascariasis. ClinMicrobiolRev2005;18:703 [PMID: 
16223954], 

Graeff-Teixeira C et al.: Update on eosinophilic meningoencepha¬ 
litis and its clinical relevance. Clin Microbiol Rev 2009;22:322- 
348 [PMID: 19366917], 


INFECCOES POR CESTOIDES (FASCIOLAS) 
1. Tem'ase e cisticercose 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Dor abdominal leve; eliminacao de segmentos de vermes 
(teniase). 

► Convulsoes focais, cefaleias (neurocisticercose). 

► Cisticercos presentes em especimes de biopsia, em radio- 
grafias simples (como massas calcificadas), ou nas imagens 
de TC ou ressonancia magnetica (RM). 

► Proglotides e ovos nas fezes; anticorpos especificos no soro 
ou LCS. 


Consideracoes gerais 

Os porcos representam o hospedeiro intermediario habitual 
do platelminto Taenia solium. A cisticercose humana ocorre 
quando os ovos, que sao excretados nas fezes de uma pessoa 
infectada com o parasita, sao ingeridos. E importante assina- 
lar que a cisticercose nao pode ser adquirida pela ingestao de 
carne de porco. A ingestao de carne de porco infectada resulta 
na infestaqao pelo verme adulto (teniase), porque a carne de 
porco infectada content os cistos larvarios que se desenvolvem 
em vermes adultos, mas nao content os ovos que causam cis¬ 
ticercose. 

As larvas liberadas de ovos ingeridos se encistam em uma 
variedade de tecidos, especialmente musculo e cerebro. A ma- 
turaqao larvaria completa ocorre em dois meses, mas os cistos 
causam pouca inflamatpao ate que morrem, meses a anos mais 
tarde. Segue-se edema inflamatorio com calcificaqao ou desa- 
parecimento do cisto. Uma tumoratpao lentamente expansiva de 
cistos estereis na base do cerebro pode causar hidrocefalia obs- 
trutiva (cisticercose racemosa). 

O T. solium e o platelminto da carne bovina ( Taenia sagi- 
nata), que causa teniase, mas nao cisticercose, sao distribuidos 
mundialmente. A contaminaqao de alimentos por ovos em fezes 
humanas possibilita a propagaqao de pessoa a pessoa, sem expo- 
siqao a carne ou viagem a areas endemicas. Casos assintomaticos 
sao comuns, mas T. solium e a infeetpao do SNC por helminto 
mais comum e uma causa importante de epilepsia adquirida em 
todo o mundo. 
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Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

1. Teniase — Na maioria das infec^oes por cestoides, a unica 
manifestaqao clinica e a eliminaqao de proglotides fecais, que 
sao fragmentos brancos, moveis, de 1-2 cm de tamanho. Oca- 
sionalmente, eles rastejam para fora sobre a pele e perna abaixo, 
em especial o maior, T. saginata. As crianqas podem albergar o 
verme adulto por anos e se queixar de dor abdominal, anorexia 
e diarreia. 

2. Cisticercose — Na forma parenquimatosa, o parasita se aloja 
no cerebro como um cisto unico, ou multiplos cistos. A inflama- 
9 ao periclstica resulta na forma^ao de granuloma, que e a causa 
de convulsoes na maioria dos pacientes. Ha quatro estagios de 
desenvolvimento de um cisto larvario parenquimatoso: vesicu¬ 
lar, coloide, nodular e calcificado. O cisto vesicular e viavel, onde 
o escolex existe como um nodulo excentrico dentro do cisto, e 
ha pouco ou nenhum crescimento devido a uma resposta imune 
limitada do hospedeiro. Quando o escolex morre, ou devido a 
resposta imune do hospedeiro, ou ao tratamento cisticida, um 
llquido migra dos cistos em degeneraqao para o parenquima cir- 
cundante e incita uma forte resposta imune, caracterizada por 
um crescimento forte na TC ou RM. Esse cisto, que nao tem um 
escolex bem definido, e o coloide. A medida que o cisto se de¬ 
genera mais, ele se desenvolve em cisto nodular e, finalmente, 
o cisto degenerado se calcifica, o que e reconhecido como uma 
calcificaqao pontilhada na TC. Cistos cerebrals podem perma- 
necer silenciosos ou causar convulsoes, cefaleia, hidrocefalia e 
meningite basilar. Raramente, a medula espinal e envolvida. A 
neurocisticercose se manifesta em uma media de cinco anos de- 
pois da exposi^ao, mas pode causar sintomas no primeiro ano de 
vida. Nos olhos, os cistos causam sangramento, descolamento da 
retina e uveite. O diagnostico definitivo requer a demonstra^ao 
histologica de larvas ou da membrana do cisto. Frequentemente, 
o diagnostico presuntivo e feito pelas caracteristicas dos cistos 
vistos na TC ou RM. A presen 9 a de ovos de T. solium nas fezes, o 
que e incomum na cisticercose, da suporte ao diagnostico. 

B. Achados laboratoriais 

A neuroimagem e o suporte principal do diagnostico de neu¬ 
rocisticercose. O diagnostico deve ser suspeitado em qualquer 
paciente que tenha morado em uma area endemica e apresente 
um quadro cllnico compativel e lesoes sugestivas nas imagens 
de TC. 

Ovos ou proglotides podem ser encontrados nas fezes ou na 
pele perianal (usando-se o metodo de fita gomada empregado 
para oxiuros). Os ovos de ambas as especies de tenia sao identi- 
cos. As especies sao identificadas pelo exame de proglotides. 

A eosinofilia periferica e minima ou ausente. Eosinofilia no 
LCS e vista em 10-75% dos casos de neurocisticercose; sua pre- 
senqa da suporte a um diagnostico afora isso presuntivo. 

Titulos de anticorpo por Elisa sao finalmente positivos em 
ate 98% dos especimes de soro, e mais de 75% dos especimes 
de LCS dos pacientes com neurocisticercose. Os cistos solitarios 
estao associados a soropositividade com menor frequencia que 
os cistos multiplos. Titulos altos tendem a se correlacionar com 


doen 9 a mais grave. Os titulos no LCS sao mais elevados se os 
cistos estiverem perto das meninges. 

O diagnostico diferencial de neurocisticercose inclui gra¬ 
nuloma tuberculoso, microabscessos, meningoencefalite focal, 
cisto aracnoide, neoplasias e lesoes vasculares. 

► Tratamento 

A. Tem'ase 

O praziquantel (5-10 mg/kg uma vez) e o albendazol sao igual- 
mente efetivos. Fezes livres de segmentos ou ovos por tres meses 
sugerem cura. 

B. Cisticercose 

As modalidades de tratamento disponiveis para neurocisticer¬ 
cose incluem agentes cisticidas (para matar larvas), corticos- 
teroides (para diminuir ou prevenir a resposta inflamatoria), 
farmacos antiepilepticos e cirurgia (para remover cistos ou para 
coloca 9 ao de uma deriva 9 ao para hidrocefalia). O uso de tera- 
pia cisticida e um tanto controvertido, mas a maioria dos espe- 
cialistas recomendaria tratamento com um agente cisticida na 
maioria dos casos de neurocisticercose, exceto em pacientes com 
lesoes inativas, calcificadas. Em pacientes com cistos parenqui- 
matosos viaveis, a terapia cisticida diminui a carga de parasitas 
e o numero de convulsoes. De modo semelhante, o tratamento 
cisticida esta associado a resoluqao mais completa e mais rapida 
das imagens e menos convulsoes, em pacientes com uma lesao 
crescente unica, pequena. 

O albendazol, 15 mg/kg/dia (maximo, 800 mg), dividido em 
duas doses diarias por oito dias, e o tratamento de escolha. A 
morte das larvas pode resultar em piora clinica, devido ao edema 
inflamatorio. Uma serie curta de dexametasona pode diminuir 
estes sintomas. Os corticosteroides sao tratamento obrigatorio 
para grandes cistos intraventriculares e encefalite (dexameta¬ 
sona, 4-30 mg/dia, ou prednisolona, 1 mg/kg/dia pelo tempo ne- 
cessario). Cistos subaracnoideos gigantes podem requerer mais 
de um ciclo de terapia ou cirurgia (ou ambos). Estudos de ima- 
gem de acompanhamento a cada varios meses ajudam a avaliar a 
resposta ao tratamento. 

Prevencao 

A preven 9 ao requer coc 9 ao apropriada da carne, lavagem cuida- 
dosa de hortal^as e frutas cruas, tratamento de portadores intes- 
tinais, evita 9 ao do uso de excremento humano para fertilizante e 
provimento de instala 9 oes sanitarias apropriadas. 

Prognostico 

O prognostico e bom na teniase intestinal. Os sintomas asso¬ 
ciados a poucos cistos cerebrais podem desaparecer em poucos 
meses; infec 9 oes cerebrais intensas podem causar a morte ou 
deficiencia neurologica cronica. 

Del Brutto OH et al.: Meta-analysis: Cysticidal drugs for neurocys- 

ticercosis: Albendazole and praziquantel. Ann Intern Med 

2006;145:43 [PMID: 16818928], 
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Garcia HH et al.: A trial of antiparasitic treatment to reduce the 
rate of seizures due to cerebral cysticercosis. N Engl J Med 
2004;350:249 [PMID: 14724304]. 

Graeff-Teixeira C et al.: Update on eosinophilic meningoencepha¬ 
litis and its clinical relevance. Clin Microbiol Rev 2009;22:322- 
348 [PMID: 19366917]. 

Sinha S, Sharma BS: Neurocysticercosis: A review of current sta¬ 
tus and management. J Clin Neurosci 2009;16:867-876 [PMID: 
19394828]. 

2. Himenolepiase 

Hymenolepis nana — o cestoide humano cosmopolita — e um 
parasita comum de crianqas; Hymenolepis diminuta — o cestoide 
do rato — e raro. O primeiro e capaz de causar autoinfestaqao. 
Larvas eclodidas de ovos ingeridos penetram a parede intesti¬ 
nal e depois reentram no lumen para amadurecer em formas 
adultas. Seus ovos sao infecciosos imediatamente, para o mesmo 
hospedeiro ou um novo. O adulto tern apenas poucos centime- 
tros de comprimento. O achado de ovos caracteristicos nas fezes 
e diagnostico. 

H. diminuta tem um estagio intermediary em pulgas de ratos 
e outros insetos; as crianqas se infectam quando ingerem esses 
insetos. 

Infecqoes leves com qualquer dos dois cestoides geralmente 
sao assintomaticas; a infestaqao intensa pode causar diarreia e dor 
abdominal. A terapia e com praziquantel (25 mg/kg uma vez). 

3. Equinococose 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Tumores cisticos do fi'gado, pulmoes, rins, ossos, cerebro e 
outros orgaos. 

► Eosinofilia. 

► Urticaria e prurido se cistos romperem. 

► Protoscoleces, ou cistos secundarios, no cisto primario. 

► Sorologia positiva. 

► Evidencia epidemiologica de exposicao. 


Consideracoes gerais 

Caes, gatos e outros carnivoros sao os hospedeiros do Echino¬ 
coccus granulosus. A equinococose cistica e alveolar (doenqa hi- 
datida) causa morbidade e mortalidade significante no mundo 
inteiro. As areas endemicas incluem Australia, Nova Zelandia e 
sudoeste dos EUA, inclusive reservas de nativos americanos onde 
o pastoreio e praticado. O verme adulto habita os intestinos de 
carneiros, e ovos sao eliminados nas fezes. Quando ingeridos por 
seres humanos, os ovos eclodem e as larvas penetram a mucosa 
intestinal e se disseminam via corrente sanguinea para produzir 
cistos; os sitios primarios de envolvimento sao o figado (60-70%) 
e os pulmoes (20-25%). Um cisto unilocular e muito comum. Ao 


longo dos anos, o cisto pode alcanqar 25 cm de diametro, embora a 
maioria seja muito menor. Os cistos de Echinococcus multilocularis 
tem multiplos loculos e demonstram crescimento mais rapido. 

Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

As manifestaqoes clinicas da equinococose sao variaveis e depen¬ 
dent primariamente do sitio, do tamanho e da condiqao dos cis¬ 
tos. As velocidades de crescimento dos cistos sao variaveis e fleam 
entre 1 e 5 cm de diametro por ano. Um cisto de crescimento lento 
e razoavelmente bem tolerado, ate que ele cause disfunqao devido 
a seu tamanho. Os cistos do figado podem causar hepatomegalia, 
dor no quadrante superior direito, nausea e vomitos. Se um cisto 
se rompe, a liberaqao subita de seu conteudo pode resultar em 
uma reaqao alergica grave. Os cistos podem causar obstruqao bi¬ 
liar. A maioria dos cistos hepaticos e do lobo direito. 

A ruptura de um cisto pulmonar causa tosse, dispneia, sibi- 
los, urticaria, dor toracica e hemoptise; o cisto e resquicios do 
verme sao encontrados no esputo. Cistos cerebrais podem causar 
sinais neurologicos focais e convulsoes; cistos renais causam dor 
e hematuria; cistos osseos causam dor. 

B. Achados laboratoriais 

A presenqa de uma tumoraqao com aspecto de cisto em uma 
pessoa com exposiqao epidemiologica apropriada da suporte ao 
diagnostico. TC, RM e ultrassonografia sao liteis para o diag¬ 
nostico de lesoes profundas. A ultrassonografia abdominal e a 
ferramenta diagnostica utilizada mais largamente. Ensaios de 
anticorpos sao liteis para confirmaqao de um diagnostico pre- 
suntivo, mas alguns pacientes com equinococose nao tem uma 
resposta imune detectavel (isto e relacionado a integridade do 
cisto e a sequestraqao de antigenos de equinococos dentro do 
cisto). Elisa e o metodo mais usado para testes de anticorpos. 

A confirmaqao pode ser obtida por aspiraqao com agulha fina 
guiada por ultrassom, acoplada com exames parasitologicos para 
protoscoleces, aculeos rostelares, antigenos, ou DNA. Eosinofilia 
esta presente em apenas cerca de 25% dos pacientes. Testes soro- 
logicos sao uteis para diagnostico e acompanhamento de terapia. 

C. Estudos de imagem 

Os cistos pulmonares ou osseos podem ser visiveis em radio- 
grafias simples. Outras tecnicas de imagem sao preferidas para 
cistos em outros orgaos. A visualizaqao de cistos secundarios e 
altamente sugestiva de equinococose. 

Diagnostico diferencial 

Tumores, abscesso piogenico ou amebiano, tuberculose cavitaria 
(pulmonar), micoses e cistos benignos devem ser considerados. 

Complicacoes 

A pior complicaqao e a ruptura subita de um cisto, com anafi- 
laxia e morte. Se o paciente sobrevive, uma infeeqao secunda¬ 
ria pela semeadura de cistos secundarios pode ocorrer. Colapso 
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segmentar de pulmao, infeojoes bacterianas secundarias, efeitos 
da pressao intracraniana aumentada e lesao renal grave devido a 
cistos renais sao outras complicates potenciais. 

► Tratamento 

A terapia definitiva de E. multilocularis requer a remo^ao cirur- 
gica meticulosa dos cistos. Um cirurgiao familiarizado com esta 
doen^a deve ser consultado. O tratamento medico pode ter benefi- 
cio adicional, particularmente na doen«;a disseminada, e tem sido 
mostrado que a quimioterapia isolada cura cerca de um ter^o dos 
pacientes. Albendazol (10-15 mg/kg/dia por tres meses), as vezes 
com adi<;ao de praziquantel, e o esquema de escolha. Uma terceira 
op^ao de tratamento e um procedimento em quatro passos (PAIR; 
pun<;ao, aspira<;ao, inje^ao e reaspira^ao). Este procedimento con- 
siste em (1) pun<;ao percutanea usando guia de ultrassom, (2) aspi- 
ra^ao do conteudo liquido, (3) inje^ao de um agente protoscolicida 
(etanol a 95% ou solu<;ao salina hipertonica por pelo menos 15 mi- 
nutos), e (4) reaspira^ao. PAIR esta indicado para aqueles que nao 
podem ser submetidos a cirurgia. Se o cisto vazar ou romper, os 
sintomas alergicos devem ser tratados imediatamente. 

Prognostic 

Os pacientes com grandes cistos hepaticos podem ser assintoma- 
ticos por anos. A cirurgia frequentemente e curativa para cistos 
do pulmao e flgado, mas nem sempre para cistos em outras lo- 
caliza^oes. 

Moro P, Schantz PM: Echinococcosis: A review. Int J Infect Dis 
2009;13:125-133. 

INFECCOES POR TREMATODEOS 
Esquistossomose 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Erupcao pruriginosa transitoria apos exposicao a agua 
doce. 

► Febre, urticaria, artralgias, tosse, linfadenite e eosinofilia. 

► Perda de peso, anorexia, hepatoesplenomegalia ou hema¬ 
turia, disuria. 

► Ovos nas fezes, urina, ou especimes de biopsia retal. 


Consideracoes gerais 

A esquistossomose, uma das doenrpas parasitarias serias mais 
comuns, e causada por varias especies de fasciolas do genero 
Schistosoma. Schistosoma japonicum, Schistosoma mekongi e 
Schistosoma mansoni envolvem os intestinos, e Schistosoma 
haematobium, o trato urinario. As duas primeiras especies sao 
encontradas no leste e Sudeste Asiatico; S. mansoni, na Africa 


tropical, Caribe e partes da America do Sul; e S. haematobium, 
na Africa setentrional. 

A infecrpao e causada por larvas que nadam livremente (cer¬ 
carias), que emergem dos hospedeiros intermediaries, certas 
especies de caramujos de agua doce. As cercarias penetram a 
pele humana, migram para o figado e amadurecem em formas 
adultas, que migram, entao, atraves da veia porta para se aloja- 
rem nas veias da bexiga (S. haematobium), veias mesentericas 
superiores (S. mekongi e S. japonicum), ou veias mesentericas 
inferiores (S. mansoni). A doen^a clinica resulta primariamente 
da inflama^ao causada pelos muitos ovos que sao postos nos te- 
cidos perivasculares, ou que embolizam o figado. O escape de 
ovos para dentro do lumen do intestino ou bexiga possibilita a 
visualizaijao microscopica e o diagnostico em especimes de fezes 
ou urina, assim como a contaminaijao de agua doce e a infeccpao 
dos caramujos hospedeiros que os ingerem. 

Achados cli'nicos 

Grande parte da popula^ao em areas endemicas e infectada, 
porem assintomatica. Somente as infestarpoes intensas produzem 
sintomas. 

A. Sinais e sintomas 

A penetraijao de cercarias pode causar uma erupqao pruriginosa; 
a migraepao das larvas pode causar febre, urticaria e tosse. A fase 
de maturaepao de algumas formas pode provocar hepatoespleno¬ 
megalia dolorosa a palpa<;ao, seguida por dias a semanas de febre 
e mal-estar geral, enquanto os vermes migram para seu destino 
final. A infestaijao da bexiga resulta em disuria, hematuria, refluxo, 
calculos e incontinencia. Pielonefrite secundaria e obstru^ao ure¬ 
teral podem ocorrer. A infec^ao intestinal geralmente e assintoma¬ 
tica. Os estagios finais da doen^a, causados pelo parasita nas veias 
mesentericas, sao caracterizados por fibrose hepatica, hipertensao 
portal, esplenomegalia, ascite e sangramento de varizes esofagicas. 
A inflama^ao cronica no trato urinario, associada a infec^oes por 
S. haematobium, pode resultar em uropatia obstrutiva, calculos, 
infeojao, cancer da bexiga, fistulas e anemia devido a hematuria 
cronica. Granulomas da medula espinal, e paraplegia causada por 
embolia de ovos no plexo de Batson tem sido relatados. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico e feito pelo achado de ovos especificos para a 
especie nas fezes (S. japonicum, S. mekongi, S. mansoni e, oca- 
sionalmente, S. haematobium) ou urina (S. haematobium e, 
ocasionalmente, S. mansoni). Se nao forem encontrados ovos, 
metodos de concentraijao devem ser usados. Uma biopsia retal 
pode revelar S. mansoni, e deve ser feita se outros especimes 
forem negativos. A eosinofilia periferica e comum, e eosinofilos 
podem ser vistos na urina. 

Prevencao 

A melhor prevencao e evitar o contato com agua doce contami- 
nada em areas endemicas. Esfor^os para destruir os caramujos 
hospedeiros tem sido bem-sucedidos em areas de desenvolvi- 
mento economico acelerado. 
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Tratamento 

A. Medidas especi'ficas 

Praziquantel e o tratamento de escolha para esquistossomose. 
Uma dosagem de 40 mg/kg/dia em duas doses fracionadas (S. 
mansoni ou S. haematobium), ou 20 mg/kg tres vezes por dia (S. 
japonicum ou S. mekongi) e muito efetiva e atoxica. O praziquan¬ 
tel nao tem efeito sobre ovos e vermes imaturos e, portanto, uma 
repetiqao da dose 4-6 semanas mais tarde as vezes e necessaria. 
Oxamniquine (20 mg/kg/dia em duas doses uma vez por dia) 
e um regime alternativo para o tratamento da infecqao por S. 
mansoni. 

B. Medidas gerais 

Terapia da deficiencia nutricional ou de infecgoes bacterianas 
secundarias pode ser necessaria. O trato urinario do paciente 
deve ser avaliado cuidadosamente na infecgao por S. haemato¬ 
bium; uma cirurgia reparadora pode ser necessaria. A fibrose 
hepatica requer avaliagao cuidadosa do sistema venoso portal, e 
manejo cirurgico da hipertensao portal, quando for apropriado. 

Prognostico 

A terapia diminui a carga de vermes e o tamanho do figado, 
apesar da exposiqao continuada em areas endemicas. A doenga 
inicial responde bem ao tratamento, mas uma vez que tenha 
ocorrido tecido cicatricial significante, ou inflamagao grave, a 
erradicagao dos parasitas e pouco benefica. 


GryseelsBetal.:Humanschistosomiasis.Lancet2006;368:1106 [PMID: 
16997665], 


INFECCOES FUNGICAS 


Os fungos podem ser classificados como leveduras, que sao uni- 
celulares e se reproduzem por gemulagao; como bolores, que 
sao multicelulares e consistem em estruturas tubulares (hifas) 
que crescem por alongamento e ramificagao; ou como fungos 
dimorficos, que podem existir como leveduras ou como bolo¬ 
res, dependendo das condigoes ambientais. A classificagao de 
acordo com aspectos anatomicos e epidemiologicos e mostrada 
no Quadro 41-6. 

Nos EUA, doenga sistemica em hospedeiros normais e cau- 
sada comumente por tres organismos — Coccidioides, Histo- 
plasma e Blastomyces, que sao restritos a certas areas geograficas. 
Residencia anterior ou viagem em tais areas, mesmo por um 
periodo curto, e um pre-requisito para inclusao no diagnostico 
diferencial. Destes tres, o Histoplasma recidiva mais frequente- 
mente anos mais tarde em pacientes que sao imunossuprimidos. 

A imunossupressao (especialmente da imunidade mediada 
por celulas T), corpos estranhos (p. ex., cateteres centrais), ul- 
ceraqao da mucosa gastrintestinal e respiratoria, queimaduras 
graves, terapia antimicrobiana de largo espectro, desnutriqao, in- 
fecqao por HIV e neutropenia ou defeitos dos neutrofilos sao os 
principals fatores de risco para doenqa fungica oportunista. 

O diagnostico laboratorial pode ser dificil, em razao do numero 
pequeno de fungos presentes em algumas lesoes, do crescimento 


Quadro 41-6 Infeccoes fungicas pediatricas 


Tipo 

Agentes 

Incidencia 

Diagnostico 

Testes diagnosticos 

Terapia 

Prognostico 

Superficial 

Candida a 

Dermatofitos 

Malassezia 

Muito comum 

Simples 

Preparado de KOH 

Topica 

Bom 

Subcutanea 

Sporothrix a 

Incomum 

Simples b 

Cultura 

Oral 

Bom 

Sistemica: 

hospedeiro 

normal 

(endemica) 

Coccidioides 

Histoplasma 

Blastomyces 

Comum: regional 

Frequentemente 

presuntivo 

Radiografia de torax; 
sorologia, deteccao de 
antigenos (histoplasmose; 
blastomicose); histologia; 
cultura de liquido corporais 
ou tecidos 

Nenhuma c 
ou sistemica 

Bom 

Sistemica: 

infeccao 

oportunista 

Candida a 

Pneumocystis 11 

Aspergillus 

Mucorales 

Malassezia 

Pseudallescheria 

Cryptococcus 

Incomum 

Dificil e 

Biopsia de tecido, cultura, 
deteccao de antigenos 
(criptococose) 

Sistemica, 

prolongada 

Ruim, se a terapia 
for retardada e 
em hospedeiros 
gravemente 
imunocomprometidos 


Candida e Sporothrix, em pacientes imunocomprometidos, podem causar doenca grave, rapidamente progressiva, e necessitar de terapia sistemica. 

b A esporotricose pode requerer biopsia para o diagnostico. 

c Frequentemente autolimitada no hospedeiro normal. 

d lnfecta muitos hospedeiros normais de modo assintomatico. 

e Exceto Cryptococcus, que frequentemente e diagnosticado por deteccao de antigeno. 

KOH, hidroxido de potassio. 
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lento de alguns organismos e da dificuldade de distinguir a colo- 
nizaijao normal de superficies mucosas da infecqao. Uma biopsia 
de tecido com coloraqoes para fungos e cultura e o melhor metodo 
para diagnosticar a doenqa sistemica por alguns fungos. Hemocul- 
turas repetidas podem ser negativas, mesmo na presenqa de infec- 
qoes intravasculares. Testes sorologicos sao uteis para diagnosticar 
coccidioidomicose e histoplasmose, e a detecqao de antlgeno tem 
utilidade para o diagnostico de histoplasmose, criptococose e as- 
pergilose, em circunstancias limitadas. 

As infecijoes fungicas superficiais comuns do cabelo e da pele 
sao discutidas no Capltulo 14. 

BLASTOMICOSE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Residencia ou viagem em uma area endemica. 

► Em pacientes imunocompetentes, mais frequentemente 
uma doenca autolimitada semelhante a gripe; pneumonia 
aguda ocorre em uma minoria de casos. 

► As complicacoes induem pneumonia progressiva e doenca 
disseminada (SNC, pele, ossos e articulacoes, trato genitu- 
rinario). 

► Diagnostico por cultura de especimes de broncoscopia, 
pele, ou outro tecido. 


Consideracoes gerais 

O fungo causador, Blastomyces dermatitidis, e encontrado no 
solo, primariamente nos vales dos rios Mississippi e Ohio, e adi- 
cionalmente nos estados do Sudeste e Centro-Sul, e nos estados 
fronteiriqos aos Grandes Lagos. A transmissao e por inalai^ao de 
esporos. Doenqa subcllnica e comum. Em crianqas, as taxas de 
infecqao sao similares em ambos os sexos. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A infecqao primaria nao e reconhecida ou produz pneumonia. 
Os sintomas agudos incluem tosse, dor toracica, cefaleia, perda 
de peso e febre, ocorrendo varias semanas ou meses apos a ino- 
cula 9 ao. A infeccpao, mais frequentemente, e autolimitada em 
pacientes imunocompetentes. Em alguns pacientes, uma doenca 
pulmonar progressiva indolente ocorre depois de um periodo 
de incuba^ao de 30-45 dias. As lesoes cutaneas geralmente re- 
presentam doenca disseminada; a inoculaqao local primaria e 
rara. As lesoes de pele sao lentamente progressivas e ulcerosas, 
com uma borda aguda, elevada, ou aspecto verrucoso. A doen 9 a 
ossea se assemelha a outras formas de osteomielite cronica. Em 
crian 9 as, lesoes liticas cranianas sao tipicas, mas ossos longos, 
vertebras e pelve podem estar envolvidos. Doen 9 a extrapulmo- 
nar acontece em 25-40% dos pacientes com doenqa progressiva. 


Um exame radiografico de corpo total e aconselhavel, quando a 
blastomicose e diagnosticada na pele ou outro sitio extrapulmo- 
nar. Ganglios linfaticos e cerebro podem estar envolvidos, mas o 
comprometimento do trato geniturinario caracteristico da disse- 
minaqao em adultos e raro em crianqas na pre-puberdade. 

B. Achados laboratoriais 

Uma resposta supurativa inicial e seguida por um aumento do 
numero de celulas mononucleares, e entao pela formaqao de 
granulomas nao caseosos. O diagnostico requer isolamento ou 
visualizaqao do fungo. Especimes pulmonares (esputo, aspirados 
traqueais ou biopsia de pulmao) podem ser positivos usando-se 
colora 9 oes convencionais, ou colora 9 oes de parede da celula 
fungica. As leveduras em gemulaqao tem paredes espessas, re- 
fringentes, e sao muito grandes e distintas. O fungo pode ser 
cultivado prontamente na maioria dos laboratories, mas sao ne- 
cessarias 1-2 semanas. Os especimes de esputo sao positivos em 
mais de 80% dos casos, e quase todos os lavados bronquicos e 
lesoes cutaneas sao positivos em 80-100%. Os testes sorologicos 
geralmente nao sao uteis para o diagnostico. Um metodo Elisa 
de deteeqao de antlgeno, semelhante ao usado para histoplas¬ 
mose, pode detectar o antlgeno Blastomyces na urina e em outros 
liquidos corporeos; seu papel no diagnostico ainda esta para ser 
determinado. 

C. Estudos de imagem 

Consolidaqao radiografica e infiltrados intersticiais fibronodula- 
res e alveolares sao tipicos; derrames pleurais, ganglios hilares e 
cavernas sao menos comuns. A escassez de cavita 9 ao distingue a 
blastomicose aguda da histoplasmose e tuberculose. Padroes mi- 
liares tambem ocorrem na infeeqao aguda. Doenqa cronica pode 
se desenvolver nos lobos superiores, com cavernas e infiltra 9 oes 
fibronodulares semelhantes as vistas na tuberculose, porem, ao 
contrario da tuberculose ou histoplasmose, essas lesoes rara- 
mente caseificam ou calcificam. 

Diagnostico diferencial 

A infec 9 ao pulmonar primaria se parece com infecqoes agudas 
virais, bacterianas ou por micoplasma. A blastomicose deve 
ser considerada quando uma infeeqao pulmonar significante 
em uma area endemica nao responde a antibioticoterapia. A 
infeeqao subaguda Simula tuberculose, histoplasmose e coc¬ 
cidioidomicose. A doen 9 a pulmonar cronica ou disseminada 
deve ser diferenciada de cancer, tuberculose ou outras infec- 
qoes fungicas. 

Tratamento 

A terapia recomendada para infec 9 oes moderadamente graves 
ou potencialmente fatais (em especial, no paciente imunocom- 
prometido), ou do SNC, e a anfotericina B (0,7-1,0 mg/kg por via 
intravenosa) por 1 -2 semanas, ou ate a melhora, ou uma formu- 
la 9 ao lipidica (3-5 mg/kg/dia via intravenosa). Isto e seguido por 
itraconazol oral (6-8 mg/kg/dia) durante seis meses. Os niveis 
do farmaco itraconazol sao valiosos para monitoraqao da terapia 
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com este medicamento em pacientes gravemente enfermos. A 
blastomicose pulmonar leve nao requer tratamento. Contudo, 
a blastomicose leve a moderada frequentemente e tratada com 
itraconazol oral (6-8 mg/kg/dia) por 6-12 meses. A doen 9 a ossea 
pode precisar de um ano inteiro de terapia com itraconazol. 
Desbridamento cirurgico e requerido para osso desvitalizado, 
drenagem de abscessos grandes e lesoes pulmonares que nao res¬ 
pondent ao tratamento medicamentoso. 

Chapman SW et al.: Clinical practice guidelines for the management 
of blastomycosis: 2008 update by the Infectious Diseases Society 
of America. Clin Infect Dis 2008;46:1801 [PMID: 18462107], 

Hage CA et al.: Diagnosis of pulmonary histoplasmosis and blas¬ 
tomycosis by detection of antigen in bronchoalveolar lavage fluid 
using an improved second-generation enzyme-linked immunoas¬ 
say. RespirMed 2007;101:43 [PMID: 16753290], 
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CANDIDIASE 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Em individuos normais ou imunossuprimidos: infeccoes 
superficiais ("sapinho" ou ulceracoes orais, vulvovaginite, 
erupcao intertriginosa eritematosa com lesoes satelites); 
fungemia relacionada com dispositivos intravasculares. 

► Em individuos imunossuprimidos: infeccoes sistemicas (re- 
nais, hepaticas, esplenicas, pulmonares ou abscessos ce- 
rebrais); lesoes retinianas em pontos de algodao; nodulos 
subcutaneos. 

► Em ambas as populates de pacientes: leveduras em ge- 
mulacao e pseudo-hifas sao vistas em especimes de biopsia, 
liquidos corporeos ou raspados de lesoes; cultura positiva. 


Consideracoes gerais 

A candidlase e causada por Candida albicans em 60-80% dos casos; 
infecqao sistemica similar pode ser devido a Candida tropicalis, 
Candida parapsilosis, Candida glabrata e poucas outras especies de 
Candida. Conhecer a especie e importante em razao das diferen- 
qas em patogenicidade e da resposta a terapia com azolicos. Nos 
tecidos, pseudo-hifas ou leveduras em gemulaqao (ou ambas) sao 
vistas. Candida cresce em meios de rotina mais lentamente que as 
bacterias; o crescimento em agar geralmente e evidente depois de 
2-3 dias, e em meios de hemocultura, em 2-7 dias. 

C. albicans e ublqua e esta presente em pequeno numero, 
frequentemente, na pele, nas membranas mucosas ou no trato 
intestinal. A flora bacteriana normal, barreiras epiteliais intactas, 
neutrofilos e macrofagos em conjunto com anticorpos e comple- 
mento e furnpao normal dos linfocitos sao fatores que previnem 


a invasao. A infeccao disseminada quase sempre e precedida por 
terapia prolongada com antibioticos de largo espectro, instru- 
mentaqao (inclusive cateteres intravasculares) e/ou imunossu- 
pressao. Os pacientes com diabetes melito sao especialmente 
propensos a infeccoes superficiais por Candida; “sapinho” e va- 
ginite sao muito comuns. Candida e o quarto isolado do sangue 
mais comum em hospitais nos EUA e e uma causa frequente de 
infecqao do trato urinario relacionada com cateter. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

1. Candidiase oral ("sapinho") — Sao vistas placas brancas cre- 
mosas aderentes na mucosa bucal, gengival ou lingual. Estas podem 
ser dolorosas. As lesoes podem ser poucas e assintomaticas, ou 
podem ser extensas, estendendo-se para dentro do esofago. O “sapi¬ 
nho” e muito comum em lactentes afora isso normais, nas primeiras 
semanas de vida; ele pode durar semanas apesar do tratamento to- 
pico. Candidiase oral espontanea em crianqas maiores e incomum, 
a menos que tenham tornado antibioticos recentemente. A inalaqao 
de corticosteroides para asma predispoe os pacientes ao “sapinho”. 
Infecqao por HIV deve ser considerada, se nao houver outra razao 
para candidiase oral, ou se esta for persistente ou recorrente. Quei- 
lite angular e o nome dado a fissuras eritematosas dolorosas causa- 
das por Candida nos cantos da boca, frequentemente em associaijao 
a uma deficiencia vitaminica ou de ferro. 

2. Infeccao vaginal — Vulvovaginite ocorre em mulheres se- 
xualmente ativas, em pacientes diabeticas e em mulheres rece- 
bendo antibioticos. Corrimento cremoso espesso, inodoro, com 
prurido intenso, e tlpico. A vagina e os labios vaginais geralmente 
estao eritematosos e tumefeitos. Os episodios sao mais frequen- 
tes antes da menstruaqao. 

3. Infeccao de pele 

A. Dermatite da fralda — A dermatite da fralda, com fre- 
quencia, deve-se inteiramente ou em parte a Candida. Eritema 
pronunciado, com uma margem definida agudamente e lesoes 
satelites, e tlpico. Pustulas, vesiculas, papulas ou escamas podem 
ser observadas. Lesoes exsudativas, erodidas, com uma borda 
elevada, sao comuns. Qualquer area umida, tal como axila ou 
dobra do pescoqo, pode estar envolvida. 

B. Lesoes congenitas da pele — Estas lesoes podem ser vis¬ 
tas em lactentes nascidos de mulheres com amnionite por Can¬ 
dida. Um exantema vermelho maculopapular ou pustuloso e 
visto. Disseminaqao pode ocorrer em neonatos prematuros ou a 
termo, depois de ruptura prolongada das membranas. 

C. Papulas ou nodulos vermelhos espalhados — Tais 
achados podem representar disseminaqao cutanea. 

D. Paroniquia e onicomicose — Estas condiqoes ocorrem 
em crianqas imunocompetentes, mas estao associadas frequen¬ 
temente a imunossupressao, hipoparatireoidismo ou a insufi- 
ciencia suprarrenal (sindrome de endocrinopatia por Candida). 
A ausencia seletiva de respostas especificas de celulas T a Can¬ 
dida pode levar a infecqoes cronicas acentuadas da pele e unhas, 
chamadas de candidiase mucocutanea cronica. 
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E. Otite media supurativa cronica — Este problema pode 
ocorrer em pacientes que tenham recebido multiplas series de 
antibioticos e estejam superinfectados com Candida. 

4. Infeccao gastrintestinal — O envolvimento esofagico em 
pacientes imunossuprimidos e a manifestaqao gastrintestinal 
mais comum. Manifesta-se por dor subesternal, disfagia, de~ 
glutiqao dolorosa e anorexia. Nausea e vomitos sao comuns em 
crianqas pequenas. A maioria dos pacientes nao tern candidiase 
oral. Ulceras gastricas ou intestinais tambem ocorrem. 

5. Infeccao pulmonar — Como o organismo frequentemente 
coloniza o trato respiratorio, ele e isolado, comumente, das se- 
creqoes respiratorias. Assim, e necessaria a demonstraqao de in- 
vasao dos tecidos para diagnosticar pneumonia ou traqueite por 
Candida. Isto e raro, visto principalmente em pacientes imunos¬ 
suprimidos e em pacientes intubados por periodos longos, em 
geral em uso de antibioticos. A infecqao pode causar febre, tosse, 
abscessos, infiltrados pulmonares e derrame pleural. 

6. Infeccao renal — Candiduria pode ser a unica manifestaqao 
de doenqa disseminada. Com maior frequencia, a candiduria 
esta associada a instrumentaqao, um cateter de permanencia, ou 
a anormalidade anatomica do trato urinario. Massas de Candida 
podem obstruir ureteres e causar nefropatia obstrutiva. Cilin- 
dros de Candida na urina sugerem infecqao do tecido renal. 

7. Outras infeccoes — Miocardite, meningite e osteomielite 
geralmente so ocorrem em pacientes imunocomprometidos, ou 
em neonatos. Endocardite pode aparecer em uma valva cardiaca 
artificial ou anormal, especialmente quando esta presente um 
acesso intravascular. 

8. Candidiase disseminada — A colonizaqao de pele e muco¬ 
sas precede, mas nao prediz, a disseminaqao. Com frequencia 
demasiada, a disseminaqao e confundida com sepse bacteriana. 
Isto ocorre em neonatos — especialmente prematuros — em 
um cenario de unidade de cuidados intensivos e e reconhecido 
quando o lactente deixa de responder aos antibioticos ou quando 
a candidemia e documentada. Estes lactentes, frequentemente, 
tem uma intolerancia alimentar inexplicavel, instabilidade car¬ 
diovascular, apneia, insuficiencia respiratoria nova ou piorando, 
intolerancia a glicose, trombocitopenia, ou hiperbilirrubinemia. 
Deve-se fazer uma busca cuidadosa para lesoes sugestivas de 
candidiase disseminada (pontos de algodao na retina ou abs¬ 
cessos dermicos nodulares). Se estes achados estiverem ausen- 
tes, o diagnostico com frequencia baseia-se presuntivamente 
na presenqa de uma enfermidade compativel em um paciente 
imunocomprometido, um paciente de queimadura ou um pa¬ 
ciente com curso prolongado de pos-operatorio ou unidade de 
cuidados intensivos que nao tenha outra causa para os sintomas, 
que nao responde a antimicrobianos e que geralmente tem colo- 
nizaqao por Candida das superficies mucosas. O tratamento para 
infecqao presuntiva frequentemente e encetado porque a candi¬ 
demia nao e identificada antemortem em muitos pacientes. 

A candidiase hepatoesplenica ocorre em pacientes imunossu¬ 
primidos. O caso tipico consiste em um paciente gravemente neu- 
tropenico que desenvolve febre cronica, dor abdominal variavel 
e provas de funqao hepatica anormais. Nenhuma bacteria e iso- 
lada e nao ha resposta a antimicrobianos. Os sintomas persistem 


mesmo quando os neutrofilos retornam. Ultrassonografia ou TC 
do figado e baqo demonstra lesoes arredondadas multiplas. Uma 
biopsia e necessaria para confirmar o diagnostico. 

B. Achados laboratoriais 

As celulas de levedura em gemulaqao sao vistas facilmente em 
raspados ou outras amostras. Uma preparaqao liquida de secre- 
qoes vaginais e 40-50% sensivel; isto aumenta para 50-70% com 
a adiqao de hidroxido de potassio. O uso de um esfregaqo co- 
rado pelo Gram e 70-100% sensivel. A presenqa de pseudo-hifas 
sugere invasao tecidual. A cultura e definitiva. Noventa e cinco 
por cento das hemoculturas positivas serao detectadas dentro de 
tres dias, mas poderao permanecer negativas (10-40%) mesmo 
na doenqa disseminada ou endocardite. Candida nunca deve 
ser considerada um contaminante em culturas de sitios normal- 
mente estereis. Candida em qualquer numero, em urina coletada 
apropriadamente, sugere infecqao verdadeira. Testes de antigeno 
nao sao sensiveis ou especificos o bastante para uso clinico. Tes¬ 
tes de anticorpos nao sao uteis. A capacidade de a levedura for- 
mar tubos germinativos quando incubada em soro humano da 
uma especificaqao presuntiva para C. albicans. 

Diagnostico diferencial 

O “sapinho” pode ser parecido com formula lactea (que pode 
ser facilmente removida com um abaixador de lingua ou swab, 
revelando mucosa normal sem eritema ou erosao), outros tipos 
de ulceras (inclusive herpes), queimaduras, ou alteraqoes orais 
induzidas por quimioterapia. As lesoes de pele podem ser seme- 
lhantes a dermatite de contato, alergica, quimica ou bacteriana, 
miliaria, foliculite ou eczema. Candidemia e infecqao sistemica 
devem ser consideradas em qualquer paciente seriamente en- 
fermo com os fatores de risco mencionados. 

Complicacoes 

A falta de reconhecimento precoce da doenqa disseminada e a 
maior complicaqao. Artrite e meningite ocorrem com frequen¬ 
cia maior em neonatos que em crianqas maiores. Cegueira por 
retinite, embolos maciqos por grandes vegetaqoes de endocardite 
e abscessos em qualquer orgao sao outras complicaqoes. Quanto 
maior a duraqao ou extensao da imunossupressao e mais longo o 
atraso antes da terapia, mais complicaqoes serao vistas. 

^ Tratamento 
A. Candidiase oral 

Em lactentes, a nistatina em suspensao oral (100.000 unidades 
quatro a seis vezes por dia na dobra bucal apos alimentaqao ate 
a resoluqao) geralmente e suficiente. A nistatina deve entrar 
em contato com as lesoes, porque ela nao e absorvida sistemi- 
camente. Crianqas mais velhas podem usa-la como bochecho, 
(200.000-500.000 unidades cinco vezes por dia), embora ela seja 
mal tolerada em razao de seu gosto. Pastilhas de clotrimazol 
quatro vezes por dia representam uma alternativa para crianqas 
maiores. Terapia prolongada com um dos dois agentes, ou doses 
mais frequentes, podem ser necessarias. Pintar as lesoes com 
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um cotonete embebido em violeta de genciana (0,5-1%) e vi- 
sualmente dramatico e causa sujeira, mas pode ajudar nos casos 
refratarios. A erradicaqao de Candida de chupetas, bicos de ma- 
madeira, brinquedos ou dos mamilos maternos (se o lactente 
estiver sendo aleitado ao seio e houver infeccao dos mamilos por 
Candida) pode ser litil. 

Os azolicos orais, tais como fluconazol (6 mg/kg/dia), sao 
efetivos em crian^as maiores com infeccao por Candida refrata- 
ria a nistatina. A interrupqao de antibioticos ou corticosteroides 
e aconselhavel, quando possivel. 

B. Infeccao cutanea 

A infeccao cutanea geralmente responde a um creme ou loqao 
contendo nistatina, anfotericina B ou um azolico. Inflamaqao 
associada, tal como dermatite da fralda intensa, e ajudada pelo 
uso concomitante de um creme de corticosteroide topico suave, 
tal como hidrocortisona a 1%. Uma abordagem e manter a area 
envolvida seca; uma lampada de aquecimento e nistatina em po 
podem ser usadas. A supressao da candidiase intestinal com nis¬ 
tatina e a erradicaqao do “sapinho” podem acelerar a recupera- 
qao e prevenir a recorrencia da dermatite da fralda. 

C. Infeccoes vaginais 

A candidiase vulvovaginal (ver Capitulo 42) e tratada com supo- 
sitorios ou cremes de clotrimazol, miconazol, triazolicos, ou nis¬ 
tatina (mais barata, se for usado o generico), geralmente aplicados 
uma vez a noite por 3-7 dias. Uma formulaijao de clotrimazol em 
dose alta so precisa ser aplicada em uma unica noite. A balanite 
por Candida em parceiros sexuais deve ser tratada. A terapia oral 
com azolico e igualmente eficaz. Uma dose unica oral de 150 mg 
de fluconazol e efetiva para vaginite. fi mais cara, porem mais con- 
veniente. Nenhum estudo controlado tern mostrado que tratar a 
colonizaqao de parceiros sexuais masculinos previna a recorrencia 
no sexo feminino. Infecqoes recorrentes frequentes podem reque- 
rer a eliminaqao de fatores de risco, o uso de terapia oral ou algum 
tratamento antifungico profilatico, como uma dose unica semanal 
de fluconazol durante seis meses. 

D. Infeccao renal 

Candiduria em um hospedeiro imunocompetente com uma 
sonda urinaria pode responder a sua remo 9 ao. A candiduria 
e tratada em todos os pacientes de alto risco, geralmente com 
um curso de 7-14 dias de fluconazol (3-6 mg/kg/dia), o qual se 
concentra na urina. A anfotericina B pode ser necessaria em 
pacientes com organismos resistentes ao fluconazol. Abscessos 
renais, ou bolas de fungo ureterais, requerem terapia antifungica 
intravenosa. Desbridamento cirurgico pode ser necessario. A re- 
moqao de um cateter de permanencia e obrigatoria. 

E. Infeccao sistemica 

1. Candidiase disseminada — A infecqao sistemica e perigosa 
e resistente ao tratamento. A drenagem cirurgica de abscessos e 
a remoqao de todo tecido infectado (p. ex., uma valva cardiaca) 
sao necessarias para a cura. A candidiase hepatoesplenica deve 


ser tratada ate que todas as lesoes tenham desaparecido ou es- 
tejam calcificadas, nos estudos de imagem. Tradicionalmente, o 
tratamento da infeojao sistemica tern utilizado anfotericina B. 
Formulas lipidicas da anfotericina B retem a potencia antifun¬ 
gica do farmaco livre, mas sao muito melhor toleradas. Embora 
elas sejam muito mais caras que a anfotericina B, elas estao in- 
dicadas para pacientes que sejam intolerantes a terapia conven- 
cional e para aqueles cuja infecqao e refrataria ao tratamento, ou 
que tenham uma probabilidade alta de desenvolver toxicidade 
renal por esta terapia. 

A flucitosina (50-75 mg/kg/dia via oral em quatro doses; 
manter niveis sericos <75 mcg/mL) pode ser aditiva ou sinergica 
a anfotericina B. Ao contrario da anfotericina B, a flucitosina 
penetra bem nos tecidos. Ela nao deve ser usada como agente 
isolado em infeccoes serias, porque uma resistencia se desen- 
volve rapidamente. 

O fluconazol e os novos farmacos azolicos, como itraconazol 
(melhor absorvido em soluqao liquida), voriconazol, e uma nova 
classe de farmacos, as equinocandinas, sao usados alternativa- 
mente ou em combinaqao com anfotericina. Eles frequentemente 
sao preferidos porque, em geral, sao menos toxicos. Esses farma¬ 
cos mais recentes sao tambem efetivos, frequentemente, contra 
infecqao por Candida resistente ao fluconazol. Eles sao alternati- 
vas aceitaveis para infeccoes serias por C. albicans em pacientes 
nao neutropenicos e, com frequencia, como terapia de primeira 
linha em pacientes imunocomprometidos. O fluconazol e bem 
absorvido (a terapia oral e a intravenosa sao equivalentes), razoa- 
velmente atoxico e eficaz para uma variedade de infecqoes por Can¬ 
dida. A dosagem do fluconazol e de 8-12 mg/kg/dia em dose unica 
diaria, para o tratamento inicial de crianqas gravemente enfermas. 
Pacientes selecionados com imunossupressao prolongada (p. ex., 
depois de transplante de medula) devem receber tratamento pro¬ 
filatico com azolico, equinocandinas, ou profilaxia intermitente 
com anfotericina B. A decisao de usar terapia azolica sistemica 
deve levar em considera^ao a experiencia local com Candida resis¬ 
tente a azolicos, e se o paciente fez profilaxia ou tratamento recente 
com estes. Testes de sensibilidade para especies de Candida estao 
disponiveis atualmente para guiar esta decisao. C. glabrata e C. 
krusei sao isolados comuns que podem ser resistentes ao flucona¬ 
zol; estas especies de Candida frequentemente sao sensiveis aos 
azolicos mais recentes e as equinocandinas. 

A correqao de fatores predisponentes e importante (p. ex., sus- 
pensao de antibioticos e imunossupressores, melhora do controle 
de diabetes e remoqao de dispositivos e acessos infectados). 

2. Candidemia — Linhas venosas centrais infectadas devem ser 
removidas imediatamente; com frequencia, so isto ja e curativo. 
Se a infeccao e considerada limitada ao acesso e seu entorno, um 
curso de 14 dias (apos a ultima cultura positiva) de um agente 
antifungico sistemico, subsequentemente a remoqao do acesso, e 
recomendado para pacientes nao neutropenicos. Isto e em razao 
da ocorrencia tardia de infecqao focal por Candida em alguns 
casos. Febre e candidemia persistentes sugerem trombo infec¬ 
tado, endocardite ou infecqao tecidual. 

Prognostico 

A doenqa superficial em hospedeiros normals tern um bom 
prognostico; em hospedeiros anormais, ela pode ser refrataria 
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ao tratamento. A terapia precoce da doencpa sistemica frequente- 
mente e curativa, se a resposta imune subjacente for adequada. 
0 resultado e ruim quando o tratamento e retardado ou quando 
a resposta do hospedeiro e inadequada. 
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COCCIDIOIDOMICOSE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTIC 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Residencia ou viagem em uma area endemica. 

► Forma pulmonar primaria: febre, dor toracica, tosse, anore¬ 
xia, perda de peso e, frequentemente, exantema macular, 
eritema nodoso, ou multiforme. 

► Forma cutanea primaria: traumatismo da pele seguido em 
1-3 semanas por uma ulcere e adenopatia regional. 

► Esferulas vistas em pus, esputo, LCS, liquido articular; cul¬ 
tures positivas. 

► Aparecimento de anticorpos precipitantes (precoce) e fixa- 
dores de complemento (tardio). 


Consideracoes gerais 

A coccidioidomicose e causada pelo fungo dimorfico Coccidioi- 
des immitis , que e endemico nas areas do Deserto de Sonora de 
partes do oeste do Texas, no sul do Novo Mexico e Arizona, sul da 
California, norte do Mexico e America do Sul. A infec 9 ao resulta 
da inalai;ao ou inocula<;ao de artrosporos (altamente contagiosos 
e veiculados pelo ar no clima seco). Mesmo uma viagem curta 
para, ou atraves de, uma area endemica, especialmente durante 
estates de ventanias, pode possibilitar a infec^ao. A transmis- 
sao de um ser humano para outro nao ocorre. Mais de metade 
de todas as infecijoes sao assintomaticas, e menos de 5-10% estao 
associadas a doen 9 a pulmonar significativa. Doempa pulmonar 
cronica, ou dissemina 9 ao, ocorre em menos de 1% dos casos. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

1. Doenca primaria — O periodo de incuba 9 ao e de 10-16 dias 
(varia 9 ao, 7-28 dias). Os sintomas variam desde uma febre e ar- 
tralgia leves a uma doen 9 a grave semelhante a influenza , com 
febre alta, tosse nao produtiva, pleurisia, mialgias, artralgias, 


cefaleia, sudorese noturna e anorexia. Sinais do trato respiratorio 
superior nao sao comuns. Dor toracica pleuritica intensa sugere 
este diagnostico. Os sinais variam desde nenhum, ate exantema, 
estertores crepitantes, atritos pleurais e sinais de consolida 9 ao 
pulmonar. Perda de peso pode ocorrer. 

2. Doenca cutanea — Ate 10% das criampas desenvolvem eri¬ 
tema nodoso ou eritema multiforme. Estas manifesta 9 oes impli- 
cam uma resposta favoravel do hospedeiro ao fungo. Erup 9 oes 
maculopapulares menos especificas ocorrem em um numero 
maior de criampas. Lesoes cutaneas podem ocorrer subsequentes 
a fungemia. Sitios de inocula 9 ao primaria na pele desenvolvem 
ulceras endurecidas, com adenopatia local. Envolvimento conti- 
guo da pele, a partir de infec 9 ao profunda em ganglios ou osso, 
tambem acontece. A presen 9 a de lesoes cutaneas cronicas com 
este fungo deve levar a uma pesquisa por outras areas de infec- 
9 ao (p. ex., pulmoes). 

3. Doenca pulmonar cronica — Isto e incomum em criam^as. 
A doen 9 a cronica manifesta-se por tosse cronica (ocasional- 
mente com hemoptise), perda de peso, consolida 9 ao pulmonar, 
derrame, cavita 9 ao ou pneumotorax. 

4. Doenca disseminada — Esta e menos comum em criampas 
do que em adultos. Ela e mais comum em lactentes, neonatos, 
gestantes (especialmente durante o terceiro trimestre), negros, 
filipinos, indios americanos e pacientes com HIV ou outros 
tipos de imunossupressao. Um ou mais orgaos podem estar 
envolvidos. Os sitios mais comumente envolvidos sao ossos ou 
articula 9 oes (geralmente um so osso ou articula 9 ao; tumefa 9 ao 
subaguda ou cronica, dor, rubor), ganglios, meninges (sinais 
meningeos lentamente progressives, ataxia, vomitos, cefaleia e 
neuropatias cranianas) e rins (disuria e aumento da frequencia 
urinaria). Como acontece na maioria das doempas fungicas, a 
evolu 9 ao da enfermidade geralmente e lenta. 

B. Achados laboratoriais 

O exame direto de secre 9 oes respiratorias, pus, LCS, ou tecido 
pode revelar esferulas grandes (30-60 pm) contendo endosporos. 
Estas sao o produto de esporos de Coccidioides germinando no 
tecido. A microscopia de contraste de fase e util para demonstrar 
estes corpos refringentes. O fungo e detectado pelo uso do rea- 
gente acido periodico de Schiff, prata-metenamina e colora 9 oes 
de calcofluorado. Colonias felpudas, branco-acinzentadas, cres¬ 
cent dentro de 2-5 dias em meios de rotina para fungos e muitos 
outros. As culturas de LCS frequentemente sao negativas. 

Os exames laboratoriais de rotina sao inespecificos. A velo- 
cidade de hemossedimenta 9 ao geralmente e elevada. Pode ocor¬ 
rer eosinofilia, particularmente antes da dissemina 9 ao, e e mais 
comum na coccidioidomicose do que em outras cond^oes com 
sintomas semelhantes. A meningite causa uma pleocitose mo¬ 
nonuclear (70% com eosinofilos), com proteina elevada e leve 
hipoglicorraquia. 

Dentro de 2-21 dias, a maioria dos pacientes desenvolve uma 
rea 9 ao de hipersensibilidade retardada ao teste cutaneo com 
o antigeno coccidioidina (Spherulin, 0,1 mL por via intrader- 
mica, deve produzir uma indura 9 ao de 5 mm em 48 h). O eri¬ 
tema nodoso prediz reatividade forte; quando esta rea 9 ao estiver 
presente, o antigeno deve ser diluido 10-100 vezes ante do uso. 
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O teste cutaneo pode ser negativo em pacientes imunocompro- 
metidos, ou naqueles com doenqa disseminada. Rea^oes positivas 
podem permanecer por anos e nao comprovam infecqao ativa. 

Os anticorpos consistem em precipitinas (geralmente men- 
suraveis por 2-3 semanas em 90% dos casos e desaparecidos por 
volta de 12 semanas) e anticorpos fixadores de complemento (re- 
tardados por varias semanas; aparecem quando as precipitinas 
estao caindo e desaparecem em torno de oito meses, a menos 
que ocorra disseminaqao ou infecqao cronica). Assim, as preci¬ 
pitinas sericas geralmente indicam infec 9 ao aguda. A extensao 
da resposta de anticorpos fixadores de complemento reflete a 
gravidade da infecqao. Niveis altos persistentes sugerem dissemi- 
naqao. Dosagens de Elisa excelentes sao disponiveis atualmente 
para detectar anticorpos IgM e IgG contra os antigenos de preci- 
pitina e fixadores de complemento. A presenqa de anticorpo no 
LCS indica infecqao do SNC. Testes para detectar o antigeno de 
Coccidioides na urina estao sendo validados. 

C. Estudos de imagem 

Aproximadamente metade das infecqoes sintomaticas esta asso- 
ciada a radiografias de torax anormais — geralmente infiltrados 
com adenopatia hilar. Consolida^ao pulmonar, derrame pleural 
e cavernas com paredes finas podem ser vistos. Cerca de 5% dos 
pacientes infectados tem nodulos ou cistos assintomaticos de- 
pois da recuperaijao. Ao contrario da reativaqao da tuberculose, 
a doen 9 a apical nao e proeminente. A infecqao ossea causa osteo- 
lise, que e ampliada com tecnecio. Estudos de imagem cerebral 
podem mostrar hidrocefalia e meningite; abscessos intracrania- 
nos e calcificaqoes sao incomuns. A evoluqao radiografica de 
todas as lesoes e lenta. 

Diagnostico diferencial 

A infecqao pulmonar primaria se parece com infecqoes agudas 
virais, bacterianas ou por micoplasma; a apresenta 9 ao subaguda 
Simula tuberculose, histoplasmose e blastomicose. A doenqa pul¬ 
monar cronica ou disseminada deve ser diferenciada de cancer, 
tuberculose, ou outras infecqoes fungicas. 

Complicacoes 

A disseminaqao de doen 9 a pulmonar primaria esta associada a 
cenario etnico permissivo, febre prolongada (> 1 mes), um teste 
cutaneo negativo, titulo alto de anticorpo fixador de comple¬ 
mento e adenopatia hilar acentuada. As complicaqoes pulmo- 
nares locais incluem derrame pleural, empiema e pneumotorax. 
A infec 9 ao cerebral pode causar hidrocefalia nao comunicante 
devido a meningite basilar. 

Tratamento 

A. Medidas especi'ficas 

As infecqoes pulmonares leves, na maioria dos pacientes nor¬ 
mals, nao precisam de tratamento. Estes pacientes devem ser 
avaliados por 1-2 anos para documentar a resoluqao e identi- 
ficar alguma complicaqao. A terapia antifungica e usada para 


febre prolongada, perda de peso (> 10%), dura 9 ao prolon¬ 
gada da sudorese noturna, pneumonite grave (especialmente 
se persistir por 4-6 semanas), ou qualquer forma de doenqa 
disseminada. Neonatos, gestantes e pacientes com titulos altos 
de anticorpo tambem recebem tratamento. A terapia frequen- 
temente e utilizada para gestantes e individuos com origens 
raciais de alto risco. 

A anfotericina B e usada para tratamento de doenqa grave 
(1 mg/kg/dia ate a melhora, depois reduzir a dose; duraqao total, 
2-3 meses. As formulaqoes lipidicas sao usadas em 2-5 mg/kg/ 
dia. Em geral, quanto mais rapidamente progressiva a infecqao, 
sendo que mais compulsiva a indica 9 ao de terapia com anfote¬ 
ricina B. Contudo, posaconazol e voriconazol sao efetivos, seu 
papel como tratamento de primeira linha esta sendo determi- 
nado. Para doenqa menos grave e para doenqa meningea, flu- 
conazol ou itraconazol sao preferidos (a duraqao da terapia e 
> 6 meses e e indefinida para doenqa meningea). Sugere-se a 
dosagem de niveis sericos para monitorar o tratamento. A pneu¬ 
monia fibrocavitaria cronica e tratada por pelo menos 12 meses. 
Terapia supressiva pelo resto da vida e recomendada apos o tra¬ 
tamento da meningite por Coccidioides. O itraconazol pode ser 
superior ao fluconazol. A meningite refrataria pode exigir tera¬ 
pia prolongada intratecal ou intraventricular com anfotericina B. 
Gestantes nao devem receber azolicos. 

B. Medidas gerais 

A maioria das infecqoes pulmonares requer apenas terapia sin- 
tomatica, atividade autolimitada e boa nutriqao. Elas nao sao 
contagiosas. 

C. Medidas cirurgicas 

A excisao de cavernas pulmonares cronicas ou abscessos pode 
ser necessaria. Ganglios infectados, fistulas e infecqoes osseas 
sao outras lesoes operaveis. Terapia azolica deve ser feita antes 
da cirurgia para prevenir disseminaqao, devendo ser continuada 
por quatro semanas arbitrariamente, ou ate que outros criterios 
para cura sejam satisfeitos. 

Prognostico 

A maioria dos pacientes se recupera. Mesmo com anfotericina 
B, entretanto, a doen 9 a disseminada pode ser fatal, em especial 
naqueles racialmente predispostos a doenqa grave. A reversao do 
teste cutaneo para negativo, ou um titulo de anticorpo fixador 
de complemento crescente, e um sinal ruim. Os individuos que 
mais tarde na vida sao submetidos a terapia imunossupressora, 
ou que desenvolvem HIV, podem experimentar reativaqao de 
doenqa latente. Assim, alguns programas de transplante e on- 
cologia diagnosticam infec 9 ao previa por sorologia e, ou fazem 
profilaxia, ou observam de perto os pacientes durante periodos 
de supressao imune intensa. 

Ampel NM: Coccidioidomycosis: A review of recent advances. Clin 

Chest Med 2009;30:241 [PMID: 19375631], 

Wheat LJ: Approach to the diagnosis of the endemic mycoses. Clin 

Chest Med 2009;30:379 [PMID: 19375642], 
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CRIPTOCOCOSE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Pneumonite aguda em individuos imunocompetentes. 

► Os pacientes imunossuprimidos sao especialmente vulne- 
raveis a infeccao do SNC (cefaleia, vomitos, paralisias de 
nervos cranianos, sinais meningeos; pleocitose de celulas 
mononudeares). 

► Antigeno do criptococo detectado no LCS; tambem no soro 
e na urina, em alguns pacientes. 

► Prontamente isolado em meios de rotina. 


Consideracoes gerais 

O Cryptococcus neoformans e uma levedura ubiqua do solo. Ela 
parece sobreviver melhor em solo contaminado com excremento 
de passaros, especialmente de pombos. Entretanto, a maioria das 
infeapoes em seres humanos nao esta associada a uma historia de 
contato significativo com passaros. A inalaqao e a via presumi- 
vel de inoculaqao. As infeopoes em crianqas sao raras, mesmo em 
pacientes seriamente imunocomprometidos, como aqueles com 
infecqao por HIV Individuos imunocompetentes tambem podem 
ser infectados. O estado de portador assintomatico nao ocorre. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

1. Doenca pulmonar — A infecqao pulmonar precede a disse- 
minaqao para outros orgaos. Ela e, com frequencia, assintomatica 
(i.e., muitas crianqas mais velhas e adultos tem evidencia soro- 
logica de infecqao previa) e clinicamente aparente com menos 
frequencia do que a meningite por criptococo. A pneumonia e 
a manifestaqao primaria em um terqo dos pacientes, e a doenqa 
do SNC, em 50%; a pneumonia por criptococo pode coexistir 
com comprometimento cerebral. Os sintomas sao inespecificos e 
subagudos — tosse, perda de peso e fadiga. 

2. Meningite — A doenqa clinica mais comum e a meningite, 
que e subsequente a disseminaqao hematogenica de um foco pul¬ 
monar. Sintomas de cefaleia, vomitos e febre ocorrem durante 
dias a meses. Sinais meningeos e edema de papila sao comuns. 
Disfunqao de nervos cranianos e convulsoes podem ocorrer. 

3. Outras formas — As formas cutaneas geralmente sao secun- 
darias a disseminaqao. Papulas, pustulas e nodulos ulcerados sao 
tipicos. Ossos (raramente articulaqoes) podem estar infectados; 
areas osteoliticas sao vistas e o processo pode se assemelhar a 
osteossarcoma. Muitos outros orgaos, especialmente os olhos, 
podem ser envolvidos na disseminacpao. 

B. Achados laboratoriais 

O LCS geralmente tem uma pleocitose linfocitaria; ele pode ser 
completamente normal em pacientes imunossuprimidos com 


meningite criptococica. A microscopia direta pode revelar fun- 
gos no esputo, LCS, ou outros especimes. O antigeno capsular 
pode ser detectado por aglutinaqao de latex ou Elisa, que sao 
tanto sensiveis (> 90%) quanto especificos. Soro, LCS e urina 
podem ser testados. O soro pode ser negativo se o unico orgao 
infectado for o pulmao. Testes falso-negativos no LCS tem sido 
relatados. O fungo cresce bem depois de varios dias, em mui¬ 
tos meios de rotina; para cultura otima, recomenda-se colher e 
concentrar uma quantidade grande de LCS (10 mL), porque o 
numero de organismos pode ser baixo. 

C. Estudos de imagem 

Os achados radiograficos geralmente sao infiltrados do lobo 
inferior ou densidades nodulares; os derrames sao menos fre- 
quentes; e, raramente, cavitaqao, adenopatia hilar, ou calcifica- 
qao. Lesoes tumorais focais isoladas ou multiplas (criptococoma) 
podem ser detectadas na TC ou RM. 

Diagnostico diferencial 

A meningite por criptococo pode simular tuberculose, menin- 
goencefalite viral, meningite por outros fungos ou uma lesao ex- 
pansiva do SNC. A infecqao pulmonar e dificil de diferenciar de 
muitas causas de pneumonia. 

Complicacoes 

A hidrocefalia pode ser causada por meningite basilar cronica. 
Hipertensao intracraniana sintomatica e comum. Doenqa pul¬ 
monar ou ossea significante pode acompanhar a infecqao prima¬ 
ria ou a disseminaqao. 

Tratamento 

Os pacientes com doenqa pulmonar sintomatica devem receber 
fluconazol por 3-6 meses. Todos os pacientes imunocomprome¬ 
tidos com doenqa pulmonar por criptococo devem fazer uma 
punqao lombar para afastar a infecqao do SNC; isto tambem deve 
ser feito para pacientes imunocompetentes com antigeno cripto- 
cocico no soro. Os pacientes gravemente enfermos devem rece¬ 
ber anfotericina B (0,7 mg/kg/dia). A meningite e tratada com 
anfotericina B (aumentar a dose para 1 mg/kg/dia) e flucitosina 
(100 mg/kg/dia). Esta combinaqao e sinergica e possibilita que 
sejam usadas doses mais baixas de anfotericina B. Geralmente, 
o tratamento e de seis semanas para infecqoes do SNC (ou por 
um mes depois da esterilizacpao) e oito semanas para osteomielite. 
Uma alternativa e substituir por fluconazol depois de duas sema¬ 
nas da terapia de combinaqao, mantendo o fluconazol isolado por 
8-10 semanas. Fluconazol e o tratamento de manutencpao prefe- 
rido para prevenir recaidas em pacientes de alto risco (i.e., HIV). 
Os niveis de antigeno no LCS devem ser verificados depois de 
duas semanas de terapia. A hipertensao intracraniana e tratada 
por pumpoes lombares frequentes, ou com um dreno lombar. 

Prognostico 

Falha do tratamento, inclusive morte, e comum em pacientes 
imunossuprimidos, especialmente aqueles com Aids. Terapia de 






infeccoes parasitArias e fungicas f^JfTTTTTT^^ 


manutenqao por toda vida pode ser necessaria nestes pacientes. 
Sinais prognosticos ruins sao: presen 9 a de doen 9 a extramenin- 
gea, menos de 20 celulas/pL no LCS inicial, e titulo de antigeno 
no LCS inicial maior que 1:32. 

Bicanic T et al.: High-dose amphotericin B with flucytosine for the 
treatment of cryptococcal meningitis in HIV-infected patients: A 
randomized trial. Clin Infect Dis 2008;47:123 [PMID: 180505387], 
Jarvis JN, Harrison TS: Pulmonary cryptococcosis. Semin Respir Crit 
Care Med 2008;29:141 [PMID: 18365996], 


HISTOPLASMOSE 


FUNDAMENT0S DO DIAGNOSTIC 
E ASPECT0S CARACTERISTICOS 


► Residencia ou viagem em area endemica. 

► Pneumonia com doenca semelhante a influenza. 

► Hepatoesplenomegalia, anemia, leucopenia se dissemi- 
nada. 

► Antigeno de histoplasma na urina, no sangue ou no LCS. 

► Deteccao por coloracao do fungo em esfregacos ou tecidos, 
ou por cultura. 


Consideracoes gerais 

O fungo dimorfico Histoplasma capsulatum e encontrado no 
centra e leste dos EUA (vales dos rios Ohio e Mississippi), Me¬ 
xico e na maior parte da America do Sul. A contaminaqao do 
solo e aumentada pela presen 9 a de fezes de morcegos ou passa- 
ros. A pequena forma de levedura (2-4 pm) e vista em tecidos, 
especialmente dentro de macrofagos. A infecqao e adquirida pela 
inalaqao de esporos que se transformam na fase de levedura pa- 
togenica. Infec 9 oes nas areas endemicas sao muito comuns em 
todas as idades e geralmente sao assintomaticas. Mais de dois 
terqos das crianqas estao infectadas nestas areas. A reativaqao e 
rara em crianqas, mas ocorre depois do tratamento com agentes 
imunossupressores, tais como modificadores da resposta biolo- 
gica e quimioterapia. A reativa 9 ao pode ocorrer anos depois da 
infecqao primaria. Reinfecqao tambem acontece. A extensao dos 
sintomas com infecqao primaria ou reinfec 9 ao e influenciada 
pelo tamanho do inoculo infectante. 

Achados clmicos 

Como nao ocorre a transmissao de ser humano para ser humano, a 
infecqao requer exposiqao na area endemica — geralmente dentro 
das ultimas semanas ou meses. Nao ocorre infecqao congenita. 

A. Sinais e sintomas 

1. Infeccao assintomatica (90% das infeccoes) — A his- 
toplasmose assintomatica geralmente e diagnosticada pela 


presenqa de calcificaqoes esparsas nos pulmoes ou no baqo e um 
teste cutaneo positivo. A calcificaqao pode ser parecida com a 
causada por tuberculose, mas pode ser mais extensa que o com- 
plexo de Ghon habitual. 

2. Pneumonia — Aproximadamente 5% dos pacientes tem 
doen 9 a leve a moderada. A causa desta enfermidade nao e re- 
conhecida geralmente como sendo devida a histoplasmose. A 
doenqa pulmonar aguda pode ser semelhante a influenza , com 
febre, mialgia, artralgia e tosse ocorrendo 1-3 semanas depois da 
exposh^ao. A forma subaguda se parece com infecqoes como a 
tuberculose, com tosse, perda de peso, sudorese noturna e pleu- 
risia. A doenqa cronica e incomum em crianqas. O exame fisico 
pode ser normal, ou podem ser ouvidos estertores crepitantes. 
Um pequeno numero de pacientes pode ter sinais imunomedia- 
dos, como artrite, pericardite e eritema nodoso. A dura 9 ao usual 
da doenqa e de menos de duas semanas, seguidas por resolu- 
9 ao completa. Os sintomas podem durar varios meses e mesmo 
assim regredir sem terapia antifungica. 

3. Infeccao disseminada (5% das infeccoes) — A fungemia 
durante a infecqao primaria provavelmente ocorre nas primeiras 
duas semanas de todas as infecqoes, inclusive aquelas com sinto¬ 
mas minimos. Hepatoesplenomegalia transitoria pode ocorrer, 
mas a resoluqao e a regra nos individuos imunocompetentes. Ex- 
posiqao intensa, doenqa pulmonar subjacente grave e imunossu- 
pressao sao fatores de risco para infec 9 ao progressiva de celulas 
reticuloendoteliais, com anemia, febre, perda de peso, organo- 
megalia, envolvimento da medula ossea e morte. A disseminaqao 
pode ocorrer em crianqas imunocompetentes; geralmente, elas 
tem menos de 2 anos de idade. 

4. Outras formas — O comprometimento ocular consiste em 
coroidite multifocal. Isto geralmente ocorre em adultos imu¬ 
nocompetentes que exibem outras evidencias de doenqa disse¬ 
minada. Cerebro, pericardio, intestinos e pele (ulceras orais e 
nodulos) sao outras sitios que podem ser envolvidos. O envolvi¬ 
mento de glandulas suprarrenais e comum na doenqa sistemica. 

B. Achados laboratoriais 

Os testes de rotina sao normals ou inespecificos nas formas be- 
nignas. Pancitopenia esta presente em muitos pacientes com 
doenqa disseminada. O diagnostico pode ser feito pela demons- 
traqao do fungo por histologia ou cultura. As formas de leve¬ 
dura nos tecidos sao pequenas e podem ser confundidas com 
artefatos. Elas sao encontradas, geralmente, em macrofagos, as 
vezes em leucocitos do sangue periferico na doenqa grave, mas 
raramente no esputo, na urina ou no LCS. Culturas de liquidos 
ou tecidos infectados podem crescer o fungo depois de 1-6 se¬ 
manas de incubaqao em meios apropriados, mas ate mesmo 
culturas de lavado broncoalveolar ou de especimes de biopsia 
transbronquica frequentemente sao negativas em pacientes imu- 
nocomprometidos (15%). Assim, sao necessarios especimes de 
medula ossea e tecidos. A detecqao do antigeno de histoplasma 
no sangue, na urina, no LCS e no liquido de lavado broncoal¬ 
veolar e o teste diagnostico mais sensivel (90% de positividade 
na urina com a doen 9 a disseminada, 75% de positividade na 
pneumonia aguda). O nivel de antigeno correlaciona-se com a 
extensao da infecqao, e niveis de antigeno podem ser usados para 
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acompanhar a resposta ao tratamento e indicar infeojao de baixo 
grau persistente apos seu termino (p. ex., em uma crianqa com 
infecqao por HIV). 

Anticorpos podem ser detectados por imunodifusao e fixaqao 
de complemento; a ultima se eleva nas primeiras 2-6 semanas de 
doen^a, e cai dai em diante, a menos que ocorra a dissemina^o. 
Rea^oes cruzadas ocorrem com outros fungos endemicos. Um 
titulo alto isolado, ou um titulo em ascensao, indica uma proba- 
bilidade alta de doenqa. A detecqao de antigeno tem substituido 
a sorologia como um teste diagnostico rapido. 

C. Estudos de imagem 

Calcifica^oes pulmonares esparsas em uma crian<;a sadia sao tipicas 
de infec^ao pregressa. Broncopneumonia (infiltrados focais no meio 
do pulmao) ocorre na doenqa aguda, muitas vezes com adenopatia 
hilar e mediastinica, ocasionalmente com nodulos, mas raramente 
com derrame. Cavita 9 ao apical ocorre na infecijao cronica, frequen- 
temente no cenario de infecqao pulmonar preexistente. 

Diagnostico diferencial 

A doenqa pulmonar se assemelha a infec^ao viral, tuberculose, 
coccidioidomicose e blastomicose. A doen 9 a sistemica se parece 
com infec 9 ao fungica ou micobacteriana disseminada, leucemia, 
histiocitose, ou cancer. 

Tratamento 

As infec 9 oes leves nao requerem terapia. O tratamento e indicado 
para doen 9 a pulmonar grave (comprometimento radiografico 
difuso); doenqa disseminada; quando esta presente doenqa endo¬ 
vascular, do SNC ou pulmonar cronica; e para crian 9 as com idade 
inferior a 1 ano. Tratamento tambem deve ser considerado para 
pacientes que nao melhoram depois de um mes. A doenqa disse¬ 
minada em lactentes pode responder a tao pouco como 10 dias de 
anfotericina B, embora 4-6 semanas (ou 30 mg/kg de dose total) seja 
o que e geralmente recomendado. A anfotericina B e a terapia pre- 
ferida para formas moderadamente graves da doenqa. Os pacientes 
com doenqa grave podem se beneficiar de uma serie curta de tera¬ 
pia com corticosteroides. A excisao cirurgica de lesoes pulmonares 
cronicas raramente e necessaria. Itraconazol (3-5 mg/kg/dia por 
6-12 semanas; alcazar nivel serico pico de > 1,0 mcg/mL) parece 
ser equivalente ao tratamento com anfotericina B para doenqa leve e 
pode substituir na doen 9 a grave depois de uma resposta inicial favo- 
ravel a anfotericina B. Com a doen 9 a pulmonar cronica, do SNC, ou 
disseminada, pode ser necessario um tratamento prolongado. 

A quantifica 9 ao do antigeno fungico e util para direcionar 
a terapia. A histoplasmose pode reativar em individuos previa- 
mente infectados que, subsequentemente, se tornam imunos- 
suprimidos. Os pacientes com imunossupressao cronica (p. ex., 
aqueles com HIV) podem precisar de terapia de manuten 9 ao 
com azolico pelo resto da vida. 

Prognostic 

Os pacientes com infecqoes leves e moderadamente graves tem 
um prognostico bom. Com diagnostico e tratamento precoces, 


lactentes com doenqa disseminada geralmente se recuperam; o 
prognostico piora se a resposta imune for pobre. 

Hage CA et al.: Pulmonary histoplasmosis. Semin Respir Crit Care 
Med 2008;29:151 [PMID: 18365997], 

Kauffman CA: Histoplasmosis. Clin Chest Med 2009;30:217 [PMID: 
19375629]. 

Wheat LJ: Approach to the diagnosis of endemic mycoses. Clin Chest 
Med 2009;30:379 [PMID: 19375642], 

ESPOROTRICOSE 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Ulceras cutaneas subagudas. 

► Novas lesoes aparecendo no sentido proximal a lesoes 
existentes ao longo de um linfatico de drenagem. 

► Ausencia de sintomas sistemicos. 

► Isolamento de Sporothrix schenckii em secrecao de ferida 
ou biopsia. 


Consideracoes gerais 

A esporotricose e causada por Sporothrix schenckii, um fungo di- 
morfico presente como bolor no solo, plantas e produtos vegetais 
da maioria das areas da America do Norte e do Sul. Os esporos 
do fungo podem causar infec 9 ao quando atravessam a pele em 
areas de traumatismos menores. A esporotricose tem sido trans- 
mitida a partir de lesoes de animais de estima 9 ao. 

Achados dmicos 

A doenqa cutanea e de longe a manifestaqao mais comum. Tipica- 
mente, no sitio de uma lesao cutanea inaparente, uma lesao papu¬ 
losa inicial se tornara nodular lentamente, e formara uma ulcera. 
Novas lesoes subsequentes se desenvolvem de modo semelhante 
no sentido proximal, ao longo dos linfaticos que drenam a lesao 
primaria. Esta sequencia de desenvolvimento de ulceras cronicas, 
indolores, em um padrao linear, e fortemente sugestiva do diag¬ 
nostico. Lesoes solitarias podem existir, sendo que algumas lesoes 
podem desenvolver um carater verrucoso. Sintomas sistemicos 
estao ausentes, e as avalia 9 oes laboratoriais sao normals, exceto 
pelos reagentes de fase aguda. O fungo raramente se dissemina 
em hospedeiros imunocompetentes, mas tem sido descritas in- 
fecqoes de ossos e articula 9 oes. Pneumonia cavitaria e uma mani- 
festa 9 ao incomum quando pacientes inalam os esporos. Pacientes 
imunocomprometidos, especialmente aqueles com infec 9 ao por 
HIV, podem desenvolver lesoes cutaneas disseminadas e doen 9 a 
de multiplos orgaos com pneumonia extensa. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial de linfangite nodular (infec 9 ao espo- 
rotricoide) inclui outros fungos endemicos e algumas bacterias, 
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especialmente micobacterias atlpicas, pioderma gangrenoso e 
slfilis. O diagnostico e feito por cultura. A biopsia de lesoes de 
pele demonstrara uma resposta supurativa com granulomas e 
fornecera a melhor fonte para isolamento em laboratorio. Oca- 
sionalmente, a levedura caracteristica sera vista na biopsia. 

Tratamento e prognostics 

O tratamento e com itraconazol (200 mg/dia ou 5 mg/kg/dia) 
por 2-4 semanas depois que as lesoes cicatrizam; geralmente, 
3-6 meses. O prognostico e excelente com a doenqa linfocutanea 
em criampas imunocompetentes. A doenqa pulmonar ou osteo- 
articular, especialmente em individuos imunocomprometidos, 
requer terapia mais longa, e o desbridamento cirurgico pode ser 
necessario. 

Bonifaz A et al.: Sporotrichosis in childhood: Clinical and therapeutic 
experience in 25 patients. Pediatr Dermatol 2007;24:369 [PMID: 
17845157], 

Kauffmann CA et al.: Clinical practice guidelines for the manage¬ 
ment of sporotrichosis. Clin Infect Dis 2007;45:1255 [PMID: 
17968818], 


INFECCOES FUNGICAS OPORTUNISTAS 

O nome desta categoria indica que fungos que normalmente 
nao sao patogenicos, ou que nao causam doenqa grave, podem 
faze-lo quando tern a oportunidade, por altera^oes nas defesas 
do hospedeiro. Tais infeccoes ocorrem mais comumente quando 
pacientes sao tratados com corticosteroides, farmacos antineopla- 
sicos ou radiaqao, reduzindo, assim, o numero ou funqao de 
neutrofilos e linfocitos competentes. Erros inatos da funqao 
imune (deficiencia imune combinada ou doenqa granulomatosa 
cronica) tambem podem ser complicados por estas infecqoes 
fungicas. A infecqao tambem e facilitada pela altera^ao da flora 
normal com antibioticos e pela perda de integridade das muco¬ 
sas por terapia antineoplasica, ou da pele por acessos e sondas 
de permanencia. 

O Quadro 41-7 indica que os fungos filamentosos sao 
causas proeminentes de doen^a fungica sistemica grave em 
pacientes imunocomprometidos. Especies de Aspergillus (ge¬ 
ralmente fumigatus) e de Zigomicetos (geralmente Mucorales) 
causam pneumonia subaguda e sinusite, devendo ser conside- 
radas quando estas condiqoes nao respondem a antibioticos, 
em pacientes imunocomprometidos. As especies de Aspergillus 
comumente causam doenqa invasiva em pacientes com doenqa 
granulomatosa cronica. A mucormicose tem uma probabili- 
dade especial de produzir sinusite grave em pacientes com aci- 
dose cronica, geralmente em razao de diabetes malcontrolado. 
Este fungo pode invadir a orbita e causar infecqao cerebral. A 
mucormicose tambem ocorre em pacientes recebendo terapia 
de quelaqao com ferro. Estas infecqoes fungicas podem se dis- 
seminar largamente. Procedimentos de imagem podem sugerir 
a etiologia, mas elas sao diagnosticadas melhor por aspiraqao 
ou biopsia de tecidos infectados. A detecqao de manose no 
sangue e liquido alveolar as vezes e util para o diagnostico de 
aspergilose, e a detecqao de p-D-glucano no sangue e liquido 


alveolar deve estar disponivel brevemente para o diagnostico 
de outros patogenos oportunistas. 

Embora o Cryptococcus possa causar doenqa nos hospedeiros 
imunocompetentes, ele tem maior probabilidade de ser clini- 
camente aparente e grave em pacientes imunocomprometidos. 
Esta levedura causa pneumonia e e uma causa proeminente de 
meningite fungica. Especies de Candida nestes pacientes causam 
fungemia e doenqa de multiplos orgaos, com pulmoes, esofago, 
figado e baqo afetados frequentemente (ver seqao anterior sobre 
candidlase disseminada). 

Infeccoes fungicas oportunistas sempre devem ser incluidas 
no diagnostico diferencial de febre inexplicavel, ou infiltrados 
pulmonares, em pacientes imunocomprometidos. Estes pato¬ 
genos devem ser pesquisados agressivamente com estudos de 
imagem e amostras de tecidos, quando pistas estiverem dis- 
poniveis. Cryptococcus e Aspergillus podem ser demonstrados 
com testes antigenicos especiais. As infeccoes oportunistas sao 
dificeis de tratar, devido as deficiencias na resposta imune do 
hospedeiro. O tratamento deve ser feito com consultores que 
sejam especialistas no manejo destas infecqoes. Anfotericina 
B e farmacos triazolicos apropriados (frequentemente de ul¬ 
tima geraqao) geralmente sao indicados. As equinocandinas e o 
voriconazol, ou posaconazol, sao usados frequentemente para 
tratar infeccoes por Candida e Aspergillus. Combinaqoes de 
farmacos antifungicos atuais estao sendo testadas para melho- 
rar o resultado. Muitas crianqas que terao funqao imune fago- 
citaria e mediada por celulas T deprimida por longos periodos 
(p. ex., depois de transplantes de celulas-tronco hematopoieti- 
cas) devem receber profilaxia antifungica, com maior frequen- 
cia o itraconazol. 

A Malassezia furfur e uma levedura que causa, normalmente, 
a infecqao cutanea superficial conhecida como pitiriase versi¬ 
color (ver Capitulo 14). Este fungo e considerado um oportu- 
nista quando esta associado a terapia intravenosa prolongada, 
especialmente quando sao usadas linhas centrais para hipera- 
limentaqao. A levedura, que precisa de lipideos da pele para 
seu crescimento, pode infectar acessos quando gorduras estao 
presentes na infusao. Algumas especies crescerao na ausencia 
de lipideos. Febre inexplicavel e trombocitopenia sao comuns. 
Infiltrados pulmonares podem estar presentes. O diagnostico e 
facilitado por um aviso ao laboratorio de bacteriologia para adi- 
cionar azeite de oliva ao meio de cultura. A infecqao respondera 
a remoqao do acesso ou do suplemento lipidico. Anfotericina B 
pode apressar a resoluqao. 


Marty FM, Koo S: Role of (1—>3)-beta-D-glucan in the diagnosis of 
invasive aspergillosis. Med Mycol 2009;47(Suppl):5233 [PMID: 
18720216]. 

Maschmeyer G et al.: Invasive aspergillosis: Epidemiology, diagno¬ 
sis and management in immunocompromised patients. Drugs 
2007;67:1567 [PMID: 17661528]. 

Silveira FP, Hussain S: Fungal infections in solid organ transplanta¬ 
tion. Med Mycol 2007;45:305 [PMID: 17510855], 

Zaoutis TE et al.: Zygomycosis in children: A systematic review and 
analysis of reported cases. Ped Infect Dis J 2007;26:723 [PMID: 
17848885], 
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Quadro 41-7 Infeccoes fungicas incomuns em criancas 


Fungo 

Fatores 

predisponentes 

Via de infeccao 

Doenca clfnica 

Testes diagnostics 

Terapia e comentarios 

Especies de 

Aspergillus 

Nenhum 

Inalacao de esporos 

Aspergilose 

broncopulmonar alergica; 
sibilos, tosse, infiltrados 
migratorios, eosinofilia. 

Fungos no esputo; 
teste cutaneo positivo; 
anticorpo IgE especifico; 
niveis de IgE elevados. 

Hipersensibilidade a 
antigenos fungicos. Usar 
esteroides. Antifungicos 
podem nao ser 
necessarios. 


Imunossupressao 

Inalacao de esporos 

Doenca pulmonar 
progressiva: 
consolidacao, nodulos, 
abscessos. 

Sinusite. 

Doenca disseminada: 
geralmente pulmao, 
cerebro; as vezes, 
intestinos, rins, coracao, 
ossos. Invade vasos 
sanguineos. 

Demonstram o fungo em 
tecidos por coloracao ou 
cultura; hifas septadas 
ramificando em angulo 
de 45 graus; deteccao 
de antlgeno pode ser 
util. 

Anfotericina B, 
voriconazol e 
caspofungina oral sao 
igualmente eficazes; 
estes podem ser usados 
em combinacao. 

Malossezia furfur, M. 
pachydermatis 

Cateter venoso 
central, geralmente 
infusao lipidica 
(pode ocorrer na 
ausencia de lipldeos) 

Infeccao de acesso 
por colonizacao da 
pele 

Sepse; pneumonite, 
trombocitopenia. 

Cultura de cateter 
ou sangue em meio 
enriquecido com lipldeo 
(para M. furfur; 

M. pachydermatis nao 
precisa de lipldeos). 

0 fungo pode ser 
visto na camada 
leucoplaquetaria 
(buffy coat). 

A interrupcao do 
lipldeo pode ser 
suficiente. Remover o 
cateter. Anfotericina B 
em curta duracao pode 
ser adicionada. 

Fungo onipresente 
na pele normal; 
requer acidos graxos 
de cadeia longa para 
crescimento. 

Mucorales (Mucor, 
Rhizopus, Absidia) 

Imunossupressao, 
acidose diabetica, 
sobrecarga de ferro 

Inalacao, colonizacao 
de mucosa 

Rinocerebral: seios 
paranasais, nariz, 
vasculite necrosante; 
propagacao para sistema 
nervoso central. 

Pulmonar. 

Disseminada: qualquer 
orgao. 

Demonstram hifas 
asseptadas largas 
ramificando em angulos 
de 90 graus em tecidos, 
por coloracao. 

Cultura: fungo felpudo, 
de crescimento rapido. 

Anfotericina B, 
desbridamento 
cirurgico; voriconazol e 
posaconazol tambem 
podem ser efetivos, 
ou podem ser usados 
como urn segundo 
agente para terapia 
combinada. Prognostico 
ruim. 

Scedosporium sp. 

Imunossupressao 

Inalacao 

Abscessos disseminados 
(pulmao, cerebro, figado, 
baco, outro). 

Cultura de pus ou tecido. 

Drenagem cirurgica; 
voriconazol ou 
caspofungina. 


Traumatismo menor 

Cutanea 

Micetoma (mais comum). 

Granulos amarelo-esbran- 
quicados em pus. Cultura. 

Cirurgia agressiva. 
Amputacao pode ser 
necessaria. 

Sporothrix schenckii 

Traumatismo 
pequeno (espinhos, 
farpas) 

Cutanea 

Ulceras cronicas da 
pele, nodulos 
subcutaneos ao 
longo de linfaticos. 
Raramente pneumonia, 
osteomielite, artrite 
em hospedeiro 
imunocomprometido. 

Coloracao de Gram ou 
para fungos de pus ou 
tecido pode mostrar 
organismos. Cultura de 
pus, tecido. 

Itraconazol, drenagem, 
desbridamento. 
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INFECCAO POR PNEUMOCYSTIS JIROVECI 


FUNDAMENTOS DO DIAGNOSTICO 
E ASPECTOS CARACTERISTICOS 


► Imunossupressao significativa. 

► Febre, taquipneia, tosse, dispneia. 

► Flipoxemia; infiltrados intersticiais difusos. 

► Deteccao do fungo em especimes de origem pulmonar. 


Consideracoes gerais 

Embora classificado como um fungo com base em caracteris- 
ticas estruturais e de acido nucleico, o Pneumocystis responde 
prontamente a farmacos antiprotozoarios e antifolicos. Trata-se 
de um patogeno onipresente. Presume-se que a infecqao inicial 
ocorra de modo assintomatico por inalaqao, geralmente cedo 
na infancia, e que se torne um problema clinico na reativaqao, 
durante supressao imune. Ha evidencias de que a transmissao 
pessoa a pessoa possa contribuir para doenqa sintomatica em 
individuos imunocomprometidos. A doenqa clinica raramente 
ocorre no hospedeiro normal. Tem sido descrita uma slndrome 
de pneumonia afebril semelhante a causada por Chlamydia tra¬ 
chomatis em lactentes normals, mas sua etiologia raramente e 
apreciada. Quer por reativaqao, quer por nova exposiqao, os 
sinais e sintomas graves ocorrem principalmente em pacientes 
com funqao anormal de celulas T, tal como em neoplasias malig- 
nas hematologicas e em transplante de orgaos. O Pneumocystis 
tambem causa pneumonia grave em pacientes com deficiencia 
de y-globulina e e uma doenqa definidora da Aids para crianqas 
com infecqao avanqada por HIV. A profilaxia geralmente previne 
esta infecqao (ver Capitulo 39). 

Terapia prolongada com doses altas de corticosteroide, para 
qualquer condiqao, e um fator de risco; o inicio da enfermidade 
quando os esteroides sao reduzidos e uma apresentaqao tipica. 
Lactentes gravemente desnutridos, sem doenqa subjacente, tam¬ 
bem podem desenvolver esta infecqao, assim como aqueles com 
imunodeficiencia congenita. O periodo de incubaqao geralmente 
e de pelo menos um mes depois do inicio da imunossupressao. 

A infecqao habitualmente e limitada ao trato respiratorio infe¬ 
rior. Na doenqa avanqada, ocorre propagaqao para outros orgaos. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Na maioria dos pacientes, um inicio gradual de febre, taquipneia, 
dispneia e tosse leve, nao produtiva, ocorre durante 1 -4 semanas. 
Inicialmente o torax esta limpo, embora retraqoes e batimentos 
de asas de nariz estejam presentes. Neste estagio, a doenqa e ines- 
pecifica. Hipoxemia fora de proporqao com os sinais clinicos e 
radiologicos e um achado precoce; entretanto, ate mesmo valores 
de pressao de oxigenio arterial minimamente diminuidos devem 
sugerir o diagnostico em crianqas imunossuprimidas. Taquip¬ 
neia, tosse nao produtiva e dispneia progridem. Sem tratamento, 


insuficiencia respiratoria e morte sucedem. Em algumas crian- 
qas com Aids, ou imunossupressao grave por quimioterapia ou 
transplante de orgao, o inicio pode ser abrupto e a progressao 
mais rapida. Dispneia aguda com dor pleuritica pode indicar a 
complicaqao correlata de pneumotorax. 

O exame geral nao e notavel, exceto por taquipneia e ta- 
quicardia; estertores crepitantes podem estar ausentes. Nao ha 
sinais respiratorios altos, conjuntivite, organomegalia, enantema 
ou exantema. 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais refletem a doenqa subjacente da crianqa 
e nao sao especificos. Os niveis de desidrogenase lactica no soro 
podem estar acentuadamente elevados em consequencia de lesao 
pulmonar. Em casos moderadamente graves, a pressao de oxige¬ 
nio arterial e de menos de 70 mmHg, ou o gradiente alveolar- 
arterial e menor que 35 mmHg. 

C. Estudos de imagem 

As radiografias de torax iniciais sao normals. O padrao classico 
nas chapas posteriores e de uma doenqa alveolar de lobos infe- 
riores, bilateral, intersticial, comeqando nas regioes peri-hilares, 
sem derrame, consolidaqao, ou adenopatia hilar. O estudo de 
TC de alta resoluqao pode revelar atenuaqao em vidro moido 
extensa ou lesoes cisticas. Pacientes mais velhos infectados com 
HIV apresentam outros padroes, inclusive infiltrados nodulares, 
pneumonia lobar, cavernas e infiltrados de lobo superior. 

0. Achados diagnostics 

O diagnostico requer o achado de cistos redondos caracteristi- 
cos (6-8 mm) em um especime de biopsia de pulmao, escovados 
bronquicos, lavados alveolares, esputo induzido, ou aspirados 
traqueais. Os ultimos especimes sao menos sensiveis, mas sao 
obtidos com maior rapidez e facilidade. Em crianqas com leu- 
cemia, eles sao negativos mais frequentemente, em comparaqao 
com aquelas com infecqao por HIV; presumivelmente, a imu¬ 
nossupressao maior permite a replicaqao de numeros maiores 
de microrganismos. Visto que a pneumonia em pacientes imu- 
nossuprimidos pode ter muitas causas, resultados negativos de 
secreqoes traqueais devem estimular tentativas mais agressivas. 
O lavado bronquico por meio de broncoscopia com fibra optica 
em geral e bem tolerado e realizado rapidamente. 

Varias coloraqoes rapidas — assim como a coloraqao padrao 
com metenamina-prata — sao uteis. O metodo de anticorpo fluo- 
rescente indireto e mais sensivel. Tais metodos requerem avaliaqao 
laboratorial competente, porque poucos microrganismos podem 
estar presentes e muitos artefatos podem ser encontrados. 

Diagnostico diferencial 

Em lactentes imunocompetentes, a pneumonia por C. trachomatis 
e a causa mais comum da sindrome de pneumonia afebril descrita 
para Pneumocystis. Em crianqas maiores imunocomprometidas, o 
diagnostico diferencial inclui influenza, virus sincicial respiratorio, 
citomegalovirus, adenovirus e outras infecqoes virais; pneumonia 
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bacteriana e fungica; embolia ou hemorragia pulmonar; insufici- 
encia cardlaca congestiva; e infecqoes por Chlamydia pneumoniae 
e M. pneumoniae. A pneumonia intersticial linfoide, que ocorre 
em lactentes maiores com infecqao por HIV, e mais indolente, e 
o nivel de desidrogenase lactica do paciente e normal (ver Capi- 
tulo 39). A pneumonia por Pneumocystis e rara em crianqas que 
estejam obedecendo aos regimes profilaticos. 

► Prevencao 

As crianqas em alto risco para desenvolver infecqao por Pneu¬ 
mocystis devem receber tratamento profilatico. Entre as crianqas 
em risco estao incluidas aquelas com neoplasias malignas hema- 
tologicas, as que por outras razoes estejam recebendo quimiote- 
rapia intensiva ou corticosteroides em altas doses e crianqas com 
transplantes de orgaos ou infecqao avanqada por HIV. Todas as 
crianqas nascidas de maes infectadas por HIV devem receber 
profilaxia contra Pneumocystis comeqando a idade de 6 semanas, 
ate que a infecqao por HIV tenha sido excluida, ou, se o lactente 
estiver infectado, ate que o estado imunologico da paciente tenha 
sido esclarecido (ver Capitulo 39). A profilaxia de escolha e com 
sulfametoxazol-trimetoprima (150 mg/m 2 /dia de trimetoprima 
e 750 mg/m 2 /dia de sulfametoxazol) por tres dias consecutivos 
de cada semana. As alternativas a este regime profilatico estao 
descritas no Capitulo 39. 

► Tratamento 

A. Medidas gerais 

Suplementaqao com oxigenio e suporte nutricional podem ser 
necessarios. O paciente deve ficar em isolamento respiratorio. 

B. Medidas especificas 

Sulfametoxazol-trimetoprima (20 mg/kg/dia de trimetoprima e 
100 mg/kg/dia de sulfametoxazol, em quatro doses divididas por 
via intravenosa, ou via oral se bem tolerado) e o tratamento de 
escolha. A melhora pode nao ser vista por 3-5 dias. A duraqao 


do tratamento e de tres semanas em crianqas infectadas por HIV. 
Metilprednisolona (2-4 mg/kg/dia em quatro doses fracionadas 
por via intravenosa) tambem deve ser dada a pacientes infecta- 
dos por HIV com infecqao moderada a grave (pressao de oxige¬ 
nio parcial < 70 mmHg, ou gradiente alveolar-arterial > 35) pelos 
primeiros cinco dias de tratamento. A dose e reduzida em 50% 
para os proximos cinco dias, e em mais 50% ate que o tratamento 
com antibiotico se complete. Se sulfametoxazol-trimetoprima 
nao for tolerado, ou se nao houver resposta clinica em cinco dias, 
o isetionato de pentamidina (4 mg/kg uma vez por dia em infu- 
sao intravenosa lenta) deve ser administrado. A eficacia clinica e 
semelhante com a pentamidina, mas reaqoes adversas sao mais 
comuns. Tais reaqoes incluem disglicemia, pancreatite, nefroto- 
xicidade e leucopenia. Alternativas eficazes utilizadas em adultos 
incluem atovaquone, trimetoprima mais dapsona, e primaquina 
mais clindamicina. 

Prognostico 

A taxa de mortalidade e alta em pacientes imunossuprimidos 
que recebem tratamento tardiamente. 

Monnet X et al.: Critical care management and outcome of severe 
Pneumocystis pneumonia in patients with and without HIV infec¬ 
tion. Crit Care 2008;12:R28 [PMID: 18304356]. 

Shankar SM, Nania JJ:Management of Pneumocystis jiroveci pneu¬ 
monia in children receiving chemotherapy. Paediatr Drugs 
2007;9:310 [PMID: 17927302]. 
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A taxa de doencas sexualmente transmissiveis (DST) adquiri- 
das durante a adolescencia permanece alta, apesar de programas 
de educaqao de largo alcance e aumento do acesso a cuidados 
de saude. Ate o ultimo ano do ensino medio, quase metade dos 
jovens ja tera tido relaqao sexual. As maiores taxas especlficas 
por idade para gonorreia, clamldia e infecqao por papilomavlrus 
(HPV) ocorrem em adolescentes e adultos jovens (15-24 anos de 
idade). Conquanto esta populaqao equivalha a apenas 25% da 
populaqao sexualmente ativa, ela e responsavel por quase metade 
da incidencia de doenqas sexualmente transmissiveis (DST). Os 
adolescentes contraem DST em uma maior proporqao que adul¬ 
tos por se colocarem mais em risco sexual, por fatores biologicos 
relacionados a idade e barreiras ao acesso aos cuidados de saude. 
Em quase todos os Estados americanos os adolescentes podem 
dar consentimento para o diagnostico e tratamento confidential 
de DST, sem consentimento ou conhecimento dos pais. Em mui- 
tos Estados americanos adolescentes tambem podem oferecer 
consentimento para aconselhamento e realizaqao de testes para 
o virus da imunodeficiencia humana (HIV). Visto que nos EUA 
as leis variam individualmente entre Estados, os profissionais de 
saude devem ter conhecimento sobre as definiqoes legais no que 
diz respeito a idade para consentimento e exigencias de confi- 
dencialidade, em seus respectivos Estados. 

Os prestadores de assistencia devem testar os adolescentes 
com experiencia sexual para DST e usar esta oportunidade para 
discutir a reduqao de risco. Nem todos os adolescentes recebem 
cuidados preventives regulares, e os prestadores devem consi- 
derar a utilizaqao das consultas para atendimento de doenqas 
agudas para oferecer triagem e orientaqao. O aconselhamento 
de educaqao em saude deve ser livre de julgamento e adequado 
para o nivel de desenvolvimento, e ainda sim suficientemente 
minucioso para identificar comportamentos de risco, pois mui- 
tos adolescentes podem nao reconhecer prontamente que tem 
este tipo de comportamento. 

SEXUALIOAOE NA ADOLESCENCIA 

O espectro do comportamento sexual inclui dar as maos e bei- 
jar, tocar, masturbaqao mutua, contato oral-genital e intercurso 


vaginal e anal. Cada um deles tem seus riscos associados. Uma 
tendencia pequena, mas estatisticamente significante, tem ocor- 
rido na epidemiologia do assumir risco sexual em direqao a 
menor envolvimento sexual e initio mais tardio de relaqao sexual 
vaginal. O Levantamento de Comportamento de Risco Juvenil 
mais recente (2007) relata que 47% dos estudantes do ensino 
medio tiveram relaqao vaginal durante seu tempo de vida. Sete 
por cento dos adolescentes ja haviam iniciado atividade sexual 
pelos 13 anos de idade. Existem diferenqas raciais e de genero 
significativas, com adolescentes negros nao hispanicos relatando 
a maior prevalencia de atividade sexual e idade mais precoce de 
iniciaqao. Trinta e cinco por cento dos estudantes tiveram rela- 
qao sexual nos tres meses anteriores ao levantamento — 53% 
dos estudantes da decima segunda serie, e 20% da nona serie. 
Quase 15% dos estudantes relataram quatro ou mais parceiros de 
intercurso sexual em seu tempo de vida. O uso de preservatives 
tem aumentado, com 62% dos jovens relatando que eles ou seus/ 
suas parceiros(as) tinham usado camisinha durante sua ultima 
relaqao sexual, em comparaqao com 42% em 1999. Paradoxal- 
mente, o uso de preservative caiu com a idade — 69% dos alunos 
da nona serie relataram uso do preservative na ultima relaqao 
sexual, em comparaqao com 54% daqueles da decima-segunda. 
O uso de substancias contribui para aumentar a atividade sexual 
de risco, e 23% dos jovens sexualmente ativos relatam o uso de 
alcool ou drogas antes da ultima relaqao sexual. 

O sexo oral nao tem sido tao bem estudado. Um estudo relata 
que 38% dos rapazes e 42% das garotas na decima serie ja prati- 
caram sexo oral, com apenas 17% tendo usado alguma proteqao. 
O sexo anal ocorre tanto em populates hetero quanto homosse- 
xuais. A atividade sexual nao consensual pode ocorrer, tanto em 
adolescentes masculinos quanto femininos. 

O desenvolvimento do adolescente e um periodo de explo- 
raqao, incluindo a orientaqao sexual do individuo. Frequen- 
temente, adolescentes podem nao se identificar como gays, 
lesbicas ou bissexuais; portanto, a coleta de historia sensivel e 
sem julgamentos e necessaria para se obter uma historia de par¬ 
ceiros do mesmo sexo. Adolescentes em conflito com sua orien- 
taqao sexual emergente podem se engajar em atividade sexual 
com parceiros de ambos os sexos, ou usar substancias para lidar 
com o estigma, comprometendo assim sua habilidade de tomar 
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decisoes. Adolescentes do sexo masculino podem ter parcei- 
ros do mesmo sexo significativamente mais velhos, o que pode 
coloca-los em maior risco para DST, inclusive HIV. Adolescen¬ 
tes do sexo feminino que tern parceiras do mesmo sexo, muitas 
vezes tambem tern parceiros do sexo masculino, colocando-as 
em maior risco de gravidez e DST. 

Monasterio E, Hwang LY, Shafer MA: Adolescent sexual health. 
Curr Probl Pediatr Adolesc Health Care 2007;37:302 [PMID: 
17716611], 


FATORES DE RISCO 

Certos comportamentos e experiences colocam o adolescente 
em maior risco de desenvolver DST. Estes incluem idade pre- 
coce na iniciatjao sexual, falta de uso de preservative, multiplos 
parceiros, DST previa, historia de DST em um parceiro e sexo 
com um parceiro que seja 3 anos mais velho ou mais. O tipo 
de pratica sexual tambem afeta o risco, com o intercurso sendo 
mais arriscado que o sexo oral. Outros comportamentos de risco 
associados as DST em adolescentes sao tabagismo, etilismo, uso 
de drogas, abandono escolar, gravidez e depressao. 

A adolescente do sexo feminino e especialmente predisposta 
a infecqoes por clamidia, gonococo e HPV, porque a cervice du¬ 
rante a adolescencia tem uma jumjao escamocolunar exposta. 
As celulas em rapida divisao nesta area sao particularmente 
suscetiveis a aderencia de microrganismos e infeeqao. Durante 
a puberdade inicial e intermediaria, esta junqao invagina vagaro- 
samente enquanto o utero e a cervice amadurecem. No final da 
adolescencia ate em torno dos 20 anos de idade a jun^ao escamo¬ 
colunar esta dentro da cervice. 

DiClemente RJ, Crosby RA: Preventing sexually transmitted infec¬ 
tions among adolescents: ‘The glass is half full’. Curr Opin Infect 
Dis 2006;19:39 [PMID: 16374216], 

Eaton DK et al: Youth risk behavior surveillance—United States, 2007. 
MMWR Surveill Summ 2008;57:1 [PMID: 18528314], 

Gavin L et al: Sexual and reproductive health of persons aged 
10-24 years—United States, 2002-2007. MMWR Surveill Summ 
2009; 58:1 [PMID: 19609250], 

Halpern-Flesher BL et al: Oral versus vaginal sex among adoles¬ 
cents: Perceptions, attitudes, and behavior. Pediatrics 2005;115: 
845 [PMID: 15805354], 

Khan MR et al: Depression, sexually transmitted infection, and sexual 
risk behavior among young adults in the United States. Arch Pe¬ 
diatr Adolesc Med 2009;163:644 [PMID: 19581548], 


PREVENCAO DAS DOENCAS SEXUALMENTE 
TRANSMISSIVEIS 

Esfor^os para reduzir comportamento de risco para DST deve- 
riam comeqar antes do inlcio da vida sexual ativa: primeiro, aju- 
dando os jovens a personalizar seu risco para DST e encorajando 
comportamentos positivos que minimizem estes riscos e, depois, 
fomentando habilidades de comunicaijao com parceiros sexuais 
sobre preven<;ao de DST, abstinencia e uso de preservative. 


A prevengdo primdria enfoca largamente a educatjao e as tec- 
nicas de reduqao de risco. £ essencial reconhecer que uma tarefa 
chave da adolescencia e o desenvolvimento da identidade sexual. 
Adolescentes sao seres sexuados que vao decidir se, quando e 
como vao iniciar um envolvimento sexual. Os prestadores de as- 
sistencia a saude deveriam rotineiramente abordar a sexualidade 
como parte dos check-ups de rotina do adolescente sadio. Ser 
aberto e franco sobre os riscos e beneflcios de cada tipo espe- 
clfico de atividade sexual vai ajudar o jovem a pensar sobre sua 
decisao e as consequencias. Embora mais de 90% dos estudantes 
tenham sido ensinados sobre infec^ao por HIV e outras DST na 
escola, os adolescentes ainda tem dificuldades para personalizar 
o risco. Discutir prevalence, sintomas e sequelas das DST pode 
despertar conscience e ajudar os adolescentes a tomarem de¬ 
cisoes informadas sobre o inlcio da atividade sexual e o uso de 
tecnicas de sexo seguro. Disponibilizar preservatives reitera a 
mensagem de que sexo seguro e vital para saude. Discutir pre¬ 
servatives, prote^oes dentarias e uso apropriado de lubrificaqao 
tambem facilita praticas de sexo seguro. Os preservatives evitam 
infec^oes por HIV, HPV, gonorreia, Chlamydia e herpes-virus 
simples (HSV). Provavelmente, eles tambem sao efetivos para 
prevenir outras DST. 

A prevengao secundaria requer identificar e tratar as DST (ver 
a proxima se^ao sobre Triagem para Doen^as Sexualmente Trans- 
missiveis) antes que individuos infectados transmitam a infec^ao 
para outros. O acesso a cuidados de saude e critico para este obje- 
tivo. Identificar e tratar DST em parceiros e essencial para limitar a 
dissemina^ao dessas infecqoes. A cooperaqao com os departamen- 
tos de saude estadual e municipal e valiosa, porque estas agendas 
assumem a responsabilidade de localizar os contatos das pessoas 
infectadas e assegurar o tratamento apropriado. 

A prevengao terciaria e direcionada as complicates de uma 
determinada doen^a. Exemplos de prevent^ao terciaria seriam o 
tratamento da doen^a inflamatoria pelvica (DIP) antes do de¬ 
senvolvimento de infertilidade, o acompanhamento da resposta 
sorologica a sifilis para prevenir sifilis tardia, tratar cervicite para 
prevenir DIP, ou tratar uma infeeqao por clamidia antes da ins- 
talat^ao de epididimite. 

Finalmente, a vacinatpao pre-exposiqao contra hepatite B, 
hepatite A e HPV reduz o risco destas DST preveniveis.Todos 
os adolescentes deveriam ter vacina^ao previa ou atual contra 
hepatite B (ver Capitulo 9). Entretanto, visto que a infec^ao pelo 
virus da hepatite B frequentemente tem transmissao sexual, esta 
vacina e especialmente critica para todos os pacientes nao vaci- 
nados sendo avaliados para uma DST. A vacina^o contra he¬ 
patite A e recomendada para homens que tem relates sexuais 
com homens, e para usuarios de drogas injetaveis. A vacinaqao 
pre-exposiqao para HPV pode diminuir o risco de displasia e 
cancer cervical, em mulheres, e o risco de verrugas genitais, em 
ambos os sexos (ver Capitulo 9). 

Delisi K, Gold MA: The initial adolescent preventive care visit. Clin 
Obstet Gyn 2008;51:190 [PMID:18463451], 

Rietmeijer CA: Risk reduction counseling for prevention of sexually 
transmitted infections: How it works and how to make it work. 
Sex Transm Infect 2007;83:2 [PMID: 17283359], 

Shafii T, Burstein GR: The adolescent sexual health visit. Obstet 
Gynecol Clin North Am 2009;36:99 [PMID: 19344850], 
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TRIAGEM PARA DOENCAS SEXUALMENTE 
TRANSMISSIVEIS 

A habilidade do prestador de assistencia a saude em obter uma histo- 
ria sexual precisa e crucial para os esfor^os de prevenijao e controle. 
Os adolescentes devem ser questionados de forma aberta sobre suas 
experiences, para se avaliar seu risco de DST. As perguntas devem 
ser expllcitas e inteliglveis para a juventude. Se o adolescente ja teve 
alguma atividade sexual, o prestador precisa determinar o tipo de 
atividade (masturba 9 ao mutua, ou sexo oral, anal ou vaginal); se 
foi com o sexo oposto, o mesmo sexo ou ambos; se foram tomadas 
medidas de controle da natalidade e usados preservatives e se a ati¬ 
vidade foi consensual ou for^ada. Durante a entrevista, o medico 
deve aproveitar a oportunidade para discutir tecnicas de redu<;ao 
de risco, independentemente da historia obtida do jovem. Muito 
importante, os prestadores de cuidados do sexo feminino tern uma 
probabilidade duas vezes maior de triar as adolescentes para DST 
que os do sexo masculino; portanto, estes precisam melhorar seu 
uso das oportunidades para a triagem. 

Um processo de triagem laboratorial de rotina e mandatorio 
se o paciente teve relacpao sexual, se apresenta sintomas de DST, 
ou relata um parceiro com uma DST A disponibilidade de testes 
de amplifica^ao do acido nucleico (NAAT), primariamente por 
Chlamydia e Neisseria gonorrhoeae, tern mudado a natureza da 
triagem e intervenepao para DST Esses testes de amplifica^ao tern 
mais de 95% de sensibilidade e mais de 99% de especificidade, 
tanto usando urina quanto swab cervical/uretral. Triagem anual 
para Chlamydia trachomatis e recomendada para todas as jovens 
sexualmente ativas com 25 anos ou menos. Testes de rotina para 
clamidia devem ser considerados para todos os adolescentes do 
sexo masculino, especialmente para homens que tern relates 
sexuais com homens, novos ou multiplos parceiros sexuais, ou 
que estao em institutes correcionais. Para homens que tem re¬ 
lates com homens, deve-se considerar testar os sitios orofarin- 
giano e retal, ja que infecijoes assintomaticas sao comuns. O uso 
de NAAT e recomendado para amostras destes sitios, mas tais 
testes nao estao atualmente aprovados pelo FDA, e os prestado¬ 
res devem localizar um laboratorio que tenha realizado os testes 
de valida^ao necessarios. 

A triagem inicial para uretrite no sexo masculino come^a com 
um exame fisico. Amostra de urina do primeiro jato (os primeiros 
10-40 mL da mic^ao coletados apos 2 h sem urinar) deve ser en- 
viada para testes para Chlamydia e N. gonorrhoeae, se nao houver 
sinais (secre^ao uretral ou lesoes) ou sintomas. Se ha sinais ou sin¬ 
tomas, um swab uretral deve ser enviado para testes para Chlamydia 
e N. gonorrhoeae. Uma prepara^ao em montagem liquida deve ser 
feita em uma amostra de urina centrifugada ou de corrimento ure¬ 
tral, avaliando-se a presen 9 a de Trichomonas vaginalis. 

A triagem de mulheres assintomaticas e mais complicada, 
porque varias abordagens estao disponiveis. Geralmente, ou uma 
amostra da primeira urina do dia, ou um swab cervical, e usado 
para triagem de Chlamydiae N. gonorrhoeae atraves de NAAT. 
Ao se testar para N. gonorrhoeae, e importante reconhecer que 
certos NAAT sao menos sensiveis quando se usa urina em com- 
para 9 ao com swab cervical, e podem nao ser aprovados para 
triagem urinaria. Qualquer sintoma de corrimento vaginal deve 
incluir avaha 9 ao de montagem liquida de secre 9 ao vaginal, para 
checar vaginose bacteriana e tricomoniase, e uma prepara 9 ao de 


hidroxido de potassio (KOH), para triagem de infec 9 ao fungica. 
O esfrega 90 de Papanicolaou (Pap) serve para avaliar a cervice 
quanto a presen 9 a de displasia. O primeiro esfrega 90 de Papani¬ 
colaou deve ser feito aos 21 anos, e depois anualmente. Tipagem 
de HPV nao e recomendada. 

Para os de ambos os sexos que apresentam comportamento de 
alto risco (tres ou mais parceiros nos ultimos seis meses, ou mais de 
dois parceiros por ano durante varios anos), e indicado testar para 
antigeno de superficie da hepatite B, se o indivlduo nao foi comple- 
tamente imunizado antes de iniciar a pratica do intercurso sexual. 
A presen 9 a do antigeno de superficie da hepatite B indica infec 9 ao 
ativa. A presen 9 a apenas do anticorpo contra o antigeno de superfi¬ 
cie identifica indivlduos vacinados, e a presempa de anticorpo tanto 
contra o antigeno nuclear como contra o antigeno de superficie 
identifica indivlduos com infec 9 ao passada (ver Capitulo 21). 

Em areas urbanas com uma taxa relativamente alta de sifilis, 
ou em homens que fazem sexo com homens, um teste de RPR/ 
VDRL (reagina plasmatica rapida/ Veneral Disease Research La¬ 
boratory) deve ser realizado anualmente. RPR e teste anti-HIV 
devem ser feitos em todos os indivlduos nos quais uma DST 
concomitante esteja presente. 

Fortenberry JD: Sexually transmitted infections. Screening and 
diagnosis guidelines for primary care pediatricians. Pediatr Ann 
2005;34:803 [PMID: 16285634], 

Kent CK et al: Prevalence of rectal, urethral, and pharyngeal Chla¬ 
mydia and gonorrhea detected in 2 clinical settings among men 
who have sex with men: San Francisco, California, 2003. 

Clin Infect Dis 2005;41:67 [PMID: 15937765], 

Olshen E, Shrier LA: Diagnostic tests for chlamydial and gonor¬ 
rheal infections. Semin Pediatr Infect Dis 2005;16:192 [PMID: 
16044393], 


SINAIS E SINTOMAS 

Os sintomas mais comuns no sexo masculino sao disuria e corri¬ 
mento peniano resultantes de inflama 9 ao uretral. Entretanto, os 
prestadores devem estar cientes de que muitas infec 9 oes uretrais 
sao assintomaticas. Sintomas menos comuns sao dor escrotal, 
hematuria, proctite e prurido na regiao pubiana. Os sinais in- 
cluem epididimite, orquite e corrimento uretral. Raramente os 
homens tem sintomas sistemicos. No sexo feminino, os sinto¬ 
mas mais comuns sao corrimento vaginal e disuria; as infec 9 oes 
podem ser assintomaticas. Prurido vaginal e menstrua 9 ao irre¬ 
gular, ou rajas de sangue, tambem sao comuns. Dor abdominal, 
febre e vomitos, embora menos comuns, sao sinais de DIP. Dor 
na regiao genital e dispareunia tambem podem estar presentes. 

Sinais que podem ser encontrados em ambos os sexos com uma 
DST incluem ulcera 9 oes genitais, adenopatia e verrugas genitais. 


DOENCAS SEXUALMENTE TRANSMISSIVEIS MAIS 
COMUNS RESPONSIVAS A ANTIBIOTICOTERAPIA 


C. trachomatis e N. gonorrhoeae sao DST epidemicas nos EUA e 
que sao tratadas facilmente quando antibioticos adequados sao 
administrados em tempo habil. 
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INFECCAO POR CHLAMYDIA TRACHOMATIS 
Consideracoes gerais 

C. trachomatis e a causa bacteriana mais comum de DST nos 
EUA. Em 2007, mais de 1,1 milhao de casos em adolescentes e 
adultos jovens foram notificados ao CDC, resultando em uma 
taxa de caso de 370,2 casos por 100.000 habitantes. O numero 
relatado de infecqoes por Chlamydia foi mais de tres vezes maior 
que o numero de casos de gonorreia. C. trachomatis e uma bacte¬ 
ria intracelular obrigatoria, que replica dentro do citoplasma das 
celulas do hospedeiro. A destruiqao das celulas infectadas por 
Chlamydia e mediada pela resposta imune do hospedeiro. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

A infecqao clinica no sexo feminino se manifesta por disuria, ure- 
trite, corrimento vaginal, cervicite, sangramento vaginal irregular, 
ou DIP. A presenqa de secreqao mucopurulenta cervical (cervicite 
mucopurulenta) e um sinal de infecqao por clamidia ou gonorreia. 
A infecqao por clamidia e assintomatica em 75% das mulheres. 

A infecqao por clamidia pode ser assintomatica em 70% dos 
homens, ou se manifestar como disuria, uretrite ou epididimite. 
Alguns pacientes reclamam de corrimento uretral. Ao exame fi- 
sico, pode-se encontrar uma secreqao clara esbranquiqada ao se 
ordenhar o penis. Proctite ou proctocolite por clamidia podem 
ocorrer em adolescentes praticantes de sexo anal receptivo. 

B. Achados Laboratoriais 

NAAT (reaqao em cadeia da polimerase ou ligase) e o meio mais 
sensivel para detecqao da Chlamydia (92-99%). Os testes de en- 
saio imunoabsorvente ligado a enzima (Elisa) e anticorpo de 
fluorescencia direta (DFA) sao menos sensiveis, mas podem ser 
a unica opqao de exames em alguns centros. A cultura e manda- 
toria nos casos de abuso sexual. 

Deve-se obter um swab cervical, usando-se o material forne- 
cido pelo fabricante do teste especifico, ou a primeira amostra de 
urina. Frequentemente, um unico swab pode ser utilizado para 
coletar especimes, tanto para Chlamydia quanto para N. gonor- 
rhoeae. Para otimizar a detecqao da Chlamydia na cervice, deve-se 
coletar celulas colunares atraves da inserqao do swab no ostio e 
girando-o em 360 graus. NAAT nao e licenciada para amostras 
retais. Portanto, quando uma amostra retal e obtida, esta, muitas 
vezes, deve ser avaliada por metodos de cultura menos sensiveis, a 
menos que haja acesso a um laboratorio que tenha realizado testes 
de validaqao de NAAT para sitios nao genitais. 

O teste para esterase leucocitaria na primeira amostra de urina 
era previamente utilizado para triagem de homens sexualmente ati- 
vos assintomaticos. Devido a alta taxa de falso-positivos, este teste de 
triagem e menos utilizado atualmente. Em individuos sintomaticos 
do sexo masculino, o exame do sedimento urinario para leucoci- 
tos representa uma triagem para uretrite, embora, frequentemente, 
seja de pouca praticidade em um ambiente clinico. Em geral, uma 
amostra da primeira micqao, ou um swab uretral para NAAT, deve 
ser obtida pelo menos uma vez por ano. Alguns estudos sugerem 
que triagens mais frequentes — a cada seis meses — em populates 


de alta prevalencia podem diminuir a taxa de infecqao por clamidia. 
A avaliaqao do paciente masculino sintomatico, ou de um contato 
assintomatico para clamidia, e a mesma. 

Em ambos os sexos, o exame de urina permite triagens mais 
frequentes e simplificadas, em cenarios tais como escolas e insti- 
tuiqoes correcionais, ou entre grupos militares e outros. 

Complicates 

A epididimite e uma complicaqao no sexo masculino. A sin- 
drome de Reiter ocorre em associaqao com uretrite por clamidia. 
Deve-se suspeitar desta possibilidade em pacientes masculinos 
que sao sexualmente ativos e apresentam-se com dor lombar 
(sacroiliite), artrite (poliarticular), lesoes mucocutaneas carac- 
teristicas e conjuntivite. A DIP e uma complicaqao importante 
no sexo feminino. 

Tratamento 

Pacientes infectados e seus contatos, independentemente da ex- 
tensao dos sinais ou sintomas, necessitam receber tratamento 
(Quadro 42-1). Devido ao alto risco dos adolescentes em adqui- 
rir infecqoes recorrentes por clamidia dentro de varios meses 
apos a primeira infecqao, todas as garotas infectadas devem repe- 
tir os exames a cada 3-4 meses depois do tratamento. Sugere-se 
testar novamente para clamidia os individuos do sexo masculino 
previamente infectados tres meses apos o tratamento, embora as 
evidencias quanto ao beneficio sejam limitadas. 

Bebear C, de Barbeyrac B: Genital Chlamydia trachomatis infections. 
Clin Micro Infect 2009;15:4 [PMID: 19220334], 

Geisler WM:Management of uncomplicated Chlamydia tracho¬ 
matis infections in adolescents and adults: Evidence reviewed 
for the 2006 Centers for Disease Control and Prevention se¬ 
xually transmitted diseases treatment guidelines. Clin Infect Dis 
2007;44:S77 [PMID: 17342671], 

Meyers DS et al: Screening for chlamydial infection: An evidence up¬ 
date for the U.S. Preventive Services Task Force. Ann Intern Med 
2007;147:135 [PMID: 17576995], 

INFECCAO POR NEISSERIA GONORRHOEAE 
Consideracoes gerais 

A gonorreia e a segunda DST bacteriana mais prevalente nos EUA, 
onde se estima que 350.000 novos casos de infecqao por N. gonor- 
r/ioeaeocorramacadaano (119 casos por 100.000 habitantes [c/10 5 ] 
em 2007). As taxas de gonorreia continuam entre as mais altas entre 
adolescentes e adultos jovens. A taxa geral de gonorreia foi mais alta 
entre os de 20-24 anos (531 c/10 5 ), que e mais de quatro vezes mais 
alta que a taxa nacional. No sexo feminino, em 2007, as faixas etarias 
de 15-19 e 20-24 anos tiveram as taxas mais altas de gonorreia (648 e 
615 c/10 5 , respectivamente); no sexo masculino, a faixa etaria de 
20-24 anos teve a taxa mais alta (450 c/10 5 ). 

Os sitios de infecqao incluem cervice, uretra, reto e faringe. 
Alem disso, a gonorreia e uma causa de DIP. Seres humanos 
constituem o reservatorio natural. Gonococos estao presentes no 
exsudato e secreqoes das membranas mucosas infectadas. 
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Quadro 42-1 Esquemas terapeuticos para doencas sexualmente transmissiveis 



Esquemas recomendados 

Gravidez 3 [Categoria] 

Doenca inflamatoria pelvica (DIP) 

Terapia parenteral esquema A 

Cefotetan, 2 g IV de 12/12 h 

Seguro [B] 

Nota: A terapia deve ser continuada por 

OU 


24-48 h apos a melhora do paciente; ela 

Cefoxitin, 2 g IV de 6/6 h 

Seguro [B] 

pode entao ser trocada para um dos dois 

regimes orais para completar um curso de 

mais 


14 dias. 

Doxicidina, 100 mg IV ou VO de 12/12 h 

Contraindicado [D] 

Terapia parenteral esquema B 

Clindamicina, 900 mg IV de 8/8 h 

Seguro [B] 

Nota: Apos 48 h de melhora, os pacientes 

mais 


podem continuar com doxicidina, lOOmg VO 

Gentamicina, 2 mg/kg IV dose de ataque, depois 1,5 mg/kg IV 
de 8/8 h 

Seguro [B] 

de 12/12 h por um total de 14 dias. 

Esquemas parenterais alternativos 

Ampicilina/sulbactam, 3 g IV de 6/6 h 

mais 

Seguro [A] 


Doxicidina, lOOmg IV ou VO de 12/12 h 

Contraindicado [D] 

Esquema ambulatorial recomendado 

Ceftriaxona, 250 mg IM dose unica 

Seguro [B] 

Nota: Pacientes gestantes com DIP e mulheres 

mais 


com abscessos tubo-ovarianos devem 

Doxicidina, lOOmg VO de 12/12 h por 14 dias, com ou sem 

Contraindicado [D] 

ser hospitalizadas e receber antibioticos 

metronidazol, 500 mg VO de 12/12 h por 14 dias 

Seguro [B] 

parenterais. 

OU 



Cefoxitin, 2 g IM dose unica mais probenecida, 1 g VO 

mais 

Seguro [B] 


Doxicidina, lOOmg VO de 12/12 h por 14 dias com ou sem 

Contraindicado [D] 


metronidazol, 500 mg VO de 12/12 h por 14 dias 

Seguro [B] 


Outra cefalosporina parenteral de terceira geracao 
(p. ex., ceftizoxima ou cefotaxima) 

mais 

Seguro [B] 


Doxicidina, lOOmg VO de 12/12 h por 14 dias, com ou sem 

Contraindicado [D] 


metronidazol, 500 mg VO de 12/12 h por 14 dias 

Seguro [B] 

Cervicite 

Clamidia 

Azitromicina, 1 g VO dose unica 

Seguro [B] 


Doxicidina, 100 mg VO de 12/12 h por 7 dias 

Contraindicado [D] 

Gonorreia, nao complicada 



Cervicite, uretrite, retal 

Ceftriaxona, 250 mg IM, dose unica 

Seguro [B] 

Nota: 0 tratamento empirico para 

OU 


Chlamydia trachomatis com azitromicina 

Cefixima, 400 mg VO dose unica 

Seguro [B] 

ou doxicidina e recomendado, devido a 
coexistencia de infeccao gonococica em 
20-40% dos pacientes, se a infeccao por 
clamidia nao for afastada. c 

Esquema alternative 

Espectinomicina/ 2 g IM dose unica 

Seguro [B] 


Cefalosporinas em esquemas de dose unica c 

Seguro [B] 

Faringite 

Ceftriaxona, 250 mg IM, dose unica 

Seguro [B] 


(continua) 
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Quadro 42-1 Esquemas terapeuticos para doencas sexualmente transmissiveis ( continuacao ) 



Esquemas recomendados 

Gravidez 3 [Categoria] 

Gonorreia, disseminada 

Nota: Tratar IV ate melhora clinica (geralmente 

Ceftriaxona, 1 g IV ou IM uma vez por dia 

Segura [B] 

48h; depois trocar para VO); completar pelo 
menos um curso de 7dias. d 



Esquemas alternativos 

Cefotaxima, 1 g IV 8/8 h 

Segura [B] 


Ceftizoxima, 1 g IV 8/8 h 

Segura [B] 


Espectinomicina + , 2 g IM 12/12 h 

Segura [B] 

Esquema oral 

Cefixima, 400 mg VO 12/12 h 

Segura [B] 


Cefixima suspensao (200 mg/5 mL) 400 mg VO de 12/12 h 

Segura [B] 


Cefpodoxima, 400 mg VO 12/12 h 

Segura [B] 

Uretrite nao gonococica, nao damidia 


Azitromicina, 1 g VO dose unica 

Segura [B] 


Doxicidina, 100 mg VO 12/12 h por 7 dias 

Contraindicado [D] 

Esquemas alternativos 

Eritromicina base, 500 mg VO 6/6 h por 7 dias 

Segura [B] 


Eritromicina etilsuccinato, 800 mg VO 6/6 h por 7 dias 

Segura [B] 


Ofloxacina, 300 mg VO 12/12 h por 7 dias 

Contraindicado [C] 


Levofloxacina, 500 mg VO 1 vez ao dia por 7 dias 

Contraindicado [C] 

Uretrite recorrente ou persistente 

Metronidazol, 2 g VO dose unica 

Segura [B] 


Tinidazol, 2 g VO dose unica 

mais 

Contraindicado [C] 


Azitromicina, 1 g VO dose unica (se nao foi usada no episodio inicial) 

Segura [B] 

Proctite, proctocolite e entente 


Ceftriaxona 250 mg IM 

mais 

Segura [B] 


Doxicidina, 100 mg VO 12/12 h por 7 dias 

Contraindicado [D] 

Vaginite ou uretrite por Trichomonas vaginalis 


Metronidazol, 2 g VO dose unica 

Segura [B] 


Tinidazol, 2 g VO dose unica 

Contraindicado [C] 

Esquema alternativo 

Metronidazol, 500 mg VO 12/12 h por 7 dias 

Segura [B] 

Vaginose bacteriana 


Metronidazol, 500 mg VO 12/12 h por 7 dias 

Segura [B] 


Metronidazol gel 0,75%, 5 g intravaginal 1 vez ao dia por 5 dias 

m i 

Segura [B] 


UU 

Clindamicina creme a 2%, 1 aplicador intravaginal ao deitar 
por 7 dias 

Segura [B] 

Esquema alternativo 

Clindamicina, 300 mg VO 12/12 h por 7 dias 

m i 

Segura [B] 


UU 

Clindamicina ovulo, 100 mg intravaginal ao deitar por 3 dias 

Segura [B] 


(continua) 
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Quadro 42-1 Esquemas terapeuticos para doencas sexualmente transmissiveis ( continuacao) 


Candidiase vulvovaginal 


Esquemas recomendados 


Butoconazol, dotrimazol, miconazol, terconazol ou tioconazol, 
intravaginal por 1, 3 ou 7 dias 

ou 

Butoconazol de liberacao continua, 5 g intravaginal dose unica 
ou 

Fluconazol, comprimido de 150 mg VO, dose unica 


Gravidez 3 [Categoria] 

■ 

Seguro [B] 

Seguro [B] 

Contraindicado [C] 


Precoce (primaria, secundaria, ou 
latente < 1 ano) 

Penicilina G benzatina, 2,4 milhoes de unidades IM (para 
pacientes > 40 kg) 

ou 

Penicilina G benzatina, 50.000 U/Kg IM (para pacientes < 40 Kg); 
ate 2,4 milhoes de unidades em dose unica 

Seguro [B] 

Seguro [B] 

Tardia (> 1 ano de duracao ou 
duracao desconhecida) 

Penicilina G benzatina, 7,2 milhoes de unidades no total, 
administradas em 3 doses de 2,4 milhoes de unidades IM com 
intervalos de uma semana 

ou 

Penicilina G benzatina, 50.000 U/kg IM (para pacientes 
< 40 kg) uma vez por semana por 3 semanas consecutivas; ate 

2,4 milhoes de unidades em uma dose 

Seguro [B] 

Seguro [B] 

Neurossifilis 

Esquema alternativo (se adesao puder 

Penicilina G cristalina aquosa, 18-24 milhoes U/dia, 

Seguro [B] 

ser assegurada) 

administradas em 3-4 milhoes IV 4/4 h, ou infusao continua, 



por 10-14 dias 



Penicilina procaina, 2,4 milhoes de unidades IM uma vez ao dia 

Seguro [B] 


mais 



Probenecida, 500 mg VO 4/4 h por 10-14 dias 

Seguro [B] 

Epididimite 

Mais provavelmente causada por infeccao 

Ceftriaxona, 250 mg IM dose unica 


gonococica ou por damidia 

mais 



Doxiciclina, 100 mg VO 12/12 h por 10 dias 


Mais provavelmente causada por 

Ofloxacina, 300 mg VO 12/12 h por 10 dias 


microrganismos entericos; paciente 

ou 


> 35 anos ou alergico a cefalosporinas 

Levofloxacina, 500 mg VO uma vez ao dia por 10 dias 


ou tetracidinas (ou ambas) 



Infeccao por C. trachomatis 

Cervicite ou uretrite 

Azitromicina, 1 g VO dose unica 

Seguro [B] 


OU 

Doxiciclina, 100 mg VO 12/12 h por 7 dias 

Contraindicado [D] 

Esquema alternativo b 

Eritromicina, 500 mg VO 4/4 h por 7 dias 

m i 

Seguro [B] 


UU 

Eritromicina etilsuccinato, 800 mg VO 6/6 h por 7 dias 

Seguro [B] 


OU 

Ofloxacina, 300 mg VO 12/12 h por 7 dias 

Contraindicado [C] 


OU 

Levofloxacina 500 mg uma vez ao dia por 7 dias 

Contraindicado [C] 

Granuloma inguinal 


Doxiciclina, 100 mg VO 12/12 h por 3 semanas ou mais 

Contraindicado [D] 


(continua) 
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Quadro 42-1 Esquemas terapeuticos para doencas sexualmente transmissi'veis ( continuacao ) 



Esquemas recomendados 

Gravidez 3 [Categoria] 

Esquema alternative 

Ciprofloxacina, 750 mg VO 12/12 h por pelo menos 3 semanas 

Contraindicado [C] 


Eritromicina base, 500 mg VO 4/4 h por pelo menos 3 semanas 

Seguro [B] 


Azitromicina, uma g VO uma vez por semana por pelo menos 

3 semanas 

ou 

Seguro [B] 


Sulfametoxazol-trimetoprima, urn comprimido de dose dobrada 

VO 12/12 h por 3 semanas ou mais 

Contraindicado [C] 

Linfogranuloma venereo 


Doxicidina, 100 mg VO 12/12 h por 21 dias 

Contraindicado [C] 

Esquema alternative 

Eritromicina, 500 mg VO 4/4 h por 21 dias 

Seguro [B] 

Infeccao por herpes simples 

Genital, primeiro episodio 

Acidovir, 400 mg VO 8/8 h por 7-10 dias 

Seguro [B] 


Fancidovir, 250 mg VO 8/8 h por 7-10 dias 

Seguro [B] 


Valaciclovir, 1 g VO 12/12 h por 7-10 dias 

Seguro [B] 

Terapia episodica para herpes genital 

Acidovir, 400 mg V08/8 h por 5 dias 

Seguro [B] 

recorrente 

OU 



Acidovir, 800 mg VO 12/12 h por 5 dias 

Seguro [B] 


Acidovir, 800 mgVO 8/8 hpor 2 dias 

Seguro [B] 


Fancidovir, 125 mg VO 12/12 h por 5 dias 

Seguro [B] 


Fancidovir, 1.000 mg VO 12/12 h por urn dia 

Seguro [B] 


Valaciclovir, 500 mg VO 12/12 h por 3 dias 

Seguro [B] 


Valaciclovir, 2 g VO 12/12 h por 2 dias 

Seguro [B] 


Valaciclovir, 1 g VO uma vez ao dia por 5 dias 

Seguro [B] 

Terapia supressiva para herpes genital 

Acidovir, 400 mg VO 12/12 h 

Seguro [B] 

recorrente 

OU 



Fancidovir, 250 mg VO 12/12 h 

Seguro [B] 


Valaciclovir, 500 mg VO uma vez ao dia (se < de 10 episodios 
recorrentes por ano; se > 10 episodios recorrentes, usar 1 g por dia) 

Seguro [B] 

Cancroide 


Azitromicina, 1 g VO dose unica 

Seguro [B] 


Ceftriaxona, 250 mg IM dose unica 

Seguro [B] 


Ciprofloxacina, 500 mg VO 12/12 h por 3 dias 

OU 

Contraindicado [D] 


Eritromicina base, 500mg VO 8/8 h por 7 dias 

Seguro [B] 

Infeccao por papilomavirus humano 

Lesoes externas 

Podofilina, a 25%, em tintura de benzoina aplicada diretamente 
nas verrugas; enxaguar apos 1-4 h [contraindicada para lesoes 
uretrais ou intravaginais] 

Contraindicado [X] 


(continua) 
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Quadro 42-1 Esquemas terapeuticos para doencas sexualmente transmissiveis (continuacao) 



Esquemas recomendados 

Gravidez 3 [Categoria] 

Nota: Terapias topicas geralmente requerem 
tratamentos semanais por quatro semanas 
consecutivas 

ou 

Acido tricloroacetico (85%); aplicar diretamente sobre as verrugas; 
enxaguar em 6-8 h 

ou 

Podofilox, solucao 0,5%; aplicar b.i.d. por 3 dias; usado por 
pacientes em casa; o medico precisa demonstrar como o 
componente e aplicado (para uso apenas em lesoes externas) 
ou 

Imiquimode creme 5%; aplicado 3 vezes por semana durante a 
noite (maximo de 16 semanas) 

ou 

Crioterapia; nitrogenio liquido, cirurgia com laser seguro cryoprobe 

Seguro 

Contraindicado [C] 

Contraindicado [C] 

Seguro [B] 

Infeccoes ectoparasitarias 

Piolhos pubianos e 

Permetrina 1% creme capilar; enxaguar apos 10 min 
ou 

Piretrinas com butoxido de piperonila; aplicar, enxaguar apos 10 min 

Seguro [B] 

Seguro (B) 

Esquema alternative 

Malation locao 0,5%: enxaguar apos 8-12 h 
ou 

Ivermectina, 250 meg/kg; repetir em 2 semanas 

Seguro [B] 

Contraindicado [C] 

Escabiose 

Permetrina creme 5%; aplicar no corpo inteiro do pescoco para 
baixo, enxaguar apos 8-14 h 

ou 

Ivermectina, 200 meg/kg VO, repetir em 2 semanas 

Seguro [B] 

Contraindicado [C] 

Esquema alternative 

lindano (1%): aplicar no corpo inteiro do pescoco para baixo, 
enxaguar apos 8 b 

Contraindicado [C] 


a Classificac3o do FDA sobre uso na gestacao: [A] Estudos controlodos nao mostram riscos. Estudos bem controlados adequados, em gestantes nao demons- 
traram risco para o feto em qualquer trimestre da gestacao. [B] Nenhuma evidencia de risco em seres humanos. Estudos bem controlados adequados, em 
gestantes nao mostraram risco aumentado de anormalidades fetais apesar de achados adversos em animais, na ausencia de estudos humanos bem con¬ 
trolados adequados, estudos em animais nao mostram risco fetal. A chance de dano fetal e remota, mas ainda permanece uma possibilidade. [C] Risco nao 
pode ser descortodo. Faltam estudos com seres humanos adequados e bem controlados, e estudos animais mostraram risco para o feto, ou tambem faltam. 
Existe chance de dano fetal se a substancia for administrada durante a gestacao; mas os beneficios potendais sobrepujam o risco potencial. [D] Evidencia 
positiva de risco. Estudos em seres humanos, ou dados pos-comercializacao ou de pesquisa, demonstraram risco fetal. Nao obstante, beneficios potendais 
com o uso da medicacao podem superar o risco potencial. Por exemplo, o farmaco pode ser aceitavel se for necessario em uma situacao de risco de vida, 
ou em doencas infecciosas graves para as quais farmacos mais seguros nao podem ser usados ou s3o ineficazes. [X] Contraindicados na gestacao. Estudos 
em animais ou seres humanos, ou apesar de achados adversos em animais ou relates pos-comercializarao ou de pesquisa, tern demonstrado evidencia 
positiva de anormalidades fetais ou risco para o feto, que superam claramente qualquer beneffcio possfvel para a paciente. 

b A doxiciclina e contraindicada na gestacao. Regimes alternativos durante a gravidez que incluem eritromicina, azitromicina e amoxicilina nao s3o tao efe- 
tivos, mas s3o clinicamente uteis se os esquemas recomendados nao podem ser utilizados devido 3 alergia ou gravidez. 

c Esquemas de dose unica de cefalosporina incluem ceftizoxima (500 mg IM) ou cefoxitina (2 g IM) administradas com probenecida (1 g VO) ou cefotaxima 
(500 mg IM). Algumas evidences indicam que cefpodoxima (400 mg) e axetil cefuroxima (1 g) podem ser alternativas por via oral. 
d Se a terapia com cefalosporina parenteral nao for viavel, o uso de fluoroquinolonas (levofloxacina, 500 mg VO uma vez ao dia, ou ofloxacina, 400 mg VO de 
12/12 h por 14 dias) com ou sem metronidazol (500 mg VO 12/12 h por 14 dias) pode ser considerado, se a prevalence na comunidade e o risco individual 
de gonorreia for baixo. Testes para gonorreia devem ser realizados antes da instituicao da terapeutica, e se NAAT for positivo, cefalosporina parenteral e 
recomendada. Se a cultura para gonorreia e positiva, o tratamento deve basear-se em antibiograma. 

e Roupas de cama e vestes devem ser descontaminadas por meio de lavagem com agua quente ou lavagem a seco. Esquemas podem ser repetidos em 
uma semana, se uma resposta completa nao tiver sido alcancada. 
f A espectinomicina nao e mais disponivel nos EUA. 

b.i.d. duas vezes/dia; IM, intramuscular; IV, intravenosa, NAAT, teste de amplificac3o do acido nucleico; VO, via oral (pela boca). 


Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

Na cervicite gonococica nao complicada, as mulheres sao sinto- 
maticas em 23-57% das vezes, apresentando-se com corrimento 


vaginal e disuria. Uretrite e piuria tambem podem estar presen- 
tes. Cervicite mucopurulenta com uma secregao amarelada pode 
ser encontrada, e a cervice pode estar edematosa e friavel. Ou- 
tros sintomas incluem anormalidades do ciclo menstrual e dis- 
pareunia. Aproximadamente 15% das mulheres com gonorreia 
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endocervical tem sinais de envolvimento do trato genital su¬ 
perior. Comparada com a infecqao por clamidia, a inflamaqao 
pelvica por gonorreia tem uma duraqao mais curta, mas uma 
intensidade de sintomas maior, e e associada a febre com maior 
frequencia. Homens sintomaticos geralmente tem secreqao ure- 
tral amarelo-esverdeada e queimor ao urinar, mas a maioria dos 
homens (55-67%) com gonorreia nao tem sintomas. Tanto ho¬ 
mens quanto mulheres podem desenvolver proctite e faringite 
apos exposiqao apropriada. 

8. Achados laboratoriais 

No sexo feminino, um swab cervical deve ser enviado para NAAT, 
ou cultura em agar Thayer-Martin. Obter amostras do reto ou fa- 
ringe, quando indicadas clinicamente, aumentara a probabilidade 
de culturas positivas. A infecqao faringiana requer terapia mais in- 
tensiva. Especies de Neisseria nao gonococicas residem na vagina, 
tirando portanto o valor da coloraqao de Gram em mulheres. Tria- 
gem com NAAT da urina pode ser utilizada no sexo feminino; en- 
tretanto, o teste da reaqao em cadeia da polimerase (PCR) e menos 
sensivel (83%) que a reaqao em cadeia da ligase (99%). 

Cultura ou NAAT para N. gonorrhoeae no sexo masculino 
pode ser obtida com um swab uretral ou amostra de urina da 
primeira micqao. Cultura da uretra e menos sensivel (85%) em 
comparaqao com os 95-99% de sensibilidade quando se usam 
metodos NAAT em especimes uretrais ou de urina. Gram da 
secreqao uretral mostrando diplococos gram-negativos intrace- 
lulares indica gonorreia, no sexo masculino. 

Se houver proctite, culturas apropriadas devem ser obtidas e 
se inicia o tratamento, tanto para gonorreia quanto para clami¬ 
dia. Se houver suspeita de exposiqao oral a gonorreia, culturas 
devem ser obtidas, e o paciente deve ser tratado empiricamente. 

Diagnostic!) diferencial 

A faringite gonococica deve ser diferenciada de faringites cau- 
sadas por infecqao estreptococica, herpes simples, adenovirus e 
mononucleose infecciosa. A infecqao por clamidia deve ser dife¬ 
renciada da infecqao gonococica. 

Complicacoes 

Infecqao gonococica disseminada ocorre em uma minoria 
(0,5-3%) dos pacientes com gonorreia nao tratada. A dissemi- 
naqao hematogenica causa artrite e dermatite, mais comumente. 
As articulaqoes mais frequentemente envolvidas sao punhos, ar- 
ticulaqoes metacarpofalangeanas, joelhos e tornozelos. As lesoes 
cutaneas sao tipicamente dolorosas, com pustulas hemorragicas 
ou necroticas, ou bolhas, sobre uma base eritematosa, ocorrendo 
nas extremidades distais. A doen 9 a disseminada ocorre mais fre¬ 
quentemente no sexo feminino que no masculino. Os fatores de 
risco incluem gravidez e faringite gonococica. Ocasionalmente, 
a gonorreia e complicada por peri-hepatite. 

► Tratamento 

Historicamente, os pacientes diagnosticados com gonorreia tam¬ 
bem eram tratados para clamidia. A medida que os testes para 


clamidia se tornaram mais sensiveis, CDC sugere que o trata¬ 
mento para coinfecqao nao e necessario se o teste para clamidia 
houver sido realizado por NAAT. As diretrizes do CDC tambem 
estipulam que nao ha necessidade de testes de cura para N. go¬ 
norrhoeae e C. trachomatis , quando forem tratadas com medi¬ 
cares de primeira linha, a menos que o paciente permaneqa 
sintomatico. Se a repetiqao dos testes estiver indicada, ela deve 
ser realizada um mes apos o termino do tratamento, se NAAT 
for utilizado para documentar um teste de cura. A repetiqao do 
teste tambem pode ser considerada para adolescentes sexual- 
mente ativos com probabilidade de se reinfectar. Os pacientes 
devem ser orientados a se abster de relaqoes sexuais ate que eles e 
seus parceiros tenham completado o curso de tratamento. O tra¬ 
tamento para doenqa disseminada pode necessitar de internaqao 
(ver Quadro 42-1). As quinolonas nao devem mais ser utilizadas 
para tratar gonorreia, devido ao alto nivel de resistencia a quino¬ 
lonas em todas as populates dos EUA. Falha no tratamento ini- 
cial deve levar a pronta reavaliaqao do paciente, e a consideraqao 
quanto a repetiqao do tratamento com ceftriaxona. 

Centers for Disease Control and Prevention: Update to CDC’s se¬ 
xually transmitted diseases treatment guidelines, 2006: 

Fluoroquinolones no longer recommended for treatment of go¬ 
nococcal infections. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2007; 
56:332 [PMID: 17431378]. 

Newman LM et al: Update on the management of gonorrhea in 
adults in the United States. Clin Infect Dis 2007;44:S84 (PMID: 
17342672], 


ESPECTRO DE SINAIS E SINTOMAS DAS 
DOENCAS SEXUALMENTE TRANSMISSIVEIS 


O paciente que se apresenta com uma DST geralmente tem um 
ou mais dos sintomas descritos nesta seqao. Consideraqoes de 
manejo para DST incluem avaliar a adesao do paciente ao tra¬ 
tamento e assegurar seu acompanhamento posterior, tratar os 
parceiros e determinar risco de gravidez. O tratamento de cada 
DST esta detalhado no Quadro 42-1. 

CERVICITE 

Consideracoes gerais 

A cervicite e causada por C. trachomatis ou N. gonorrhoeae em 
aproximadamente 30% das vezes. HS V, T. vaginalis e Mycoplasma 
genitalium sao causas menos comuns. A vaginose bacteriana e 
reconhecida atualmente como uma causa de cervicite. A cervi¬ 
cite tambem pode estar presente sem uma DST. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

A cervicite geralmente e assintomatica, mas muitas mulheres 
tem corrimento vaginal anormal ou sangramento pos-coito. 
Exsudato endocervical purulento ou mucopurulento visivel no 
canal endocervical, ou em um especime de swab endocervical, 
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e caracteristico de cervicite. A cervice frequentemente e friavel, 
com sangramento facilmente induzlvel. 

B. Achados laboratoriais 

Embora a coloraqao de Gram endocervical possa mostrar um nu- 
mero aumentado de leucocitos polimorfonucleares, este achado 
tem um baixo valor preditivo positivo e nao e recomendado para 
diagnostico. Pacientes com cervicite deveriam ser testadas para 

C. trachomatis, N.gonorrhoeae e tricomoniase, por meio do teste 
mais sensivel e especifico disponivel no local. 

Complicacoes 

A cervicite persistente e de dificil manejo e requer reavaliaqao do 
diagnostico inicial. A cervicite pode persistir, apesar de cursos 
repetidos de tratamento antimicrobiano. A presemja de um ec- 
tropio grande pode contribuir para cervicite persistente. 

Tratamento 

Tratamento empirico, tanto para gonorreia quanto para infecqao 
por clamidia, e recomendado, quando a perspectiva de acom- 
panhamento e questionavel, ou se o paciente faz parte de uma 
populaqao de alto risco. Se a paciente e assintomatica, exceto por 
cervicite, entao o tratamento pode esperar ate que os resultados 
dos testes diagnosticos estejam disponiveis (ver Quadro 42-1). 
O acompanhamento e recomendavel se os sintomas persistirem. 
As pacientes devem ser instruidas a evitar relaqoes sexuais ate 
que seus parceiros estejam curados, e o tratamento, completo. 

Lusk MJ, Konecny P: Cervicitis: A review. Curr Opin Infect Dis 
2008;21:49 [PMID: 18192786], 

Marrazzo JM,Martin DH: Management of women with cervicitis. 
Clin Infect D 2007;44:S102 [PMID: 17342663], 

DOENCA INFLAMATORIA PELVICA 
Consideracoes gerais 

A doen^a inflamatoria pelvica (DIP) e definida como a inflama- 
9 ao do trato genital superior feminino e pode incluir endome- 
trite, salpingite, abscesso tubo-ovariano e peritonite pelvica. E a 
doen 9 a ginecologica que, com maior frequencia, requer hospita- 
lizaqao para mulheres em idade reprodutiva nos EUA. Mais de 
1 milhao de mulheres desenvolvem DIP anualmente, 60.000 sao 
hospitalizadas e mais de 150.000 sao avaliadas em nivel ambu- 
latorial. A incidencia e mais alta na populaqao adolescente. As 
adolescentes sexualmente ativas tem um risco elevado (1 em 8) 
de desenvolver DIP, ao passo que mulheres na faixa etaria dos 
20 anos tem um decimo do risco. Os fatores de risco predispo- 
nentes incluem multiplos parceiros sexuais, idade mais jovem de 
inicio das relaqoes sexuais, historia previa de DIP e falta de uso 
de preservatives. Falta de anticorpos protetores por exposiqoes 
previas a microrganismos sexualmente transmissiveis e ectopia 
cervical contribuem para o desenvolvimento de DIP. Muitas 
adolescentes com doen 9 a subaguda ou assintomatica nunca sao 
identificadas. 


A DIP e uma infeeqao polimicrobiana. Os agentes causadores 
incluem N. gonorrhoeae, Chlamydia, bacterias anaerobias que re- 
sidem na vagina e micoplasmas genitais. Uso de ducha vaginal e 
outros fatores mecanicos, como dispositivo intrauterino e cirur- 
gia ginecologica previa, aumentam o risco de DIP, ao possibilitar 
o acesso de microrganismos do trato genital inferior aos orgaos 
pelvicos. Menstruaqao recente e vaginose bacteriana tem sido 
associadas ao desenvolvimento de DIP. 

Achados ch'nicos 

A. Sinais e sintomas 

A DIP aguda e dificil de diagnosticar, devido a grande variedade 
de sinais e sintomas. Nenhum achado de anamnese, clinico, ou 
laboratorial, isoladamente, tem sensibilidade e especificidade 
altas para o diagnostico. O diagnostico de DIP em geral e feito 
clinicamente (Quadro 42-2). A paciente tipica tem dor abdomi¬ 
nal inferior, nauseas, vomitos e febre. Entretanto, a paciente pode 
estar afebril. O corrimento vaginal e variavel. Dor a mobiliza 9 ao 
da cervice e a palpa 9 ao do utero ou anexos, ou sinais de perito¬ 
nite, estao presentes com frequencia. Cervicite mucopurulenta 
esta presente em 50% das pacientes. Abscessos tubo-ovarianos 
podem ser detectados por meio de um exame fisico cuidadoso 
(palpando-se uma massa ou tumefaqao nos anexos). 

B. Achados laboratoriais 

Os achados laboratoriais incluem leucocitose com desvio para 
esquerda e elevaqao dos reagentes de fase aguda (velocidade de 

Quadro 42-2 Criterios diagnosticos para doenca inflamatoria 
pelvica 

Criterios minimos 

0 tratamento empirico para DIP deve ser iniciado em mulheres jovens 
sexualmente ativas, e outras em risco para doencas sexualmente 
transmissiveis, se um ou mais dos seguintes criterios minimos 
estiverem presentes: 

• Elas apresentam dor abdominal pelvica ou em hipogastrio e 
nenhuma outra causa para a enfermidade pode ser identificada 

• Dor a mobilizacao da cervice ou a palpacao de utero ou de 
anexos 

Criterios de suporte adicionais 

Temperatura oral > 38,3°C (101 °F) 

Corrimento mucopurulento cervical ou vaginal anormal 
Presenca de leucocitos em solucao salina na microscopia de secrecoes 
vaginais 

Velocidade de hemossedimentacao ou protelna C reativa elevada 
Documentacao laboratorial de infeccao por Neisseria gonorrhoeae ou 
Chlamydia trachomatis 

Criterios definitivos (casos selecionados) 

Evidencia histopatologica de endometrite a biopsia de endometrio 
Abscesso tubo-ovariano a ultrassonografia ou outro estudo de imagem 
Anormalidades laparoscopicas compativeis com DIP 


Adaptado, com permissao, de Centers for Disease Control and Prevention: 
Sexually transmitted diseases treatment guidelines 2006. MMWR Recomm 
Rep 2006;55(RR-11). 
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hemossedimentaqao ou proteina C reativa). Um teste positivo 
para N. gonorrhoeae ou C. trachomatis da suporte, embora 25% 
das vezes nenhuma destas bacterias sejam encontradas. Gravidez 
precisa ser descartada, porque pacientes com gravidez ectopica 
podem se apresentar com dor abdominal. 

C. Estudos diagnostics 

A laparoscopia e o padrao-ouro para se detectar salpingite. Ela e 
usada se o diagnostico nao for claro, ou para ajudar a diferenciar 
a DIP de uma gravidez ectopica, de cistos de ovario, ou de torqao 
de anexos. O diagnostico clinico de DIP tem um valor predi- 
tivo positivo para salpingite de 65-90% em comparaqao com a 
laparoscopia. A ultrassonografia pelvica tambem e util na detec- 
qao de abscessos tubo-ovarianos, que sao encontrados em quase 
20% das adolescentes com DIP. A ultrassonografia transvaginal e 
mais sensivel que a ultrassonografia abdominal. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial inclui outras doenqas ginecologicas 
(gravidez ectopica, ameaqa de aborto ou aborto septico, torqao 
de anexos, cistos ovarianos rotos e hemorragicos, dismenorreia, 
endometriose, ou ovulaqao dolorosa [ mittelschmerz ]), disturbios 
gastrintestinais (apendicite, colecistite, hepatite, gastrenterite ou 
doenqa intestinal inflamatoria) e doenqas geniturinarias (cistite, 
pielonefrite ou calculos urinarios). 

Complicacoes 

A retraqao cicatricial das tubas uterinas e uma das sequelas prin¬ 
cipals da DIP. Depois de um episodio de DIP, 17% das pacien¬ 
tes ficam inferteis, 17% desenvolvem dor pelvica cronica e 10% 
terao uma gravidez ectopica. As taxas de infertilidade aumentam 
a cada episodio de DIP; tres episodios de DIP resultam em uma 
taxa de infertilidade de 73%. A duraqao dos sintomas parece ser 
o maior fator determinante da infertilidade. A sindrome de Fitz- 
Hugh-Curtis e a inflamaqao da capsula do figado (peri-hepatite) 
por disseminaqao hematogenica, ou linfatica, de microrganis- 
mos das tubas uterinas. Isto resulta em dor no quadrante supe¬ 
rior direito e elevaqao das provas de funqao hepatica. 

Tratamento 

O objetivo do tratamento e obter tanto a cura clinica quanto a 
prevenqao das sequelas de longo prazo. Dados recentes demons- 
traram que nao ha diferenqa entre taxas de resposta clinica e mi- 
crobiologica, de curto e longo prazo, entre terapia parenteral e 
oral. A DIP frequentemente e tratada em nivel de ambulatorio, 
embora alguns medicos argumentem que todas as adolescen¬ 
tes com DIP devam ser hospitalizadas devido a taxa de com- 
plicaqoes. Sintomas sistemicos graves e toxicidade, sinais de 
peritonite, incapacidade de ingerir liquidos, gravidez, falta de 
resposta ou intolerancia a terapia antimicrobiana oral e abscesso 
tubo-ovariano sao indicates de hospitalizaqao. Alem disso, se o 
medico acredita que o paciente nao seguira o tratamento, a inter- 
naqao se justifica. A drenagem cirurgica pode ser necessaria para 
garantir o tratamento adequado de abscessos tubo-ovarianos. 


Os esquemas de tratamento descritos no Quadro 42-1 sao de 
largo espectro, para cobrir os numerosos microrganismos associa- 
dos a DIP. Todos os esquemas de tratamento devem ser efetivos 
contra N. gonorrhoeae e C. trachomatis, porque os testes de ras- 
treamento endocervical negativos nao afastam a infecqao do trato 
reprodutivo superior por esses microrganismos. O tratamento 
ambulatorial deve ser reservado para pacientes aquiescentes que 
tenham sinais classicos de DIP, sem sintomas sistemicos. As pa¬ 
cientes com DIP que recebam tratamento ambulatorial devem ser 
reexaminadas dentro de 24-48 h, com acompanhamento telefo- 
nico neste interim, para detectar doenqa persistente ou falha do 
tratamento. Elas devem ter melhora substancial dentro de 48-72 h. 
Uma adolescente deve ser reexaminada dentro de 7-10 dias depois 
do termino da terapia, para a garantia da resoluqao dos sintomas. 

Haggerty CL, Ness RB: Newest approaches to treatment of pelvic in¬ 
flammatory disease: A review of recent randomized clinical trials. 
Clin Infect Dis 2007;44:953 [PMID: 17342647], 

Sweet RL: Treatment strategies for pelvic inflammatory disease. Exp 
Opin Pharmacother 2009;10:823 [PMID: 19351231], 

Trig BG, Kerndt PR, Aynalem G: Sexually transmitted infections 
and pelvic inflammatory disease in women. Med Clin North Am 
2008;92:1083 [PMID: 18721654], 

Walker CK, Wiesenfeld HC: Antibiotic therapy for acute pelvic in¬ 
flammatory disease: The 2006 Centers for Disease Control and 
Prevention sexually transmitted diseases treatment guidelines. 
Clin Infect Dis 2007;44:S111 [PMID: 17342664], 


URETRITE 

Consideracoes gerais 

As causas bacterianas mais comuns de uretrite no sexo mascu- 
lino sao N. gonorrhoeae e C. trachomatis. Alem disso, T. vaginalis, 
HSV, Ureaplasma urealyticum e M. genitalium causam uretrite. 
Aproximadamente 20% das uretrites nao gonococicas e nao cla- 
midiais podem ser atribuldas a M. genitalium e U. urealyticum. 
Coliformes podem causar uretrite em homens que praticam in- 
tercurso anal com inserqao. A manipulaqao mecanica ou o con- 
tato com irritantes tambem podem causar uretrite transitoria. £ 
importante reconhecer que a uretrite, tanto no sexo masculino 
como no feminino, frequentemente e assintomatica. 

O sexo feminino, com frequencia, apresenta sintomas de uma 
infecqao do trato urinario e “piuria esteril” (sem isolamento de 
patogenos bacterianos entericos), o que reflete uretrite causada 
pelos microrganismos descritos. 

Achados ch'nicos 
A. Sinais e sintomas 

Nos casos sintomaticos, o sexo masculino apresenta, mais co- 
mumente, um corrimento uretral claro ou purulento, disuria, 
ou prurido uretral. Hematuria e adenopatia inguinal podem 
ocorrer. A maioria das infecqoes causadas por C. trachomatis e 
T. vaginalis sao assintomaticas, ao passo que 70% dos pacientes 
do sexo masculino com M. genitalium e 23-90% daqueles com 
uretrite gonococica sao sintomaticos. 
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B. Achados laboratoriais 

Em um paciente do sexo masculino sintomatico, um teste positivo 
de esterase leucocitaria na primeira micqao, ou o exame microsco- 
pico de urina da primeira mict^ao demonstrando mais de 10 leu¬ 
cocitos por campo de grande aumento, e sugestivo de uretrite. 
Colora^oes pelo Gram de secre^oes uretrais mostrando mais de 
cinco leucocitos por campo de grande aumento tambem sao su- 
gestivas. A uretrite gonococica e confirmada pela documenta^ao 
da presempa de leucocitos contendo diplococos gram-negativos 
intracelulares. Swab uretral ou urina da primeira miccpao para cul- 
tura ou NAAT (teste de amplificaijao de acidos nucleicos), devem 
ser enviados ao laboratorio para detec^ao de N. gonorrhoeae e C. 
trachomatis. Deve-se considerar a avaliaijao para T. vaginalis por 
uma prepara^ao liquida de secreqao uretral ou urina centrifugada, 
quando os resultados dos outros testes forem negativos. Alem 
disso, o teste de PCR e mais sensivel para T. vaginalis do que a 
cultura ou a microscopia direta. Um teste urinario especifico de 
PCR esta disponivel para Mycoplasma e Ureaplasma, embora nao 
seja utilizado clinicamente com frequencia. 

Complicacoes 

As complicacoes incluem uretrite recorrente ou persistente, epi- 
didimite, prostatite ou sindrome de Reiter. 

Tratamento 

Os pacientes com evidencia objetiva de uretrite devem receber 
tratamento empirico para gonorreia e infecqao por clamidia, 
idealmente com observacao direta no consultorio. Se a infeccao 
nao responder ao tratamento inicial e for negativa para trico- 
moniase, NAAT, deve ser afastada devendo-se suspeitar de ure¬ 
trite nao gonococica, nao clamidial, e tratar apropriadamente. 
Os pacientes devem ser orientados a retornar para avaliacao se 
os sintomas persistirem, ou recorrerem, depois de concluida a 
terapia empirica inicial. Sintomas isolados, sem documentacao 
de sinais ou evidencia laboratorial de inflamacao uretral, nao 
constituem uma base suficiente para repetiqao do tratamento 
(ver Quadro 42-1). Os parceiros sexuais ou devem ser avaliados, 
ou tratados para gonorreia e infeccao por clamidia. 

Bradshaw CS et al: Etiologies of nongonococcal urethritis: Bacteria, 
viruses, and the association with orogenital exposure. J Infect Dis 
2006:193:336 [PMID: 16388480], 

Gaydos C et al: Mycoplasma genitalium compared to Chlamydia, gon¬ 
orrhoea and Trichomonas as an aetiological agent of urethritis in 
men attending STD clinics. Sex Transm Infect 2009;85:438 [PMID: 
19383597], 


EPIDIOIMITE 

Consideracoes gerais 

Epididimite em um paciente sexualmente ativo e causada, em 
geral, por C. trachomatis ou N. gonorrhoeae. Epididimite causada 
por E. coli ocorre entre pacientes que praticam a insercao du¬ 
rante sexo anal e naqueles que tem anomalias do trato urinario. 


Achados dinicos 

A. Sinais e sintomas 

A epididimite esta associada a dor testicular unilateral esponta- 
nea e a palpaqao. Uma tumefacao palpavel, dolorosa, do epidi- 
dimo geralmente esta presente. O cordao espermatico tambem 
pode estar doloroso a palpaqao e edematoso. Frequentemente, 
tais sintomas sao acompanhados de uretrite assintomatica. 

B. Estudos laboratoriais e diagnostics 

O diagnostico geralmente e clinico. A ultrassonografia com Do¬ 
ppler colorido pode ajudar no diagnostico. Embora muitas vezes 
nao disponivel, a cintigrafia da bolsa escrotal com radionuclideo 
e o metodo diagnostico mais acurado. A avaliaqao laboratorial e 
identica aquela para suspeita de uretrite. 

Diagnostico diferencial 

A epididimite aguda associada a atividade sexual deve ser distin- 
guida de orquite devido a infarto, torqao de testiculo, tubercu- 
lose ou infec^ao fungica. 

Complicacoes 

A infertilidade e rara, e dor local cronica e incomum. 

Tratamento 

A terapia empirica (ver Quadro 42-1) esta indicada antes que os 
resultados de cultura estejam disponiveis. Como terapia adju- 
vante, repouso no leito, elevaifao da bolsa escrotal e analgesicos 
sao recomendados ate que a febre e inflama^ao local regridam. A 
falta de melhora do edema e dor a palpapio dentro de tres dias 
requerem reavaliaqao, tanto do diagnostico como do tratamento. 
Os parceiros sexuais devem ser avaliados e tratados para gonor¬ 
reia e infec^oes por clamidia. 

Bohm MK, Gift TL, Tao G: Patterns of single and multiple claims 
of epididymitis among young privately-insured males in the 
United States, 2001 to 2004. Sex Transm Dis 2009;36:490 [PMID: 
19455076], 

PROCTITE, PROCTOCOLITE, ENTERITE 
Consideracoes gerais 

A proctite ocorre predominantemente entre pessoas que partici¬ 
pant de intercurso anal. A enterite acontece entre aqueles cujas 
praticas sexuais incluem contato oral-fecal. A proctocolite pode 
ser adquirida por ambas as vias, dependendo do patogeno. Pa- 
togenos comuns transmitidos sexualmente que causam proctite, 
ou proctocolite, incluem C. trachomatis (inclusive sorovares de 
linfogranuloma venereo [LVG]), Treponema pallidum, HSV, N. 
gonorrhoeae, Giardia lamblia e microrganismos entericos. Em 
torno de 85% de infecqoes retais com N. gonorrhoeae e C. tracho¬ 
matis sao assintomaticas. A presenqa de proctite sintomatica ou 
assintomatica pode facilitar a transmissao de infec^ao por HIV. 
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Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

A proctite — definida como inflamaqao limitada aos 10-12 cm 
distais do reto — esta associada a dor anorretal, a tenesmo e a 
secreqao retal. A proctite aguda entre pessoas que praticaram 
intercurso anal receptivo recentemente e, com maior frequencia, 
sexualmente transmisslvel. Os sintomas de proctocolite com- 
binam aqueles de proctite mais diarreia, ou colicas abdominais 
(ou ambas), por causa da mucosa do colon inflamada a mais de 
12 cm do anus. A enterite geralmente resulta em diarreia e coli¬ 
cas abdominais, sem sinais de proctite ou proctocolite. 

B. Estudos laboratoriais e diagnostics 

A avaliaqao deve incluir anuscopia ou sigmoidoscopia, exame 
de fezes, cultura para microrganismos apropriados e sorologia 
para sifilis. 

► Tratamento 

O tratamento sera determinado pelo agente etiologico (ver Qua¬ 
dra 42-1 e Capitulo 40). A reinfecqao pode ser dificil de distin- 
guir de falha do tratamento. 

Felt-Bersma RJ, Bartelsman JF: Haemorrhoids, rectal prolapse, anal 
fissure, peri-anal fistulae and sexually transmitted diseases. Best 
Pract Res Clin Gastroenterol 2009;23:575 [PMID: 19647691], 
Hamlyn E, Taylor C: Sexually transmitted proctitis. Postgrad Med J 
2006;82:733 [PMID: 17099092], 


CORRIMENTO VAGINAL 

Mulheres adolescentes podem ter uma leucorreia fisiologica, 
secundaria a reposiqao do epitelio vaginal. Causas infecciosas de 
corrimento incluem T. vaginalis, C. trachomatis, N. gonorrhoeae 
e patogenos de vaginose bacteriana. A candidiase e uma infecqao 
por levedura que produz corrimento vaginal, mas, em geral, nao 
e transmitida sexualmente. A vaginite e caracterizada por corri¬ 
mento vaginal, prurido e irritaqao vulvar e, algumas vezes, com 
odor vaginal. O corrimento pode ser branco, cinzento, ou ama- 
relo. A leucorreia fisiologica geralmente e branca, homogenea e 
nao e associada a prurido, irritaqao ou odor fetido. Irritantes da 
vagina mecanicos, quimicos, alergicos ou outros nao infecciosos 
podem causar corrimento vaginal. 

Spence D, Melville C: Vaginal discharge. BMJ 2007;335:1147 [PMID: 
18048541], 

1. Vaginose bacteriana 
Consideracoes gerais 

A vaginose bacteriana e uma infecqao polimicrobiana da va¬ 
gina causada por um desequilibrio na flora bacteriana vagi¬ 
nal normal. A flora alterada tern uma escassez de lactobacilos 


produtores de peroxido de hidrogenio e concentrates aumen- 
tadas de Mycoplasma hominis e anaerobios, como Gardnerella 
vaginalis e Mobiluncus. Nao esta claro se a vaginose bacteriana 
e transmitida sexualmente, mas ela e associada a ter multiplos 
parceiros sexuais. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

O sintoma mais comum e um corrimento vaginal branco-acin- 
zentado, homogeneo, fetido, intenso. As pacientes podem relatar 
prurido vaginal ou disuria. O odor de peixe pode ser mais nota- 
vel depois do intercurso ou durante a menstruaqao, quando o pH 
alto do sangue ou semen volatiliza as aminas. 

B. Achados laboratoriais 

A vaginose bacteriana e diagnosticada mais frequentemente pelo 
uso de criterios clmicos, que incluem (1) presenqa de corrimento 
branco-acinzentado, (2) odor de peixe (aminas) antes ou depois 
da adiqao de KOH a 10% (“teste da cheirada”), (3) pH do fluido 
vaginal maior que 4,5 determinado com fita de pH de variaqao 
estreita, e (4) presenqa de “celulas-pista” ao exame microscopico. 
Celulas-pista sao celulas epiteliais escamosas que tem multiplas 
bacterias aderidas, tornando suas bordas irregulares e lhes dando 
um aspecto sarapintado. O diagnostico requer tres dos quatro 
criterios, embora muitas pacientes que preencham tais criterios 
nao tenham corrimento ou outros sintomas. 

Complicacoes 

A vaginose bacteriana durante a gravidez esta associada a des- 
fechos adversos, como trabalho de parto prematuro, parto pre- 
termo, infecqao intra-amniotica e endometrite pos-parto. Na 
paciente nao gestante, ela pode estar associada a DIP e infecqoes 
do trato urinario. 

► Tratamento 

Todas as pacientes com doenqa sintomatica devem receber tra¬ 
tamento para aliviar os sintomas vaginais e os sinais de infecqao 
(ver Quadro 42-1). As pacientes gestantes devem receber trata¬ 
mento para prevenir problemas na gestaqao. O tratamento para 
pacientes que nao se queixam de corrimento ou prurido vaginal, 
mas que demonstram vaginose bacteriana ao exame preventivo 
ginecologico nao esta claro. Visto que alguns estudos associam 
vaginose bacteriana a DIP, a recomendaqao e ter um limiar baixo 
para tratar a vaginose bacteriana assintomatica. Visitas de acom- 
panhamento sao desnecessarias, se os sintomas regredirem. A 
recorrencia de vaginose bacteriana nao e incomum. Para pacien¬ 
tes gestantes de alto risco, recomenda-se o exame de acompa- 
nhamento um mes depois do tratamento. 

Os individuos do sexo masculino nao desenvolvem infecqao 
equivalente a vaginose bacteriana e, frequentemente, sao assin- 
tomaticos. O tratamento de parceiros masculinos nao tem efeito 
sobre a evoluqao da infecqao no sexo feminino, embora o trata¬ 
mento seja recomendado para as parceiras. 
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2. Tricomomase 

Consideracoes gerais 

A tricomomase e causada por T. vaginalis, um protozoario flage- 
lado que infecta 5-7 milhoes de pessoas anualmente nos EUA. 


3. Candidi'ase vulvovaginal 
Consideracoes gerais 

A candidiase vulvovaginal e causada por Candida albicans em 
85-90% dos casos. A maioria das mulheres tera pelo menos um 
episodio de candidiase vulvovaginal no seu tempo de vida, e 
quase a metade terao dois ou mais episodios. A incidencia mais 
alta e entre as idades de 16 e 30 anos. Os fatores predisponentes 
incluem uso recente de antibioticos, diabetes, gravidez e HIV. 
Os fatores de risco incluem intercurso vaginal, especialmente 
com um novo parceiro sexual, uso de contraceptivos orais e uso 
de espermicidas. Esta doen 9 a geralmente e causada pelo cresci- 
mento irrefreavel de Candida que coloniza a vagina, ou que esta 
presente no trato GI, e raramente e uma DST. As recorrencias 
refletem reativaqao de colonizaqao. 


Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Cinquenta por cento das pacientes com tricomomase desenvol- 
vem uma vaginite sintomatica, com prurido vaginal, corrimento 
espumoso, malcheiroso, verde-acinzentado, e disuria. Ocasional- 
mente, sangramento pos-coito e dispareunia podem estar presen- 
tes. A vulva pode estar eritematosa, e a cervice, friavel. 

B. Achados laboratoriais 

Misturar a secreqao do corrimento com soro fisiologico facilita a 
detecqao do protozoario flagelado ao exame microscopico (pre- 
para<;ao liquida). A infecqao pode ser detectada pelo patologista, 
ao rever o esfregaqo de Papanicolaou. Cultura e teste de PCR 
estao disponiveis quando o diagnostico nao for claro. Os tes¬ 
tes de PCR sao sensiveis, mas dispendiosos, e nao estao pron- 
tamente disponiveis. Dois ensaios rapidos (point-of-care), com 
base em antigeno para detecqao de T. vaginalis, aprovados pelo 
FDA, estao disponiveis atualmente. Ambos sao realizados em 
secreqoes vaginais e tem uma sensibilidade maior que 83,3% e 
uma especificidade maior que 97%. A uretrite por tricomonas 
frequentemente causa um teste de esterase leucocitaria positivo 
na urina e leucocitos no esfrega<;o uretral. 

Complicacoes 

Os parceiros masculinos de pacientes diagnosticadas com trico¬ 
momase tem uma chance de 22% de ter esta infecqao. Metade 
dos pacientes masculinos com tricomomase tera uretrite. A in- 
fecqao por Trichomonas no sexo feminino tem sido associada a 
problemas na gravidez. 

Tratamento 

Ver Quadro 42-1 para recomendaqoes terapeuticas. 

Nanda N et al: Trichomoniasis and its treatment. Expert Rev Anti 
Infect Ther 2006;4:125 [PMID: 16441214]. 

Wendel KA,Workowski KA: Trichomoniasis: Challenges to ap¬ 
propriate management. Clin Infect Dis 2007;44 S123 [PMID: 
17342665]. 


Achados clinicos 

A. Sinais e sintomas 

Os sintomas tipicos incluem prurido e corrimento vaginal 
branco, semelhante a queijo cottage. O prurido e mais comum 
no meio do ciclo e pouco depois da menstruaqao. Outros sin¬ 
tomas incluem irritaqao vaginal, queimor vulvar, edema e ver- 
melhidao da vulva, dispareunia e disuria (especialmente depois 
do coito). 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico geralmente e feito pela visualiza<;ao de levedu- 
ras ou pseudo-hifas com KQH a 10% (sensibilidade de 90%) ou 
coloraqao de Gram (sensibilidade de 77%) na secreqao vaginal. 
Cultura para fungos pode ser usada se os sintomas e a microsco- 
pia nao forem definitivos, ou se a doenqa nao responder ou for 
recorrente. Contudo, a cultura nao e muito especifica, pois a co- 
lonizaqao e comum em mulheres assintomaticas. O pH vaginal e 
normal nas infeccpoes por leveduras. 

Complicacoes 

A unica complicaqao da candidiase vulvovaginal e a infecqao re¬ 
corrente. A maioria das pacientes com infecqao recorrente nao 
parecem ter condiqoes predisponentes ou subjacentes. 

Tratamento 

Formulaqoes topicas de serie curta tratam efetivamente as infec- 
qoes vaginais por leveduras, nao complicadas (ver Quadro 42-1). 
Os farmacos azolicos aplicados topicamente sao mais eficazes 
que a nistatina. O tratamento com azolicos resulta em alivio dos 
sintomas e culturas negativas em 80-90% das pacientes que com- 
pletam a terapia. O fluconazol oral em dose unica e um medica- 
mento oral efetivo. As pacientes devem ser orientadas a retornar 
para acompanhamento somente se os sintomas persistirem ou 
recorrerem. Esquemas de profilaxia por seis meses tem sido efe- 
tivos em muitas pacientes com infecqao por leveduras, persis- 
tente ou recorrente. A doen 9 a recorrente em geral e causada por 

C. albicans, que permanece sensivel a azolicos, e deve ser tratada 
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por 14 dias com azolicos orais. Algumas especies de Candida nao 
albicans responderao a itraconazol ou capsulas gelatinosas de 
acido borico (600 mg, diariamente, por 14 dias) por via intra- 
vaginal. O tratamento de parceiros sexuais nao e recomendado, 
mas pode ser considerado para mulheres que tenham infecqao 
recorrente. 

ULCERAS GENITAIS 

Nos EUA, pacientes jovens sexualmente ativos com ulceras ge¬ 
nitals tern herpes genital, sifilis ou cancroide. A frequencia re- 
lativa de cada doenqa difere por area geografica e populaqao de 
pacientes; entretanto, na maioria das areas, o herpes genital e o 
mais prevalente entre estas doenqas. Mais de uma doenqa pode 
estar presente em um paciente com ulceras genitais. Todas as 
doenqas ulcerativas estao associadas a um risco aumentado de 
infecqao por HIV. Lesoes orais e genitais podem ser sintomas de 
apresentaqao durante a infecqao primaria por HIV (sindrome 
retroviral aguda). 

A localizaqao das ulceras depende do tipo especifico de com- 
portamento sexual. As ulceras podem ser vaginais, vulvares, 
cervicais, penianas ou retais. Lesoes orais podem ocorrer conco- 
mitantemente com ulceras genitais, ou como lesoes isoladas, na 
infecqao por HIV e na sifilis. Cada agente etiologico tem caracte- 
risticas especificas que sao descritas nas seqoes seguintes. Dor na 
lesao, linfadenopatia inguinal e uretrite podem ser encontradas 
em associaqao as ulceras. 

1. Infeccao pelo herpes-virus simples 
Consideracoes gerais 

O HSV e a causa mais comum de ulceras genitais visiveis. Os 
virus HSV-1 e HSV-2 infectam primariamente seres humanos. 
O HSV-1 e normalmente associado a infecqoes da face, inclusive 
olhos, faringe e boca. O HSV-2 e associado mais comumente a 
infecqoes anogenitais. Entretanto, cada sorotipo e capaz de in- 
fectar ambas as regioes. A infecqoes por HSV-1 estao estabele- 
cidas frequentemente em crianqas pela idade de 5 anos; grupos 
socioeconomicos inferiores tem taxas de infecqao mais altas. O 
HSV-2 e uma DST, e a prevalencia da infecqao nos EUA aumenta 
durante a adolescencia, atingindo taxas de 20-40% na faixa etaria 
dos 40 anos. 

► Achados clinicos 
A. Sinais e sintomas 

A infecqao inicial sintomatica pelo HSV causa vesiculas na 
vulva, na vagina, na cervice, no penis, no reto ou na uretra, que 
sao seguidas rapidamente por ulceras rasas, dolorosas. A apre¬ 
sentaqao atipica da infecqao por HSV inclui eritema e fissuras 
vulvares. Uretrite pode ocorrer. A infecqao inicial pode ser in- 
tensa, durando ate tres semanas, e estar associada a febre e mal- 
estar geral, bem como adenopatia dolorosa localizada. A dor e a 
disuria podem ser extremamente desconfortaveis, requerendo 
banhos de assento, anestesicos topicos e, ocasionalmente, catete- 
rismo para retenqao urinaria. 


Os sintomas tendem a ser mais intensos no sexo femi- 
nino. A recorrencia na area genital com HSV-2 e provavel 
(65-90%). Aproximadamente 40% dos individuos infectados 
com HSV-2 terao seis ou mais recorrencias por ano. Dor pro- 
dromica na regiao genital, glutea ou pelvica e comum antes das 
recorrencias. O herpes genital recorrente e de duraqao mais 
curta (5-7 dias), com menos lesoes e, em geral, sem sintomas 
sistemicos. Comumente, ha uma diminuiqao da frequencia e 
intensidade das recorrencias com o decorrer do tempo, embora 
aproximadamente um terqo dos individuos deixe de demons- 
trar esta melhora dependente do tempo. O primeiro episodio 
de infecqao genital por herpes causado por HSV-1 geralmente 
e consequencia de sexo oral-genital. A infecqao primaria por 
HSV-1 e tao intensa como a por HSV-2, e o tratamento e o 
mesmo. A recorrencia de HSV-1 acontece em menos de 50% 
dos pacientes, e a frequencia das recorrencias e muito menor 
que naqueles pacientes com infecqao anterior por HSV-2. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico de infecqao genital por HSV frequentemente e feito 
de modo presuntivo, porem, em uma serie grande, este diagnos¬ 
tico foi incorreto em 20% dos casos. Varios exames de laboratorio 
podem ajudar na confirmaqao do diagnostico. A cultura viral tem 
sido o padrao-ouro, fornecendo resultados em torno de 48 h. A 
cultura deve ser obtida retirando-se a cobertura de uma vesicula 
ativa e colhendo material da base da lesao com swab. Testes de 
DFA (anticorpo fluorescente direto) podem propiciar resultados 
dentro de horas. DFA tambem pode determinar o sorotipo, o que 
e importante para o prognostico. NAAT de DNA viral esta se tor- 
nando um metodo diagnostico mais comum. 

Diagnostico diferencial 

As infecqoes genitais por HSV devem ser distinguidas de outras 
lesoes ulcerativas por DST, inclusive sifilis, cancroide e linfogra- 
nuloma venereo. Infecqoes que nao DST podem incluir herpes- 
-zoster, sindrome de Behqet, ou liquen escleroso (ver as seqoes 
seguintes: Sifilis e Cancroide). 

Complicacoes 

As complicaqoes, geralmente com o primeiro episodio de infec¬ 
qao genital por HSV, incluem meningite viral, retenqao urinaria, 
transmissao a neonatos ao nascimento e faringite. A infecqao 
genital por HSV, ativa ou nao, aumenta bastante a probabilidade 
de transmissao ou aquisiqao de HIV dentro de casais discordan- 
tes quanto a HIV. 

Prevencao 

Todos os pacientes com lesoes ativas devem ser aconselhados a se 
abster de contato sexual. Quase todos os pacientes tem eliminaqao 
assintomatica periodica de HSV muito frequente, e a maioria dos 
casos de infecqao genital por HSV e transmitida por pessoas que 
nao estao conscientes de que tem a infecqao, ou que estao assinto- 
maticas quando a transmissao acontece. A reativaqao com elimi¬ 
naqao assintomatica ocorre em individuos que estavam infectados 
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de modo assintomatico. Individuos com infecqao previa por HSV 
devem ser encorajados a usar preservatives sempre, a fim de pro- 
teger parceiros suscetiveis. A profilaxia antiviral de individuos in- 
fectados reduz a eliminaqao e diminui significativamente a chance 
de transmissao a seus parceiros sexuais. 

Tratamento 

Farmacos antivirais administrados dentro dos primeiros cinco dias 
da infeeqao primaria diminuem a dura<;ao e a gravidade da in- 
feeqao por HSV (ver Quadro 42-1). O efeito de antivirais sobre a 
gravidade ou duraqao da doen 9 a recorrente e limitado. Para me- 
lhores resultados, a terapia deve ser iniciada com os prodromos, 
ou durante o primeiro dia do episodio. Os pacientes devem ter 
uma prescriqao em casa para iniciar o tratamento. Se as recorren- 
cias forem frequentes e causarem desconforto fisico ou emocio- 
nal significativo, os pacientes podem optar por tomar a profilaxia 
antiviral diariamente, para reduzir a frequencia (diminuiqao de 
70-80%) e duraqao das recorrencias. O tratamento do primeiro 
ataque ou de ataques subsequentes nao prevenira episodios futu- 
ros, mas a frequencia e a intensidade das recorrencias diminuem, 
em muitos individuos, ao longo do tempo. 

Cernik C, Gallina K, Brodell RT: The treatment of herpes sim¬ 
plex infections: An evidence-based review. Arch Intern Med 

2008;168:1137 [PMID: 18541820], 

Chayavichitsilp P et al: Herpes simplex. Pediatr Rev 2009; 119 [PMID: 

19339385], 

2. Sifilis 

Consideracoes gerais 

A sifilis e uma DST aguda e cronica causada pela infeeqao com T. 
pallidum. A taxa nacional de sifilis tern aumentado anualmente, 
depois de ter alcan^ado um valor mais baixo de todos os tempos 
em 2000. Aumentos tem sido observados em ambos os generos, 
mas predominantemente em homens que tem relaqoes sexuais 
com homens, que sao responsaveis atualmente por 65% dos 
casos primarios e secundarios notificados ao CDC. Em 2007, a 
taxa de sifibs era de 3,8 casos por 100.000 da populaqao, um au- 
mento de 15% em relaqao a 2006. As taxas eram mais altas entre 
homens no grupo etario de 25-29 anos de idade (14,9 casos por 
100.000 da popula 9 ao). Entre as mulheres, as taxas foram mais 
elevadas no grupo etario de 20-24 anos de idade (3,5 casos por 
100.000 da populaqao). 

Achados clmicos 
A. Sinais e sintomas 

Lesoes de pele e membranas mucosas caracterizam a fase aguda 
da sifilis primaria e secundaria. Lesoes de ossos, visceras, aorta 
e SNC predominam na fase cronica (sifilis terciaria) (ver Capi- 
tulo 40). A preven 9 ao da sifilis tambem e importante, porque as 
lesoes mucosas sifiliticas facilitam a transmissao de HIV. 

A sifilis primaria geralmente se apresenta como um cancro 
solitario no ponto de inocula 9 ao. Caracteristicamente, o can¬ 
cro se apresenta como uma ulcera indolor, endurecida, nao 


purulenta, com uma base limpa e associada a adenopatia firme, 
nao dolorosa a palpaqao, O cancro aparece em uma media de 
21 dias depois da exposiqao e resolve espontaneamente 4-8 se- 
manas mais tarde. Como ele e indolor, pode nao ser detectado, 
especialmente se a lesao for dentro da vagina, orofaringe, ure- 
tra ou reto. Cancros podem ocorrer na genitalia, no anus ou na 
orofaringe. A sifilis secundaria acontece 4-10 semanas depois 
do aparecimento do cancro, com mal-estar generalizado, adeno¬ 
patia e exantema maculopapular nao pruriginoso, que envolve, 
frequentemente, as areas palmoplantares. A sifilis secundaria 
regride em 1-3 meses, mas pode recorrer. Lesoes verrucosas, 
conhecidas como condilomas pianos, podem se desenvolver na 
genitalia. Estas devem ser distinguidas de verrugas genitais. 

B. Achados laboratoriais 

Se o paciente tiver uma suspeita de lesao primaria, for de alto 
risco, for um contato, ou puder ter sifilis secundaria, deve ser 
realizada uma triagem serica nao treponemica — RPR ou VDRL. 
Se o teste nao treponemico for positivo, entao e feito um teste 
treponemico especifico, anticorpo treponemico fluorescente 
absorvido (FTA-ABS) ou micro-hemaglutinaqao para T. palli¬ 
dum (MHA-TP), para confirma 9 ao do diagnostico. Uma ferra- 
menta diagnostica adicional e a microscopia de campo escuro, 
que pode ser usada para detectar espiroquetas em raspados da 
base do cancro. Exames de campo escuro e testes de DFA de ex- 
sudato da lesao ou de tecido sao os metodos diagnosticos defini- 
tivos para se diagnosticar sifilis precoce. 

Se um paciente for de comportamento sexual de alto risco, 
ou esta morando em uma area na qual a sifilis e endemica, RPR 
(reagina plasmatica rapida) deve ser colhida anualmente, para 
triagem de infeeqao assintomatica. Os testes anuais de RPR entre 
grupos de alto risco sao essenciais para se distinguir entre sifilis 
latente precoce (um ano ou menos pos-infeeqao), sifilis latente 
tardia (> 1 ano pos-infeeqao), ou sifilis de duraqao desconhecida, 
pois as recomendaqoes de tratamento variam. A sifilis e passivel 
de notificaqao aos departamentos de saude estaduais, e todos os 
contatos sexuais precisam ser avaliados. Os pacientes tambem 
precisam ser avaliados para outras DST, especialmente HIV, por¬ 
que os pacientes infectados com HIV tem taxas aumentadas de 
falha com alguns esquemas de tratamento. 

Complicacoes 

A sifilis nao tratada pode levar a complicaqoes terciarias, com 
envolvimento serio de multiplos orgaos, inclusive aortite e neu- 
rossifilis. A transmissao ao feto por uma gestante nao tratada 
pode ocorrer (ver Capitulos 1 e 40). 

Tratamento 

Ver Quadro 42-1 para recomendaqoes de tratamento. Os pacien¬ 
tes devem ser reexaminados clinica e sorologicamente com tes¬ 
tes nao treponemicos aos 6 e 12 meses depois do tratamento. Se 
sinais ou sintomas persistirem ou recorrerem, ou se os pacientes 
nao tiverem uma diminuiqao de quatro vezes em seu titulo de 
teste nao treponemico, devem ser considerados como falhas de 
tratamento, ou reinfectados, necessitando repetir o tratamento. 
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Centers for Disease Control and Prevention: Sexually Transmitted Di¬ 
sease Surveillance 2007 Supplement, Syphilis Surveillance Report. 
Atlanta, GA: U.S. Department of Health and Human Services, 
Centers for Disease Control and Prevention, March 2009.Avai- 
lable at: http://www.cdc.gov/std/syphilis2007/Syphilis 2007Com- 
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Kent ME, Romanelli F: Reexamining syphilis: An update on epide¬ 
miology, clinical manifestations, and management. Ann Pharma- 
cother 2008;42:226 [PMID: 18212261]. 

3. Cancroide 

Consideracoes gerais 

O cancroide e causado pelo Haemophilus ducreyi. £ relativa- 
mente raro fora dos tropicos ou subtropicos, mas e endemico em 
algumas areas urbanas e tem sido associado a infecqao com HIV, 
uso de drogas e prostituiqao. Uma historia detalhada, inclusive 
de viagens, pode ser importante na identificaqao desta infecqao. 

Achados dinicos 

A. Sinais e sintomas 

A lesao tipica comeqa como uma papula que se erode em uma 
ulcera depois de 24-48 h. A ulcera e dolorosa e tem margens ir- 
regulares demarcadas agudamente e uma base purulenta (dife- 
rentemente da sifilis). Ela e tipicamente solitaria e mais profunda 
que a infecqao por HSV. As lesoes podem ocorrer em qualquer 
parte dos orgaos genitais, sendo mais comuns em homens que 
em mulheres. Adenopatia inguinal dolorosa a palpaqao, flu- 
tuante (diferentemente da sifilis e HSV), esta presente em 50% 
dos pacientes. Com frequencia, uma ulcera dolorosa em combi- 
naqao com adenopatia inguinal supurativa e cancroide. 

B. Achados laboratoriais 

A coloraqao de Gram mostra cocos gram-positivos dispostos em 
uma formaqao semelhante a vagoes. A cultura, que tem uma sen- 
sibilidade de menos de 80%, pode ser feita em um meio especial 
disponlvel em centres academicos. O teste de PCR pode melhorar o 
diagnostico laboratorial, em areas onde tais testes estao disponiveis. 

Diagnostico diferencial 

O cancroide e distinguivel da sifilis pela natureza dolorosa da 
ulcera e pela associaqao com adenopatia supurativa dolorosa. As 
vesiculas do HSV frequentemente produzem ulceras dolorosas, 
mas estas sao multiplas e menores e mais rasas que as ulceras do 
cancroide. A adenopatia associada a infecqao inicial por HSV 
nao supura. Um diagnostico presuntivo de cancroide deve ser 
considerado em um paciente com ulceras genitais dolorosas ti- 
picas e adenopatia regional, se os resultados de testes para sifilis 
e HSV forem negativos. 

Tratamento 

Os sintomas melhoram dentro de tres dias depois da terapia (ver 
Quadro 42-1). A maioria das ulceras resolve em sete dias, embora 
ulceras grandes possam levar duas semanas para cicatrizar. Todos 


os contatos sexuais precisam ser examinados e tratados, mesmo se 
assintomaticos. Os individuos com coinfecqao por HIV podem ter 
velocidade de cicatrizaqao mais lenta ou falhas de tratamento. 

Kaliaperumal K: Recent advances in management of genital ulcer di¬ 
sease and anogenital warts. Dermatol Ther 2008;21:196 [PMID: 
18564250], 

Lewis DA: Chancroid: Clinical manifestations, diagnosis, and man¬ 
agement. Sex Transm Infect 2003;79:68 [PMID: 12576620], 

4. Linfogranuloma venereo 

Consideracoes gerais 

O linfogranuloma venereo (LGV), causado por C. trachomatis 
sorotipos LI, L2 ou L3, de um modo geral e raro nos EUA. A 
doenqa e endemica no Sudeste Asiatico, Caribe, America Latina 
e areas da Africa. Desde 2003, um numero crescente de casos nos 
EUA, Europa Ocidental e Canada tem ocorrido primariamente 
entre homens que tem relaqoes sexuais com homens, sendo as- 
sociados a coinfecqao com HIV. 

Achados dinicos 

A. Sinais e sintomas 

Os pacientes com LGV se apresentam com uma vesicula ou ul¬ 
cera indolor que cicatriza espontaneamente, seguida por adeno¬ 
patia dolorosa a palpaqao, uni ou bilateral. Um achado classico e 
o sinal do sulco — uma prega inguinal criada pelo envolvimento 
concomitante de ganglios inguinais e femorais. Esses ganglios 
se tornam fusionados e flutuantes, podendo se romper. O LGV 
pode causar proctocolite com ulceraqao retal, secreqao anal pu¬ 
rulenta, febre, tenesmo e dor abdominal inferior, primariamente 
em homens que tem relaqoes sexuais com homens. 

B. Achados laboratoriais 

O diagnostico de LGV pode ser dificil. Ele geralmente requer 
uma suspeita clinica com base em achados de exame fisico. 
Swabs de lesoes e aspirados de ganglios linfaticos podem ser tes- 
tados para Chlamydia por cultura, DFA ou amplificaqao de acido 
nucleico. O NAAT nao esta liberado pelo FDA para especimes 
retais. Genotipagem adicional e necessaria para diferenciar so¬ 
rotipos de Chlamydia LGV de nao LGV. Na ausencia de testes de 
laboratorio para confirmar o diagnostico, deve-se fazer o trata¬ 
mento para LGV se a suspeita clinica for alta. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial durante a fase de adenopatia inclui 
adenite bacteriana, linfoma e doenqa da arranhadura do gato. O 
diagnostico diferencial durante a fase ulcerativa abrange todas as 
causas de ulceras genitais. 

^ Tratamento 

Ver Quadro 42-1 para recomendaqoes de tratamento. Apesar da 
eficacia da azitromicina para infecqoes por clamidia nao LGV, 
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nao tem havido ensaios terapeuticos controlados para recomen- 
dar seu uso no LGV. Os individuos infectados com HIV sao tra- 
tados da mesma maneira que os nao infectados, mas devem ser 
monitorados de perto para se avaliar a resposta ao tratamento. 

McLean CA, Stoner BP,Workowski KA: Treatment of lymphogranu¬ 
loma venereum. Clin Infect Dis 2007;44(Suppl 3):S147 [PMID: 
17342667], 

Richardson D, Goldmeier D: Lymphogranuloma venereum: An 
emerging cause of proctitis in men who have sex with men. Int J 
STD AIDS 2007;18:11 [PMID: 17326855], 

White JA: Manifestations and management of lymphogranuloma ve¬ 
nereum. Curr Opin Infect Dis 2009;22:57 [PMID: 19532081], 

5. Outras ulceracoes 

O granuloma inguinal, ou donovanose, e causado pelo Klebsiella 
granulomatis — um bacilo gram-negativo que e raro nos EUA. 
Um nodulo subcutaneo endurecido erode para formar uma ul- 
cera indolor, friavel, com tecido de granulat^ao. O diagnostico 
baseia-se na suspeita clinica e e suportado por uma Colorado 
com Wright ou Giemsa do tecido de granulaqao, que revela basto- 
netes intracitoplasmicos (corpos de Donovan) em celulas mono- 
nucleares. Ver Quadro 42-1 para recomenda 9 oes terapeuticas. A 
recorrencia pode ocorrer com 6-18 meses, mesmo depois do tra¬ 
tamento efetivo com uma serie de tres semanas de doxiciclina. 

Kaliaperumal K: Recent advances in management of genital ulcer di¬ 
sease and anogenital warts. Dermatol Ther 2008;21:196 [PMID: 
18564250], 


VERRUGAS GENITAIS E PAPILOMAVIRUS HUMANO 
Consideracoes gerais 

Os condilomas acuminados, ou verrugas genitais, sao causados 
por HPV, que tambem pode causar displasia e cancer cervical. O 
HPV e transmitido sexualmente. Estima-se que 20 milhoes de 
pessoas sejam infectadas anualmente com HPV, inclusive, apro- 
ximadamente, mais de 9 milhoes de adolescentes e adultos jovens 
sexualmente ativos, de 15-24 anos de idade. A maioria (74%) das 
infec^oes novas por HPV ocorre entre aqueles com 15-24 anos 
de idade; nas mulheres com menos de 25 anos, a prevalencia 
varia entre 28 e 46%. Estima-se que 32-50% de adolescentes do 
sexo feminino praticando intercurso sexual nos EUA tenham 
infec^oes por HPV, embora apenas 1% possam ter lesoes visiveis. 
Trinta a 60% dos individuos do sexo masculino cujas parceiras 
tem HPV tem evidencia de condilomas ao exame. Estima-se que 
1 milhao de casos novos de verrugas genitais ocorram a cada 
ano nos EUA. 

Embora haja quase 100 sorotipos de HPV, os tipos 6 e 11 cau- 
sam aproximadamente 90% das verrugas genitais, e os tipos 16 e 
18 causam mais de 70% dos casos de displasia e cancer cervical. 
A infecijao e mais comum em pessoas com multiplos parceiros e 
naquelas que iniciam o intercurso sexual em uma idade precoce. 

Esfregaijos de Papanicolaou devem ser obtidos pela idade 
de 21 anos. Dai em diante, a triagem cervical anual deve ser 


realizada, usando-se esfregaijos de Papanicolaou convencionais. 
As mulheres infectadas por HIV sexualmente ativas devem fazer 
os esfregaijos de Papanicolaou assim que iniciem a atividade 
sexual, ou pelo menos em torno dos 21 anos, se nao forem se¬ 
xualmente ativas. 

Achados di'nicos 

A. Sinais e sintomas 

No sexo masculino, as lesoes verrucosas sao encontradas no 
corpo do penis ou na coroa da glande. Lesoes tambem podem se 
desenvolver na uretra ou no reto. As lesoes nao produzem des- 
conforto. Elas podem ser isoladas ou encontradas em grupos. As 
mulheres desenvolvem lesoes verrucosas em qualquer superficie 
mucosa genital, interna ou externamente. 

B. Achados laboratoriais 

Lesoes externas, visiveis, tem caracteristicas peculiares que 
fazem o diagnostico diretamente. Os condilomas acuminados 
podem ser distinguidos dos condilomas pianos (sifilis), apen- 
dices cutaneos e molusco contagioso pela aplicaijao de solu<;ao 
de acido acetico a 5%. O branqueamento acetico e usado para 
indicar a extensao da infecijao cervical. 

Os esfregaijos de Papanicolaou detectam anormalidades 
cervicais. A infeccpao por HPV e a causa mais frequente de um 
esfregaqo anormal. Os achados do esfregaqo de Papanicolaou 
sao graduados pela natureza da atipia das celulas cervicais. Estas 
alteratpoes variam desde celulas escamosas atipicas de significado 
indeterminado (ASCUS) a lesoes intraepiteliais escamosas de 
baixo grau (LSIL) e lesoes intraepiteliais escamosas de alto grau 
(HSIL). A LSIL engloba altera^oes celulares associadas a HPV e 
displasia leve. A HSIL inclui displasia moderada, displasia grave 
e carcinoma in situ. 

O acompanhamento para ASCUS e controvertido, pois ape¬ 
nas 25% progridem para displasia, e o restante ou nao se mo- 
difica, ou regride. Recomenda^oes recentes sugerem repetir a 
citologia em 12 meses e nao testar para HPV. Se o teste para 
HPV for realizado, entao o resultado nao deve ser usado para 
decisao sobre colposcopia, e as pacientes devem ser observadas 
com citologia anual por um periodo de ate dois anos. Se o grau 
das celulas escamosas atipicas permanecer incerto, ou se houver 
HSIL, recomenda-se a colposcopia. Se LSIL forem detectadas, 
nao e necessaria a colposcopia, mas um esfrega<;o de Papani¬ 
colaou deve ser repetido em um ano; se LSIL ou HSIL foram 
detectadas subsequentemente, a paciente deve ser encaminhada 
para colposcopia para visualizaijao direta ou biopsia da cervice 
(ou ambas). Se um esfregaijo de Papanicolaou mostra apenas si¬ 
nais de inflamaijao e infec<;ao concomitante, tal como vaginite ou 
cervicite, estiver presente, o esfregaijo deve ser repetido depois 
que a inflama^ao tenha cedido. 

Diagnostico diferencial 

O diagnostico diferencial inclui estruturas anatomicas normais 
(papulas penianas peroladas, papilas vestibulares e glandulas se- 
baceas), molusco contagioso, ceratose seborreica e sifilis. 
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Complicates 

Como as verrugas genitais podem proliferar e se tornar friaveis 
durante a gravidez, muitos especialistas defendem sua remoqao 
durante a gestaqao. O HPV tipos 6 e 11 pode causar papilo- 
matose da laringe em lactentes e crianqas maiores. As compli¬ 
cates do tratamento apropriado incluem retraqao cicatricial 
com alteraqoes da pigmentaqao da pele ou dor cronica no sitio 
do tratamento. Esfregaqos de Papanicolaou com displasia per- 
sistente ou de alto grau requerem biopsia e/ou ressecto, o 
que pode resultar em anormalidades cervicais que complicam 
a gravidez. O cancer cervical e a sequela mais comum e mais 
importante do HPV. 

Prevencao 

O uso de preservatives reduz significativamente, mas nao eli- 
mina, o risco de transmissao a parceiros nao infectados. A va- 
cina tetravalente contra HPV e 96-100% efetiva na prevenqao 
de verrugas genitais relacionadas com HPV-6 e 11 e na displa¬ 
sia cervical relacionada com HPV-16 e 18. Ela e recomendada 
para meninas e mulheres com idade de 9-26 anos e aprovada 
pelo FDA para o sexo masculino na faixa etaria de 9-26 anos. 
Uma nova vacina bivalente contra HPV tern mais de 93% de 
efetividade na prevemjao da displasia cervical relacionada com 
HPV-16 e 18. Ela e recomendada apenas para mulheres com 
idade de 10-25 anos (ver Capitulo 9). 

► Tratamento 

As lesoes penianas e vaginais externas ou vulvares podem ser 
tratadas topicamente. Pode ser necessario fazer o tratamento se- 
manalmente por 4-6 semanas. Um medico experiente deve tratar 
as lesoes cervicais internas e externas (ver Quadro 42-1). O tra¬ 
tamento pode limpar as lesoes visiveis, mas nao reduz a presenqa 
do virus, nem esta claro se a transmissao do HPV e diminuida 
pelo tratamento. 

As verrugas podem regredir ou permanecer inalteradas se 
deixadas sem tratamento, ou podem aumentar em tamanho ou 
numero. O tratamento pode induzir periodos livres de verrugas 
na maioria dos pacientes. A maioria das recorrencias acontece 
dentro de tres meses depois do termino de um esquema de trata¬ 
mento. O acompanhamento apropriado de esfregaqos de Papa¬ 
nicolaou anormais e essencial para detectar qualquer progressao 
para neoplasia maligna. 

Centers for Disease Control and Prevention: Quadrivalent human 
papillomavirus vaccine: Recommendations of the Advisory Com¬ 
mittee on Immunization Practices (ACIP). MMWR Morb Mortal 
Wkly Rep 2007;56:1 [PMID: 17380109], 

Dunne EF, Markowitz LE: Genital human papillomavirus infection. 

Clin Infect Dis 2006;43:624 [PMID: 16886157], 

Hager WD: Human papilloma virus infection and preven¬ 
tion in the adolescent population. J Pediatr Adoles Gynecol 
2009;22:197 [PMID: 19481480], 

Moscicki AB: Management of adolescents who have abnor¬ 
mal cytology and histology. Obstet Gynecol Clin North Am 
2008;35:633 [PMID: 19061822], 


ASCCP Consensus Guidelines for Management of Abnormal Cer¬ 
vical Cytology: http://www.asccp.org/consensus/cytological. 
shtml 

0UTRAS INFECCOES VIRAIS 

1. Hepatite 
Consideracoes gerais 

Nos EUA, a hepatite viral (ver tambem Capitulo 21) esta ligada 
primariamente a tres virus: hepatite A (HAV); hepatite B (HBV); 
e hepatite C (HCV). Cada virus tern o potencial de ser propagado 
por meio da atividade sexual. O HAV e propagado via transmis¬ 
sao fecal-oral e contato oral-anal. Tanto HBV como HCV sao 
disseminados por meio do contato com sangue ou fluidos cor¬ 
porals. Acredita-se que a transmissao sexual do HBV seja muito 
mais eficiente que a do HCV. 

As recomendaqoes para imuniza^ao universal contra HAV 
e HBV tern contribuido para o declinio na prevalencia dessas 
doenqas. Contudo, os individuos nascidos antes da implantaqao 
da vacinaqao rotineira, especialmente aqueles em grupos de alto 
risco (multiplos parceiros sexuais, ou homens que tem relaqoes 
sexuais com homens), devem receber a vacinaqao. 

Daniels D, Grytdal S,Wasley A: Surveillance for acute viral hepati¬ 
tis— United States, 2007. MMWR Surveill Summ 2009 May 
22;58(3):l-27 [PMID: 19478727], 

2. Virus da imunodeficiencia humana 

Consideracoes gerais 

Metade dos 56.000 casos novos de infeeqao por HIV (ver tam¬ 
bem Capitulo 39) ocorrendo anualmente nos EUA e em adoles- 
centes e adultos jovens na faixa etaria de 13-24 anos. Em razao 
do longo periodo de latencia entre infeeqao com HIV e pro¬ 
gressao para Aids, acredita-se que muitos adultos jovens po¬ 
sitives para HIV contrairam este virus durante a adolescencia. 
Dados de prevalencia do CDC para 2006 indicam que homens 
jovens que tem relaqoes sexuais com homens continuam a ser 
o grupo de risco mais alto, particularmente homens jovens 
negros. As mulheres jovens contabilizam aproximadamente 
um terqo das infecqoes neste grupo etario, com mulheres ne- 
gras e hispanicas arcando com um fardo desproporcional da 
doen^a. Os fatores de risco para contrair HIV incluem DST 
anterior, uso infrequente de preservatives, pratica de sexo anal 
de inserqao ou recepqao (tanto no sexo masculino como femi- 
nino), infeeqao genital previa com HSV, pratica de sexo para 
sobrevivencia (i.e., negociar sexo por dinheiro ou drogas), uso 
de droga intravenosa ou de cocaina, crack, uso de cristais de 
metanfetamina, condiqao de sem-teto, vitima de abuso sexual 
(sexo masculino). 

A infeeqao por HIV deve ser considerada em todos os jovens 
sexualmente ativos, quer eles tenham atividade sexual com in¬ 
dividuos do sexo masculino, quer feminino, ou ambos. O CDC 
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recomenda que se ofereqa o teste de HIV a todos os individuos se- 
xualmente ativos com mais de 13 anos, pelo menos uma vez. Fato- 
res de risco individual devem ser usados entao para determinar a 
frequencia da repetiqao do exame. Oportunidades para triagem de 
HIV em adolescentes devem incluir triagem ou tratamento para 
DST, teste de gravidez, ou avaliaqoes de saude de rotina. A maioria 
dos Estados americanos permite que os adolescentes deem con- 
sentimento para o teste e tratamento para HIV, mas os medicos 
devem estar cientes das leis particulares de seu Estado. 

Achados clmicos 

A. Sinais e sintomas 

Os adolescentes podem estar assintomaticos na infecqao por 
HIV recente, ou podem se apresentar com a sindrome retroviral 
aguda, que e evidente 2-6 semanas depois da expositpao. A sin- 
drome clinica aguda, presente em cerca de 50% dos pacientes, 
geralmente e indistinguivel de outras doenqas virais em relaqao 
a febre, a mal-estar geral e a sintomas respiratorios superiores. 
Aspectos distintos incluem linfadenopatia, exantema, ulcerates 
orais e genitais, meningite asseptica e candidiase oral. 

Depois da doenqa aguda, sinais e sintomas podem estar au- 
sentes por muitos anos. 

B. Achados laboratoriais 

Se ha suspeita de infeccpao aguda por HIV, o teste para HIV deve 
ser feito por PCR do RNA do HIV, ou PCR do DNA do HI V. Os tes¬ 
tes sorologicos de rotina podem nao ser positivos por seis sema¬ 
nas ou mais. Valores de carga viral inferiores a 10.000 copias/mL 
por PCR do RNA podem indicar um falso-positivo neste cena- 
rio, e a repetiqao do teste estaria indicada. 

A triagem de rotina para HIV pode ser conduzida ou no san- 
gue, ou por liquidos orais. O teste se baseia na triagem por Elisa, 
e um teste de Elisa positivo deve ser confirmado pelo teste de 
'Western blot. Estes metodos tern altos graus de sensibilidade e 
especificidade, mas valores preditivos positivos baseiam-se na 
prevalencia subjacente em comunidades individuals. 

Tratamento 

O aspecto mais importante da identificaqao de adolescentes e 
adultos jovens com infecqao por HIV e liga-los a assistencia. Os 
dados dao suporte ao tratamento de jovens infectados por HIV 
em cenarios de assistencia que forneqam cuidados abrangentes, 
multidisciplinares. Tais cenarios estarao melhor equipados para 
prover suporte emocional, cuidados preventives, acesso a pesquisa 
e orientatpao no tempo adequado das terapias antirretrovirais. 

Centers for Disease Control and Prevention (CDC): Subpopulation 
estimates from the HIV incidence surveillance system—United 
States, 2006. MMWR Morb Mortal Wkly Rep 2008;57:985 [PMID: 
18784639]. 

DeLaMora P et al: Caring for adolescents with HIV. Curr HIV/AIDS 
Rep 2006;3:74 [PMID: 16608663], 

Simpkins EP, Siberry GK, Hutton N: Thinking about HIV infection. 
Pediatr Rev 2009;30:337 [PMID: 19726700], 


3. Profilaxia da exposicao pos-sexual ao HIV 

Os adolescentes podem se apresentar aos prestadores de assis¬ 
tencia a saude buscando profilaxia pos-exposiqao nao ocupa- 
cional (PPEn) apos uma agressao ou um encontro sexual de 
alto risco. O risco de adquirir infeeqao por HIV por meio de 
ataque sexual ou abuso e baixo, porem presente. O risco para 
transmissao de HIV por episodio de exposiqao sexual peniana- 
anal receptiva e estimada em 0,5-3%; o risco por episodio de 
exposiqao vaginal receptiva e estimado em menos de 0,1-0,2%. 
A transmissao de HIV tambem ocorre a partir de exposiqao 
oral receptiva, mas o risco e desconhecido. O risco de trans¬ 
missao de HIV pode estar aumentado em certas condiqoes: 
trauma, inclusive sangramento, durante a penetraqao vaginal, 
anal, ou oral; sitio de exposiqao a ejaculaqao; carga viral de HIV 
no ejaculado; duraqao da infeeqao por HIV no agressor ou par- 
ceiro; e presenqa de DST, infeeqao genital anterior por HSV, ou 
lesoes genitais nestes ultimos. 

Os prestadores de assistencia a saude que consideram oferecer 
PPE devem levar em conta a probabilidade de haver ocorrido a ex- 
posiqao ao HIV, os beneficios e riscos potenciais de tal terapia e o 
intervalo entre a exposicao e o inicio do tratamento. Sera util saber 
o estado de HIV do contato sexual. O CDC fornece um algoritmo 
para consideraqao de PPE. Em geral, a terapia pos-exposiqao nao 
e recomendada quando mais de 72 horas ja se tenham passado 
desde a exposiqao. Se o paciente decidir fazer a terapia pos-ex- 
posiqao, o manejo clinico deve ser implementado de acordo com 
as diretrizes publicadas pelo CDC. Os prestadores devem estar 
cientes de que existem barreiras estruturais a obtenqao de PPE, e 
que as vitimas adolescentes de agressao sexual tem uma taxa alta 
de desistencia, devido aos efeitos adversos da medicatpao. 

Bryant J, Baxter L, Hird S: Non-occupational postexposure pro¬ 
phylaxis for HIV: A systematic review. Health Technol Assess 
2009;13:1 [PMID: 19236820], 

Centers for Disease Control and Prevention: Antiretroviral pos¬ 
texposure prophylaxis after sexual, injection-drug use, or 
other nonoccupational exposure to HIV in the United States: 
Recommendations from the U.S. Department of Health and 
Human Services. MMWR Recomm Rep 2005;54(RR-2) [PMID: 
15660015]. 

Neu N et al: Postexposure prophylaxis for HIV in children and ado¬ 
lescents after sexual assault: A prospective observational study 
in an urban medical center. Sex Transm Dis 2007;34:65 [PMID: 
16794560], 


INFECCOES ECTOPARASUARIAS 
1. Piolhos pubianos 

Phthirus pubis — o piolho do pubis — vive nos pelos pubianos. 
Os piolhos, ou as lendeas, podem ser transmitidos pelo contato 
intimo de pessoa a pessoa. Os pacientes se queixam de prurido 
e podem relatar ter visto o inseto. O exame dos pelos pubianos 
pode revelar o piolho se movimentando, ou preso ao pelo. A ins- 
peqao mais proxima pode mostrar a lendea ou saco de ovos, que 
e um material gelatinoso (1-2 mm) preso a haste do pelo. Ver 
Quadro 42-1 para recomendaqoes de tratamento. 
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2. Escabiose 

Sarcoptes scabiei — o organismo causador da escabiose — e 
menor que o piolho. Ele pode ser identificado pelo classico tunel, 
que e criado pelo acaro pondo ovos e viajando logo abaixo da 
superflcie da pele. A escabiose pode ser transmitida sexualmente 
pelo contato intimo pele a pele, podendo ser encontrada na re- 
giao pubiana, na virilha, no abdome inferior ou na parte supe¬ 
rior das coxas. A erupijao e intensamente pruriginosa, em geral a 
noite, eritematosa e escamosa. 

Ver Quadro 42-1 para opqoes de tratamento. A ivermectina 
representa uma nova opqao terapeutica oral para escabiose, 
que e particularmente promissora no tratamento de infestaqoes 
intensas, ou em situates epidemicas. Ao tratar com loqao ou 
xampu, toda a area deve ser coberta durante o tempo especifi- 
cado pelo fabricante. Um tratamento geralmente cura a infes- 
ta 9 ao, embora um segundo tratamento possa ser necessario. 
Lenqois e roupas de cama devem ser lavados em agua quente. 
Tanto contatos sexuais como contatos pessoais proximos ou 
domiciliares, dentro do mes precedente, devem ser examinados 
e tratados. 


Hicks MI, Elston DM: Scabies. Dermatol Ther 2009;22:279 [PMID: 
19580575], 

Leone PA: Scabies and pediculosis pubis: An update of treatment re¬ 
gimens and general review. Clin Infect Dis 2007;44:S153 [PMID: 
17342668], 
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INTRODUCAO 

Vinte e sete milhoes de pessoas dos EUA realizam viagens inter- 
nacionais por ano; um terqo destas viajam para na 9 oes em de- 
senvolvimento. Cinquenta a 70% dos viajantes adoecem durante 
a sua viagem ao exterior. O numero de crianqas que viaja com 
as familias continua a aumentar. As crianqas sao habitualmente 
mais suscetiveis as doenqas infecciosas, ao trauma e a outros pro- 
blemas de saude, que variam de acordo com o destino da viagem. 
A preparaqao para viagem de crianqas e bebes inclui a considera- 
qao dos riscos especificos de cada destino, os problemas medicos 
subjacentes e a administraqao de vacinas de rotina e relacionadas 
a viagem. O medico envolvido no aconselhamento pre-viagem 
deve focar os assuntos listados no Quadro 43-1. 

PREPARANDO CRIANCAS E BEBES PARA A VIAGEM 
Pianos de viagem 

Os pais e os provedores de cuidado devem ser aconselhados de 
que viajar com crianqas e bebes e muito mais agradavel quando 
for limitado o numero de trajetos em uma unica viagem; quando 
o tempo de viagem for mantido relativamente curto; e de que e 
preciso contar com possiveis atrasos na viagem. O planejamento 
para atrasos e outros problemas deve incluir brinquedos novos, 
ou jogos favoritos para distraqao, e provisao extra de alimentos e 
bebidas, mudas de roupa e medicamentos para febre. 

Cuidados medicos durante a viagem 

£ util obter nomes e endereqos dos provedores locais de cuidados 
de saude no destino de viagem da familia. A informaqao pode 
ser obtida com especialistas em Medicina de Viagem ou no dire- 
torio de membros da International Society of Travel Medicine. O 
site em ingles da The International Association for Medical Assis¬ 
tance to Travelers (www.iamat.org) e outro recurso util, com um 
diretorio mundial.* O seguro de viagem e altamente encorajado. 


* N. de R.T. No Brasil, o site www.anvisa.gov.br/paf/viajantes/index.htm 
fornece infomiacdes uteis sobre os cuidados para cada destino e permite 
o cadastramento e o planejamento da viagem do usuario. 


Os provedores de seguros nao so cobrem os cuidados medicos no 
destino, mas tambem oferecem contatos de 24 h com informa^oes 
relativas a medicos e hospitals onde o ingles e falado,** organizando 
e arcando com os custos do transporte ate uma instituiqao medica 
que forneqa o tratamento necessario, se nao estiver localmente dis- 
ponivel. Em casos de emergencia, os pais ou cuidadores devem levar 
a crianqa para a maior instituiqao medica na area, com maior proba- 
bilidade de ter uma unidade pediatrica e serviqos de trauma. 

Trauma 

O trauma e a causa mais comum de morbidade e mortalidade 
nas crianqas em viagem. Os pais devem alugar veiculos maio- 
res e mais seguros, usando assentos para crianqas, sempre que 
for possivel. Entretanto, em muitos paises em desenvolvimento, 
os assentos para crianqas nao estao disponiveis, e os cuidadores 
podem precisar levar os dispositivos de seguranqa da propria 
crianqa. Os taxis frequentemente nao tem cintos de seguranqa, 
podendo ser necessario solicitar com antecedencia taxis que 
possuam este equipamento. 

Viagem aerea 

Os bebes a termo saudaveis podem viajar nas aeronaves pres- 
surizadas comerciais. As crianqas em risco mais alto durante a 
viagem aerea podem incluir os bebes prematures e aquelas com 
doenqa cardiaca ou pulmonar cronica, de forma que o aconse¬ 
lhamento apropriado com o especialista esta indicado. Muitos 
pais solicitam aconselhamento relativo a sedaqao da sua crianqa 
durante a viagem, e, embora nao recomendado, o agente mais 
amplamente usado e a difenidramina. E aconselhavel tentar uma 
dose de teste antes de viajar, ja que podem ocorrer reaqoes idios- 
sincraticas e superdosagem, levando a uma smdrome anticoli- 
nergica ou a um efeito estimulante paradoxal. 

Dor de orelha 

As crian^as e bebes frequentemente tem dor durante os proce- 
dimentos de subida e descida dos avioes comerciais, devido as 

** N. de R.T. Algumas seguradoras brasileiras fornecem servi^os de via¬ 
gem com operador que fale portugues. 
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Quadro 43-1 Preparando-se para viajar — topicos 
especfficos para a viagem 


Vacinacoes (indicacoes, seguranca e tolerabilidade) 

Precaucoes contra insetos (uso de vestimenta protetora, repelentes, 
mosquiteiros, inseticidas) 

Quimioprofilaxia da malaria (beneficios de um regime particular versus 
potenciais reacoes adversas) 

Precaucoes de alimentos e agua e riscos ambientais da doenca adquirida 
pela agua 

Diarreia do viajante e autotratamento 
Plano de saude 

Acesso a cuidados medicos durante a viagem 

Epidemias de viagem no destino 

Clima 

Adaptacao ao fuso horario (Jet lag) 

Exposicao a animais, ferimentos causados por animais 
Saude geral e enfermidades comuns 
Vestimenta e calcados 

Copias de receitas, documentacao de vacinacoes, liberacao do medico, 
lista de medicamentos 
Medicamentos especfficos para a viagem 
Aconselhamento sobre sexo seguro 
Kit de primeiros socorros 
Criminalidade e seguranca 


alteraijoes na pressao da orelha media, causando retraqao ou 
protrusao da membrana timpanica. Os metodos usados para ali- 
viar ou minimizar essa dor incluem a mastigaqao, a deglutiqao, 
ou oferecer o seio ou a mamadeira. 

Enjoo pelo movimento (cinetose) 

Quase 60% das crianqas experimentam o enjoo do movimento 
durante a viagem. Embora as crianqas maiores tenham sinto- 
mas similares aos adultos (como nauseas, desconforto epigas- 
trico, cefaleia, desconforto geral), as crianqas abaixo dos 5 anos 
de idade podem ter anormalidades da marcha como o sintoma 
predominante. As estrategias nao farmacologicas incluem in- 
gerir uma refei^ao leve pelo menos 3 h antes de viajar; evitar 
laticinios e alimentos ricos em calorias, proteinas e sodio antes 
de viajar; sentar-se no meio do banco de tras ou no assento 
dianteiro, se for apropriado para a idade; focar-se em um objeto 
estavel ou no horizonte; evitar a leitura ou outros estimulos 
visuais; fechar os olhos; ar fresco; e limitar o movimento ex- 
cessivo da cabeqa. A intervenqao farmacologica nao foi bem 
estudada em crianrpas, mas, se necessario, os anti-histaminicos, 
como a difenidramina, sao recomendados em crianqas abaixo 
dos 12 anos de idade, e a escopolamina e aceitavel para as 
crianqas com mais de 12 anos de idade. Tais medidas, contudo, 
nao se baseiam em evidencia. 


Quadro 43-2 Kit de primeiros socorros para viagem 
internacional 


Medicamentos 

Profilaxia da malaria 
Paracetamol e ibuprofeno 
Antibioticos 
Anti-histaminicos 
Antissepticos 
Formuiacoes topicas 
Pomada de hidrocortisona 
Pomada antibiotica e antifungica 
Repelentes de insetos 
Protetor solar 

Sabao antibacteriano/Antisseptico para as maos a base de alcool 
Toalhas antissepticas 
Outros 
Mosquiteiros 
Termometro 

Colher e copo medicinal 
Sais de reidratacao oral em po 
Chumacos de algodao esteril, cotonetes 
Pinca 

Comprimidos para purificacao da agua 
Compressas de gaze 

Esparadrapo — hipoalergenico, impermeavel 
Tala triangular/tipoia/imobilizador 
Abaixador de lingua 
Curativos adesivos 
lanterna 

livro de primeiros socorros 
Copias de receitas 


visto em crian^as que viajam para grandes altitudes; ele tambem 
ocorre nas crian^as que vivem em grandes altitudes, passam um 
periodo em local mais baixo, e retornam a altitude. Os sintomas 
leves decorrentes da altitude podem ser tratados com repouso e 
hidrataqao, ou com analgesicos, como ibuprofeno ou paracetamol. 
A acetazolamida nao foi estudada em crianqas para a doenqa da 
altitude, mas e segura nesse grupo etario, sendo usada para tanto 
para profilaxia quanto para tratamento. A dose recomendada e de 
5 mg/kg/dia, duas vezes ao dia, ate 125 mg, VO, duas vezes/dia, 
comeqando um dia antes da viagem para local de grande altitude 
e mantida por dois dias apos a chegada. 

Medicamentos/fr/f de primeiros socorros 

Um pequeno kit medico e util para levar durante a viagem. Devem 
ser incluidos nesse kit os medicamentos para enfermidades que a 
crian^a experimentaria em casa, os itens especfficos de viagem e os 
itens habituais kit de primeiros socorros (Quadro 43-2). 


Grandes altitudes 

A doemja da altitude e comum tanto em criamjas quanto em 
adultos, mas pode nao ser reconhecida devido a sua apresenta- 
(jao sutil, como agitaqao inexplicavel ou alteraqao nos padroes de 
apetite e sono. O edema pulmonar de grande altitude (EPGA) e 


Christenson JC: Preparing children for travel to tropical and deve¬ 
loping regions. Pediatr Ann 2004 Oct;33(10):676-684 [PMID: 
15515354]. 

Ferguson LE, Parks DK, Yetman RJ: Health care issues for families 
traveling internationally with children. J Pediatr Health Care 
2002 Mar-Apr;16(2):51-59 [PMID: 11904638], 
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Quadro 43-3 Calendario acelerado para imunizacoes 


Vacina 

Idade 

minima para 
a primeira 
dose 

Tempo 

minimo para a 
segunda dose 
(semanas) 

Tempo 
minimo para 
a terceira dose 
(semanas) 

Tempo 
minimo para 
a quarta dose 
(semanas) 

SRC 

12 meses 

4 

- 

- 

Hepatite B 

Nascimento 

4 

8 a 

- 

DTP/DTaP 

6 semanas 

4 

4 

6 meses 

Hib 

6 semanas 

4 

4 

8 b 

VPI 

6 sem 

4 

4 

4 C 

MCV 

11 anos 



MPS4 

2 anos 

5 anos 



PCV 

4 semanas 

4 

4 

8 

Varicela 

12 meses 

4 

- 

- 

Rotavirus 

6 semanas 

4 

4 

- 

Hepatite A 

1 ano 

6 meses 

-■ 



a A terceira dose deve ser dada pelo menos 4 meses depois da primeira 
dose e com um minimo de 6 meses de idade. 
b Se a terceira dose for dada depois de 4 anos, a quarta dose nao e necessaria. 
c Recomendado de 6-18 meses de idade. 

DTaif difteria-tetano-coqueluche acelular; DTP, difteria-tetano-coqueluche; 
Hib, Haemophilus influenzae tipo b; VPI, Vacina de polio inativada; MCV, 
vacina conjugada meningococica; SRC, sarampo, caxumba, rubeola; MPS4, 
polissacarideo meningococico. 

VACINACOES - VACINAS DE ROTINA DA 
INFANCIA MODIFICADAS PARA VIAGEM 

Muitas doengas evitaveis com vacinagao permanecem preva- 
lentes nos paises em desenvolvimento, e as epidemias ainda 
ocorrem em areas onde essas doengas sao consideradas raras. O 
calendario para algumas vacinas pode ser acelerado para a via- 
gem, e algumas vacinas podem ser dadas mais cedo que a idade 
recomendada. A razao para os intervalos recomendados e equili- 
brar a idade de alto risco para a doenga com a resposta imune do 
bebe. As barreiras para algumas imunizagoes precoces incluem: 
os anticorpos da mae que interferem com a capacidade do bebe 
em gerar uma resposta de anticorpos, particularmente para as 
vacinas de virus vivos, e a falta de uma resposta imune linfocitos 
T dependente em criangas abaixo de 2 anos. Para as criangas 
que viajam para areas altamente endemicas, contudo, e preferlvel 
vacinar antes da idade recomendada, apesar da posslvel necessi- 
dade de repetir a vacinagao mais adiante. 

A vacinagao nas criangas que viajam segue o calendario de va¬ 
cinagao de rotina, como delineado no Capitulo 9 (Imunizagao). 
Pode ser necessario acelerar as vacinagoes pediatricas de rotina 
devido a viagem. O intervalo minimo recomendado entre as doses 
esta listado no Quadro 43-3. Entretanto, intervalos mais longos 
sao preferiveis. As doengas febris menores nao sao uma contrain- 
dicagao para as vacinas de rotina ou de viagem, nao devendo levar 
ao seu adiamento. As vacinas de virus vivos devem ser dadas jun¬ 
tas ou separadas por um intervalo de 30 dias ou mais. 


Difteria-Tetano-Perft/55/5 acelular 

A imunizagao e recomendada antes de viajar, porque existe um 
risco maior de adoecer por difteria, tetano e coqueluche nos pai¬ 
ses em desenvolvimento. Os bebes devem receber a primeira dose 
de vacina para difteria-tetano-Perfussis acelular (DTPa) com 
6 semanas de idade para uma resposta imune adequada, com um 
intervalo de quatro semanas entre as duas doses subsequentes. A 
quarta dose pode ser dada de 6-12 meses depois da terceira dose, 
desde que a crianga tenha 12 meses de idade ou mais. A DTPa 
e licenciada para criangas com pelo menos 11 anos de idade. Os 
adolescentes e cuidadores adultos, que sao vetores proeminentes 
na disseminagao da coqueluche para criangas pequenas, devem 
receber um reforgo unico de DTPa. 

Sarampo, caxumba, rubeola 

Embora o sarampo nao seja mais endemico nos EUA, ainda e preva- 
lente em alguns paises em desenvolvimento. Os bebes com 6 meses 
de idade podem receber a vacina para sarampo-caxumba-rubeola 
(SRC) antes de viajar para areas de alto risco, mas quaisquer doses 
dadas antes dos 12 meses nao devem contar como uma serie ade¬ 
quada de duas doses, ja que os anticorpos maternos podem interfe- 
rir com a resposta imune. Esses bebes ainda requererao uma dose de 
SRC aos 12-15 meses de idade, e uma segunda, dose aos 4-6 anos de 
idade. A segunda dose nao e um reforgo; o objetivo e a soroconver- 
sao daqueles individuos que nao responderam com a primeira dose. 
Se um calendario acelerado for necessario, as duas doses devem ser 
separadas por minimo de quatro semanas. 

Haemophilus influenzae tipo b 

As indicagoes para vacinagao de Haemophilus influenzae tipo b 
(Hib) em criangas que viajam sao as mesmas que para os resi- 
dentes nos EUA. Um calendario acelerado pode comegar com 
um minimo de 6 semanas de idade, com um intervalo de qua¬ 
tro semanas entre a primeira, segunda e terceira doses, e pelo 
menos oito semanas entre a terceira e a quarta doses. 

Hepatite B 

As areas de alta endemicidade para hepatite B incluem a maior 
parte da Asia, do Oriente Medio, da Africa e a Bacia Amazo- 
nica. As criangas que viajam para os paises em desenvolvimento 
devem ser vacinadas antes da partida. Um calendario acelerado e 
posslvel, com a segunda dose dada com um intervalo minimo de 
quatro semanas, e a terceira dose dada pelo menos oito semanas 
depois da segunda dose. 

Polio 

A transmissao de polio ainda ocorre em regioes da Asia e da 
Africa. A imunizagao adequada com a vacina de polio inativada 
(VPI) deve ser feita antes de viajar para paises em desenvolvi¬ 
mento. A idade minima de administragao e com seis semanas 
de idade para a VPI. O intervalo recomendado entre a primeira 
e a segunda dose e de quatro semanas, como tambem entre a 
segunda e a terceira dose, e quatro semanas entre doses subse¬ 
quentes. Uma dose adicional que vale para o resto da vida (uma 
quinta dose) da VPI deve ser dada aos cuidadores que viajem 
para areas com polio circulante recente. 
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Vacina da gripe 

As criampas tem um alto risco de infecijao respiratoria durante a 
viagem. A vacina da gripe e recomendada para quern viaja durante 
a estarao de gripe, que ocorre entre setembro e marcpo no hemis¬ 
ferio norte, e entre abril e agosto no hemisferio sul. A vacina pode 
nao proteger contra as cepas que circulam no hemisferio sul. A 
vacina da gripe e recomendada para crian<;as com pelo menos 
6 meses de idade; aqueles abaixo dos 9 anos de idade precisarao 
de duas doses de vacina, com intervalo de quatro semanas. fi pre- 
ferivel estar vacinado pelo menos duas semanas antes da partida. 
A vacina da gripe sazonal anual pode nao estar habitualmente 
disponivel nos EUA desde o final da primavera ate o comeqo do 
outono, quando for necessaria para os viajantes, mas pode estar 
disponivel em algumas clinicas de viagem. A revacina^ao nao e 
recomendada para aqueles que estarao viajando durante abril a 
setembro e que foram vacinados no outono precedente. 

Vacina meningococica 

Existem duas vacinas meningococicas disponiveis. A vacina con- 
jugada tetravalente (MCV4) e aprovada para uso em pessoas de 
2-55 anos. Essa vacina e recomendada para aqueles que visitam 
o cinturao de meningite da Africa (regiao sub-saariana) ou que 
vivem em areas com altas taxas de meningite. Deve ser dada pelo 
menos 10 dias antes de uma viagem international. A vacina de 
polissacarideo meningococico tetravalente (MPSV4) e licenciada 
para pessoas de 2-55 anos. Ambas as vacinas protegem contra os 
sorotipos A, C, Y e W-135. A duraijao da protecpao e de tres anos 
em criamjas e de cinco anos em adultos. A MPSV4 deve ser usada 
em pessoas acima dos 55 anos de idade e e segura para criamjas de 
3 meses a 2 anos que necessitem de vacina^ao. A vacina^ao me¬ 
ningococica e requerida pelo governo da Arabia Saudita aqueles 
que fazem a peregrinacpao de Hajj ou Umra para Meca e Medina, 
em razao da epidemia international de Neisseria meningitidis 
W-135 em 2000 e 2001. Informacpoes adicionais relativas a areas 
geograficas recomendadas para vacinaijao meningococica podem 
ser obtidas em http://www.cdc.gov/travelA 

Hepatite A 

A hepatite A e uma das enfermidades mais comuns evitaveis por 
vacinas, globalmente, e a vacinaijao deve ser feita antes da viagem 
a paises em desenvolvimento. Em muitos paises em desenvolvi- 
mento, mais de 90% das criampas locais tem anticorpos da hepatite 
A aos 6 anos de idade. A doenqa e menos comum nas crian^as de 
paises desenvolvidos, e elas provavelmente estarao mais susceti- 
veis ao viajar para areas de alto risco. Embora duas doses da va¬ 
cina sejam recomendadas com intervalo de 6-12 meses, uma dose 
unica fornecera prote^ao durante a viagem se for dada de 2-4 se¬ 
manas antes da partida. A idade mais precoce de administrate e 
de 1 ano de idade nos EUA. A imunoglobulina da hepatite A pode 
ser dada para prote^ao de crian^as abaixo de 1 ano de idade, ou 
se a viagem ocorrer dentro de duas semanas depois da vacina^ao. 
Ela interfere com a vacina<;ao da SRC e da varicela, e estas vacinas 
devem ser dadas duas semanas antes da imunoglobulina. 


* N. de R.T. No Brasil, www.anvisa.gov.br/paf/viajantes/index.htm. 


Balkhy HH: Travelling with children. Int J Antimicrob Agents 
2003 Feb;21(2):193—199 [PMID: 12615386], 

Greenwood CS, Greenwood NP, Fischer PR: Immunization issues 
in pediatric travelers. Expert Rev Vaccines 2008 Jul;7(5):651 
661 [PMID: 18564019], 

Hill DR et al.: The practice of travel medicine: guidelines by the In¬ 
fectious Diseases Society of America. Clin Infect Dis 2006 Dec 
15;43( 12): 1499-1539 [PMID: 17109284], 

VACINAC0ES ESPECIFICAS PARA VIAGEM 
Encefalite japonesa 

A encefalite japonesa (EJ) e causada por um flavivlrus transmitido 
pelo mosquito Culex, de habitos noturnos. O risco de contrair EJ 
grave e considerado baixo, especialmente em viajantes, ja que a taxa 
de infeajao nos mosquitos Culex e de 3% ou inferior, e somente 
1 em 200 infec^oes com EJ levam a doenqa neuroinvasiva. Os sin- 
tomas da encefalite por EJ incluem convulsoes, paralisia, coma e al- 
tera<;6es do estado mental, e a lesao neurologica residual ocorre em 
50% daqueles com a doen^a cllnica. A taxa de obitos e de 30% na- 
queles com doen^a grave. A maioria dos casos sintomaticos ocorre 
em crian<;as abaixo dos 10 anos de idade e em idosos. As areas de 
risco incluem a maior parte da Asia, a Russia Oriental, algumas 
areas do Pacifico Ocidental e as Ilhas do Estreito de Torres, na Aus¬ 
tralia. A estarao de pico e entre abril e outubro, durante e logo apos 
a estarao de chuvas. O uso da vacina e determinado pelo destino e 
pela duraijao e estarao do ano em que e realizada a viagem. Os via¬ 
jantes com residencia prolongada em um pais endemico e aqueles 
com visitas mais curtas, mas com exposicpao intensa a mosquitos 
nas areas rurais, devem ser considerados para a vacina. 

Existem dois tipos de vacinas disponiveis nos EUA. A primeira 
e uma vacina do virus inteiro inativado, com base na cep a de 
Nakayama (derivada dos encefalos de ratos), em que a idade mi¬ 
nima de administraqao e com 1 ano de idade. fi disponivel somente 
para crianijas com 18 anos ou menos. A serie de vacinas e dada nos 
dias 0, 7, 28, sendo posslvel acelerar o esquema de administrate 
para dias 0, 7, 14. Os receptores da vacina devem ser observados 
por 30 minutos depois da vacinacpao, e idealmente nao devem viajar 
por 10 dias depois da ultima dose, devido ao risco de uma reatpao de 
hipersensibilidade (1%) durante esse periodo. As recomendacpdes 
definitivas sobre as doses de refortpo para a imunidade continua nao 
foram estabelecidas. As reaches adversas locais ocorrem em 20% dos 
recipientes da vacina, e os efeitos colaterais sistemicos (incluindo 
febre, cefaleia, mialgias) foram relatados em 10% dos vacinados. Os 
eventos neurologicos, como encefalite, encefalopatia, convulsoes e 
neuropatia periferica, sao extremamente raros (1-2,3 por milhao 
de vacinas). A segunda vacina para EJ e uma vacina derivada da 
cultura de celulas inativadas recentemente aprovada para uso em 
viajantes adultos (> 18 anos de idade). £ dada como duas doses, 
com pelo menos 28 dias de intervalo, e esta associada a menos efei¬ 
tos adversos que a vacina com a cepa inativada de Nakayama. 

Raiva 

A raiva e encontrada em todo o mundo e e contraida pela mor- 
dida ou arranhao contaminado com a saliva de animais infecta- 
dos. Em partes da Africa, da Asia e da America Central e do Sul, 
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a raiva canina e altamente endemica (Rabnet—www.who.int/ 
rabies/rabnet/en/— fornece dados sobre a infecqao em animais 
e humanos especificos de cada pais), onde 40% da raiva ocorrem 
em crianqas abaixo dos 14 anos de idade. Este risco aumentado 
e devido ao fato de que as crianqas sao atraidas por animais; tem 
maior probabilidade de serem mordidas; e podem nao relatar 
contatos menores com animais. A maioria dos casos de raiva 
em viajantes ocorre pela mordida de cachorros, gatos ou ma¬ 
cacos infectados (particularmente aqueles que vivem proximos 
aos templos em partes da Asia). Os morcegos, os mangustos e as 
raposas sao outros animais que podem transmitir a doenqa. 

A vacina da raiva e recomendada aos viajantes para areas em 
que a raiva seja endemica e para aqueles que terao exposiqao 
ocupacional ou de lazer (como exploradores de cavernas), espe- 
cialmente se o acesso a cuidados medicos for limitado durante a 
viagem. O risco de uma mordida de um animal potencialmente 
raivoso e de ate 2% para os viajantes nos paises em desenvolvi- 
mento. Existem tres tipos de vacina disponiveis, que sao admi- 
nistradas antes da exposiqao em quatro doses, nos dias 0, 7, 21, 
ou 28. A vacinaqao antes da exposiqao pode nao ser completa- 
mente protetora; doses adicionais sao necessarias se ocorrer uma 
mordida de alto risco. A idade minima de administraqao e com 
1 ano, e a duraqao da proteqao e de dois anos. A quimioprofi- 
laxia da malaria com mefloquina ou cloroquina deve comeqar 
um mes depois de completar a serie da vacina contra a raiva, 
para evitar a interference com a resposta imune. 

£ importante aconselhar os viajantes sobre: evitar contato 
com animais; limpeza completa de ferimentos por mordedura 
com irrigaqao por pelo menos 5 minutos; e necessidade de bus- 
car vacinaqao adicional nos dias 0 e 3 da exposiqao. 

No caso de uma mordida em um individuo nao vacinado, 
sao necessarias a imunoglobulina antirrabica e quatro doses da 
vacina nos dias 0, 3, 7 e 14. 

Febre amarela 

A febre amarela e um flavovirus transmitido por mosquitos en- 
contrados em areas urbanas e rurais na Africa sub-saariana e na 
America do Sul equatorial. Daqueles infectados com o virus, 15% 
tem uma infecqao moderada ou grave. A vacina com a cepa viva 
atenuada 17D aprovada para uso e altamente efetiva. Deve ser ad- 
ministrada 10 dias antes da viagem a uma regiao endemica para o 
desenvolvimento de anticorpos protetores. Ela e necessaria para a 
reentrada em muitos paises depois de viajar para uma area ende¬ 
mica, e a aplicaqao da vacina deve ser documentada no Certificado 
Internacional de Vacinaqao, que se tornou disponivel em dezem- 
bro de 2007. Por essa razao, ela e administrada apenas em clini- 
cas certificadas. A vacina e dada subcutaneamente, e um reforqo 
e necessario a cada 10 anos (mas a imunidade pode durar a vida 
toda depois de uma dose unica). A idade minima recomendada de 
administraqao e com 9 meses de idade, nao devendo ser adminis¬ 
trada em bebes de risco com menos de 6 meses de idade, devido 
ao risco aumentado de encefalite (0,5-4 por 1.000 vacinados). O 
risco de doenqa grave relacionado a vacina tambem e mais alto em 
adultos com mais de 60 anos. A decisao de imunizar bebes com 
6-8 meses de idade deve ser ponderado com o risco de exposiqao 
do bebe a encefalite associada a vacina. Em adiqao as limitaqoes de 
idade, a vacina nao deve ser administrada em gravidas, naqueles 


com alergia ao ovo ou imunossupressao (incluindo uma historia 
de disturbio do timo ou timectomia). Uma carta de liberaqao me- 
dica pode ser necessaria para esses viajantes. Os efeitos adversos 
incluem encefalite (15 por milhao de doses naqueles com mais de 
60 anos) e doenqa multissistemica (5 por milhao de doses). 

Colera 

A vacina de colera nao e mais produzida nos EUA e nao e mais reco¬ 
mendada para viagens internacionais, ja que a doenqa e rara em via¬ 
jantes. Existem vacinas com organismos vivos e mortos disponiveis 
em outros paises, mas elas conferem uma proteqao apenas leve. 

Febre tifoide 

O risco de febre tifoide em viajantes e de 1-10:100.000, depen- 
dendo do destino. As areas em risco incluem sul da Asia, oeste e 
norte da Africa, America do Sul e America Latina. 

Os viajantes ao subcontinente indiano tem maior risco. A vacina 
e recomendada aos viajantes com longa permanencia em uma area 
endemica, para aqueles que fazem turismo fora da rotas habituais, 
nos viajantes imunocomprometidos, naqueles de ascendencia in- 
diana do sul e nos pacientes com colelitiase. Existem atualmente 
duas vacinas disponiveis, uma vacina com polissacarideo capsu¬ 
lar (ViCPS) e uma com organismos vivos atenuados (Ty21a). A 
ViCPS e dada IM duas semanas antes da viagem. A idade minima 
de administraqao para essa vacina e de dois anos; a eficacia e de 
75% durante dois anos. A Ty21a e uma vacina oral dada em quatro 
doses a cada dois dias, que precisa ser tomada mais de uma semana 
antes da viagem para ser efetiva. E aprovada para crianqas acima 
dos 6 anos de idade; a eficacia e de 80% por cinco anos. £ con- 
traindicada em populates imunodeficientes. Os antibioticos e os 
antimalaricos interferem com o crescimento das bacterias da cepa 
da vacina, de forma que o regime vacinal precisa ser completado 
antes de comeqar a profilaxia da malaria. Se tais medicamentos ja 
estiverem sendo usados, devem ser interrompidos por pelo menos 
24 h antes da administraqao de vacina e nao retomados ate 24 h 
depois do curso completo da administraqao da vacina. Febre, cefa- 
leia, bem como dor e edema em locais extensos sao relatados com a 
ViCPS mais frequentemente do que com outras vacinas. 

Tuberculose 

O risco de tuberculose esta aumentando em pessoas que viajam, 
especialmente naqueles que visitam a Africa, a Asia, a America 
Latina e a antiga Uniao Sovietica. O risco e mais alto em viajantes 
de longa duraqao em paises com uma incidencia alta de tubercu¬ 
lose, sendo mais alta entre os trabalhadores de cuidados de saude. 
A vacinaqao com bacilo de Calmette-Guerin (BCG) e dada logo 
apos o nascimento em muitos paises, mas nao nos EUA.* Ela pro¬ 
tege contra a tuberculose miliar e a meningea, com eficacia bem 
estabelecida somente em crianqas abaixo de 1 ano. Pode ser con- 
siderada em crianqas abaixo dos 5 anos de idade que estarao em 
uma area de alto risco por um periodo prolongado. A BCG pode 
ser solicitada depois de uma consulta com a Unidade de Tubercu¬ 
lose do CDC. Uma alternativa preferida e que os viajantes a areas 


* N. de R.T. No Brasil, a vacina anti tuberculose e administrada rotinei- 
ramente a partir do nascimento. 





MEDICINA DE VIAGEM 


mnum'msmsmm 

de alta prevalencia faqam um teste cutaneo de PPD antes de via- 
jar e tres meses depois do retorno. Deve-se cuidar que as vacinas 
com virus vivos podem criar um estado anergico, onde os testes 
cutaneos de PPD podem ser falso-negativos. Por isso, o teste PPD 
deve ser executado no mesmo dia que qualquer administraqao de 
vacina com organismos vivos, ou 28 ou mais dias apos. 

A OMS publicou recomendaqoes relacionadas a tuberculose 
e diretrizes para a sua prevenqao e seu manejo durante a via- 
gem aerea (www.who.int/docstore/gtb/publications/aircraft/ 
PDF/98_ 256.pdf). 

Preparando os cuidadores 

Os cuidadores tambem devem atualizar as suas proprias vaci- 
naqoes para as doenqas da infancia, como tambem as vacinas 
necessarias ao destino de viagem. 

Christenson JC: Preparing children for travel to tropical and deve¬ 
loping regions. Pediatr Ann 2004 Oct;33(10):676-684 [PMID: 
15515354], 

Giovanetti F: Immunisation of the travelling child. Travel Med Infect 
Dis Nov 2007;5(6):349-364 [PMID: 17983974], 

Greenwood CS, Greenwood NP, Fischer PR: Immunization issues 
in pediatric travelers. Expert Rev Vaccines 2008 Jul;7(5):651 
661 [PMID: 18564019], 

Hill DR et al.: The practice of travel medicine: guidelines by the In¬ 
fectious Diseases Society of America. Clin Infect Dis 2006 Dec 
15;43( 12): 1499-1539 [PMID: 17109284], 

DIARREIA DO VIAJANTE 

A diarreia e uma das enfermidades mais comuns dos viajantes nos 
palses em desenvolvimento. As crianqas tem um risco mais alto, 
habitualmente tendo uma enfermidade mais grave e mais prolon- 
gada que os adultos. A diarreia do viajante e definida em adultos 
como tres ou mais evacuaqoes amolecidas em um perlodo de 24 h, 
febre, nauseas, vomitos ou colicas abdominais. Nao existe defini- 
qao rlgida para as crianqas em viagem, ja que o padrao, a consis¬ 
tency e a frequencia das evacuaqoes variam durante o curso da 
infancia. Uma definiqao util para usar em crianqas que viajam e: 
uma mudanqa recente nos padroes normais das fezes, com um au- 
mento na frequency (pelo menos tres evacuaqoes em 24 h) e uma 
diminuiqao na consistency para um estado sem forma. A maioria 
das enfermidades habitualmente se resolve durante um perlodo 
de 3-5 dias e ocorre nas primeiras duas semanas de viagem. A 
Escherichia coli enterotoxigenica (ETEC) e a causa mais comum, 
respondendo por ate um terqo dos casos. Outros patogenos impli- 
cados estao listados no Quadro 43-4. A exposiqao ao patogeno em 
geral ocorre por praticas deficientes de higiene na manipulaqao de 
alimentos na refrigeraqao e no aquecimento inadequado de ali- 
mentos, e na contaminaqao da agua potavel. O aconselhamento 
antes da viagem inclui a orientaqao e a precauqao com a manipula- 
qao e o consumo de alimentos e a provisao de medicamentos para 
autotratamento no caso de enfermidade. 

Prevencao 

Os viajantes devem ser aconselhados a buscar restaurantes com 
uma boa recomendaqao em higiene; ingerir alimentos quentes e 
completamente cozidos; a comer frutas e legumes que possam ser 


Quadro 43-4 Patogenos que causam a diarreia do viajante 

Bacterianos 

Escherichia coli enterotoxigenica (ECET) 

E. coli enteroagregativa 
Salmonella sp. 

Shigella sp. 

Campylobacter jejuni 
Aeromonas sp. 

Plesiomonas sp. 

Vibrio cholerae 
Vibrio sp. nao colerico 
Virais 
Rotavirus 
Norovirus 
Hepatite A 
Hepatite C 
Parasitarios 
Giardia lamblia 
Cyclosporo cayetanensis 
Cryptosporidium hominis 
Entamoeba histolytica 


descascados pelo viajante; e a evitar agua da torneira. Eles tambem 
devem evitar cubos de gelo, sucos de frutas, saladas frescas, pro- 
dutos lacteos nao pasteurizados, molhos e coberturas frios, bufes 
abertos, alimentos crus e alimentos ou bebidas de vendedores am- 
bulantes. Eles devem verificar a integridade das tampas antes de 
comprar agua engarrafada para evitar garrafas cheias com agua 
da torneira. Tambem e util lembrar aos viajantes sobre a lavagem 
das maos depois de usar o banheiro e antes de comer. As familias 
podem considerar o uso de desinfetantes para as maos contendo 
alcool como uma alternativa ao sabao e agua quando o acesso 
for limitado durante a viagem. O leite pasteurizado ou fervido e 
considerado seguro, desde que seja armazenado na temperatura 
apropriada. Pode ser necessario trazer leite em po para misturar 
com agua potavel e segura, se a qualidade do leite for questionavel. 
Embora essas medidas pareqam logicas e devam ser recomenda- 
das, ha poucas evidencias de que previnam a diarreia do viajante, 
tanto em adultos quanto em crianqas. 

Quimioprofilaxia e tratamento 

Os principios do tratamento incluem a hidrataqao adequada e um 
curso curto de antibioticos quando necessarios; a atenqao medica 
deve ser buscada para uma doenqa grave ou prolongada. 

Para a doenqa leve, somente a hidrataqao pode ser necessa¬ 
ry, sem qualquer restriqao de dieta. Isto pode ser obtido com 

Quadro 43-5 Receita para a solucao de reidratacao oral 


• Vt colher de cha (1,25 mL) de sal 

• V4 colher de cha (1,25 mL) de bicarbonato 3 

• 2 colheres de sopa (30 mL) de acucar 

• 1 litro de agua 


a Se o bicarbonato de sbdio nao estiver disponivel, substituir com uma 
colher de cha adicional (1,25 mL) de sal. 
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a terapia de reidrataqao oral que suplemente uma dieta regular. 
Os saches de po para misturar com agua estao disponlveis em 
farmacias, antes de viajar ou no destino. Se nao estiverem dis¬ 
ponlveis, os pais podem ser instruldos a fazer a soluqao de rei- 
drataqao oral (Quadro 43-5) ou usar uma bebida tipo Gatorade 
como uma alternativa apropriada em bebes e crianqas maiores. 
O bebe amamentado no peito deve continuar a amamentaqao, 
em adiqao a terapia de reidrataqao oral. 

A crianqa que esta vomitando tern um risco maior de desi- 
drataqao, de forma que a reidrataqao agressiva e crucial, e os pais 
devem ser orientados que algum llquido sera absorvido, ainda 
que os vomitos sejam contlnuos. Isto e mais adequadamente al- 
canqado com quantidades pequenas de llquidos, dadas continua- 
mente, para prevenir vomitos adicionais. 

A loperamida, um agente antimotilidade que e frequente- 
mente usado em adultos para minimizar a duraqao de sintomas, 
nao e aconselhado para crian 9 as devido ao risco de eventos ad- 
versos como megacolon toxico, fleo, coma e letargia. O subsalici- 
lato de bismuto diminui o numero de evacuaqoes diarreicas em 
adultos. Seu uso de rotina nao e recomendado para crianqas, ja 
que o acido acetilsalicllico e contraindicado em crianqas abaixo 
dos 18 anos de idade devido ao risco de slndrome de Reye, e a 
administraqao de bismuto nao foi estabelecida para crianqas. 

Para crianqas com sinais e sintomas de gastrenterite bacte- 
riana, como febre ou sangue nas fezes, a terapia antibiotica empi- 
rica deve ser considerada. A substancia de escolha em crianqas e 
a azitromicina (10 mg/kg VO, uma vez ao dia, por tres dias). Ela 
esta disponlvel em uma forma em po, que pode ser reconstitulda 
e armazenada sem refrigeraqao. E uma boa escolha, em razao 
da resistencia crescente de muitas bacterias causadoras de gas¬ 
trenterite a ciprofloxacina. Nao ha ensaios cllnicos pediatricos 
com azitromicina empirica, de forma que as recomendaqoes de 
administraqao se baseiam nos dados farmacocineticos e estudos 
que envolvem o tratamento da diarreia na Africa e na Tailan- 
dia. A ciprofloxacina nao e recomendada em crianqas abaixo dos 
18 anos de idade devido ao risco de artropatia, feita em estudos 
animais. Nao ha nenhum dado definitivo em crianqas que defina 
o risco aumentado de artropatia, mas e geralmente reservada 
para o tratamento em adultos (a dose pediatrica e de 20 mg/kg/d 
VO, em duas doses divididas, por tres dias). 

O sulfametoxazol-trimetoprima (SMX-TMP) tem sido usado 
para tratar a diarreia do viajante em crianqas, mas nao e mais 
recomendado, em razao da crescente resistencia a este agente. A 
rifaximina, um derivado inabsorvivel da rifamicina, e efetiva para 
tratar ETEC e outros enteropatogenos nao invasivos. Uma vez 
que nao e absorvida, altas concentraqoes sao alcanqadas no lumen 
intestinal. Ela e licenciada para pacientes com 12 anos de idade e 
mais em uma dose de 200 mg, tres vezes ao dia, por tres dias. 

O uso de antibioticos profilaticos nao e recomendado de¬ 
vido ao risco de eventos adversos para prevenir uma doenqa de 
morbidade limitada, como tambem o efeito da profilaxia na con- 
tribuiqao para o surgimento de resistencia aos antibioticos. A 
rifaximina, contudo, esta mostrando-se promissora em estudos 
com adultos como agente quimioprofilatico, mas o seu custo e 
alto, e requer estudos adicionais em pediatria. Os probioticos 
tem um beneficio nao comprovado na prevenqao da diarreia do 
viajante, com relatos contraditorios sobre a eficacia nos estudos 
em adultos. 


DuPont HL et al.: Expert review of the evidence base for prevention 
of travelers’ diarrhea. J Travel Med 2009 May-Jun;16(3):149- 
160 [PMID: 19538575]. 

Hill DR et al.: The practice of travel medicine: guidelines by the In¬ 
fectious Diseases Society of America. Clin Infect Dis 2006 Dec 
15;43( 12): 1499 1539 [PMID: 17109284], 

Hill DR, Ryan ET: Management of travellers’ diarrhoea. BMJ 
2008;337:al746 [PMID: 18838421], 

Shlim DR: Looking for evidence that personal hygiene precautions 
prevent traveler’s diarrhea. Clin Infect Dis 2005 Dec l;41(Suppl 
8):S531-S535 [PMID: 16267714], 


PROFILAXIA E PREVENCAO DA MALARIA 

A malaria e a mais comum causa infecciosa evitavel de morte 
entre os viajantes, sendo uma causa comum de febre em pes- 
soas que retornaram de viagem. As crianqas representam 20% 
dos casos importados de malaria. E uma doenqa amplamente 
evitavel em viajantes por medidas de protet^ao pessoal e qui- 
mioprofilaxia. Entretanto, nenhum metodo e 100% protetor. O 
risco de adquirir a malaria varia conforme a estat^ao, o clima, a 
altitude, o numero de picadas do mosquito e o destino, sendo o 
risco mais alto na Oceania, na Africa, no subcontinente indiano 
e na Amazonia. Os viajantes a areas endemicas de malaria devem 
ser orientados a evitar as picadas do mosquito, em adiqao a qui- 
mioprofilaxia. 

Prevencao das picadas de mosquitos 

A malaria e transmitida pelo mosquito Anopheles, de habito 
noturno. As picadas de mosquitos sao evitadas pela presenqa 
em ambientes protegidos por telas nas aberturas e com ar con- 
dicionado do entardercer ate o amanhecer, pelo uso de ves- 
timenta que cubra os braqos e as pernas, e ao evitar o uso de 
sabonetes aromatizados, xampus e perfumes. Os mosquiteiros 
sao altamente efetivos, podendo ser usados sobre leitos, ber- 
90 s, cercadinhos, assentos de carros e carrinhos de criampa. 
Os repelentes que content 25-50% de DEET tambem sao reco- 
mendados, ja que esta concentraqao confere 5-8 h de proteqao. 
Quando usado apropriadamente, o DEET e seguro em bebes 
e crian 9 as acima dos 2 meses de idade. Nao deve ser aplicado 
as maos, a boca, ou proximo aos olhos das crianqas, e deve ser 
lavado quando se retornar ao lugar fechado. Existem relatos 
de casos de convulsoes e encefalopatia toxica com o uso do 
DEET, mas esses casos ocorrem com o uso indevido. A pica- 
ridina (KBR3023) e um repelente mais novo que esta disponi- 
vel em muitos paises. Uma concentraqao de 20% e tao efetiva 
quanto os produtos com DEET. Ele nao tem a corrosividade 
e a textura oleosa do DEET, mas, por ser relativamente novo, 
nao tem os mesmos dados sobre o perfil de seguranqa que o 
DEET, de forma que dados adicionais sao necessarios antes de 
poder ser recomendado para o uso em crianqas. O vestuario e 
os mosquiteiros podem ser pulverizados com inseticidas como 
a permetrina, que confere proteqao por 2-6 semanas, mesmo 
com lavagens regulares. A combinaqao de DEET a cada 8-12 h 
e permetrina na roupa e efetiva em mais de 99% na prevenqao 
das picadas dos mosquitos. 
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Quimioprofilaxia 

Os medicamentos profilaticos suprimem a malaria ao matar o pa- 
rasita nos estagios sangulneos assexuados, antes deles causarem a 
doen 9 a, de forma que os nlveis protetores do medicamento devem 
estar presentes no sangue antes de os parasitas em desenvolvi- 
mento serem liberados do flgado. Por isso, e necessario iniciar a 
profilaxia antes da primeira posslvel exposiqao, mantendo-a por 
um perlodo suficiente depois de retornar a uma area segura. 

A escolha do antimalarico depende da idade da crianqa, 
dos padroes de resistencia, das restriqoes sobre o agente de es¬ 
colha, da capacidade da crianqa em deglutir comprimidos, da 
frequencia da administraqao, do custo, da disponibilidade do 
medicamento e do acesso a uma farmacia de manipulaqao para 
a adequada dispensaqao do medicamento. Para a maioria das 
crianqas, a mefloquina uma vez por semana e preferlvel e esta 
aprovada para o uso em crianqas de qualquer idade. A atova- 
quona/proguanila esta disponlvel para dosagem pediatrica, em- 
bora somente na formulaqao em comprimidos. Ela e atualmente 
aprovada na maioria dos paises para crianqas com peso maior 
que 5 kg. A doxiciclina e outra alternativa, mas so deve ser usada 
em crianqas com 8 anos ou mais devido ao risco de causar man- 
chas dentarias. A cloroquina e o farmaco de escolha nas areas 
de sensibilidade a cloroquina (Mexico, Hispaniola, America 
Central, oeste e norte do canal do Panama e partes da Africa 
do Norte, do Oriente Medio e da China). A administraqao pe¬ 
diatrica e em adultos, os efeitos colaterais e outras informaqoes 
sobre a quimioprofilaxia da malaria estao no Quadro 43-6. 

Os medicamentos antimalaricos (com a exceqao da atova- 
quona/proguanila) sao amargos; entao, pode ser necessario di- 
luir o comprimido triturado em um alimento muito doce, como 
xarope de chocolate ou leite condensado adoqado. Os bebes 
podem necessitar do medicamento preparado em uma farmacia 
de manipulaqao, onde a dose apropriada pode ser colocada em 
uma capsula gelatinosa, que pode, entao, ser aberta pelo cuida- 
dor e misturada em alimentos ou com liquidos. 

Christenson JC: Preparing children for travel to tropical and deve¬ 
loping regions. Pediatr Ann 2004 Oct;33(10):676-684 [PMID: 
15515354], 

Shetty AK, Woods CR: Prevention of malaria in children. Pediatr In¬ 
fect Dis J 2006 Dec;25(12):l 173-1176 [PMID: 17133165], 

Spira AM: Preparing the traveller. Lancet 2003 Apr 19;361 (9366): 
1368-1381 [PMID: 12711486 


VISITAS A AMIGOS E FAMILIARES EM AREAS 
DE ALTO RISCO 

Os individuos que retornam ao seu pais de origem apresentam 
maior risco de contrair doenqas infecciosas relacionadas a via- 
gem. Eles tem oito vezes mais probabilidade de adquirir malaria 
que os outros viajantes; mais de 75% dos casos de febre tifoide 
ocorrem nesses viajantes; e as crianqas tem um risco mais alto 
de hepatite A. As razoes para isto incluem os seguintes aspectos: 

• Permanencias mais longas e probabilidade aumentada de 
gravidez, ou de idade mais jovem do viajante. 

• Viagem para areas rurais remotas. 

• Contato intimo com a populaqao local. 


• Probabilidade diminuida de buscar (ou seguir) aconselhamento 
pre-viagem devido a familiaridade com o seu pais natal. 

• Presumjao de imunidade as infecqoes. 

• Barreiras socioculturais — por exemplo, barreiras de lin- 
guagem, custo proibitivo das vacinas e medicamentos, se a 
condiqao socioeconomica for mais baixa, sistemas de cren 9 a 
sobre enfermidades. 

• Alimentaqao e hospedagem em casas locais, onde a higiene 
pode ser deficiente. 

• Uso de formas de transporte de alto risco. 

Deste modo, certas questoes precisam ser enfatizadas no acon¬ 
selhamento para este tipo de viagem. Dado o risco das infecqoes 
transmitidas pela agua, os viajantes devem ferver a agua e o leite, 
se a agua potavel segura for cara; consumir somente alimentos e 
bebidas quentes; e seguir as tecnicas de lavagem adequada de maos 
em todos os momentos. As recomendaqoes de vacinaqao sao de 
maior importancia neste tipo de viagem. Um exemplo para alguns 
destinos e a vacina contra a EJ, ja que a visita a amigos e familiares 
e mais provavel de ocorrer em areas rurais, em proximidade com 
chiqueiro de porcos, que sao os hospedeiros amplificadores. Simi- 
larmente, as viagens de visitas prolongadas a amigos e familiares 
aumentam o risco de contrair febre tifoide, raiva, febre amarela e 
infecqao meningococica. Eles tambem estao em risco mais alto de 
exposiqao a pessoas com tuberculose; por esta razao, o teste com 
PPD e recomendado depois do retorno da viagem. 

Bacaner N et al.: Travel medicine considerations for North Ameri¬ 
can immigrants visiting friends and relatives. JAMA 2004 Jun 
16;291(23):2856-2864 [PMID: 15199037], 

Leder K et al.: Illness in travelers visiting friends and relatives: a re¬ 
view of the GeoSentinel Surveillance Network. Clin Infect Dis 
2006;43(9):1185-1193 [PMID: 17029140], 

HIV E DOENCAS SEXUALMENTE TRANSMISSIVEIS 

Os viajantes adolescentes podem participar de atividades de 
alto risco durante a viagem, colocando-os em risco do virus da 
imunodeficiencia humana (HIV) e outras doenqas sexualmente 
transmissfveis. O viajante adolescente deve ser aconselhado 
sobre os riscos das doenqas sexualmente transmissiveis e sobre 
a abstinencia. Levar um suprimento de preservatives pode ser 
apropriado, junto com a instru 9 ao sobre o seu uso adequado. 
Eles devem ser aconselhados de que o HIV e outras doenqas 
sexualmente transmissiveis tambem podem ser contraidos via 
sexo oral e nas atividades nao sexuais, como o uso de drogas 
intravenosas. Eles devem evitar agulhas, tatuagens, pedicures e 
manipulaqoes dentarias durante a viagem. Pode haver um risco 
de transmissao de HIV e de outros virus por transfusao sangui- 
nea, ja que os paises nao industrializados podem nao ter bancos 
de sangue e protocolos de transfusao adequados. De fato, 10-20% 
dos paises apresentam uma triagem inadequada. Os medicamen¬ 
tos antirretrovirais sao caros, de forma que levar um suprimento 
para profilaxia e habitualmente recomendado em situaqoes de 
alto risco (p. ex., trabalhadores de cuidados de saude envolvidos 
em procedimentos, cuidado em pacientes de trauma). A terapia 
antirretroviral e recomendada se a exposiqao ocorrer a partir de 
um contato sabidamente HIV-positivo, podendo ser considerada 
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Quadro 43-6 Profilaxia da malaria ( continuacao) 
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se a fonte for desconhecida. Os regimes recomendados habituais 
sao dados por quatro semanas e incluem: 

• Tenofovir mais entricitabina mais efavirenz; ou 

• Lamivudina mais zidovudina com lopinavir/ritonavir; ou 

• Tenofovir mais entricitabina com lopinavir/ritonavir. 

Mais informagoes sobre o HIV podem ser encontradas no 
Capitulo 39. 

Breuner CC: The adolescent traveler. Prim Care 2002 Dec;29(4): 983- 
1006 [PMID: 12687903], 

MMWR: http://aidsinfo.nih.gov/contentfiles/NonOccupational 
ExposureGL.pdf 

FEBRE NO INDIVIDUO QUE RETORNA OE VIAGEM 

Mais da metade dos viajantes a paises em desenvolvimento ex- 
perimenta um problema de saude relacionado a sua viagem; 8% 
requerem atengao medica no retorno. A maioria desenvolvera 
problemas medicos comuns, como infecgoes do trato respira- 
torio superior, pneumonia, infecgoes do trato urinario e otite 
media, e o restante desenvolve infecgoes relacionadas a viagem. 
As doengas mais comuns incluem a malaria (21%), a diarreia 
aguda do viajante (15%), a dengue (6%) e a febre tifoide/enterica 
(2%). As criangas que viajam com cuidadores que visitam ami¬ 
gos e familiares tem maior risco. Novos patogenos e epidemio- 
logia variavel de algumas doengas infecciosas criam novos riscos 
para os viajantes — como a gripe aviaria, a tuberculose resistente 
a multiplos farmacos, o virus chikungunya e a leishmaniase. 

£ importante que os viajantes sejam avaliados no retorno, de 
forma completa, na busca de alguma enfermidade relacionada 
a viagem para prevenir a doenga grave potencialmente fatal e a 
transmissao para contatos. A avabagao inicial deve incluir questoes 
dirigidas ao itinerario de viagem, com datas de chegada e partida, 
atividades especificas, localizagao rural ou urbana e acomodagoes. 
A informagao especifica deve ser obtida em relagao ao contato 
com a agua doce (para esquistossomiase em algumas areas), con¬ 
tatos sexuais, exposigoes a animais, atividades ou passatempos, 
contatos com pessoas doentes e fontes de alimento e de agua. Uma 
historia medicamentosa e vacinal completa deve ser buscada. £ 
importante notar que, apesar da quimioprofilaxia da malaria e 
da protegao contra mosquitos, nenhum regime e 100% protetor. 
Um exame fisico completo deve incluir o exame dermatologico, 
o exame ocular para ictericia da esclera, a injegao ou petequias 
conjuntivais e a avabagao de hepatoesplenomegalia ou linfadeno- 
patia. A avaliagao laboratorial de rotina inclui hemograma com¬ 
pleto, bioquimica serica, perfil das enzimas hepaticas e EQU. A 
avaliagao laboratorial tambem deve focar as doengas que sejam 
potencialmente fatais, com gota espessa e esfregago para malaria, 
e hemoculturas, para febre tifoide. A prova especifica deve ser feita 
conforme os achados dirigidos pela historia, pelo exame fisico e 
pelos achados laboratoriais preliminares (Quadro 43-7). Pode ser 
necessario buscar a opiniao de individuos com experiencia em 
medicina de viagem internacional, se disponiveis. 

A febre e a queixa mais comum em uma crianga que fica 
doente depois de uma viagem internacional. 

As causas infecciosas mais comuns de febre relacionada a via¬ 
gem sao descritas a seguir. 


Quadro 43-7 Avaliacao laboratorial para febre no individuo 
que retorna de viagem 

Rotina 

Hematologica 

Hemograma completo e diferencial 
Velocidade de sedimentacao 
Proteina C reativa 
Eletrolitos 

Provas de funcao hepatica 
Hemocultura 

Urina 

EQU 

Cultura 

Especifica de acordo com a apresentacao 
Hematologica 

Gota espessa e esfregaco sangumeo (se aplicavel) 

Sorologias para patogenos especificos 

Fezes 

Cultura bacteriana 
Leucocitos fecais 

leste de antigenos para Giardia e Cryptosporidium 
loxina de Clostridium difficile (se exposicao a antibioticos) 

Exame de ovos e parasitas 

Exames especiais (p. ex., coloracoes especiais nas fezes para 
antigeno de Entamoeba histolytica) 

liquido cerebrospinal 

Contagem celular, proteina, glicose, cultura, congelar amostra extra 
lestes de anticorpos especificos e de reacao da cadeia de polimerase 
Imagens radiologicas e de ultrassom 
Outros testes especializados 
leste cutaneo com PPD (derivado proteico purificado) 

Aspirados gastricos matinais ou escarro para pesquisa de BAAR 
Broncoscopia 

Sigmoidoscopia, colonoscopia 

Biopsia de pele 

Aspirado de medula ossea 

Amostras cutaneas (p. ex., para oncocerciase) 


Malaria 

A malaria e considerada uma emergencia medica, ja que uma 
crianqa infectada pelo Plasmodium falciparum pode progredir de 
sintomas relativamente menores ate a morte em menos de 24 h. 
Uma crianga com malaria se apresenta com febre alta paroxistica, 
suores, tremores, cefaleia e mal-estar. A presenga de nauseas, vo- 
mitos e dor abdominal na malaria pediatrica pode mimetizar um 
quadro de gastrenterite aguda. Os pacientes infectados com P. fal¬ 
ciparum habitualmente se apresentam dentro de dois meses da 
exposigao, e os pacientes com Plasmodium vivax e Plasmodium 
ovale podem se apresentar meses a anos depois da infecgao. 

Uma descrigao mais detalhada dos sintomas, do diagnostico 
e do tratamento da malaria e apresentada no Capitulo 41. 

Dengue 

A dengue e uma doenga tropical importante, frequentemente 
encontrada em viajantes. O periodo de incubagao e de 3-14 dias; 
por isso, a dengue deve ser considerada em uma enfermidade 
febril dentro das primeiras duas semanas depois do retorno da 
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Tifo do carrapato Rickettsia conorii Febre 5-7 dias Africa, Oriente Medio, India e Bacia Mediterranea Picada de carrapato 

africano Cefaleia 

Mialgia 

Erupcao maculopapular 
Mal-estar 
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Amebiase Entamoeba histolytica Febre 7-28 dias No mundo todo, mas inddenda mais alta nos Alimento e agua 

Diarreia paises em desenvolvimento contaminados 

Dor no quadrante superior direito 
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viagem. Ela e adquirida mais comumente durante as viagens ur- 
banas, nas horas diurnas, em razao da preferencia do mosquito 
vetor Aedes aegypti. A apresenta^ao classica e febre alta, cefaleia 
retro-orbital, mialgias, artralgias, manchas maculopapulares di- 
fusas, ou erupqao cutanea com petequias. £ possivel que as crian- 
qas se apresentem apenas com febre e irritabilidade. Informaijoes 
adicionais sobre a dengue sao apresentadas no Capitulo 38. 

Febre tifoide 

A febre tifoide — que e uma causa relativamente comum de 
febre em crian^as apos viagem — e causada por Salmonella 
typhi. Uma sindrome clinica similar e menos grave e causada 
por Salmonella paratyphi. Uma apresenta<;ao comum da febre 
tifoide inclui febre, cefaleia, dor abdominal e diarreia inicial, 
seguida por constipaifao. Uma pessoa com febre tifoide habi- 
tualmente tem aparencia toxemica, e ao exame pode ter hepa- 
toesplenomegalia e, raramente, roseola tifice. A febre tifoide e 
discutida no Capitulo 40. 

As informaijoes sobre outras doenqas que podem ocorrer 
no individuo que retorna de viagem sao fornecidas no Qua¬ 
dra 43-8 e no Capitulo 41. 
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Liquidos, eletrolitos, 
disturbios acido-base 

e terapia 

Douglas M. Ford, MD 



REGULACAO DOS LIQUIDOS CORPORAIS, 
ELETROLITOS E TONICIDADE 

A agua corporal total (ACT) constitui 50-75% da massa corporal 
total, dependendo da idade, do sexo e do teor de gordura. Apos 
a diurese pos-natal inicial, a ACT reduz lentamente e alcanna o 
valor adulto proximo a puberdade (Figura 44-1). A ACT e divi- 
dida nos espaqos intracelular e extracelular. O llquido intracelu- 
lar (LIC) representa dois terqos da ACT, e o llquido extracelular 
(LEC) representa um terqo. O LEC e ainda subdividido em vo¬ 
lume plasmatico (intravenoso) e llquido intersticial (LIS). 

Os principals componentes do plasma sao sodio, cloreto, bi¬ 
carbonate e proteinas (principalmente albumina). O LIS e seme- 
lhante ao plasma, mas nao possui quantidades significativas de 
proteinas (Figura 44-2). Por outro lado, o LIC e rico em potassio, 
magnesio, fosfatos, sulfatos e proteinas. 

O entendimento das alteraqoes osmoticas entre o LEC e o 
LIC e fundamental para a compreensao dos disturbios de equi- 
librio hidrico. A iso-osmolalidade e geralmente mantida entre 
os compartimentos liquidos. Como a membrana celular e per- 
meavel a agua, ocorrem alteraqoes anormais dos liquidos se a 
concentraqao de solutos, que nao podem atravessar a membrana 
celular no LEC, nao se equilibra com a concentraqao dos solu¬ 
tos no LIC. Assim, o NaCl, o manitol e a glicose (no caso de 
hiperglicemia) ficam restritos ao espaqo do LEC e contribuem 
bastante para a osmolaridade, obrigando a agua a permanecer 
no compartimento do LEC. Por outro lado, solutos livremente 
permeaveis, como a ureia, nao contribuem para a osmolaridade, 
porque nao se restringem ao LEC e atravessam facilmente as 
membranas celulares. A tonicidade, ou osmolalidade efetiva, di- 
fere da osmolalidade medida, pelo fato de representar apenas os 
solutos impermeaveis osmoticamente ativos, em vez de todos os 
solutos osmoticamente ativos, incluindo aqueles que sao per¬ 
meaveis a membrana celular. A osmolalidade pode ser estimada 
pela seguinte formula: 

mOsm/kg = 2(Na + , mEq/L) 

+ Glicose, mg/dL + Ureia, mg/dL 
18 2,8 


Embora a osmolalidade e a osmolaridade sejam diferentes, 
sendo a primeira a expressao da atividade osmotica por peso 
(kg), e a segunda, por volume (L) de soluqao; para fins clinicos, 
elas sao semelhantes e ocasionalmente usadas como sinonimos. 
A pressao oncotica, ou pressao coloidosmotica, representa a ati¬ 
vidade osmotica dos constituintes macromoleculares, como a 
albumina, no plasma e nos liquidos corporais. 

Os principals mecanismos que regulam o volume e a toni¬ 
cidade do LEC sao o hormonio antidiuretico (ADH), a sede, a 
aldosterona e o fator natriuretico atrial (FNA). 

Hormonio antidiuretico 

No rim, o ADH aumenta a reabsorqao de agua nos dutos coletores 
corticais e medulares, levando a formaqao de urina concentrada. 
Na ausencia de ADH, e produzida urina diluida. Em condiqoes 
normals, a secreqao de ADH e regulada pela tonicidade dos liqui¬ 
dos corporais, e nao pelo volume de liquido, tornando-se detec- 
tavel quando a osmolaridade alcanqa 280 mOsm/kg ou mais. No 
entanto, a tonicidade pode ser desconsiderada para preservar o 
volume do LEC, como nos casos de desidrataqao hiponatremica, 
onde a secreqao de ADH e a retenqao renal de agua sao maximas. 

Sede 

A ingestao de agua e geralmente determinada por fatores cultu¬ 
ral, e nao pela sede. A sede nao e estimulada fisiologicamente 
ate que a osmolalidade plasmatica atinja 290 mOsm/kg, nivel em 
que os niveis de ADH sao suficientes para induzir antidiurese 
maxima. A sede atua no controle de uma ampla gama de volu¬ 
mes liquidos e pode ate ser uma resposta a ausencia ou falta de 
resposta ao ADH, o que resulta na produqao de urina diluida e 
copiosa, como no diabetes insipido. Os individuos que nao sao 
capazes de perceber a sede desenvolvem importantes problemas 
do equilibrio hidrico. 

Aldosterona 

A aldosterona e liberada pelo cortex suprarrenal em resposta a 
diminuiqao do volume circulante efetivo e a estimulaqao do eixo 
renina-angiotensina-aldosterona ou em resposta ao aumento 
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Idade (anos) 

▲ Figura 44-1 Compartimentos corporais de agua segundo a idade. (Modificada, com permissao, de Friis-Hansen B: Body water 
compartments in children: Changes during growth and related changes in body composition. Pediatrics 1961 ;28:169.) 


do K + plasmatico. A aldosterona aumenta a reabsorqao tubular 
renal de Na + em troca de K + , e em menor grau, de H + . Em nlveis 
constantes de osmolaridade, a retenqao de Na + leva a expansao 
do volume do LEC e supressao da liberaijao de aldosterona. 

Fator natriuretico atrial 

O fator natriuretico atrial (FNA) — um hormonio polipeptldico 
secretado principalmente pelos atrios cardlacos em resposta a 


dilataqao atrial — desempenha um importante papel na regula- 
9 ao do volume sangulneo e da pressao arterial. O FNA inibe a se- 
creqao de renina e a slntese de aldosterona e causa um aumento 
na taxa de filtraqao glomerular e de excreqao renal de sodio. O 
FNA tambem protege contra o excesso de expansao do volume 
plasmatico em situates de aumento do volume do LEC, ao 
desviar llquidos para os compartimentos vascular e intersticial. 
O FNA inibe a angiotensina II e a vasoconstriqao induzida por 
norepinefrina e atua no cerebro, diminuindo o desejo por sal, 


200 - 


100 - 


7 c&S*'' 




LIS 


LIC 


i LEC 


LIC 


LEGENDA 

■ Na + 

□ K + 

■ Mg ++ 

| Outros 
cations 

□ HCO3 

□ cr 

| Outros 
anions 

□ Proteina 
e PO4 


Volumes relativos de liquidos 

▲ Figura 44-2 Composicao dos liquidos corporais. LEC, liquido extracelular; LIC, liquido intracelular; LIS, liquido intersticial. 
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e inibe a liberapao de ADH. Assim, o efeito global do FNA e a 
redupao do volume sangulneo e da pressao sangulnea associada 
a natriurese e diurese. 

EQUIUBRIO ACIDO-BASE 

O pH do sangue arterial e mantido entre 7,38 e 7,42, para asse- 
gurar que os sistemas enzimaticos senslveis ao pH funcionem 
normalmente. O equillbrio acido-base e mantido pela intera- 
pao entre os pulmoes, os rins e os sistemas de tamponamento. 
Mais de 50% da capacidade de tamponamento do sangue e pro- 
porcionada pelo sistema acido carbonico-bicarbonato, cerca de 
30%, pela hemoglobina, e o restante, por fosfatos e amonio. O 
sistema acido carbonico-bicarbonato, representado quimica- 
mente como: 


C0 2 + H 2 0 aa H 2 C0 3 eH++ HC0§ 


ele interage por meio dos pulmoes e rins, sendo combinado aos 
sistemas nao bicarbonato, para estabilizar o pH sistemico. A 
concentrapao de C0 2 dissolvido no sangue e estabilizada pelo 
sistema respiratorio, e a do HCO 3 , pelos rins. Disturbios do 
equillbrio acido-base sao inicialmente estabilizados pelo tam¬ 
ponamento quimico, compensados pela regulapao pulmonar ou 
renal de C0 2 ou HCO 3 , e, entao, corrigidos quando a causa pri- 
maria do disturbio acido-base e eliminada. 

A regulapao renal do equillbrio acido-base e obtida pela rea- 
bsorpao do HC0 3 ~ filtrado principalmente no tubulo proximal, 
e a excrepao de H + ou HC 03 ~ no nefron distal para equilibrar a 
entrada global de acido ou base. Quando a urina e alcalinizada, o 
HCO 3 ” entra nos rins e e entao eliminado na urina. A alcaliniza- 
pao da urina pode ocorrer quando ha excesso absoluto ou relativo 
de bicarbonato. No entanto, a alcalinizapao urinaria nao ocorre se 
ha deficiencia de Na + ou K + , visto que o HCO 3 - tambem deve ser 
retido para manter a eletroneutralidade. Por outro lado, a urina 
pode ser acidificada caso haja redupao absoluta ou relativa do 
HC0 3 ” sistemico. Nesse contexto, a reabsorpao tubular proximal 
de HC0 3 ~ e a excrepao distal de H + sao maximas. Pode-se obser- 
var uma “aciduria paradoxal” com pH urinario baixo nos casos 
de alcalose metabolica hipocaliemica e deplepao sistemica de K + , 
onde o H + e trocado e excretado na presenpa de K + em resposta 
aos mineralocorticoides. Alguns dos processos envolvidos na re¬ 
gulapao acido-base estao apresentados na Figura 44-3. 


CONTROLE HIDRELETROLITICO 


O tratamento de disturbios hidreletroliticos tern como objetivo 
fornecer as necessidades hidreletroliticas basais, reabastecer per- 
das anteriores e repor perdas anormais persistentes. A terapeutica 
deve ser realizada em fases: ( 1 ) expandir rapidamente o volume 
do LEC e restaurar a perfusao tecidual, (2) repor os deficits de 
liquidos e eletrolitos e corrigir anormalidades acido-base conco- 
mitantes (3), atender as necessidades nutricionais do paciente e (4) 
repor as perdas em curso. 



pH a 


[HCOj] 

Pco 2 



▲ Figura 44-3 Manutencao da estabilidade metabolica atra- 
ves dos mecanismos compensatorios. 


A base da terapia envolve uma compreensao das necessida¬ 
des hidreletroliticas basais. As necessidades basais requerem o 
fornecimento de agua, de glicose e de eletrolitos suficientes para 
evitar a deterioraqao das reservas corporais de pacientes euvole- 
micos. Durante a terapia parenteral de curto prazo, quantidades 
suficientes de glicose sao fornecidas, a fim de prevenir a cetose 
e limitar o catabolismo proteico, embora isso normalmente seja 
pouco mais do que 20 % das necessidades caloricas reais do pa¬ 
ciente. Antes da administrapao de liquidos de manutenpao, e im- 
portante considerar o estado volemico do paciente e determinar 
se os liquidos intravenosos sao realmente necessarios. 

Varios modelos foram criados para facilitar o calculo das ne¬ 
cessidades basais segundo a superficie corporal, o peso e o gasto 
calorico. Um sistema com base em gasto calorico e mais util, 
porque 1 mL de agua e necessario para cada quilocaloria gasta. O 
sistema apresentado no Quadro 44-1 se baseia nas necessidades 
caloricas e e aplicavel a crianpas com mais de 3 kg. 

Como descrito no Quadro 44-1, uma crianpa pesando 30 kg 
necessitaria de 1.700 kcal ou 1.700 mL de agua diariamente. Se 
a crianpa recebeu hidratapao parenteral por dois dias, o liquido 
geralmente content glicose a 5%, o que forneceria 340 kcaL/dia, 
ou 20% das necessidades caloricas basais. A necessidade hi- 
drica basal leva em considerapao as perdas normals insensiveis 
de agua e a agua perdida no suor, na urina e nas fezes, e assume 
que o paciente esteja afebril, em seu peso seco verdadeiro e 
relativamente inativo. Assim, se ocorrerem perdas excessivas, a 
“hidratapao basal” padrao seria insuficiente. Em contrapartida, 
se as perdas sao reduzidas, por qualquer motivo, a “hidrata¬ 
pao basal” padrao seria excessiva. As necessidades basais sao 
maiores em lactentes de baixo peso ao nascer e em prematuros. 
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Quadro 44-1 Necessidades caloricas e hi'dricas por unidade 
de peso corporal 


Peso 

corporal (kg) 

keal/kg 

mL de agua/kg 

3-10 

100 

100 

11-20 

1000 kcal + 50 keal/kg 

1000 kcal + 50 keal/kg 


para cada kg > 10 kg 

para cada kg > 10 kg 

> 20 

1500 kcal + 20 keal/kg 

1500 kcal + 20 keal/kg 


para cada kg > 20 kg 

para cada kg > 20 kg 


Dados de Holliday MA, Segar WE: The maintenance need for water in pa¬ 
renteral fluid therapy. Pediatrics 1957;19:823. 


O Quadro 44-2 enumera outros fatores que normalmente alte¬ 
ram as necessidades hfdricas e caloricas. 

As perdas eletrollticas ocorrem principalmente atraves do 
trato urinario e, em menor grau, atraves da pele e das fezes. Em- 
bora as estimativas de eletrolitos basais variem, aproximagoes 
razoaveis para as necessidades basais sao 3-4 mEq Na + /100 kcal 
e 2 mEq K + /kcal 100 ou 30-40 mEq Na + /L e 20 mEq K + /L, res- 
pectivamente, de liquido intravenoso. No entanto, o clinico deve 
estar alerta para o possivel desenvolvimento de hiponatremia 
em pacientes hospitalizados que recebem solugoes hipotonicas 
intravenosas. Nos ultimos anos, tambem tern havido uma ten- 
dencia para a nutrigao parenteral total, ou hiperalimentagao, 
solugoes de sodio e de outros eletrolitos serem calculadas e so- 
licitadas em miliequivalentes por quilograma, em vez da forma 
mais classica miliequivalentes por litro (p. ex., 0,2 ou 0,45 nor¬ 
mal). E extremamente importante entender que, se o volume 
hldrico administrado estiver diminuldo neste cenario, como a 
crianga esta desmamada de llquidos IV suplementares a ingestao 
enteral, o sodio e outros eletrolitos deverao ser reduzidos em 
conformidade, para evitar aumento progressive da tonicidade 
dos llquidos IV, que poderia resultar em hipernatremia ou ou¬ 
tros disturbios eletrollticos. 

£ recomendado monitorar o peso diario do paciente, o debito 
urinario, a administragao de llquidos e a densidade urinaria. Se 
o balango hidrico ou eletrolitico estiver anormal, a determina- 
gao em serie das concentragoes de eletrolitos, ureia sanguinea e 
creatinina pode ser necessaria. Em pacientes com queimaduras 


Quadro 44-2 Alteracoes das necessidades hldricas basais 


Fator 

Alteracao da necessidade 

Febre 

12% por °C a 

Hiperventilacao 

10-60 ml/100 kcal 

Sudorese 

10-25 mL/100 kcal 

Hipertireoidismo 

Variavel: 25-50% 

Perda gastrintestinal e doenca 

Monitorar e analisar o debito. 

renal 

Ajustar o tratamento de acordo. 


a Nao corrigir para 38“C; corrigir 24% para 39°C. 


significativas, anuria, oliguria, ou persistentes perdas anormais 
(p. ex., de estoma, ou poliuria secundaria a defeitos de concen¬ 
tragao renal), e importante medir o debito e, se necessario seus 
componentes; entao, deve-se realizar a reposigao adequada. 

DESIDRATACAO 

A deplegao de llquidos corporais e um dos problemas mais comu- 
mente encontrados na pediatria clinica. As criangas apresentam 
alta incidencia de doengas gastrintestinais, como gastrenterite, 
e podem demonstrar sintomas gastrintestinais em condigoes 
nao gastrintestinais, como pneumonia ou meningite. Lactentes 
e criangas pequenas frequentemente diminuem a ingestao oral 
quando doentes, e a alta razao entre a area superficial e o peso 
promove grandes perdas por evaporagao. Os mecanismos renais 
de concentragao nao conservam agua ao maximo no initio da 
vida, e a febre pode aumentar significativamente as necessida¬ 
des hldricas. A desidratagao diminui o volume do LEC, levando 
a redugao da perfusao tecidual, uremia progressiva e exames 
anormais da fungao renal, taquicardia compensators e acidose 
lactica. Os efeitos clinicos da desidratagao se relacionam com 
o grau de desidratagao e as quantidades relativas de sal e agua 
perdidos. Os cuidadores devem estar atentos especialmente para 
a desidratagao que ocorre em recem-nascidos em amamentagao 
que vao para casa logo apos o parto e cujas maes nao produzem 
leite suficiente. Esse problema e mais comum nos meses quentes 
do verao e tem sido associado a desidratagao grave, danos cere¬ 
brals e morte. 

A avaliagao clinica de uma crianga com desidratagao deve 
focar a composigao e o volume da ingestao de llquidos, a fre- 
quencia e quantidade de vomitos, diarreia e debito urinario; o 
grau e a duragao de febre, a natureza de qualquer medicamento 
administrado e a existencia de condigoes medicas subjacentes. 
Caso esteja disponivel um peso recente da crianga, este podera 
ser muito util no calculo da magnitude da desidratagao. Carac- 
teristicas clinicas importantes para se estimar o grau de desidra¬ 
tagao incluem tempo de enchimento capilar, pressao sanguinea 
postural e alteragoes da frequencia cardiaca, ressecamento dos 
labios e das mucosas, carencia de lagrimas, ausencia de enchi¬ 
mento da veia jugular externa em decubito dorsal; fontanela 
afundada no lactente; oliguria e alteragao do estado mental 
(Quadro 44-3). As criangas geralmente respondem a diminuigao 
do volume circulante com aumento compensators da frequen¬ 
cia de pulso e podem manter a pressao sanguinea nos casos de 
desidratagao grave. A queda da pressao sanguinea e, portanto, 
um sinal tardio de choque em criangas, e quando presente, 
deve exigir tratamento de emergencia. Os parametros labora- 
toriais mais importantes incluem densidade urinaria elevada 
(na ausencia de defeito de concentragao renal subjacente, como 
visto no diabetes insipido, ou na nefropatia obstrutiva cronica 
ou de refluxo), elevagao relativamente maior de ureia sangui¬ 
nea do que de creatinina serica, baixa excregao urinaria de Na + 
(< 20 mEq/L), e aumento do hematocrito ou do nivel serico de 
albumina secundario a hemoconcentragao. 

A terapia intravenosa de emergencia e indicada quando ha 
evidencia de comprometimento da perfusao (enchimento ca¬ 
pilar inadequado, taquicardia, palidez, oliguria ou hipotensao). 









LIQUIDOS, ELETROLITOS, DISTURBIOS ACIDO-BASE E TERAPIA 


Quadro 44-3 Manifestacoes clinicas da desidratacao 



O objetivo inicial e expandir rapidamente o volume plasmatico e 
impedir o colapso circulatorio. Bolo de 20 mL/kg de soluqao iso- 
tonica deve ser administrado por via intravenosa o mais rapido 
posslvel. Os coloides (albumina 5%) ou cristaloides (soro fisiolo- 
gico ou Lactato de Ringer) podem ser utilizados. Os coloides sao 
particularmente uteis em pacientes hipernatremicos em choque, 
em crianqas desnutridas e em recem-nascidos. Se nao houver 
acesso venoso periferico disponivel, o liquido pode ser adminis¬ 
trado por via intraossea atraves da medula ossea da tibia. Se nao 
houver resposta apos o primeiro bolo, este pode ser repetido. 
Quando a perfusao adequada dos tecidos e demonstrada pela 
melhora do enchimento capilar, reduqao da frequencia de pulso 
e do debito urinario e melhora do estado mental, pode-se insti- 
tuir a reposiqao do deficit. Se a perfusao adequada nao for res- 
taurada apos 40 mL/kg de liquidos isotonicos, outros processos 
patologicos devem ser considerados, como sepse, hemorragia 
oculta ou choque cardiogenico. A desidrataqao isotonica pode 
ser tratada administrando-se metade do deficit liquido restante 
em 8 h e a segunda metade nas 16 h seguintes, sob a forma de 
dextrose 5% com soro fisiologico 0,2-0,45%, contendo 20 mEq/L 
de KC1. Na presenqa de acidose metabolica, o acetato de potassio 
pode ser considerado. Hidrataqao de manutenqao e reposiqao 
das perdas em curso tambem devem ser fornecidas. As compo- 
siqoes eletroliticas tipicas dos diferentes liquidos corporais estao 
representadas no Quadro 44-4, embora possa ser necessario 
medir os componentes especificos das perdas hidricas de um pa- 
ciente para orientar a terapia. Se o paciente for incapaz de comer 
por um periodo prolongado, as necessidades nutricionais devem 
ser atendidas por meio de hiperalimentaqao ou alimentaqao por 
sonda enterica. 


A reidrataqao oral pode ser oferecida a crianqas com desi- 
drataqao leve a moderada. Bebidas com liquidos claros casei- 
ras, como caldos, refrigerantes, suco ou cha, sao inadequadas 
para o tratamento de desidrataqao. Soluqoes disponiveis co- 
mercialmente oferecem 45-75 mEq/L de Na + , 20-25 mEq/L de 
K + , 30-34 mEq/L de citrato ou bicarbonato e 2-2,5% de glicose. 
Devem-se administrar pequenas aliquotas frequentes (5-15 mL) 
para oferecer aproximadamente 50 mL/kg em 4 h para a desidra- 
taqao leve e ate 100 mL/kg em 6 h para a desidrataqao grave. A 
reidrataqao oral e contraindicada em crianqas com alteraqao do 
nivel de consciencia ou disfunqao respiratoria, que nao podem 
beber livremente, em crianqas com suspeita de abdome agudo 
cirurgico; em crianqas com depleqao de volume maiores que 
10%; e no contexto de hiponatremia grave ([Na + ] < 120 mEq/L) 
ou hipernatremia grave ([Na + ] > 160 mEq/L). Falha da reidrata- 
qao oral por conta de vomitos persistentes ou impossibilidade de 


Quadro 44-4 Composicoes eletroliticas tipicas de varios 
liquidos corporais 



Na + (mEq/L) 

K + (mEq/L) 

HC0 3 - (mEq/L) 

Diarreia 

10-90 

10-80 

40 

Gastrica 

20-80 

5-20 

0 

Intestino delgado 

100-140 

5-15 

40 

lleostomia 

45-135 

3-15 

40 


Adaptado, com permissao, de Winters RW: Principles of pediatric fluid the¬ 
rapy. Little, Brown, 1973. 
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continuar com perdas exige terapia intravenosa. A reidrata^ao 
oral bem-sucedida requer instru 9 oes expllcitas aos cuidadores e 
acompanhamento cllnico cuidadoso da criampa. 

O tipo de desidrataijao e caracterizado pela concentra^ao se- 
rica de Na + ([Na + ]). Se a perda de soluto e relativamente maior 
que a perda de agua, a concentra^ao de Na + diminui e a desi- 
drataijao hiponatremica ([Na + <130 mEq/L) prossegue. Isso e 
clinicamente relevante porque a tonicidade do plasma contribui 
para perdas mais intensas do espaqo extracelular (LEC) para o 
espaijo intracelular (LIC). Dessa forma, a perfusao tecidual e sig- 
nificativamente mais afetada por um dado grau de desidrata<;ao 
hiponatremica do que um grau comparavel de desidrataijao iso- 
tonica ou hipertonica. 

Alem disso, por conta de o volume plasmatico ser protegido 
de alguma forma na desidrataijao hipernatremica, isso coloca em 
risco que haja uma subestima^o da gravidade da desidrata^ao. 

Perdas hidreletroliticas tipicas associadas a cada forma de de- 
sidrata^ao sao mostradas no Quadro 44-5. 


HIPONATREMIA 

A hiponatremia pode ser artificial na presemja de altos niveis 
plasmaticos de lipideos e proteinas, o que diminui a porcen- 
tagem de volume plasmatico correspondente a agua. Hipona¬ 
tremia na ausencia de hipotonicidade ocorre tambem quando 
um soluto osmoticamente ativo, como a glicose ou o manitol, e 
acrescentado ao LEC. A remocpao de agua do LIC dilui o sodio 
serico, apesar da isotonicidade ou hipertonicidade. 

Pacientes com desidrataijao hiponatremica geralmente apre- 
sentam sinais e sintomas tipicos de desidrata^ao (ver Quadro 
44-3), porque o liquido intravascular e afetado quando a agua 
deixa o LEC para manter a neutralidade osmotica. O tratamento 
da desidrata^ao hiponatremica e bastante simples. A magnitude 
do deficit de sodio pode ser calculada pela seguinte formula: 


Deficit de Na + = (Na + desejado - Na + observado) 
x peso corporal (kg) x 0,6 

Metade do deficit e restabelecido nas primeiras 8 h de terapia, 
e o restante e administrado durante as 16 h seguintes. Deve-se 
tambem fornecer liquidos de manutemjao e reposi^ao. O calculo 


Quadro 44-5 Deficits hidreletroliticos estimados na 
desidratacao (moderada a grave) 


Tipo de 
desidratacao 

H 2 0 

(mL/kg) 

Na* 

(mEq/kg) 

K* 

(mEq/kg) 

Cl" e HC0 3 “ 
(mEq/kg) 

Isotonica 

100-150 

8-10 

8-10 

16-20 

Hipotonica 

50-100 

10-14 

10-14 

20-28 

Hipertonica 

120-180 

2-5 

2-5 

4-10 


Adaptado, com permissao, de Winters RW: Principles of pediatric fluid the¬ 
rapy. Little, Brown, 1982. 


do deficit mais manuten<;ao geralmente aproxima dextrose a 5% 
com soluijao fisiologica 0,45%. O aumento da concentra^ao se- 
rica de Na + serico nao deve exceder 0,5-1,0 mEq/L/h ou mais que 
20 mEq/L/24h, a menos que o paciente apresente sintomas asso- 
ciados ao SNC que necessitem da correcpao inicial mais rapida. 
Os riscos da correcpao de hiponatremia muito rapida incluem de- 
sidrata^ao cerebral e lesao devida aos desvios do compartimento 
intracelular. 

Hiponatremia hipovolemica tambem ocorre na perda de sal 
cerebral associada a lesoes do SNC, uma condi^ao caracterizada 
por elevado debito urinario e [Na + ] elevada (> 80 mEq/L) de- 
vido ao aumento do FNA. Essa condi<;ao deve ser distinguida 
da Sindrome de Secreijao Inapropriada de ADH (SSIADH), que 
tambem pode se apresentar por meio de alteraijoes no SNC e 
certos disturbios pulmonares. Diferente da perda de sal cerebral, 
a SSIADH e caracterizada por euvolemia ou discreta expansao 
de volume e debito urinario relativamente baixo, devido a re- 
ten^ao de agua induzida por ADH. A [Na + ] urinaria esta alta 
nas duas condi^oes, embora geralmente nao tao alta como na 
SSIADH. E importante distinguir entre essas duas condi^oes, 
porque o tratamento da primeira envolve reposi<;ao das perdas 
de sal urinario e de agua, ao passo que o tratamento da SSIADH 
envolve restriijao hidrica. 

Em casos de hiponatremia grave ([Na + serico] < 120 mEq/L) 
com sintomas no SNC, deve ser administrado NaCl 3% durante 
1 hora para elevar a concentra^ao de Na + para 120 mEq/L, para 
aliviar as manifesta 9 oes e sequelas do SNC. Geralmente, 6 mL/Kg 
de NaCl 3% aumenta a concentra 9 ao serica de Na + em aproxi- 
madamente 5 mEq/L. Se NaCl 3% for administrado, deficits esti¬ 
mados de Na + e liquidos devem ser ajustados de acordo. Outras 
corre 9 oes devem prosseguir lentamente, como apresentado. 

Hiponatremia hipervolemica pode ocorrer em disturbios que 
cursam com edema, como na sindrome nefrotica, na insuficien- 
cia cardiaca congestiva e na cirrose, em que a agua e retida pelo 
excesso de sal. O tratamento envolve restri 9 ao de Na + e agua e 
corre 9 ao da causa basica. Hiponatremia hipervolemica por conta 
de intoxica 9 ao da agua e caracterizada por uma urina diluida ao 
maximo (densidade < 1,003) e tambem e tratada com restri 9 ao 
hidrica. 


HIPERNATREMIA 

Embora a diarreia esteja comumente associada a desidrata 9 ao hi¬ 
ponatremica ou isonatremica, a hipernatremia pode se desenvol- 
ver na presen 9 a de febre persistente ou diminu^ao da ingestao 
de liquidos, ou em resposta a solu 9 oes de reidrata 9 ao inadequa- 
damente misturadas. E necessario cuidado extremo para tratar 
adequadamente a desidrata 9 ao hipernatremica. Se a concentra- 
9 ao serica de Na + cai precipitadamente, a osmolaridade no LEC 
cai mais rapidamente que no SNC. A agua se desloca do com¬ 
partimento extracelular para o SNC para manter o equilibrio 
osmotico. Se a hipertonicidade e corrigida muito rapidamente 
(uma queda na concentra 9 ao de Na + maior que 0,5-1 mEq/L), 
podem ocorrer edema cerebral, convulsoes e danos ao SNC. Por- 
tanto, apos a restaura 9 ao inicial de perfusao tecidual adequada 
usando liquidos isotonicos, espera-se uma redu 9 ao gradual na 
concentra 9 ao serica de Na + (10-15 mEq/L/d). Isto geralmente e 
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obtido por meio de dextrose a 5% com solu^ao fisiologica 0,2% 
para repor o deficit calculado de liquido durante 48 h. Liquidos 
de manuten^ao e reposiijao tambem devem ser fornecidos. Se a 
concentraijao serica de Na + nao e corrigida adequadamente, o 
deficit de agua livre pode ser estimado em 4 mL/Kg de agua livre 
por cada miliequivalente da concentraijao serica de Na + acima 
de 145 mEq/L e deve ser fornecido como dextrose 5% durante 
48 h. Se a acidose metabolica tambem esta presente, deve ser cor¬ 
rigida lentamente para evitar irritabilidade do SNC. O potassio e 
fornecido conforme indicado — como sal acetato, se necessario. 
A concentraijao de eletrolitos deve ser avaliada a cada 2 h, a fim 
de controlar a redu^ao na concentraijao serica de Na + . Eleva^oes 
de glicose e ureia no sangue podem piorar o estado hiperosmo- 
lar na desidrata^ao hipernatremica e devem ser monitoradas de 
perto. A hiperglicemia geralmente esta associada a desidrata^ao 
hipernatremica e pode necessitar de menores concentrates de 
glicose intravenosa (p. ex., 2,5%). 

Pacientes portadores de diabetes insipido de origem central 
ou nefrogenica sao propensos a desenvolver desidrata<;ao hiper¬ 
natremica como resultado de incessantes perdas urinarias de 
agua livre (densidade da urina < 1 , 010 ), particularmente quando 
se sobrepoe doen^a gastrintestinal associada a vomitos ou diar- 
reia. O tratamento envolve restaura^ao do deficit hidreletrolitico 
como descrito, bem como reposi^ao da perda excessiva de agua. 
Testes formais de priva^ao hidrica para distinguir a responsivi- 
dade ao ADH devem ser realizados somente durante o dia, apos 
a restaura^ao do estado do volume hidrico. No entanto, se uma 
criampa apresenta desidrataijao grave e nivel serico de Na + maior 
que 150 mEq/L, pode ser util e oportuno analisar o nivel de va- 
sopressina plasmatica no momento da sua apresentaijao inicial. 
A evolu^ao e o tratamento de diabetes insipido nefrogenico e 
central sao discutidos em detalhes nos Capitulos 22 e 32, res- 
pectivamente. 

Hipernatremia hipervolemica (intoxica^ao por sal), associada 
a excesso de sal e agua corporal, pode ocorrer em consequen- 
cia de mistura inadequada de formula, administrate excessiva 
de NaCl ou NaHC0 3 , ou como achado inicial de hiperaldoste- 
ronismo primario. O tratamento inclui o uso de diureticos, e, 
possivelmente, a reposit 0 concomitante de agua ou ate mesmo 
dialise. 

DISTURBIOS DO POTASSIO 

A distribui^ao predominantemente intracelular do potassio e 
mantida pela a^ao da Na + -K + -ATPase na membrana das celulas. 
O potassio e deslocado para o LEC e plasma pela acidemia, e 
para o LIC no contexto de alcalose, hipocloremia, ou em con- 
junto com a captaijao celular de glicose induzida por insulina. 
A razao entre o potassio intracelular e extracelular e o principal 
determinante do potencial de repouso da membrana celular e 
contribui para o potencial de a^ao no tecido neural e muscular. 
Anormalidades do balancpo de potassio sao potencialmente le- 
tais. No rim, o K + e filtrado nos glomerulos, reabsorvido pelos 
tubulos proximais e excretado nos tubulos distais. A excrecpao 
de K + nos tubulos distais e regulada principalmente pela aldos- 
terona. A excre^ao renal de K + continua por periodo de tempo 
significante mesmo apos a diminuito da ingestao de K + . Assim, 



ate que a [K + ] urinaria diminua, a reserva de K + sistemico ja foi 
esgotada de forma significativa. 

As causas de perda total de K + sao principalmente renais na 
sua origem. Perdas gastrintestinais, atraves de aspira^ao naso- 
gastrica ou vomitos, reduzem o K + corporal total em certo grau. 
No entanto, a deple^ao de volume resultante leva a um aumento 
na aldosterona plasmatica, promovendo excre^ao renal de K + em 
troca da recuperaijao de Na + para preservar o volume circulante. 
Os diureticos (especialmente tiazidicos), os mineralocorticoides 
e as doem;as intrinsecas dos tubulos renais aumentam a excre^ao 
renal de K + . Clinicamente, a hipocaliemia esta associada a exci- 
tabilidade neuromuscular, diminui^ao do peristaltismo ou ileo 
paralitico, hiporreflexia, paralisia, rabdomiolise e arritmias. Alte- 
ra<; 6 es eletrocardiograficas incluem achatamento de ondas T, di- 
minuiijao do intervalo PR e aparecimento de ondas U. Arritmias 
associadas a hipocaliemia incluem extrassistoles ventriculares, 
taquicardia atrial, nodal ou ventricular e fibrila^ao ventricular. 
A hipocaliemia aumenta a responsividade aos digitalicos e pode 
precipitar a toxicidade aos digitalicos. Na presen^a de arritmias, 
fraqueza muscular intensa ou comprometimento respiratorio, 
deve-se administrador K + intravenoso. Se o paciente apresenta 
hipofosfatemia ([PO 4 3 '] < 2 mg/dL), pode-se usar um sal de fos- 
fato. A prioridade no tratamento da hipocaliemia e a restauraepao 
da concentra^ao serica de K + . Proporcionar a manuten^ao da 
quantidade de K + e geralmente suficiente; no entanto, quando 
a [K + ] esta perigosamente baixa e deve-se administrar K + por 
via intravenosa, e imprescindivel que o paciente tenha monito- 
ramento cardiaco. O K + intravenoso nao deve ser administrado 
em uma taxa maior que 0,3mEq/Kg/h. Suplementos orais de K + 
podem ser necessarios durante semanas, visando repor as reser- 
vas corporais depletadas. 

Hipercaliemia — por conta de diminuiepao da excre^ao renal 
de K + , baixa responsividade, deficiencia de mineralocorticoides, 
ou liberaijao de K + do espa^o intracelular — se caracteriza por 
fraqueza muscular, parestesia e tetania, paralisia ascendente e 
arritmias. Alteraijoes eletrocardiograficas associadas a hiperca¬ 
liemia incluem: ondas T espiculadas, alargamento do complexo 
QRS e arritmias, como bradicardia e parada sinusal, bloqueio 
atrioventricular, ritmo nodal ou idioventricular, e taquicardia 
ventricular ou fibrila<;ao ventricular. A gravidade da hiperca¬ 
liemia depende das altera^oes eletrocardiograficas, do estado 
de outros eletrolitos e da estabilidade dos disturbios subjacen- 
tes. Deve-se avaliar o ritmo quando se suspeita de hipercalie- 
mia significativa. Se a concentra^ao serica de K + e menor que 
6,5 mEq/L, a interrupijao da suplementaijao de K + e geralmente 
suficiente. Se a concentrac^ao serica de K + e maior que 7 mEq/L, 
ou se fatores potencializadores como hiponatremia, toxicidade 
por digitalicos e insuficiencia renal estao presentes, uma terapia 
mais agressiva e necessaria. Se as altera^oes eletrocardiograficas 
ou arritmias estao presentes, o tratamento deve ser iniciado ime- 
diatamente. Gliconato de calcio 10% intravenoso (0,2-0,5 mL/kg 
durante 2-10 minutos) melhora rapidamente a despolariza^ao 
e pode ser repetido depois de 5 minutos se as altera^oes eletro¬ 
cardiograficas persistirem. O calcio so deve ser administrado 
se houver monitoraepao cardiaca, e deve ser interrompido se 
ocorrer bradicardia. A administrado intravenosa de diuretico 
que age na alcpa de Henle, como a furosemida (1-2 mg/kg) au¬ 
menta a excre^ao renal de K + e pode ser muito util na reduepao 
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da concentra^ao serica e corporal total de K + . A administraijao 
de Na + e o aumento do pH sistemico com terapia de bicarbonato 
(1-2 mg/kg) desloca o K + do compartimento extracelular para o 
intracelular, assim como a terapia com um (3-agonista, como o 
albuterol. Em pacientes nao diabeticos, 0,5 g/kg de glicose du¬ 
rante 1-2 h aumenta a secreijao de glicose endogena, diminuindo 
a concentraijao serica de K + em 1-2 mEq/L. A administraijao 
de glicose e insulina pode ser necessaria atraves de gotejamento 
simultaneo (0,5-1 g/kg de glicose e 0,3 unidades de insulina re¬ 
gular por grama de glicose) durante 2 h como monitoramento 
do nlvel de glicose serica a cada 15 minutos. 

A terapia apresentada fornece beneflcios transitorios. Em 
ultimo caso, o K + deve ser reduzido aos niveis normals pelo res- 
tabelecimento da excre^ao renal adequada utilizando diureticos 
ou otimizando o fluxo urinario, utilizando resinas de troca io- 
nica, como poliestireno sulfonado de sodio ou enema de reten- 
9&0 ( 0 , 2 - 0 ,5 g/kg via oral ou 1 g/kg como enema), ou por meio 
de dialise. 


DISTURBIOS ACIDO-BASE 


Durante a avalia^ao dos disturbios no equilibrio acido-base, devem 
ser considerados o pH sistemico, a pressao parcial de dioxido 
de carbono (Pco 2 ), o HCO3 serico e o anion-gap. O anion-gap, 
Na + - (Ck + HCO3 ), e uma expressao de anions nao mensurados 
no plasma e seu valor e normalmente 12 ± 4 mEq/L. Um aumento 
acima do normal sugere a presen 9 a de um anion nao mensurado, 
como ocorre na cetoacidose diabetica, acidose lactica, intoxica 9 ao 
por salicilato e assim por diante. Embora o excesso (ou deficit) de 
base seja tambem utilizado clinicamente, e importante relembrar 
que essa expressao do equilibrio acido-base e influenciada pela 
resposta renal a disturbios respiratorios e nao pode ser interpre- 
tada separadamente (como na acidose respiratoria compensada, 
em que o excesso de base pode ser muito grande). Recentemente, 
tern havido maior interesse na abordagem de Stewart para os dis¬ 
turbios acido-base e no calculo da “diferem^a de ions fortes”, que 
esta alem do objetivo da presente discussao. O leitor interessado 
pode consultar a revisao de Gunnerson e Kellum listada nas refe- 
rencias no final deste capitulo. 

ACIDOSE METABOLICA 

A acidose metabolica e caracterizada por uma diminu^ao pri- 
maria na concentra 9 ao serica de HCO3 e do pH sistemico devido 
a perda de HCO3 pelos rins ou trato gastrintestinal, a adi 9 ao de 
um acido (de fontes externas ou por meio de processos metabo- 
licos alterados), ou a rapida dilu^ao do LEC com solufdes sem 
bicarbonato (geralmente solu 9 ao fisiologica). Quando o HCO3 
e perdido atraves dos rins ou do trato gastrintestinal, Ck deve 
ser reabsorvido desproporcionalmente com Na + , resultando em 
uma acidose hipercloremica com anion-gap normal. Assim, uma 
acidose com anion-gap normal, na ausencia de diarreia ou outras 
perdas gastrintestinais ricas em bicarbonato, sugere a possibili- 
dade de acidose tubular renal e deve ser avaliada adequadamente 
(ver Capitulo 22). Em contrapartida, a acidose que resulta de 
um acido nao mensurado esta associada ao aumento do anion- 


gap. Exemplos disso sao cetoacidose diabetica, acidose lactica, 
inan^ao, uremia, ingestao de toxinas (salicilatos, etilenoglicol 
ou metanol) e alguns erros inatos do metabolismo organico ou 
de aminoacidos. A desidrata 9 ao tambem pode resultar em uma 
acidose com anion-gap aumentado como resultado da perfusao 
tecidual inadequada, diminu^ao da oferta de 0 2 e consequente 
produ 9 ao de acido lactico e cetoacido. A compensa 9 ao respira¬ 
toria e realizada por meio do aumento na ventila 9 ao/minuto e da 
diminu^ao na Pco 2 . Anamnese, exame fisico e exames laborato- 
riais deverao conduzir ao diagnostico adequado. 

A ingestao de toxinas desconhecidas ou a possibilidade de 
um erro inato do metabolismo (ver Capitulo 34) deve ser con- 
siderada em crian 9 as sem uma causa aparente para a acidose 
com anion-gap aumentado. Infelizmente, alguns laboratories 
hospitalares nao incluem etilenoglicol ou metanol em sua tria- 
gem toxicologica padrao; assim, a avalia 9 ao destas toxinas deve 
ser solicitada especificamente. E de fundamental importancia 
que a terapia com fomepizol (4-metilpirazol) seja considerada 
tambem para a ingestao e instituida prontamente para evitar to- 
xicidade profunda. O etilenoglicol (p. ex., o anticongelante) e 
particularmente preocupante devido ao seu sabor adocicado e 
por ser responsavel por um numero significativo de casos de in¬ 
gestao de toxinas. A triagem por meio da fluorescencia da urina 
sob uma lampada de Wood e relativamente simples, mas nao 
substitui a avalia 9 ao especifica dos exames laboratoriais. Into- 
xica 9 ao por salicilato tern um efeito estimulante sobre o centra 
respiratorio do SNC. Por isso, os pacientes podem apresentar 
inicialmente alcalose respiratoria ou alcalose respiratoria, e aci¬ 
dose com anion-gap aumentado. 

A maioria dos tipos de acidose metabolica e resolvida com a 
corre 9 ao da patologia de base, a melhoria da perfusao renal e a ex- 
cre 9 ao de acido. A administra 9 ao intravenosa de NaHC0 3 pode 
ser considerada no contexto da acidose metabolica quando o pH 
e inferior a 7,0 ou a concentra 9 ao de HCO3 e inferior a 5 mEq/L, 
mas apenas se a ventila 9 ao adequada esta assegurada. A dose 
(em miliequivalentes) do NaHCCk pode ser calculada como 

Peso em kg (kg) x deficit de base x o,3 

e administrada em infusao continua durante 1 hora. O efeito do 
NaHC0 3 na redu 9 ao da concentra 9 ao do potassio serico e do 
calcio ionizado deve tambem ser considerado e monitorado. 

ALCALOSE METABOLICA 

A alcalose metabolica e caracterizada por aumento primario 
da concentra 9 ao de HCO3 e do pH resultante de uma perda de 
acido forte ou ganho de base de tampao. A causa mais comum de 
alcalose metabolica e a perda de suco gastrico atraves de aspira- 
9 ao nasogastrica ou vomitos. Isso resulta em alcalose responsiva 
a Ck caracterizada por uma baixa concentra 9 ao urinaria de Cl 
(<20 mEq/L) indicativa de estado de volume reduzido que res- 
pondera a oferta adequada de sal Ck (geralmente sob a forma de 
soro fisiologico). A fibrose cistica tambem pode ser associada a 
uma alcalose responsiva a Ck devido as perdas elevadas de NaCl 
atraves do suor, ao passo que a diarreia congenita com perda de 
Ck e uma causa rara de alcalose metabolica responsiva a Ck. 
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Alcaloses cloreto-resistentes sao caracterizadas por uma concen- 
traqao urinaria de Cl" maior que 20 mEq/L e incluem sindrome 
de Bartter, sindrome de Cushing e hiperaldosteronismo prima- 
rio, condiqoes associadas ao aumento primario na concentraqao 
de Cl - na urina, ou de estados de volume expandido por falta de 
estimulos para reabsorqao renal de Cl. Assim, a concentraqao 
urinaria de Cl" e util para distinguir a natureza de uma alcalose 
metabolica, mas deve ser solicitada especificamente em muitos 
laboratories, porque nao e rotineiramente incluida nos exames 
de eletrolitos da urina. A concentraqao serica de K + e muito 
baixa nestas situaqoes (alcalose metabolica hipocaliemica), de- 
vido a uma combinaqao de aumento da atividade mineralocorti- 
coide e reduqao do volume, o deslocamento de K + para o espaqo 
intracelular, reabsorqao preferencial de Na + em relaqao ao K + 
para preservar o volume intravascular ou excesso primario de 
mineralocorticoide. 

ACIDOSE RESPIRATORIA 

A acidose respiratoria se desenvolve quando a ventilaqao alve¬ 
olar e diminuida, aumentando a PCO 2 e diminuindo o pH siste- 
mico. Os rins compensam a acidose respiratoria, aumentando a 
reabsorqao de HCO 3 , um processo que leva varios dias para se 
manifestar completamente. Pacientes com acidose respiratoria 
aguda frequentemente demonstram dispneia com retraces e 
uso de musculos respiratorios acessorios. A acidose respiratoria 
ocorre na obstruqao das vias respiratorias superiores ou infe¬ 
riors, disturbios da ventilaqao-perfusao, depressao do SNC e 
defeitos neuromusculares. A hipercapnia nao e tao prejudicial 
quanto a hipoxia, que geralmente acompanha esses disturbios. 
O objetivo da terapia e corrigir ou compensar o processo patolo- 
gico subjacente para melhorar a ventilaqao alveolar. Terapia com 
bicarbonato nao e indicada em uma acidose respiratoria pura, 
porque vai piorar a acidose, deslocando o equilibrio do sistema 
tampao acido carbonico-bicarbonato para aumentar a Pc 02 - 

ALCALOSE RESPIRATORIA 

A alcalose respiratoria ocorre quando a hiperventilaqao resulta 
em uma diminuiqao na Pco 2 e a um aumento do pH sistemico. 
Dependendo da acuidade da alcalose respiratoria, pode haver 
uma perda compensators associada de bicarbonato pelos rins, 
que se manifesta como um nivel de bicarbonato serico baixo e 
um anion-gap normal, que podem ser interpretados erronea- 
mente como acidose de anion-gap normal se todos os parame- 
tros acido-base nao forem considerados. Os pacientes podem 



apresentar formigamento, parestesia, tontura, palpitates, sin- 
cope ou ate mesmo tetania e convulsoes devido a diminuiqao 
associada do calcio ionizado. Causas da alcalose respiratoria in¬ 
cluem disturbios psicocomportamentais, irritaqao do SNC pro- 
veniente de meningite ou encefalite, intoxicaqao por salicilato e 
hiperventilaqao iatrogenica em pacientes intubados e em ven- 
tilaqao mecanica. O tratamento e direcionado para o processo 
causal. Reinala<;ao em um saco de papel diminui a gravidade dos 
sintomas na hiperventilaqao aguda. 
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Os testes laboratoriais fornecem informa^oes valiosas neces- 
sarias para a avalia^ao da cond^ao do paciente e o monitora- 
mento do tratamento recomendado. Os resultados dos testes 
bioquimicos e hematologicos sao comparados aos obtidos em 
individuos saudaveis ou para os que passaram por tratamento 
terapeutico semelhante para determinar o seu estado clinico 
e evoluqao. Antes, o termo limites normais possuia uma certa 
ambiguidade, pois em nivel estatistico, o termo normal tam¬ 
bem se referia a uma distribuiqao (gaussiana ou normal) es- 
peclfica e, epidemiologicamente, indicava a maioria, que nao 
necessariamente representava a populacpao-alvo desejada. Este 
exemplo se torna mais claro no caso dos nlveis de colesterol, 
onde os valores superiores a 200 mg/dL sao comuns, porem 
nao desejaveis. O uso do termo limite de referenda ou valor 
de referenda e, portanto, recomendado pela Federacpao Inter- 
nacional de Qulmica Cllnica (IFCC, do ingles International 
Federation of Clinical Chemistry) e pelo Clinical and Laboratory 
Standards Institute (CLSI), referido como National Committee 
for Clinical Laboratory Standards (NCCLS), para indicar que 
os valores se referem a uma populaqao de referenda e a uma 
condiqao clinica. 

Os limites de referenda sao estabelecidos para idade espe- 
clfica (p. ex., a-fetoprotelna), sexo e maturidade sexual (p. ex., 
hormonio luteinizante e testosterona); eles tambem sao defini- 
dos para estado farmacologico (p. ex., sob a administraqao de 
ciclosporina), restriqoes alimentares (p. ex., fenilalanina) e pro- 
tocolo de estimula^o (p. ex., hormonio do crescimento). Da 
mesma forma, a variaqao diurna tambem deve ser considerada 
(p. ex., cortisol), assim como o grau de obesidade (p. ex., insu- 
lina). Alguns limites de referenda sao particularmente significa- 
tivos quando combinados a outros resultados (p. ex., hormonio 
da paratireoide e calcio), ou quando um conjunto completo de 
metabolitos e avaliado (p. ex., perfil lipldico: triglicerldeos, co¬ 
lesterol, lipoprotelna de alta densidade e lipoprotelna de baixa 
densidade). 

Os testes laboratoriais estao se tornando mais especlficos e 
registram concentrates muito mais baixas do que em qualquer 
momenta anterior. Portanto, os limites de referenda devem re- 
fletir o procedimento analitico, assim como os reagentes e a ins- 
trumentaqao utilizada para uma analise especifica. Enquanto a 


metodologia do teste continua a evoluir, os limites de referenda 
sao modificados e atualizados. 

DESAFIOS NA DETERMINACAO E NA INTERPRETACAO 
DOS VALORES DE REFERENCE PEDIATRICOS 

O ambiente pediatrico e particularmente desafiador para a de- 
terminaqao de valores de referenda, ja que os estagios de cres¬ 
cimento e desenvolvimento nao apresentam um limite distinto e 
finito em que os resultados dos testes possam ser definidos. Os 
limites de referenda poderao se sobrepor e, em muitos casos, 
complicar o diagnostico e o tratamento. A coleta e a alocaqao dos 
resultados dos testes pela idade, com o proposito de estabelecer 
um limite de referenda, e uma forma conveniente e controlavel 
para informa-los, porem e necessario cuidado com a interpreta- 
qao e a correlaqao clinica. 

Uma dificuldade particular e encontrada no estabelecimento 
dos limites de referenda dos metabolitos, cujos limites se alte¬ 
ram sob condiqoes de estimulo estabelecidas. O teste comum 
de tolerancia a glicose e um destes exemplos, porem testes en- 
docrinologicos mais complexos (p. ex., estimulo por clonidina 
e cosintropina) requerem habilidade e extensa experiencia para 
interpreta-los. Os limites de referenda para esses testes seriados 
sao estabelecidos durante um longo periodo e nao sao facilmente 
transferiveis entre as suas metodologias. 

C28A3: Defining, Establishing, and Verifying Reference Intervals in 
the Clinical Laboratory; Approved Guideline —Third Edition, 
http://www. clsi.org/source/orders 

Khosrow A: Special Issue on Laboratory Reference Intervals. eJIFCC. 
September 2008. http://www.ifcc.org/PDF/ 190201200801.pdf 


0RIENTACA0 PARA 0 USO DE DADOS EM 
UM ESTUD0 S0BRE LIMITES DE REFERENCE 

A College of American Pathologists fornece orienta 9 oes para 
a ado 9 ao de limites de referenda usados em hospitals e labo¬ 
ratories clinicos comerciais. Ela reconhece a enorme tarefa de 





BIOQUIMICA E HEMATOLOGIA - VALORES DE REFERENCE 


estabelecer os proprios limites de referencia de um laboratorio e 
recomenda alternativas para o progresso. Um laboratorio podera 
adquirir limites de referencia por: 

1. Conduzir seu proprio estudo para avaliar um numero esta- 
tisticamente significativo de voluntaries “saudaveis”. fi uma 
tarefa grande para um laboratorio definir os seus proprios 
limites de referencia pediatrica, pois o consentimento dos 
pais e a aprovaqao para o procedimento deverao ser obtidos 
por conselhos de revisao. As diversas faixas etarias a serem 
avaliadas tambem contribuem para a complexidade e o ta- 
manho do estudo. 

2. Adotar limites estabelecidos pelo fabricante de um instru- 
mento analitico particular. O laboratorio devera validar os 
dados, analisando uma amostra de 20 individuos “referen¬ 
da” (pacientes representando aquela populaqao especifica) 
para confirmar se o limite adotado e verdadeiramente repre¬ 
sentative do grupo. 

3. Usar os dados de referencia na literatura medica geral e con- 
ferir com os medicos, para se assegurar que os dados estao 
de acordo com a sua experiencia clinica. A realizaqao de um 
estudo de validaqao tambem e recomendada. 

4. Analisar os dados dos pacientes de hospital. Os resultados 
dos testes laboratoriais dos pacientes de hospital tem sido 
utilizados para computar limites de referencia, conside- 
rando que eles preenchem os criterios clinicos estabele¬ 
cidos. Os registros dos pacientes precisam mostrar que a 
sua condiqao medica especifica nao influencia o parame- 
tro cujo limite de referencia esta sendo determinado. Por 
exemplo, espera-se que uma crianqa que esteja passando 
por uma cirurgia para reparar uma fratura ossea apresente 
niveis normals de eletrolitos e atividade funcional normal 
da tireoide, ao passo que uma crianqa examinada por pu- 
berdade precoce nao devera ser incluida em um estudo de 
limite de referencia para o hormonio luteinizante. No pro- 
jeto REALAB, Grossi e col. escolheram o “criterio de inclu- 
sao”, em que foram utilizados testes que apresentam uma 
unica mediqao laboratorial; a justificativa se baseou no fato 
de que individuos com testes repetidos apresentam uma 
maior probabilidade de estar doentes, e os seus resultados 
deverao ser excluidos do estudo. 

Estatisticamente, o tamanho da amostra de um estudo de pa¬ 
cientes hospitalizados deve ser consideravelmente maior do que 
a de um grupo saudavel. Um estudo de uma populaqao saudavel 
precisa de 20 individuos para ser estatisticamente significativo, ao 
passo que uma populaqao de hospital devera avaliar um minimo 
de 120 pacientes. No Childrens Hospital, de Denver, os limites 
de referencia de tiroxina livre foram recentemente estabelecidos 
usando, dessa forma, resultados de 1.480 pacientes da clinica e do 
hospital. 

College of American Pathologists publication: http://www.cap.org/ 
apps/docs/laboratory_accreditation/checklists/chemistry_and_ 
toxicology_June 2009.pdf 

Fraser GC: Inherent biological variation and reference values. Clin 
Chem Lab Med 2004;42(7):758-764. 


Grossi E et al.: The REALAB Project: A new method for the formu¬ 
lation of reference intervals based on current data. Clin Chem 
2005;51:1232 [PMID: 15919879]. 

Soldberg H: Using a hospitalized population to establish reference 
intervals. Pros and cons. Clin Chem 1994;40:2205 [PMID: 
7988005], 


COMPUTACAO ESTATISTICA DE VALORES 
DE REFERENCIA 

O estabelecimento dos valores de referencia se baseia em uma 
distribuiqao estatistica dos resultados dos testes obtidos a par- 
tir de uma populaqao representativa. A recomendaqao do CLSI 
para a coleta de dados e a analise estatistica fornece orientaqoes 
para o manejo dos dados. Para os medicos, nao e importante que 
eles consigam reproduzir os calculos. £ muito mais importante 
compreender os beneficios e as restriqoes fornecidas pelas estra- 
tegias estatisticas descritas, avaliando os resultados do paciente 
com tais limitaqoes em mente. 

Considerando as estatisticas, 95% de todos os resultados 
serao inerentemente incluidos nos limites de referencia. £ im¬ 
portante observar que 5% daquela populaqao apresentara re¬ 
sultados “anormais”, quando na verdade sao “saudaveis” e parte 
integrante do estudo do grupo de referencia. Da mesma forma, 
uma porqao de 5% equivalentes a populaqao “doente” ira apre- 
sentar resultados contidos nos limites de referencia. Estas sao 
caracteristicas inerentes a computaqao estatistica. Levando a 
analise higido adiante, a probabilidade de um paciente saudavel 
apresentar um resultado de teste dentro de um limite de referen¬ 
da calculado e a seguinte: 

P = 0,95 

Quando multiplos testes ou baterias de testes sao utili¬ 
zados, a probabilidade combinada de todos os resultados se 
encaixarem nos limites de referencia respectivos cai drasti- 
camente. Por exemplo, a probabilidade de todos os 10 testes 
em um painel metabolico completo estarem dentro do limite 
de referencia e: 

P = (0,95) 10 = 0,60 

Portanto, aproximadamente, um terqo dos pacientes higidos 
apresentara um resultado de teste localizado fora do limite de 
referencia. 

A. Metodo parametrico de computacao 

O metodo parametrico para se estabelecer os intervalos de re¬ 
ferenda e simples, embora nem sempre representative, pois se 
baseia na premissa de que os dados apresentam uma distri- 
buiqao gaussiana. Uma media (x) e um desvio-padrao (s) sao 
calculados; os resultados dos testes de 95% daquela populaqao 
especifica irao se situar dentro da media ± 1,96s, como esta 
mostrado na Figura 45-1. 

Onde a distribuiqao nao e gaussiana, uma manipulaqao ma- 
tematica dos valores (p. ex., plotar o log do valor, ao inves do 
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A Figura 45-1 Distribuicao de Gauss e calculo parametrico 
utilizando x ± 1,96s para a definicao dos limites. 


proprio valor) podera fornecer uma distribu^ao gaussiana. A 
media e o desvio-padrao sao, entao, recalculados, para que re- 
presentem um limite de referenda util. 

B. Metodo nao parametrico de computacao 

O metodo nao parametrico para o estabelecimento dos limites 
de referenda e atualmente recomendado pelo CLSI, pois de¬ 
fine os excluidos como aqueles situados nos 2,5 percentis dos 
limites superiores e inferiores, respectivamente. O numero de 
pontos de dados excluidos nos limites depende da inclinaqao 
da curva e, portanto, a computacpao acomoda uma distribuiqao 
nao gaussiana. Na Figura 45-2, e mostrado um histograma da 
distribuiqao nao gaussiana de dados de um estudo de limites de 
referenda da tiroxina livre, conduzido no Childrens Hospital, 
de Denver. 

Cornell University: Clinical Pathology Laboratory-Reference Inter¬ 
vals. http://www.diaglab.vet.cornell.edu/clinpath/reference 



FT4 (ng/dL) 


A Figura 45-2 Histograma da tiroxina livre (FT4) utilizando 
os pacientes da cllnica e do hospital Children's Hospital, em 
Denver. 


POR QUE OS VALORES DE REFERENCE VARIAM 

As modificaqoes recentes dos limites de referenda sao devidas 
a introduqao de novos e melhores procedimentos analiticos, a 
instrumentaijao automatizada avanqada e a padronizaqao de 
reagentes e materials de referenda. Os limites de referenda 
tambem sao afetados por variaqoes pre-analiticas que podem 
ocorrer durante a coleta, o processamento e o armazenamento 
da amostra. 

As variaqoes pre-analiticas de origem biologica podem 
ocorrer quando especimes sao obtidos pela manha ou a noite, ou 
a partir de pacientes inativos hospitalizados versus pacientes do 
ambulatorio nao hospitalizados. As varia^oes tambem podem 
ser causadas por fatores metabolicos e hemodinamicos. Os fato- 
res pre-analiticos podem representar um produto do ambiente 
socioeconomico ou do background etnico (p. ex., genetico ou 
alimentar). 

As varia^des analiticas sao causadas por diferenqas nas me- 
diqoes e dependem das ferramentas analiticas, bem como de uma 
variabilidade inerente ao se obter um valor quantitative. Alem 
disso, o progresso cientifico esta constantemente introduzindo 
novos reagentes, instrumentos e melhores procedimentos para o 
laboratorio clinico e cada ferramenta adiciona um elemento de 
variabilidade entre os testes. 

1. As reaches antigeno-anticorpo revolucionaram a bioqui- 
mica clinica, porem tambem trouxeram um grau de varia¬ 
bilidade, porque os reagentes de origem biologica possuem 
diferentes especificidades e sensibilidades. Alem do parame- 
tro-alvo, alguns de seus metabolitos tambem sao avaliados e 
poderao nao ser biologicamente ativos. 

2. Os materials de referenda continuam a ser revistos e ava- 
liados por organizaqoes, como a OMS e o National Institute 
for Standards and Technology. Um novo padrao foi recente- 
mente estabelecido para a troponina I, e os limites de refe¬ 
renda foram modificados para refletir o novo padrao. 

3. A instrumenta^ao analitica com eletronica a van y ad a e 
robotica tem melhorado a precisao dos resultados e in- 
crementado o processo. Entretanto, adicionou-se um ele¬ 
mento de variabilidade entre os instrumentos de diferentes 
fabricantes. 

4. Os metodos de detec^ao analitica tambem fizeram grandes 
progressos, tendo se expandido de uma simples espectofo- 
tometria ultravioleta-visivel a fluorescencia, nefelometria, 
radioimunoensaio e quimioluminescencia. Por exemplo, a 
terceira geraqao de ensaios com o hormonio estimulador da 
tireoide pode hoje medir concentrates tao baixas quanto 
0,001 pUI/mL; o limite de referenda foi recentemente modi- 
ficado para refletir a melhor sensibilidade do ensaio. 

Jung B, Adeli K: Clinical laboratory reference intervals in pediatrics: 

The CALIPER initiative. Clin Biochem 2009 Nov; 42(16-17): 

1589-1595 [Epub 2009 Jul 7] [PMID: 19591815], 

Nakamoto J, Fuqua JS: Laboratory assays in pediatric endocrinology: 

Common aspects. Pediatr Endocrinol Rev 2007 Oct;5(Suppl 1): 

539-554 [PMID: 18167465], 
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SENSIBILIDADE E ESPECIFICIDADE 

Apesar da derivaqao estatistica, um valor de referenda nao for- 
nece necessariamente uma orientaqao finita e objetiva, como 
a possibilidade de um paciente apresentar uma doenqa. Sem- 
pre havera um segmento da populaqao com valores de testes 
contidos nos limites de referenda, porem com manifestaqoes 
cllnicas indicativas da doenqa. Da mesma forma, um segmento 
da populaqao apresentara valores de teste fora dos limites de 
referenda e ausencia de sinais clinicos da doenqa. A capacidade 
de um teste e de seu valor de referenda correspondente para 
detectar individuos com a doenqa e definida pela sua sensi- 
bilidade diagnostica. A capacidade de um teste para detectar 
individuos sem a doenqa e descrita pela especificidade diag¬ 
nostica. Estas caracteristicas sao dirigidas pela qualidade ana- 
litica do teste, bem como pelos parametros numericos (valores 
de referenda) que definem a presenqa da doenqa. O nivel de 
tolerancia para a sensibilidade desejada requer informaijoes 
significativas dos medicos. 

Em geral, a especificidade aumenta de acordo com a reduqao 
da sensibilidade. Um tipico limite de referenda de uma distri- 
buiqao de frequencia, mostrado na Figura 45-3 (linha solida), 
fornece informaqoes sobre os resultados do teste de um numero 
de individuos higidos. Como ocorre com a maioria dos testes, 
existe uma area de sobreposiqao. Um paciente que apresenta um 
resultado de teste 1 e provavelmente higido, e o resultado in- 
dica um negativo verdadeiro (NV) para a presenqa da doenqa. 
Um paciente com resultado de teste 9 provavelmente apresenta 
a doenqa, e o resultado do teste e um positivo verdadeiro (PV). 
Existe uma pequena, porem significativa, parte da populaqao 
com um resultado de teste entre 2-5, para a qual este nao sera 
100% conclusivo. Uma analise estatistica podera determinar a 
linha de corte mais provavel para os individuos higidos, porem 
o corte clinicamente aceitavel dependent do teste e da correlaqao 
clinica. Para os casos em que o tratamento for agressivo e apre¬ 
sentar efeitos colaterais serios, o medico podera optar por um 


Valor do teste para 



Valor do teste 

▲ Figura 45-3 Distribuicao de frequencia dos resultados 
do teste para pacientes com e sem doenca. FN, falso-nega- 
tivo; FP, falso-positivo; NV, negativo verdadeiro; PV, positivo 
verdadeiro. 


excesso de cautela e atrasar o tratamento de qualquer um que 
apresente um valor de teste inferior a 6. 

Os valores de corte para o intervalo de referenda sao aqueles 
nos quais um resultado de teste indique que um paciente sauda- 
vel apresenta a doenqa, representando um resultado falso-posi¬ 
tivo (FP). Por outro lado, se um resultado de teste indicar que 
um paciente e saudavel quando na verdade ele ou ela apresenta a 
doenpa, o resultado sera um falso-negativo (FN). Para se deftnir 
a habilidade do teste e do intervalo de referenda em identificar 
um estado de doenqa, mede-se a sensibilidade e a especificidade 
diagnosticas. 

Sensibilidade diagnostica = PV/(PV+FN) 
Especificidade diagnostica = NV/(NV+FP) 

No exemplo mostrado na Figura 45-3, um intervalo de re¬ 
ferenda de 0,5-3 ira fornecer mais resultados NV e minimizar 
os resultados FP. Alternativamente, um limite de referenda de 
0,5-4 ira aumentar a taxa de FN. Portanto, um aumento na sensi¬ 
bilidade leva a uma diminuipao da especificidade. Uma condipao 
clinica que requeira um tratamento agressivo podera necessitar 
de um teste e de seu correspondente valor de referenda, de alta 
sensibilidade, que seja uma medida da taxa de PV. Este estado e 
alcanqado a custa da reduqao da especificidade. 

Um valor de referenda e uma representaqao estatistica 
dos resultados de teste de uma populacpao finita, porem nao 
incluira, de forma alguma, todos os membros do grupo. Ele 
representa apenas um componente na avaliaqao de um estado 
do paciente a ser analisado, em relaqao a sensibilidade e a espe¬ 
cificidade do teste. 

Os dados laboratoriais clinicos sao frequentemente inter- 
pretados usando uma estrategia dinamica, na qual cada valor 
e comparado a outro. Nesse caso, a analise temporal de valo¬ 
res relativos podera fornecer informaqoes mais importantes 
do que a comparaqao com um limite estrito de referenda. 
Exemplos incluem a avaliaqao da atividade enzimatica sobre 
o tempo e os estudos de avaliaqao endocrina a partir de diver- 
sos estimulos. 


VALORES DE REFERENDA PEDIATRICOS 

O estabelecimento dos limites de referenda e um processo com- 
plexo. Sao feitas suposiqoes no manejo do processamento dos 
dados, sem considerar se individuos “higidos” ou pacientes hos- 
pitalizados estao sendo utilizados para a coleta dos resultados 
do teste. Os fabricantes dos instrumentos analiticos realizam 
amplos estudos para identificar valores de referenda para cada 
metabolito especifico, e os valores pediatricos sempre foram os 
mais desafiadores. Alguns valores de referenda, relacionados a 
bioquimica, recomendados por estes fabricantes estao relacio¬ 
nados no Quadro 45-1. O Quadro 45-2 se refere aos parametros 
endocrinologicos, e o Quadro 45-3, aos hematologicos. A inter- 
pretaqao dos resultados laboratoriais quimicos e hematologicos 
e igualmente complexa e representa um continuo desafio para os 
medicos e para a comunidade medica em geral. 
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Quadro 45-1 Bioquimica geral 


Parametro, Unidades, Tipo de 
especime, Fonte dos limites 

Idade 

Metodologia 

Limites masculinos 

Limites femininos 

Albumina (g/dL), 

0-1 ano 

Roche Cobas 6000 

2,7-4,3 

2,7-4,3 

S, P 

1-3 anos 


3,1-5,3 

3,1-5,3 


4 anos-adulto 


3,2-5,5 

3,2-5,5 

PAL (U/L), 

1-60 dias 

Roche Cobas 6000 

100-370 

100-370 

S, P 

2 meses-8 anos 

110-460 

110-460 


9-10 anos 

110-350 

110-350 


11-12 anos 

110-340 

110-440 


13-14 anos 

130-400 

90-340 


15-16 anos 

80-450 

80-210 


17-19 anos e adulto 

60-330 

40-120 



40-140 

40-120 

ALT (U/L), 

1-7 dias 

Dade Behring RXL 

20-54 

21-54 

S, P 

8-30 dias 


24-54 

22-46 


1-3 meses 


27-54 

26-61 


4-6 meses 


26-55 

26-51 


7-12 meses 


26-59 

26-55 


1-3 anos 


19-59 

24-59 


4-6 anos 


24-49 

24-49 


10-11 anos 


24-49 

24-44 


12-13 anos 


24-68 

24-44 


14-15 anos 


24-59 

19-44 


16-19 anos 


24-54 

19-49 

Amonia (U/mol/L), 

0-30 dias 

Roche Cobas 6000 

64-107 

64-107 

P 

1 mes-12 anos 

28-57 

28-57 


13 anos-adulto 

11-35 

11-35 

Amilase (U/L), 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

25-115 

25-115 

S, P 





AST (U/L), 

0-5 meses 

Roche Cobas 6000 

35-140 

20-93 

S, P 

6 meses-3 anos 

20-60 

20-69 


4-6 anos 

15-50 

16-61 


7-9 anos 

14-40 

15-40 


10-11 anos 

10-60 

10-40 


12-15 anos 

15-40 

10-30 


>16 anos 

10-45 

5-30 

PNC, (pg/mL), 

0-adulto 

Laboratories Mayo 

0-35 

0-64 

S, P 





NUS (mg/dL), 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

6-17 

6-17 

S, P 




C3 (mg/dL), 

0-1 meses 

Roche Cobas 6000 

55-129 

55-129 

S, P 

1-2 meses 


61-155 

61-155 


2-3 meses 


67-136 

67-136 


3-4 meses 


64-182 

64-182 


4-5 meses 


67-174 

67-174 


5-6 meses 


77-178 

77-178 


6-9 meses 


78-173 

78-173 


9-11 meses 


76-187 

76-187 


11-12 meses 


87-181 

87-187 


1-3 anos 


84-177 

84-177 


3-5 anos 


89-173 

89-173 


5-8 anos 


92-161 

92-161 


8-10 anos 


93-203 

93-203 


>10 anos 


86-184 

86-184 


(continua) 
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Quadro 45-1 Bioqui'mica geral ( continuacao ) 


Parametro, Unidades, Tipo de 
especime, Fonte dos limites 

Idade 

Metodologia 

Limites masculinos 

Limites femininos 

C4 (mg/dL), 

0-1 mes 

Roche Cobas 6000 

9,2-33 

14-28 

S, P 

1-2 meses 


9,7-37 

17-43 


2-3 meses 


11-35 

21-42 


3-4 meses 


11-50 

20-42 


4-5 meses 


9,3-47 

18-47 


5-6 meses 


11-55 

20-38 


6-9 meses 


12-48 

15-41 


9-11 meses 


16-51 

16-51 


11-12 meses 


16-52 

16-52 


1-2 anos 


12-45 

12-45 


2-3 anos 


13-47 

13-47 


3-5 anos 


17-42 

17-42 


5-8 anos 


16-42 

16-42 


8-10 anos 


13-52 

13-52 


> 10 anos 


10-40 

10-40 

Ca (mg/dL) 

0-2 dias 

Roche Cobas 6000 

7,0-12,0 

7,8-11,2 

5, P 

3-7 dias 


9,0-11,0 

8,6-11,8 


8 dias-12 anos 


8,8-10,8 

8,2-11,0 


> 12 anos 


8,6-10,2 

8,0-11,4 

Cloreto (mmol/L), 

S, P 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

97-108 

97-108 

Colesterol (mg/dL), 

S, P 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

< 200 

<200 

Creatinocinase (U/L), 

S, P 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

35-232 

21-215 

Troponina T cardiaca (ng/mL) 

P 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

< 0,01 

<0,01 

Creatinina (mg/dL), 

0-3 dias 

Roche Cobas 6000 

0,2-1,0 

0,2-1,0 

s, P 

4 dias-2 anos 


0,2-0,5 

0,2-0,6 


2-4 anos 


0,3-0,6 

0,2-0,7 


5-7 anos 


0,2-0,7 

0,2-0,8 


8-10 anos 


0,3-0,8 

0,3-0,9 


11-12 anos 


0,3-0,9 

0,3-1,0 


13-17 anos 


0,3-1,1 

0,3-1,2 


> 17 anos 


0,3-1,1 

0,5-1,3 

GGT (U/L), 

1-30 dias 

Roche Cobas 6000 

16-450 

16-450 

S, P 

1-3 meses 


16-267 

16-267 


3-5 meses 


16-167 

16-167 


5-8 meses 


8-84 

8-84 


9 meses a 17 anos 


5-55 

5-55 


> 17 anos 


15-85 

5-55 

Glicose (mg/dL), 

0-30 dias < 1 mes 

Roche Cobas 6000 

40-80 

40-80 

S, P 



60-105 

60-105 

Glicose LCS (mg/dL), 

LCS 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

40-75 

40-75 

HDL (mg/dL), 

0-9 anos 

Roche Cobas 6000 

42-70 

38-67 

S, P 

10-14 anos 


40-71 

40-64 


15-19 anos-adulto 


34-59 

38-68 




32-60 

38-72 


(continua) 
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Quadro 45-1 Bioquimica geral ( continuacao ) 


Parametro, Unidades, Tipo de 
especime, Fonte dos limites 

Idade 

Metodologia 

Limites masculinos 

Limites femininos 

IgA (mg/dL), 

1-30 dias 

Roche Cobas 6000 

0-7 

0-7 

S, P 

1-3 meses 


0-49 

0-49 


4-12 meses 


8-51 

8-51 


1-2 anos 


4-94 

4-94 


2-3 anos 


17-129 

17-129 


3-4 anos 


6-125 

6-125 


4-5 anos 


7-164 

7-164 


6-8 anos 


7-242 

7-242 


9-14 anos 


26-245 

26-245 


>14 anos 


70-400 

70-400 

IgG (mg/dL), 

1-7 dias 

Roche Cobas 6000 

436-1.323 

436-1.323 

S, P 

8-30 dias 


330-1.156 

330-1.156 


1-3 meses 


333-605 

333-605 


4-12 meses 


252-708 

252-708 


1-2 anos 


235-1.116 

235-1.116 


3-4 anos 


582-1.441 

582-1.441 


4-5 anos 


401-1.258 

401-1.258 


6-8 anos 


491-1.375 

491-1.375 


9-14 anos 


521-1.405 

521-1.405 


>14 anos 


700-1.600 

700-1.600 

IgM (md/dL), 

1-7 dias 

Roche Cobas 6000 

0-27 

0-27 

S, P 

8-30 dias 


5-21 

5-21 


1-3 meses 


21-77 

21-77 


4-12 meses 


29-123 

29-123 


1-2 anos 


21-150 

21-150 


3-4 anos 


28-130 

28-130 


4-5 anos 


23-168 

23-168 


6-8 anos 


16-185 

16-185 


9-14 anos 


9-222 

9-222 


>14 anos 


40-230 

40-230 

Ferro (mcg/dL), 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

35-150 

35-150 

S, P 





LDH (U/L), 

0-1 dia 

Roche Cobas 6000 

40-350 

40-350 

S, P 

1-4 dias 


150-360 

150-360 


5 dias-6 anos 


150-300 

150-300 


7-9 anos 


130-300 

130-300 


10-13 anos 


130-280 

130-280 


14-15 anos 


130-230 

130-230 


>15 anos 


40-170 

40-170 

Magnesio (mg/dL), 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

1,7-2,4 

1,7-2,4 

S, P 





NT pro/PNC (pg/mL), 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

0-125 

0-125 

S, P 





Potassio (mmol/L) 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

3,5-5,0 

3,5-5,0 

S, P 





Pre-albumina (mg/dL), 

1-5 anos 

Roche Cobas 6000 

14-30 

14-30 

S, P 

6-10 anos 


15-33 

15-33 


>10 anos 


18-35,7 

18-35,7 


(continua) 
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Quadro 45-1 Bioqui'mica geral ( continuacao ) 


Parametro, Unidades, Tipo de 
especime, Fonte dos limites 

Idade 

Metodologia 

Limites masculinos 

Limites femininos 

Fosforo (mg/dL) S, P 

0-30 dias 

Roche Cobas 6000 

4,0-10,0 

4,0-10,0 


1 mes-10 anos 


4,0-6,0 

4,0-6,0 


10-16 anos 


3,5-5,5 

3,5-5,5 


> 16 anos 


2,5-4,5 

2,5-4,5 

Sodio (nmol/L), 

5, P 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

135-145 

135-145 

Bilirrubina total (mg/dL), 

S, P 

1 mes-adulto 

Roche Cobas 6000 

0,2-1,2 

0,2-1,2 

T4 (mcg/dL), 

1-30 dias 

Roche Cobas 6000 

7,0-20,0 

7,0-20,0 

S, P 



4,5-12,0 

4,5-12,0 

Proteina total (g/dL), 

0-3 meses 

Roche Cobas 6000 

4,6-7,0 

4,6-7,0 

S, P 

3-12 meses 


5,0-7,0 

5,0-7,0 


1-4 anos > 4 anos 


5,5-7,5 

5,5-7,5 




6,0-8,0 

6,0-8,0 

Triglicerldeos (mg/dL), 

0-7 dias 

Roche Cobas 6000 

19-174 

26-159 

S, P 

8-30 dias 


37-279 

33-270 


31-90 dias 


42-279 

34-340 


1-3 anos 


25-119 

25-119 


4-6 anos 


30-110 

30-110 


7-9 anos 


26-123 

26-123 


10-11 anos 


22-131 

37-134 


12-13 anos 


22-138 

35-124 


14-15 anos 


32-158 

36-129 


16-19 anos 


32-134 

35-134 

TC0 2 (mmol/L), 

0-2 anos 

Roche Cobas 6000 

16-27 

16-27 

S, P 

> 2 anos 


18-29 

18-29 

Acido urico (mg/dL), 

0-15 anos 

Roche Cobas 6000 

2,2-7,0 

2,2-7,0 

S, P 

16 anos-adulto 


4,0-8,7 

2,4-6,8 


PAL, fosfatase alcalina; ALT, alanina transaminase; AST, aspartato aminotransferase; S, sangue total; PNC, peptideo natriuretico cerebral; NUS, ureia serica; 
Ca, cdlcio; LCS, Ifquido cerebrospinal; GGT, gamaglutamil transpeptidase; LDH, lactato desidrogenase; P, plasma; RBC, eritrocitos; S, soro; T4, tiroxina; TC0 2 , 
bicarbonato; U, urina. 

Fonte dos dados: The Children's Hospital, Aurora, Colorado, Manual de Procedimentos do Laboratorio de Quimica. 


Quadro 45-2 Bioqui'mica endocrina 


Parametro, Unidades, 

Tipo de especime, Fontes 

Idade 

Metodologia 

Limites masculinos 

Limites femininos 

Cortisol (mcg/dL), 

0-adulto 

Roche Cobas 6000 

5-25 

5-25 

S, P 

(valores matinais) 




Estradiol (ng/mL), 

Pre-puberdade 

Esoterix 

< 15 

< 1,5 

S, Laboratorio de Referenda 

Tanner 1 


0,5-1,1 

0,5-2,0 

Esoterix 

Tanner II 


0,5-1,6 

1,0-2,4 


Tanner III 


0,5-2,5 

0,7-6,0 


Tanner IV 


1,0-3,6 

2,1-8,5 


Tanner V 


1,0-3,6 

3,4-17 


(continua) 
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Quadro 45-2 Bioquimica endocrina ( continuacao) 


Parametro, Unidades, 

Tipo de especime, Fontes 

Idade 

Metodologia 

Limites masculinos 

Limites femininos 

FSH (mlll/mL), 

Adulto 

DPC Immulite 

1,5-12,4 

3,5-12,5 

S, P 

Folicular 



4,7-21,5 


Cido medio 

Fase lutea 



1,7-7,7 

Hormonio do crescimento (ng/mL), 

1-7 dias 

DPC Immulite 

1,18-27 

2,4-24 

S 

8 dias-1 ano 

1,69-17,3 

1,07-17,6 

1-3 anos 

1,43-2,4 

0,5-3,5 

4-6 anos 

0,09-2,5 

0,10-2,2 

7-8 anos 

0,15-3,2 

0,16-5,4 

9-10 anos 

0,09-1,95 

0,08-3,1 

11 anos 

0,08-4,7 

0,12-6,9 

12 anos 

0,12-8,9 

0,14-11,2 

13 anos 

0,10-7,9 

0,12-17,8 

14 anos 

0,09-7,1 

0,14-9,9 

15 anos 

0,10-7,8 

0,24-10,0 

IGF-1 (ng/mL), 

0-7 dias 

DPC Immulite 

1-26 

1-26 

S, P 

8-15 dias 


11-41 

11-41 


16 dias-1 ano 


55-327 

55-327 


1 ano 


55-327 

55-327 


2 anos 


51-303 

51-303 


3 anos 


49-289 

49-289 


4 anos 


49-283 

49-283 


5 anos 


50-286 

50-286 


6 anos 


52-297 

52-297 


7 anos 


57-316 

57-316 


8 anos 


64-345 

64-345 


9 anos 


74-388 

74-388 


10 anos 


88-452 

88-452 


11 anos 


111-551 

111-551 


12 anos 


143-693 

143-693 


13 anos 


183-850 

183-850 


14 anos 


220-972 

220-972 


15 anos 


237-996 

237-996 


16 anos 


226-903 

226-903 


17 anos 


193-731 

193-731 


18 anos 


163-584 

163-584 


19 anos 


141-483 

141-483 


20 anos 


127-424 

127-424 

IGF-BP3 (mcg/mL), 

0-7 dias 

DPC Immulite 

0,1-0,7 

0,1-0,7 

S, P 

8-15 dias 

0,5-1,4 

0,5-1,4 

16 dias-1 ano 

0,7-3,6 

0,7-3,6 

1 ano 

0,7-3,6 

0,7-3,6 

2 anos 

0,8-3,9 

0,8-3,9 

3 anos 

0,9-4,3 

0,9-4,3 

4 anos 

1,0-4,7 

1,0-4,7 

5 anos 

1,1-5,2 

1,1-5,2 

6 anos 

1,3-5,6 

1,3-5,6 

7 anos 

1,4-6,1 

1,4-6,1 

8 anos 

1,6-6,5 

1,6-6,5 

9 anos 

1,8-7,1 

1,8-7,1 

10 anos 

2,1-7,7 

2,1-7,7 

11 anos 

2,4-8,4 

2,4-8,4 

12 anos 

2,7-8,9 

2,7-8,9 

13 anos 

3,1-9,5 

3,1-9,5 


(continue/) 
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Quadro 45-2 Bioquimica endocrina ( continuacao) 


Parametro, Unidades, 

Tipo de especime, Fontes 

Idade 

Metodologia 

Limites masculinos 

Limites femininos 


14 anos 

3,3-10 

3,3-10 


15 anos 

3,5-10 

3,5-10 


16 anos 

3,4-9,5 

3,4-9,5 


17 anos 

3,2-8,7 

3,2-8,7 


18 anos 

3,1-7,9 

3,1-7,9 


19 anos 

2,9-7,3 

2,9-7,3 


20 anos 

2,9-7,2 

2,9-7,2 

LH (mUI/mL), 

0-10 anos 

DPC Immulite 

0,8-7,6 

0,8-7,6 

S, P 

Folicular 



1,1-11,6 


Ciclo medio 



17-77 


Lutea 



ND-14,7 

T4 livre (ng/dL), 

0-1 dia 

Roche Cobas 6000 

0,8-1,9 

0,8-1,9 

S, P 

1-7 dias 

12-2,5 

12-2,5 


8 dias-adulto 

0,8-1,7 

0,8-1,7 

TSH (pUI/mL), 

1 ano 

Roche Cobas 6000 

0,40-8,6 

0,40-8,6 

S, P 

2 anos 


0,36-7,6 

0,36-7,6 


3 anos 


0,33-6,7 

0,33-6,7 


4 anos 


0,33-6,3 

0,33-6,3 


5 anos 


0,34-6,1 

0,34-6,1 


6 anos 


0,34-6,0 

0,34-6,0 


7 anos 


0,35-5,8 

0,35-5,8 


8-12 anos 


0,35-5,7 

0,35-5,7 


9 anos 


0,35-5,6 

0,35-5,6 


10 anos 


0,36-5,5 

0,36-5,5 


11 anos 


0,36-5,5 

0,36-5,5 


> 11 anos 


0,36-5,4 

0,36-5,4 

Testosterona total (ng/dL), 

Prematura 

Roche Cobas 6000 

37-198 

5-22 

S, P 

Recem-nascido 

75-400 

20-64 


Pre-puberdade 

2-30 

1-20 


Tanner 1 

2-23 

2-20 


Tanner II 

5-70 

5-30 


Tanner III 

15-280 

10-30 


Tanner IV 

105-545 

15-40 


Tanner VI 

265-800 

10-40 


S, sangue total; LCS, liquido cerebrospinal; FSH, hormonio follculo-estimulante; IGF-1, fator de crescimento semelhante a insulina; IGF-BP3, protelna de ligacao 
do fator de crescimento semelhante a insulina; LH, hormonio luteinizante; P, plasma; RBC, eritrocitos; 5, soro ; T4, tiroxina; T5H, hormonio estimulador da 
tireoide; U, urina; ND, nao realizado. 

Fonte dos dados: The Children's Hospital, Aurora, Colorado, Chemistry Laboratory Procedures Manual 


Quadro 45-3 Hematologia 


Parametro, Unidades, Tipo de especime, Fontes 

Idade 

Metodologia 

Limites masculinos 

Limites femininos 

WBC (x 10 9 /L), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

9,0-32,0 

9,0-32,0 


1-24 meses 


5-13,0 

5-13,0 


2-10 anos 


4-12,0 

4-12,0 


10-17 anos 


4-10,5 

4-10,5 


Adulto 


4-10,5 

4-10,5 


(continua) 
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Quadro 45-3 Hematologia ( continuacao) 


Parametro, Unidades, Tipo de especime, Fontes 

Idade 

Metodologia 

Limites masculinos 

Limites femininos 

RBC (x 10 12 /L), EDTA, sangue total 

Recem nascido 

Beckman LH750 

4,6-6,7 

4,6-6,7 


1-24 meses 


3,8-5,4 

3,8-5,4 


2-10 anos 


4,0-5,3 

4,0-5,3 


10-17 anos 


4,2-5,6 

4,2-5,6 


Adulto 


4,7-6,0 

4,2-5,4 

Hemoglobina (g/dL), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

13-22 

13-22 


1-24 meses 


9,5-14,0 

9,5-14,0 


2-10 anos 


11,5-14,5 

11,5-14,5 


10-17 anos 


12,5-16,1 

12-15 


Adulto 


13,5-18 

12,5-16,0 

HCT (%), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

42-70 

42-70 


1-24 meses 


30-41 

30-41 


2-10 anos 


33-43 

33-43 


10-17 anos 


36-47 

35-45 


Adulto 


42-52 

37-47 

VCM (fL), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

90-115 

90-115 


1-24 meses 


70-90 

70-90 


2-10 anos 


76-90 

76-90 


10-17 anos 


78-95 

78-95 


Adulto 


78-100 

78-100 

Polimorfonudeares (absoluto), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

6-23,5 

6-23,5 


1-24 meses 


1,1-6,6 

1,1-6,6 


2-10 anos 


1,4-6,6 

1,4-6,6 


10-17 anos 


1,5-6,6 

1,5-6,6 


Adulto 


1,5-6,1 

1,5-6,6 

Bastonetes (absoluto), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

<3,5 

< 3,5 


1-24 meses 


< 1,0 

< 1,0 


2-10 anos 


< 1,0 

< 1,0 


10 anos-adulto 


< 1,0 

< 1,0 

Linfocitos (absoluto), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

2,5-10,5 

2,5-10,5 


1-24 meses 


1,8-9,0 

1,8-9,0 


2-10 anos 


1,0-5,5 

1,0-5,5 


10-17 anos 


1,0-3,5 

1,0-3,5 


Adulto 


1,5-3,5 

1,5-3,5 

Monocitos (absoluto), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

<2,0 

< 2,0 


1 mes-adulto 


< 1,0 

< 1,0 

Eosinofilos (absoluto), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

<2,0 

< 2,0 


1-24 meses 


<0,7 

< 0,7 


2-10 anos 


<0,7 

< 0,3 


10-17 anos 


<0,3 

< 0,3 


Adulto 


<0,3 

< 0,7 

Basofilos (absoluto), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

< 0,4 

< 0,4 


1-24 meses 


< 0,1 

< 0,1 

Plaquetas (x 10 9 /L), EDTA, sangue total 

Recem-nascido 

Beckman LH750 

2,5-10,5 

2,5-10,5 


1-24 meses 


1,8-9,0 

1,8-9,0 


2-10 anos 


1,0-5,5 

1,0-5,5 


10-17 anos 


1,0-3,5 

1,0-3,5 


Adulto 


1,5-3,5 

1,5-3,5 


EDTA, acido etilenodiaminotetra-acetico; HCT, hematocrito,- VCM, volume corpuscular medio; RBC, eritrocitos; WBC, leucocitos. 
Fonte dos dados: The Children's Hospital, Aurora, Colorado, Chemistry Laboratory Procedures Manual. 
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NOTA: Um q depois de um numero de pagina indica um quadro, e um/indica uma figura. 

Os farmacos estao listados sob seus numeros genericos. Quando um nome comercial de farmaco e listado, o leitor e referido ao nome generico. 


AAP. Ver American Academy of Pediatrics 
Abacavir/lamivudina, 1154q, 1155 q 
Abdome 

agudo, diagnostico diferencial, 622 q 
avalia<;ao 

na avalia<;ao de trauma, 311 
no exame extracardiaco, 539 
cirurgico, condi^oes de, em recem-nascidos, 
44-48. Ver tambem condi<;6es 
especificas e recem-nascido, 
gastrintestinais/condi^oes cirurgicas 
abdominais em 
do recem-nascido, exame, 6 
na avalia^ao pre-participa<;ao em 
esportes, 800 
Abdominal 

defeitos da parede, em neonatos, 46 
dor 

infec<;6es parasitarias e, 1222q 
recorrente, 622-623, 622 q 
Abelha, ferroada, tratamento, 338 
Abertas, lesoes, descri^ao, 817 
Abetalipoproteinemia, 627, 744q-745q 
ABO, incompatibilidade de grupo 
sanguineo, 12 
Abrasao da cornea, 408 
Abscesso 
cerebral, 756-757 
LCS em, 700 q 
cutaneo, 390 
hepatico 

amebiano, 664-665 
piogenico, 664-665 
mamario, 123 
peritonsilar, 478-479 
pulmonar, 522 
retrofaringeo, 479 

Absor<;ao, venenos, preven^ao, 325-326 
Abstinencia, 137 

discinesias por, antipsicoticos e, 210 
pelo manejo da dor cronica, 916 
Abuso 

de drogas materno, 22-24, 24 q, 1052. 

Ver tambem Materno, abuso/uso de 
drogas 

de substancias. Ver Substancias, abuso de 
emocional, 216 
fisico, 213-214, 214q 
infantil, 212-219. Ver tambem tipos 
especificos e Infantil, abuso 
notifica<;ao obrigatoria de, pelo medico, 178 
sexual, 214-216, 214 q, 215 q. Ver tambem 
Sexual, abuso 

traumatismo craniano por, 412 
Acalasia, esofagica, 597-598 


Acalculosa, colecistite, 661q-662q 
Acatisia, antipsicoticos e, 209 
Acesso venoso central, para o choque, 352 
Acessoria, taquicardia mediada por via, 587 
Acetabulo, lacerates do labro do, 

relacionadas com esporte, 811 
Acetaminofeno, 328 f 329 q 
envenenamento por, tratamento, 326-327 
na UTI, 375 

para dor aguda, doses, 912, 914q 
Acetilcisteina, IV, no manejo do 

envenenamento por acetaminofeno, 
327, 329 q 

Acianotica, miocardiopatia congenita, 548-562. 
Ver tambem doen<;as especificas 
CIV, 551-552 

comunica<;ao interatrial, 548-549 
comunica<;ao interventricular, 549-551 
defeitos de septos, 548-552 
doen<;as aorticas, 560-561 
em recem-nascidos, 42-43 
lesoes obstrutivas direitas, 553-556 
ausencia da arteria pulmonar, 556 
ausencia da valva pulmonar, 556 
estenose da valva pulmonar, 553-555 
estenose periferica da arteria pulmonar 
(de ramo), 555 

estenose pulmonar subvalvar, 555 
estenose pulmonar supravalvar, 555 
malforma<;ao de Ebstein da valva 
tricuspide, 555-556 
lesoes obstrutivas esquerdas. 556-560 
coarcta^ao da aorta, 556-557 
cor triatriatum, 560 
estenose aortica, 557-559 
estenose mitral congenita, 560 
insuficiencia aortica congenita, 560 
insuficiencia mitral congenita, 560 
prolapso da valva mitral, 559 
sindrome de Turner, 561 
PCA, 552-553 

Aciclovir, para infec<;ao neonatal por 
herpes-virus simples, 55 
Acidemia 

4-hidroxibutirica, 1007q 
glutarica 

3-hidroxi-3-metilglutarica, 1007q 
tipo 1,1007q, 1009 
tipo II, 1007q 
isovalerica, 1007g, 1008 
metilmalonica, 1006, 1007g 
organica, 1006-1009, 1007q. Ver tambem 
Organicas, acidemias 
piroglutamica, 1007q 
propionica, 1006, 1007^ 


Acidente vascular cerebral 
na infancia, 728-730, 728 q 
achados clinicos, 729 
achados laboratoriais, 729 
dados de mortalidade, 728 
descri<;ao, 728-729 
diagnostico diferencial, 729 
estudos de imagem, 729 
fatores de risco, 728, 728 q 
neonatal, 62, 730-731 
preValencia, 728 
prognostico, 730 
sinais e sintomas, 729 
testes auxiliares, 729 
tratamento, 729-730 
Acido 

ascorbico, deficiencia, aspectos clinicos, 
286 q 

eicosapentaenoico, 275 
fenolico, envenenamento, tratamento, 
332-333 

folico. Ver Folico, acido 
graxo 

essencial, 275 
p-oxida^ao de, 276 
L-ascorbico, papeis biologicos, 284 q 
pantotenico 
fontes dieteticas, 285^ 
ingestoes dieteticas de referenda, 282 q 
papeis biologicos, 284 q 
valproico, 206-207 
no manejo de convulsoes, 716q 
Acido acetilsalicilico 
na UTI, 375 

rea<;oes adversas, 1084-1085 
Acido-base 
disturbios, 1306-1307 
acidose metabolica, 1306 
respiratoria, 1307 
alcalose metabolica, 1306-1307 
respiratoria, 1307 
equilibrio, 1301 
Acidose 

corre^ao da, no manejo de CAD, 990 
erros inatos do metabolismo e, 995g, 996 
lactica, primaria, causas, 999, 999 q 
metabolica, 1306 
respiratoria, 1307 
tubular renal 
distal, 690, 691 q 
proximal, 691-692, 691 q 
Acne 

achados clinicos, 388 
assistencia de seguimento, 389 
diagnostico diferencial, 388 



em adolescentes, 387-389, 388q 
em recem-nascidos, 383 
patogenia, 388 
prevalencia, 387 
tratamento, 388-389, 388q 
Acondroplasia, 782, 1041-1042 
Aconselhamento, 234-235 
genetico 

para sindrome do X fragil, 102 
relacionado com trissomias, 1038 
para depressao em adolescentes, 17 
por ocasiao do teste de gravidez, 143 
preventivo, no tratamento de convulsoes, 
718 

relacionado com DAE, 715 
Aconselhamento genetico 
para sindrome do X fragil, 102 
relacionado com trissomias, 1038 
ACP. Ver Paciente, analgesia controlada pelo 
Acrocentrico, definite, 1022 
Acrodermatite enteropatica, 627 
Acromioclavicular, luxa<;ao, relacionada com 
esportes, 807 

Acustica, reflectometria, em OMA 
avalia^ao, 457 

ADA. Ver Adenosina desaminase, deficiencia 
de adalimumabe, no tratamento de 
DII, 630 

Addison, doen<;a de, 975-977 
Adenite 

cervical aguda, 479-480 
imitadores de, 480 
Adenocarcinoma, 673 q 
Adenoidectomia, 483-484 
complicates, 483 
contraindicates, 484 
indicates, 483 

para rinossinusite recorrente, 473 
Adenopatia, causas virais, 1108 q 
Adenosina desaminase (ADA), deficiencia 
de, 931 

Adenosina, no tratamento de TSV, 589 
Adenovirus, infectes por, 1110, 1111 g, 1113 
ADH. Ver Hormonio antidiuretico 
Adic^ao, no tratamento da dor cronica, 916 
Adicto, abstinencia de opiaceos em, 341 
Adiposa, necrose, 123q 
subcutanea, em recem-nascidos, 384 
Adolescencia, 104-144 
abuso de substancias durante, 145-158. Ver 
tambem Substancias, abuso de, em 
adolescentes 

abuso de substancias entre, 145-158. Ver 
tambem Substancias, abuso de, em 
adolescentes 

comportamento durante a, 115-122. 

Ver tambem Adolescente, 
comportamentos 
comportamentos, 115-122 
alto risco, inter-rela<;ao de, 104, 105/ 
escola, evita<;ao> 121 
escola, fracasso, 121-122 
sobrepeso/obesidade, 119-121,119/ 
conceito de morte, 918-919, 918g 
consultas de supervisao de saude, triagem 
durante, 229 


INDICE 


contracep<;ao na, 136-143. Ver tambem 
Contracep t°/contraceptives 
crescimento e desenvolvimento, 112-115 
crescimento fisico, 112-113 
desenvolvimento psicossocial, 114-115 
maturate sexual, 113-114, 113/ 
pubertario, 112 

dados de morbidade, 104, 105/ 
dados de mortalidade, 104 
demografia na, 104 
depressao entre, indicadores, 104-105 
descrito, 104 

disturbios cutaneos em, 387-400. Ver 
tambem disturbios especificos 
disturbios ginecologicos, 127-144. Ver 
tambem disturbios especificos 
disturbios mamarios, 122-125, I22q-I25q. 
Ver tambem tipos especificos e 
Disturbios mamarios 
entrega a servi<;os de saude, 105-106 
gravidez na, 143-144, 144q. Ver tambem 
Gravidez, em adolescentes 
imunizates cm, 242, 243^-245^ 
esquema, 242, 244q 
atualiza^ao, 242, 245^ 
imunoglobulinas em, valores normais, 

923 q 

infectcs por CMV na, 1130 
inicial, desenvolvimento psicossocial, 
114-115 

intercurso anal entre adolescentes, 1263 
maturato sexual e crescimento, 112/ 

113- 114 

sexo feminino, 113-114, 113/ 
sexo masculino, 112/, 113-114 
media, desenvolvimento psicossocial, 

114- 115 

popula^ao da, 104 

problemas de desenvolvimento, avalia^ao, 
entrevista em, 176-177 
saude psicologica, 115-122 
depressao, 116-118. Ver tambem 
Depressao 

rea^oes de conversao, 115-116 
sintomas psicofisiologicos, 115-116 
suicidio, 118 

servi<;os preventives, diretrizes, 106-112, 
108/-113/ 
cenario, 106 
confidencialidade, 106 
em relate ao paciente, 106 
entrevista, 107,108/-111/ 
estrutura da consulta, 106-112, 108/-113/ 
exame fisico, 107,112/, 113/ 
questionario da historia medica, 107, 
108/-111/ 

sexo oral entre, 1263 
sexualidade em, 1263-1264 
suicidio em, 118, 188-189. Ver tambem 
Suicidio 

superior, desenvolvimento psicossocial, 115 
tabagismo em, cessa^ao, 156, 15 6q 
transtornos alimentares, 159-170. Ver 
tambem disturbios especificos e 
Transtornos alimentares 
vacinato DTPa para, 266-267 


Adquirida 

hipogamaglobulinemia, 928 
metemoglobinemia 853 
toxoplasmose no hospedeiro 

imunocomprometido, 1233 
Adrenarca precoce benigna, 970-971 
Adrenergicos, agonistas, 210 
p-Adrenergicos, agentes bloqueadores, no 

tratamento do hipertireoidismo, 957 
Adrenocortical, hiperfun^ao, 979-980 
Adrenocorticosteroides, equivalentes de 
potencia, 980, 98 Iq 

Adrenocorticotrofico, hormonio (ACTH) 
concentrato, linha de base serica, 
na avaliato de insuficiencia 
adrenocortical, 975 
no manejo de convulsoes, 718 
para doen<;as nao endocrinas, 980-982 
Adrenoleucodistrofia, 746q-747q 
Adultos, vacinato com DTPa para, 266-267 
Adutor, estiramento, relacionado com 
esportes, 811 

Advocacia pediatrica, 236 
Aerea, viagem, 1285 
otalgia durante, 1285 
Aferese, produtos/procedimentos, 877 q, 
879-880 
Afogamento 
definito, 317 

preven^ao, orienta^ao preventiva, 231-232 
Africano, tifo do carrapato, no viajante em 
retorno, 1296q 
Aftosa, estomatite, 400 
recorrente, 475 
Agamaglobulinemia 

congenita, autossomica recessiva, 926 q, 927 
ligada ao X, 925-926, 92 6q 
Agamaglobulinemia congenita recessiva, 

92 6q, 927 

agamaglobulinemia congenita, 92 6q, 927 
disturbios metabolicos, 1044 
fibrose cistica, 1043 
heran^a, 1029,1029/ 

perda auditiva neurossensorial, 1043-1044 
sindrome de Smith-Lemli-Opitz, 1043,1043/ 
sindrome hiper-IgM, 928 
AME, 1044 

Aganglionar, megacolon congenito, 609-610, 
611 q 

AGE. Ver Acidos graxos essenciais 
Agenesia 

do corpo caloso, 734 
pulmonar, 504-505 

Agitato> cuidados paliativos para, 917 q 
a-agonista, diretrizes, 201 q 
p-agonista, no tratamento da asma, 1065 
p 2 -agonista de a^ao prolongada (LABA), no 
tratamento da asma, 1063-1065 
p 2 -agonista, de a<;ao rapida, para asma 
potencialmente fatal, 367 
Agua, para dificuldade respiratoria em 
lactentes recem-nascidos, 21 

Aguda 

apendicite, 607-608 
ataxia cerebelar 745, 748 
bursite,785 
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diarreia, 615-616 

avalia<;ao parasitologica, 1221,1225/ 
encefalopatia bilirrubinica 14, 14q 
epiglotite, infec^oes por Haemophilus 
influenzae tipo B e, 1200, 1201 
faringite linfonodular 1119 
miosite, benigna da infancia, 768 
nefrite, intersticial, 681 
pancreatite, 667-669 

paralisia flacida, sindromes se apresentando 
como, 759-762, 760q-76lq 
achados clinicos, 759, 760 q 
achados laboratoriais, 759, 760 q 
complicates, 759, 761 
descri<;ao, 759 
diagnostico diferencial, 759 
sinais e sintomas, 759, 760 q 
tratamento, 761-762 
rinite viral 468-470, 469/ 
achados clinicos, 468-469, 469/ 
causas, virais, 1107-1108,1110 
descri<;ao, 468 
incidencia, 468 

tratamento, 331, 469-470, 469/ 
rinossinusite bacteriana (RSBA) 470-471, 
472/ 

tireoidite, 956 

toxoplasmose no hospedeiro 

imunocomprometido, 1234 
Agudo, abdome, diagnostico diferencial, 622 q 
Agulha, cricotiroidotomia com, no manejo da 
via respiratoria, 308 

AHAI. Ver Anemia hemolitica autoimune 
Aids 

estadiamento da doen^a por HIV e, 1149 q, 
1151,1151 q 

manifesta^oes oculares, 426-427 
AIJ. Ver Juvenil, artrite idiopatica 
AINEs. Ver Anti-inflamatorios nao esteroides 
Ajuste, transtornos de, 190 
Alagille, sindrome de, colestase neonatal 
devido a, 636q 

Albers-Schonberg, doen<;a de, 782 
Albinismo, 423 
Albumina, efeitos sobre 

exsanguineotransfusao para 
hiperbilirrubinemia indireta, 

16, 1 6q 

Albuterol, no tratamento da asma, 1065 
Alcalina, diurese, em tratamento de 
envenenamentos, 326 
Alcaliniza<;ao urinaria no tratamento de 
envenenamentos, 326 

Alcalis, envenenamento por, tratamento, 333 
Alcaloides da beladona, envenenamento por, 
tratamento, 322 

Alcalose 

hipocaliemica, congenita, 692 
metabolica, 1306-1307 
respiratoria, 1307 

Alcatrao, preparados de, no tratamento da 
dermatite atopica, 1075 

Alcool 

abuso de, durante a gravidez, efeitos sobre 
lactentes, 23-24, 24q 

defeitos congenitos relacionados com, 102-103 


disturbio do neurodesenvolvimento 
relacionado com, 102 
efeitos sistemicos, I46q, 147 q 
etilico, envenenamento, tratamento, 327, 330 
Aldosterona, 1299-1300 
Aleitamento materno, ictericia por 282, 284 
Alelica, heterogeneidade, defini^ao, 1028 
Alergia. Ver tambem Rea^oes alergicas; tipos 
especificos e Alergicos, disturbios 
ao latex, 1083-1084 
imuniza<;6es e, 246 

medicamentosa, exantema avermelhado 
em,1111 q 

Alergica 

conjuntivite, 420-421, 420/ 421 q 
rinite, 473 

rinoconjuntivite, 1068-1072. Ver tambem 
Rinoconjuntivite alergica 
Alergico, exantema, DAE e, 717 
Alergicos, disturbios, 1054-1088. Ver tambem 
disturbios especificos, p. ex., Asma 
alergia alimentar, 1085-1087, 1086q 
alergia ao latex, 1083-1084 
anafilaxia, 1078-1081, 1079q 
angioedema, 1076-1078 
asma, 1054-1068 
dermatite atopica, 1072-1076 
prevalencia, 1054 

rea$6es medicamentosas, 1081-1085. Ver 
tambem farmaco especifico ou 
classe de farmacos, p. ex., Agentes 
antimicrobianos, rea^oes adversas 
acido acetilsalicilico, 1084-1085 
agentes antimicrobianos, 1081-1083 
agentes quimioterapicos, 1085 
agentes retrovirais, 1085 
AINEs, 1084 
insulina, 1084 

relacionados com agentes biologicos, 1085 
relacionados com insetos, 1087-1088 
relacionados com meios de contraste, 1084 
rinoconjuntivite alergica, 1068-1072 
urticaria, 1076-1078 
vacinas, 1084 

Alergicos, testes, na preven^ao de OMA, 462-463 
Alimenta<;ao complementar, 285-286 
Alimentar, alergia, 1085-1087,1086q 
achados clinicos, 1086 
achados laboratoriais, 1086-1087 
considera^oes gerais, 1085-1086 
diagnostico diferencial, 1087 
prognostico, 1087 
sinais e sintomas, 1086 
tratamento, 1087 

Alimentar, transtorno, 159-170. Ver tambem 
transtornos especificos, p. ex., 
Anorexia nervosa 

anorexia nervosa, 161-166, I61q-I63q, 

165 q 

bulimia nervosa, 166-168, I67q 
causas, 159-160 
TASOE, 169,169 q 
incidencia, 159, 160 
fatores predisponentes, 160-161 
Alimentar, trato, corpos estranhos no, 599 
Alimentares, transtornos, 87-88 


Aloanticorpos plaquetarios, trombocitopenia 
associada a, 861-862 
Alogenico, transplante, 908 
Aloimune, trombocitopenia neonatal, 

861-862 

Alopecia areata, 398-399, 398 q 
Alpers, doen^a de, 742q-743q 
Alport, sindrome de, 680q, 681 
Alta frequencia, ventila<;ao oscilatoria de 
(VOAF), 365 para SDRA, 361 
Alta hospitalar precoce, de recem-nascidos, 

8,10 q 

Alta, estatura, 951-952, 952q 
Alta, obstru<;ao intestinal, 642 
ALTE. Ver Eventos com aparente risco de vida 
Alterados, estados de consciencia, 703-705, 
703 q 705q 

considera<;6es gerais, 703, 703 q 
prognostico, 704-705 
tratamento, 703-704, 705 q 
Altitude elevada, enjoo de, 1286 
Alto, sangramento gastrintestinal, em 
recem-nascidos, 47 
Altura-alvo, 945 
Alucinogenos 

efeitos sistemicos, 14 6q, 148 q 
envenenamento, tratamento, 342-344 
Alveolar-arterial, diferen<;a de oxigenio, 351 q 
na insuficiencia respiratoria aguda, 356 
AMA. Ver American Medical Association 
Amarela, febre 

no viajante em retorno, 1297q 
vacina^ao, 271 

relacionada com viagem, 1289 
Ambientais, fatores, relacionados a 
dismorfologia, 1034-1035 
Ambiental, temperatura 
altera<;ao da, disturbios devidos a, 315-317 
efeitos sobre consumo de oxigenio e 
temperatura corporal, 31, 31/ 
Ambiente 

na investiga<;ao de trauma, avalia<;ao, 310 
riscos relacionados ao, preven^ao de, 
no manejo de disturbios do trato 
respiratorio, 492 

transtornos alimentares relacionados ao, 
159-160 

Ambigua, genitalia, 966-969, 968/ 
androgenica, disturbios de a<;ao, 968-969 
causas, 966 

disturbios da diferencia^ao das gonadas, 
966-967 

disturbios da esteroidogenese, 968, 968/ 
sindrome de Smith-Lemli-Opitz, 969 
sindrome VATER, 969 
sindrome WAGR, 969 
Ambliopia, 437-438 
Ambulatoriais, servi^os, ambulatorio, 

220-239. 

Ver tambem Ambulatorio/ 
consultorio, pediatria de 
Ambulatorial/de consultorio, pediatria, 
220-239 

aconselhamento, 234-235 
anamnese, 220-221, 221 f 222q 
assuntos de advocacia, 236 



assuntos gerais comuns, 236-239, 237 q, 

239 q Ver tambem assuntos 
especificos, p. ex., Febre 
avalia<;ao de perda auditiva, 469 
consultas de cuidados agudos, 233 
consultas de supervisao da saude, 223-233, 
224/-225/, 227q, 228 q, 230 q, 231/ 

Ver tambem componentes 
especificos e Saude, consultas de 
supervisao da 

consultas pre-natais, 233-234 
consultas, 235 

deficiencia do crescimento, 238-239, 239 q 
exame fisico, 221-222 
exames fisicos para esportes, 234 
febre, 236-238, 237q 
importancia da, 220 
manejo de doen<;as cronicas, 234 
orienta^ao preventiva, preven^ao de lesoes 
acidentais, 230-232, 230q, 231/ 
pediatria comunitaria, 236 
saude mental e comportamental integrada, 
235 

uso da internet, 236 
uso do telefone, 235-236 
Ambulatorio, servi<;os de pacientes externos. 
Ver Ambulatorial/de consultorio, 
pediatria 

Amea^a a outros, notifica^ao obrigatoria de, 
pelo medico, 178 
Amebas, de vida livre, 1239-1240 
Amebiano, abscesso hepatico, 664-665 
Amebiase, 1235-1237,1236f 
achados clinicos, 1235-1236 
achados diagnosticos, 1236 
considera<;6es gerais, 1235 
no viajante em retorno, 1297^ 
preven^ao, 1236-1237 
sinais e sintomas, 1235-1236 
tratamento, 1236-1237,1236g 
Amenorreia, 127-131, I27q, 128q, 129/-131/, 
132q 

causas, 971, 971 q 

diagnostico diferencial, causas relacionadas 
a sitios, 127^ 

exame fisico, componentes, 128,128 q 

lesao cerebral e, 818 

primaria 

avalia^ao, 127-129, I27q, 128q, 129/-131/, 
I32q 

definite, 127 
secundaria 

avalia^ao, 127-129, I27q, 128q, 129/-131/, 
132q 

puberdade retardada devido a, 971, 

971 q 

American Academy of Pediatrics (AAP), 
Bright Futures: Guidelines for Health 

Supervision of Infants, Children, and 
Adolescents da, 106 

campanha “Back-to-Sleep” (de volta ao 
sono) da, 534-535, 534q 
diretrizes de puericultura e de triagem, 92 
Policy Statement on Community Pediatrics 
da, 172 

sobre SMSL, 534-535, 534q 
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sobre uso de substancias melhoradoras de 
desempenho, 150 

American Cancer Society, diretrizes de 
triagem do cancer cervical, 126 
American College of Obstetricians and 

Gynecologists, diretrizes de triagem 
com Papanicolaou, 126 
American Medical Association (AMA), GAPS 
da, 152 

AME. Ver Espinal, atrofia muscular 
Aminas, hormonios, 943 
Aminoacidos, metabolismo dos, disturbios do, 
1001-1006 

disturbios do ciclo da ureia, 1001-1002 
doen<;a da urina em xarope de bordo, 1004 
fenilcetonuria, 1002-1003 
hiperfenilalaninemias, 1003 
hiperglicemia nao cetotica, 1005-1006 
homocistinuria, 1005 
solu^oes de, IV, necessidades, 29 6q, 297 
tirosinemia hereditaria, 1004 
Aminofilina, para asma potencialmente letal, 
368 

Aminoglicosideo, 1094g, 1105 
Aminopenicilinas, 1101 
Aminossalicilato, no tratamento de DII, 629 
Amiodipina, para hipertensao renal, 690 q 
Amioplasia congenita, 780-781 
Amniocentese, em genetica perinatal, 1052 
Amniotico, liquido, corado de meconio, 
reanima^ao apos, 29 

Amostras fetais, analise, em genetica perinatal, 
1052-1053 

Amoxicilina, no tratamento de OMA, 459,459/ 
Amoxicilina-clavulanato, no tratamento de 
OMA, 450-460, 459q 
Ampicilina, 1093g 

enterococos resistentes a, infec<;6es com, 
1166 

enterococos sensiveis a, infec<;6es com, 1166 
Ampliada, assistencia, para problemas 

emocionais e comportamentais, 172 
Amputa<;ao, congenita, 778 
Anabolicos, esteroides, efeitos sistemicos, 149g 
Anafilactoide, purpura, 860-870 
rea^oes, causas, 1079<? 

Anafilaxia, 1078-1081,1079<? 
achados clinicos, 1078-1079 
achados laboratoriais, 1079 
causas, 1079g 
complica^oes, 1079 
considera<;6es gerais, 1078 
diagnostico diferencial, 1077 
preven<;ao, 1079-1080 
prognostico, 1080-1081 
sinais e sintomas, 1078-1079 
tratamento, 1080 
Anal 

estenose, 612 
fissura, 610-611 

intercurso, entre adolescentes, 1263 
Analgesia/analgesicos 
controlados pelo paciente, para dor aguda, 
915, 915^ 

em procedimentos, para emergences e 
lesoes traumaticas, 319-320 


em UTI, 373 q, 374-376 
nao opioides 

para dor aguda, doses, 912, 914^ 
no paciente ventilado, 364 
opioides, em UTI, 373 q, 374-375 
Analitica, instrumenta<;ao, 1310 
varia^oes, 1310 

Analiticos, metodos de detec^ao, 1310 
Anaplasico, de celulas grandes, linfoma 
Ancilostomo, 1241-1242 
Androgenios 

a<;ao dos, disturbios da, 968-969 
defeito de receptor dos, retardo da 
puberdade devido a, 971, 97 lg 
Anedonia, depressao e, 185^ 

Anel, cromossomo em, 1022-1023,1023/ 
Anemia, 832-852. Ver tambem tipos 
especificos, p. ex., Anemias 
hemoliticas congenitas 
abordagem da crian<;a com, 834-836, 835/ 
836/ 

aplasia eritrocitaria pura, 836-838 
aplasica 

adquirida, 833-834 

constitucional, 832-833 
avalia^ao inicial, 58 
avalia<;ao, 835, 835/ 
causas, 58 

de Diamond-Blackfan, 836-837 
de Fanconi, 832-833 

fenotipo, 1026^ 
disturbios cronicos e, 840-841 
eliptocitose hereditaria, 842 
em lactentes pre-termo, 37 
em recem-nascidos, 58 
eritroblastopenia transitoria da infancia, 
837-838 

esferocitose hereditaria, 841-842 
ferropriva, 838-840 
hemolitica 

adquirida, 850-852, 85 lq 
nao imune, 852 

autoimune, 850-852, 851^. Ver tambem 
Anemia hemolitica autoimune 
(AHAI) 

congenita, 841-850. Ver tambem Anemias 
hemoliticas congenitas 
hipoplasica, congenita, 836-837 
hipotireoidismo e, 841 
infec^oes parasitarias e, 1223g 
inflama<;ao cronica e, 840 
insuficiencia renal cronica e, 840-841 
megaloblastica, 839-840 
nutricional, 838-840 
por deficiencia de ferro, 838-840 
Anemia aplasica adquirida, 833-834 
Anemia aplasica constitucional, 832-833 
Anemia hemolitica autoimune, (AHAI), 
850-852, 851 q 
achados clinicos, 850-851 
achados laboratoriais, 851, 851 q 
classifica<;ao, 851, 851 q 
complicates, 851 
considera<;6es gerais, 850 
diagnostico diferencial, 851 
prognostico, 852 
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sinais e sintomas, 850-851 
tratamento, 852 

Anemia hemolitica, adquirida, 850-852, 85 Iq 
nao imune, 852 

Anemia hipoplasica congenita, 836-837 
Anemias hemoliticas congenitas, 841-850 
defeitos da membrana eritrocitaria, 841-850 
disturbios do metabolismo das hemacias, 
849-850 

hemoglobinopatias, 842-849, 843/, 843 q, 

84 7q, 850 q 

Anencefalia, riscos empiricos, 1032f 
Anestesia/anestesicos 
em UTI, 372-375, 373 q 
local 

envenenamento, tratamento, 330-331 
rea<;oes adversas, 1084 
Aneurismatico, cisto osseo, 795 
Anfetamina 

efeitos sistemicos, 14 6q, 147 q 
envenenamento, tratamento, 330 
sais, indicates, 200 q 
Angelman, sindrome de, 1045 
avalia^ao genetica, 1051 
Angina de Ludwig, 479 
Angiocardiografia, na avalia^ao do sistema 
cardiovascular, 543-544, 544/ 
Angioedema, 1076-1078 
achados clinicos, 1077 
achados laboratoriais, 1077 
complica 9 oes, 1077 
considera<;6es gerais, 1076-1077 
descri<;ao, 1076 
diagnostico diferencial, 1077 
hereditario, deficiencia do inibidor de 
esterase Cl e, 937 
prevalencia, 1076 
prognostico, 1078 
sinais e sintomas, 1077 
tratamento, 1078 
Angiografia 

cerebral, na avalia^ao neurologica, 702 
por ressonancia magnetica, na avalia<;ao 
neurologica, 701 
Angiomatose 
encefalofacial, 740-741 
retinocerebelar, 741 
Angiostrongylus cantonensis , infec<;6es 
parasitarias devido a, 1224 q 
Angiotensina, enzima conversora da (ECA), 
inibidores da, em tratamento da 
insuficiencia cardiaca, 546 
Anilina, envenenamento, tratamento, 340-341 
Animais, mordeduras de, 318 
Aniridia, 422-423,422/ 

Anomalias 

anorretais congenitas, 611-612 
do parenquima renal, 678 
do trato urinario distal, 678-679 
Anorexia 

assistencia paliativa para, 917 q 
nervosa, 161-166, I6lq-I63q, 165 q 
achados clinicos, 161-162,161 q 
complicates, 162-164, 163 q 
a curto prazo, 162-163,163 q 
alongo prazo, 163-164, 163 q 


crian<;as nascidas de maes com, efeitos, 164 
criterios diagnosticos, 161, 161 q 
dados de mortalidade, 164 
deficiencia de zinco em, 166 
achados laboratoriais, 162, 162 q 
perguntas de triagem, 161,161 q 
diagnostico diferencial, 162 
evolu^ao, 169 
leptina em, 159 
sinais e sintomas, 161-162 
tratamento, 164-166, 165 q 
abordagem geral, 164-165 
ambulatorial, 166 
farmacoterapia, 166 
hospitalar, 165-166, 165 q 
nutricional, 165 

Anorretais, anomalias congenitas, 611-612 
Anquiloglossia, 485 

Ansiedade, recusa a escola com base em, 
193-195,194 q 
achados clinicos, 194 
complicates, 194 
considerates gerais, 193-194, 194 q 
descri^ao, 193-194,194 q 
diagnostico diferencial, 194, 194 q 
prognostico, 195 
tratamento, 194-195 

Ansiedade, transtornos de, 193-196,194q-196q. 
Ver tambem transtornos especificos 
adolescentes, abuso de substancias e, 153 q 
diagnostico diferencial, 196 q 
fobia especifica, 195 q 
fobia social, I95q 
prognostico, 196 

transtorno de estresse pos-traumatico, 195 q 
recusa a escola com base em ansiedade, 
193-195,194 q 
sinais e sintomas, 195 q 
transtorno da ansiedade de separa^ao, 195 q 
transtorno de ansiedade generalizada, 
195-196,195 q 
transtorno do panico, 195 q 
Antebra$o, lesoes, relacionadas com esportes, 
808-809 
Antecipa^ao 
genetica, 1032-1033 
transtornos associados a, 1045-1046 
Anterior, uveite, 424-425 
Anteversao femoral, 784 
Antibacterianos, agentes 
grupos, 1093g-1094q 
orais, diretrizes para o uso, 1096q 
parenterais, diretrizes para o uso, 1095q 
Antibioticos. Ver Antimicrobianos, agentes; 

Antimicrobiana, terapia 
Anti-CD20, anticorpos monoclonais, no 
tratamento de PTI, 861 
Anticoagulantes, deficiencias intrinsecas de, 
872 

Anticolinesterase 

inibidor de, no tratamento da sindrome 
miastenica, 770 

testes de inibidor de, na avalia<;ao da 
sindrome miastenica, 769 
Anticonvulsivantes, uso materno, efeitos 
geneticos, 1052 


Anticorpos 
anti-EBV, 1132 
antifosfolipideos, 871-872 
deficiencias, avalia^ao, 922-924, 922 q 
hemolise mediada por, 12 
heterofllos, na mononucleose infecciosa, 
1132 

monoclonais, anti-CD20, no tratamento de 
PTI, 861 

sindromes de deficiencias de, 925-929, 92 6q. 
Ver tambem disturbios especificos 
hipogamaglobulinemia adquirida, 928 
agamaglobulinemia congenita 

autossomica recessiva, 92 6q, 927 
agamaglobulinemia ligada ao X, 925-926, 
926 q 

considera<;6es gerais, 925 
deficiencia de IgA, 926 q, 928-929 
deficiencia de IgG, 92 6q, 928-929 
deficiencias seletivas de imunoglobulinas, 
926 q, 928-929 

hipogamaglobulinemia transitoria 
infantil, 92 6q, 928 

imunodeficiencia variavel comum, 92 6q, 
927-928 

sindrome de hiper-IgM autossomica 
recessiva, 928 

testes de, na avalia^ao da sindrome 
miastenica, 769 

Antidepressivos, 202-205, 203 q, 205 q. Ver 
tambem tipos especificos, p. ex., 
Seletivos, inibidores, da recapta^ao de 
serotonina (ISRS) 

“avisos tarja preta” sobre, 117 
ciclicos, envenenamento, tratamento, 
334-335 
diretrizes, 201 q 

em crian^as e adolescentes, 185,185q 
envenenamento, tratamento, 334-335, 
342-344 
para TEPT, 198 
ISRS, 202-204, 203 q 
triciclicos, 205 
diretrizes, 201 lq 
para TDAH, 204 
para TOC, 196 

Antidiuretico, hormonio (ADH), 1299 
fisiologia, 952 
Anti-EBV, anticorpos 1132 
Antiepilepticos, farmacos (DAE), no 

tratamento de convulsoes, 715-718, 
716 q 

aconselhamento relacionado com, 715 
assistencia de seguimento, 715 
descontinua<;ao, 715,717 
efeitos colaterais, 716q, 717-718 
estrategia, 715 

manejo a longo prazo, 715,717 
niveis sanguineos, 717 
tipos, 716 q 

Antifosfolipideos, anticorpos, 871-872 
Antigeno-anticorpo, rea^oes, 1310 
Anti-histaminicos 
envenenamento, tratamento, 331 
na UTI, 374 

no tratamento da anafilaxia, 1080 




no tratamento da rinoconjuntivite alergica, 
1070, 1071 

no tratamento da urticaria, 1078 
no tratamento do angioedema, 1078 
Anti-IgE, no tratamento da asma, 1065-1066 
Anti-infecciosa, terapia, no tratamento da 
dermatite atopica, 1075 
Anti-inflamatorios, nao esteroides (AINE) 
na UTI, 375 

no tratamento de AIJ, 827 
reaches adversas, 1084 
Antimicrobiana, terapia, 1089-1106. Ver 

tambem Antimicrobianos, agentes 
altera^ao de dose, 1090, 1092,1094, 1095q, 
1096q 

mensura<;ao do nivel sanguineo, 1090,1092, 
1094, 1095 q, 109 6q 
principios, 1089-1090,1090q-1097q 
sele^ao de agentes, processo de tomada de 
decisao na, 1089-1090, 1090q 
testes de sensibilidade, 1090 
Antimicrobianos, agentes. Ver tambem agentes 
especificos e Antimicrobiana, terapia 
aminoglicosideos, 1105 
grupos, 1093^-1094^ 
orais, diretrizes para uso, 1096q 
parenterais, diretrizes para uso, 1095q 
azalideos, 1103-1104 
aztreonam, 1103 
carbapenens, 1103 
cefalosporinas, 1102-1103 
clindamicina, 1104 
daptomicina, 1106 
diarreia cronica devido a, 616-617 
diretrizes para uso, 1095q-1097q 
em odontologia, 450 
em tratamento na UTI, 694-695 
empiricos, escolhas iniciais, indicates, 
1099-1100 

fluoroquinolonas, 1105-1106 
glicopeptideos, agentes, 1101-1102 
macrolideos, 1103-1104 
metronidazol, 1106 
na preven^ao de OMA, 462 
na preven^ao em UTI, 695 
no tratamento de diarreia, 1185 
no tratamento de DII, 629 
no tratamento de OMA, 459-460, 459 q, 461/ 
novos, usos, 1094, 1097 
oxazolidinonas, 1102 
para o choque, 352 
para rinossinusite recorrente, 473 
penicilinas, 1101 
profilaticos, 1079-1099, 1098q 
quinupristina/dalfopristina, 1102 
rea<;oes adversas, 1081-1083 
achados clinicos, 1082 
achados laboratoriais, 1082 
prognostico, 1083 
sinais e sintomas, 1082 
tratamento, 1082-1083 
sensibilidade de microrganismos, 1091q-1092q 
sistemicos, para acne, 388q, 389 
sulfonamidas, 1104 
tetraciclinas, 1104-1105 
topicos, para acne, 388, 389q 
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Antipruriginosos, agentes, no tratamento da 
dermatite atopica, 1075 
Anti-pseudomonas, penicilinas, 1101 
Antipsicoticos 
atipicos, 206-208 
efeitos adversos, 209 
intera^oes medicamentosas, 210 
triagem medica inicial, 209 
seguimento medico, 210 
tipicos, 206-210 
diretrizes, 201 q 
tipos, 207-210, 209 q 

Anti-Rh(D), imunoglobulina, no tratamento 
de PTI, 860-861 
Antirretrovirais, farmacos 
aprovados pelo FDA, 1154q-1155q 
para infec<;ao por HIV, 1153, 1155,1155^ 
Antitireoide, agentes, no tratamento do 
hipertireoidismo, 957 

Antitoxina, no tratamento de diarreia, 1185 
oq-Antitripsina, deficiencia de 
doen^a hepatica devido a, 653-654 
colestase neonatal devido a, 636q 
Antitrombina, deficiencia de, 871 
Antivirais, agentes, topicos, para infec^oes por 
HSV, 1124 

Antro, lavagem do, para rinossinusite 
recorrente, 473 
Anular, pancreas, 603 
Anus 

deslocamento anterior, 611-612 
do recem-nascido, exame, 6 
imperfurado, 612 

AOC, pilulas. Ver Anticoncepcionais orais 
combinados, 

Aorta 

coarcta^ao da, 556-557 
doen<;as da, 560-561 

AOS, sindrome de. Ver Obstrutiva, apneia do 
sono, sindrome de 

Aparente risco de vida, eventos com (ALTE), 
em lactentes, 532-533, 532q 
Apendicite aguda, 607-608 
Apgar, contagem de, 4, 4 q 
Aplasia eritrocitaria pura, 836-838 
Aplasica, anemia 
adquirida, 833-834 
constitucional, 832-833 
Apneia 
defini^ao, 33 
do sono 
central, 531 
obstrutiva, 531 

em lactentes prematures, 33-34, 33 q 
achados clinicos, 33 
causas, 33 q 

considera^oes gerais, 33, 33 q 
prognostico, 34 
tratamento, 34 
Apofisite 

do polo inferior da patela, relacionada com 
esportes, 813 

do tuberculo tibial, relacionada com 
esportes, 813 

pelvica, relacionada a esportes, 812 
APS. Ver Sindrome poliglandular autoimune 


Ar, sindromes de vazamento de, 529-530 
Aranhas, picadas de, envenenamento, 
tratamento, 346-347 

Arginina, suplementa(;ao de, para pacientes 
criticamente enfermos, 377 
Arginina-vasopressina, fisiologia, 952 
Aripiprazol, 208 

Arlequim, altera<;ao da cor, em recem- 
nascidos, 383-384 

Arnold-Chiari, malforma^oes de, 733 

Arrepios, 714 q 

Arritmia 

em recem-nascidos, 44 
sinusal, 585 

Arsenico, envenenamento, tratamento, 

331-332 

Artelhos, baqueteamento, no exame 
extracardiaco, 538-539 
Artemis, deficiencia de, 931 
Arterial 

hemogasometria, 363 
na asma potencialmente letal, 366 
na avalia<;ao do sistema cardiovascular, 543, 
543 q 

na insuficiencia respiratoria aguda, 356 
sangue, conteudo de oxigenio do, 348-349, 
351 q 

Articular, liquido, analise do, 826, 826 q 
Articulares, infec^oes, 788-791 
Artrite 

causas, viral, 1108q 
degenerativa, 785 

doen<;a de Lyme e, tratamento, 1219 
idiopatica juvenil, 825-828, 82 6q. Ver tambem 
Juvenil, idiopatica, artrite (AIJ) 
monoarticular, gonorreica, 1178 
piogenica, 790 

reativa, pos-estreptococica, 1161 
tratamento, 1162-1163 
reumatoide juvenil, erup^ao avermelhada 
em, 1112q 
septica, 1171 

infec^oes por Haemophilus influenzae tipo 
B e, 1200, 1201 
tratamento, 1173 
tuberculosa, 790 

Artrogripose multipla congenita, 780-781 
Ascaridiase, 1240-1241 
Ascite quilosa, 613-614 
Ascorbico, acido, deficiencia de, aspectos 
clinicos, 28 6q 

Asfixia 

perinatal, 26, 26/ 
desfecho a longo prazo de, 29-30 
sinais e sintomas, 29 q 
Asma, 1054-1068 

achados clinicos, 1055-1056,1056/ 
achados laboratoriais, 1055-1056, 1056/ 
aguda, tratamento, 1066-1067 
alta do paciente, 1067 
manejo no departamento de emergencia 
oficial, 1067 
medidas gerais, 1066 
tratamento domiciliar, 1066-1067 
tratamento hospitalar, 1067 
al^as de volume de fluxo em, 1056/ 
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broncospasmo induzido por exercicio e, 
1066 

complicates, 1057 
considerates gerais, 1054 
controle de, classifica<;ao, 1059, 

1060q-1061q 

cronica, tratamento, 1057-1066,1058g- 
1064^ 

(3-agonistas, 1065 
ajustes a, 1059,1060q-1061q 
albuterol, 1065 
anti-IgE, 1065-1066 
corticosteroides, 1063,1064g 
inalados, 1063, 1064q 
fluticasona, 1064-1065 
imunoterapia, 1066 
LABA, 1063-1065 
levalbuterol, 1065 

medidas gerais, 1057-1061,1058q-1061q 
diagnostico diferencial, 1056-1057,1057q 
estudos de imagem, 1056 
gravidade da, 1055-1060, 1058q 
avalia<;ao, 1057-1059,1058^-1059^, 1061 
concludes que aumentam a, 1057 
longo prazo, controlador de medicares 
a, 1063 

abordagem passo a passo a, 1061-1063, 
1062q 

avalia<;ao da gravidade em, 1057-1059, 
1058q-1059q, 1061 
encaminhamento em, 1066 
farmacologico, 1061-1066, 1062g-1064q. 

Ver tambem agentes especificos 
medicates de alivio rapido, 1063,1065 
monitoramento em, 1066 
montelucaste, 1065 
nedocromil, 1063-1064 
omalizumabe, 1065-1066 
salmeterol, 1064 
teofilina, 1064 
zafirlucaste, 1065 
potencialmente letal, 365-369 
achados clinicos, 366 
aspecto geral, 366 
complicates, 367 
diagnostico diferencial, 366-367 
fatores anatomicos, 366 
patogenese, 366 
preven<;ao, 366 
prognostico, 366 
tratamento, 367-368 
prognostico, 1067-1068 
rinoconjuntivite alergica e, 1068 
sinais e sintomas, 1055 
tratamento, 1057-1067, 1058q-1064q. Ver 
tambem Asma, aguda; Asma, cronica; 
Asma, potencialmente fatal 
Aspergillus sp., infec^oes fungicas devido a, 
1259, 1260q 
Aspira^ao 

pneumonia de, 516-517, 5l6q 
sindromes de, dificuldade respiratoria em 
recem-nascidos devido a, 20 
Asplenia, 874 

Asseptica, meningoencefalite, LCS em, 699 q 
Assist , controle, na ventila<;ao mecanica, 363 


Assistidas, tecnologias reprodutivas, genetica 
perinatal relacionada com, 1052 
Associa<;ao, defini<;ao, 1035 
Asteatotico, eczema, 396 
Astigmatismo, 403 
Astrocitoma, 890, 89 Iq 
Ataxia, 745, 748-750 
cerebelar aguda, 745, 748 
DCD, 749, 750 q 
de Friedreich, 749, 1046 
disturbios de degenera^ao espinocerebelar, 
749 

dominante, 749 
hereditaria, 749 

polimioclonia-opsoclono, sindrome infantil 
de, 748 

Ataxia-telangiectasia, 750, 750 q, 933 
causas, 750q 
fenotipo, 1026q 

Ataxica, paralisia cerebral, 775 q 
causas, 750q 
Atazanavir, 1154q 
Aten^ao, transtorno do deficit de, 

hiperatividade, (TDAH), 94-95, 94g 
abuso de substancias por adolescentes e, 

153 q 

apresenta^oes clinicas, 187^ 
genetica e, 94 
prevalencia, 94 
sintomas, 94 
subtipos, 94 q 

tratamento, 94-95, 200-202 
farmacologico, 200-202 
contraindicates, 201 
doses, 202 
efeitos adversos, 201 
indicates, 201 

interates medicamentosas, 201 
triagem clinica inicial, 201 
seguimento clinico, 201 
Aterosclerose, preven^ao, 581 
Atipica, sindrome hemolitico-uremica 
(SHUa), 937-938 
Atipicas, pneumonias, 513-514 
Ativado, fator VII, para o choque, 354 
Atividade 

avalia^ao, 292, 292 q 

como fator nas necessidades nutricionais 
de pacientes criticamente enfermos, 
376, 377 q 

Atlantoaxial, instabilidade, relacionada com 
esportes, 805 

Atletas. Ver tambem Esportivas, lesoes; 
Esportiva, medicina 

SARM adquirida na comunidade em, 804 
Atomoxetina, cloridrato de, para TDAH, 95 
dose, 202 

Atonica, diplegia, 775 q 
Atopica, dermatite, 394-395, 1072-1076 
achados clinicos, 1072-1073 
achados laboratoriais, 1072-1073 
complicates, 1073 
considerates gerais, 1072 
descri<;ao> 1072 
prognostico, 1076 
sinais e sintomas, 1072 


tratamento, 1073-1076 
agentes antipruriginosos, 1075 
corticosteroides, 1074 
curativos umidos, 1075 
hidrata<;ao, 1074 

inibidores topicos da calcineurina, 
1074-1075 

medidas gerais, 1073-1074 
oclusivos, 1074 

para doen^a recalcitrante, 1075-1076 
preparados de alcatrao, 1075 
terapia anti-infecciosa, 1075 
terapias experimentais/nao comprovadas, 
1076 

umidificadores, 1074 
Atovaquone/proguanil 
na preven^ao da malaria, 1293 q 
para malaria, 1229^ 

Atresia 
biliar, 639-640 
de coanas, 473 
duodenal, 602 

esofagica, em recem-nascidos, 44 
intestinal, 494 
laringea, 494 
pulmonar 

com defeito do septo ventricular, 564 
com septo ventricular intacto, 

564-565 

tricuspide, 565-566 
Atresia/estenose intestinal, 603-604 
Atrial, flutter, 587 
Atrioventricular, bloqueio 
achados clinicos, 593 
completo, 592, 593 f 
do primeiro grau, 592 
do segundo grau, 592, 592 f 
conduto, disturbios da, 591-594, 

593 f 

considerates gerais, 591 
sincope, 593-594 
tratamento, 593 
Atrofia 

muscular espinal (AME), 766q-769q 
optica, 434-435 
Atropina 

difenoxilato, envenenamento, tratamento 
com, 335 

para emergencias, 305q, 306g 
Audi<;ao> perda de, 466-488 
adquirida, 467 
audiologica, 467-468 
avalia<;ao clinica em consultorio, 467 
condutiva, 466 
congenita, 466-467 

detec^ao, em consultas de supervisao da 
saude, 227 

encaminhamento, 468 
identifica^ao, 467-468 
neurossensorial, 466, 1043-1044 
preven<;ao, 468 
tratamento, 468 
Auditiva, triagem, 227 
em recem-nascidos, 8,10, 467 
Ausculta, no exame cardiovascular, 536-537, 
537 q, 538 q 
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Autismo 

avalia<;ao, 96-98, 97/ 
genetica, 1051 
CAM para, 98 
descri<;ao, 96, 1051 
transtornos do espectro do, 96-99, 

9 6q, 91 f 

avalia<;ao, 96-98, 97/ 
causas, 96 

criterios diagnosticos, 96, 9 6q 
National Research Council sobre, 98 
prevalencia, 96 
Autocrina, defini^ao, 943 
Autoimune 
hepatite, 651-652 
tireoidite cronica, 956 
trombocitopenia neonatal, 862 
Autologo, transplante, 908 
Autonomica 
crise, 761 

Autossomica, hipocalcemia dominante, 960 
AV, taquicardia nodal, de reentrada, 587 
Avan*;ado, planejamento da assistencia, em 
assistencia terminal, 919 
Avascular, necrose, do femur proximal, 
791-792, 791^ 

AVDN, metodo, na avalia^ao do nivel de 
consciencia, 309, 309 q 
Aversao femoral, 784 
Avulsao 

do tendao extensor, relacionada com 
esportes, 810 

fratura de, do quadril, relacionada com 
esportes, 810 

Azalideos, 1093^, 1103-1104 
Azatioprina, no tratamento de DII, 629 
Azitromicina, 1103-1104 
Aztreonam, 1103 

B, celulas, linfoma de, grandes, 895*2 
B 2 , desdobramento anormal, 536, 537 q 
Baba, cotovelo da, 787 
Babesiose, 1227,1233 
no viajante em retorno, 1297*2 
Bacilar, disenteria, 1193-1194 
Bacilo Calmette-Guerin (BCG), vacina, 

270 

na preven^ao de TB, 1206 
“Back-to-Sleep”, campanha, da AAP, 534-535, 
534*2 

Bacteriana 

coloniza<;ao, relacionada com OMA, 454 
conjuntivite 419 
meningite 755-756, 755 q 
LCS em, 699*2 
pneumonia, 509-511 
achados clinicos, 510 
achados laboratoriais, 510, 515-516 
agentes antimicrobianos para, 1100 
complicates, 510 
considerat^s gerais, 510 
diagnostico diferencial, 510 
estudos de imagem, 510, 515-516 
prognostico, 511 
sinais e sintomas, 510 
tratamento, 510-511 


traqueite, 496 
vaginose, 1276-1277 
tratamento, 1268*2 

Bacteriemia, infec^oes pneumococicas e, 
tratamento, 1169-1170 
Bailey, rastreador do neurodesenvolvimento 
infantil, 226 

Baixa estatura, 945-951, 946*2, 947/-950/ 
avalia^ao clinica, 951 
causas, 945-951, 946*2 
descri^ao, 945 
desproporcional, 951 
familiar, 945, 946*2, 947/ 

GHD, 946-949, 949/ 950/ 

PIG/CIUR, 949, 951 
psicossocial, 951 

retardo do crescimento constitucional, 945, 
946*2, 948/ 

sindromica, 951, 1050 
Baker, cisto de, 795 

Ballard, escala de, na avalia^ao da matura^ao 
fetal, em recem-nascidos, 2q 
Bannayan-Riley-Ruvalcaba, sindrome de, 

1050 

Baqueteamento, de dedos/artelhos, no exame 
extracardiaco, 358-359 
Barbituricos 

efeitos sistemicos, 146*2, 148*2 
em procedimentos, 319 
envenenamento, tratamento, 332 
na UTI, 374 

para PIC aumentada, 371-372 
Bariatrica, cirurgia, para adolescentes obesos, 
120 

Barreira, metodos contraceptivos de, 137*2, 
139-140 

Bartter, sindrome de, 692 
Basal, concentra<;ao serica de ACTH, 
na avalia<;ao da insuficiencia 
adrenocortical, 975 

Bases 

envenenamento, tratamento, 333 
para preparados topicos, 381-383, 383*2 
Bassen-Kornzweig, doen*;a de, 744*2-745*2 
causas, 750 q 

Baterias, em forma de disco, envenenamento, 
336 

Batimentos atriais prematuros, 585, 586/ 

BCG. Ver Bacilo Calmette-Guerin, vacina 
“Bebe, carie dentaria da mamadeira do”, 

445 

Becker, distrofia muscular (DMB), 764^-765*2, 
1044 

Beckwith-Wiedemann, sindrome de, 1045 
Beclometasona, doses, 1064*2 
BECTD. Ver Epilepsia benigna da crian*;a com 
espiculas centrotemporais 
Beisebol, diretrizes de limites para arremesso, 
809, 809*2 

Beladona, alcaloides da, envenenamento, 
tratamento, 322 
Bell, paralisia de, 771 
doen<;a de Lyme e, tratamento, 1220 
Benigna 

glossite, migratoria, 484 
hipotonia congenita 766*2-767*2, 774/ 


Benzodiazepinicos 
efeitos sistemicos, 146*2, 148*2 
na UTI, 372-373, 373*2 
Ber^ario, exame do recem-nascido no, 5-7. 

Ver tambem partes especificas do 
corpo e recem-nascido, anamnese 
Bexiga neurogenica, 823 
Bicarbonato, para emergencias, 306*2 
Bicicleta, lesoes, preven<;ao, orienta*;ao 
preventiva, 231 
Bicuspide, valva aortica, 560 
Bieri, Escala Facial de Dor, 913/ 

Biliares 

metabolismo dos acidos, anormalidades, 
colestase neonatal devido a, 636*2 
Bilirrubina 
toxicidade, 13-14 
produ*;ao, 10-11 

produ^ao aumentada, 11-13,12*2 
ictericia neonatal relacionada com, 10-11, 

11/ 

Bilirrubinica, encefalopatia, 13-14 
aguda, 14, 14*2 
cronica, 14-15, 15*2 

Bioetica, consulta, na UTI pediatrica, 379 
Biologicos, agentes 
no tratamento da AIJ 
no tratamento da DII 
rea<;6es adversas, 1085 
Biopsia 

muscular, na avalia^ao de disturbios 
musculares, 763 

renal, na avalia*;ao da fun<;ao renal, 678 
Biopterina, biossintese, defeitos da, 1003 
Bioquimica, valores de referenda, 1308-1318 
diretrizes para uso de dados em estudo de 
limites de referenda, 1308-1309 

Biotina 

deficiencia 

aspectos clinicos, 286*2 
causas, 285*2 
fontes dieteticas, 285*2 
ingestoes dieteticas de referenda, 282*2 
papeis biologicos, 284*2 
Biotinidase, deficiencia de, 1007*2 
causas, 750 q 

Bipolar, transtorno afetivo, 186-188, 187*2 
achados clinicos, 186-187 
complicates, 188 
considera<;6es gerais, 186 
descri^ao, 186 

diagnostico diferencial, 187-188,187*2 
prognostico, 188 
tratamento, 188 
Birra, crises de, 91, 714*2 
Blastomicose, 1250-1251 
Blefarite, 413 
Bloom, sindrome de, 939 
fenotipo, 1026*2 

p-Bloqueadores, no tratamento da 
insuficiencia cardiaca, 547 
Bloqueio atrioventricular completo, 

592, 593/ 

Boca, do recem-nascido, exame, 6 
Bolhas, de suc^ao, em recem-nascidos, 384 
Bolhoso, impetigo, 389-390 


Bolsa-valva-mascara, ventila^ao, para suporte 
respiratorio, 302-303, 303/ 

Bordo, xarope, doen^a urinaria do, 1004 
Bornholm, doen^a de, 1119 
Botanicos, inseticidas, envenenamento, 
tratamento, 339 

Botulismo, 760q-761q, 1180-1181 
infantil, 774 q 

Bourneville, doen^a de, 739-740 
Boxeador, fratura do, 810 
Bradicardia sinusal, 585 
Braquial, lesoes do plexo, durante o 
parto, 22 

Bright Futures: Guidelines for Health 

Supervision of Infants, Children, and 
Adolescents, da AAP, 106,173, 177, 
223, 224/-225/ 

em problemas psicossociais, 173 
Broncodilatador, no tratamento da anafilaxia, 
1080 

Broncogenicos, cistos, 498-499 
Broncopneumonia, diarreia e, 1185 
Broncopulmonar, displasia, 507-509 
achados clinicos, 508 
considera^oes gerais, 507-508 
diagnostics diferencial, 509 
patogenese, 508 
prognostics, 509 
tratamento, 508-509 

Broncoscopia, no diagnostics e avalia^ao de 
disturbios do trato respiratorio, 491 
Broncospasmo induzido por exercicio, 
tratamento, 1066 
Bronquiectasia, 503-504 
Bronquiolite, 512-513 
causas virais, 1108q 
obliterante, 504 
Brown-Sequard, lesao de, 820 
Brugia sp., infec^oes parasitarias devido a, 
1224q 

Bubonica, peste, 1198 
Budd-Chiari, sindrome de, 657 
Budesonida, doses, 1064q 
Bulhas cardiacas, no exame cardiovascular, 
536-537, 537q 

Bulimia nervosa, 166-168,167q 
achados clinicos, 167 
achados laboratoriais, 167 
complica 9 oes, 163q, 167 
dados de mortalidade, 167 
descri<;ao, 166 
criterios, 166-167, 167q 
dificuldade no, 167 
sinais e sintomas, 167 
tratamento, 167-168 

Buniavirus, dissemina^ao por insetos, 1135q 
Bupropiona, para depressao, 203q, 204 
Burkitt, linfoma de, endemico vs. esporadico, 
896, 896 q 
Bursite aguda, 785 

Butanediol, envenenamento, tratamento, 337 
Byler, doen<;a de, 638-639 
colestase neonatal devido a, 636q 

Cl, deficiencia do inibidor da esterase, 
angioedema hereditario e, 937 
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C5, papeis funcionais centrais, 924-925, 924/ 

Cabapenem, 1093g 

Cabe$a 

classifica^ao clinica, 817-818 
do recem-nascido, exame, 5 
e pesco<;o, lesoes da, 309q, 310q, 312-313. 

Ver tambem Cerebral, lesao 
escores de gravidade para, 817-818 
na investiga<;ao de trauma, 310 
piolhos da, 393 

relacionadas com esportes, 804-805, 805q 
concussao, 804-805, 805^ 
ferroes, 805 

instabilidade atlantoaxial, 805 
queimadores, 805 
sindrome do segundo impacto, 805 
tamanho anormal, 735-737, 73 6q, 73 7q 
Cabelo 

perda de, 398-399, 398q 
puxar, 399 

torcido, sindrome do, 744q-745q 
CAD. Ver Diabetica, cetoacidose 
Caes, mordeduras de, 318 
Cafe com kite, macula, em recem-nascidos, 384 
Caffey, sindrome de, 795 
CAGE, questionario, na avalia^ao do abuso de 
substancias, 153, 153q 
Caibra do calor 
descri<;ao, 315 
tratamento, 316 
Calazar, 1224q 
Calazio, 413-414,414/ 

Calcineurina, inibidores da, topicos, no 
tratamento da dermatite atopica, 
1074-1075 
Calcio, 278 q 

bloqueadores dos canais de, para 
hipertensao renal, 690 
cloreto de, para emergencias, 306q 
concentra<;ao, normal, 959 
ingestoes dieteticas de referencia, 279 q 
IV, no tratamento da hipocalcemia, 62-63 
metabobsmo do, disturbios, 959-966 
necessidades, 297 
para o choque, 354 
sais de, orais, no tratamento da 
hipocalcemia, 62 

California, encefalite da, dissemina^ao por 
insetos, 1135^ 

Calor 

caibras por, 315-316 
descri<;ao, 315 
tratamento, 316 
exaustao por, 316 
descri<;ao, 315 
tratamento, 316 

CAM. Ver tratamento complementar e 
alternative 

CAMBRA. Ver Caries, tratamento de, por 
avalia<;ao de risco 

Campo escuro, microscopia de, na avalia^ao 
da sifilis, 1213 

Campylobacter, infec^ao por, 1195-1196 
Canal auditivo, corpo estranho no, 465 
Cancer. Ver tambem tipos especificos e 
Neoplasicas, doen^as 



anormalidades cromossomicas no, 1024 
cervical, diretrizes de triagem, da American 
Cancer Society, 126 
da tireoide, 959 
dados de mortalidade, 882 
descri^ao, 882 
do colon, 614 
do intestino delgado, 614 
esofagico, 614 

odontologia em crian^as com, 450 
prevalencia, 882 
Cancroide, 1280 
tratamento, 1270q 
Candida sp. 

C. albicans, infec^oes por, 391-392 
infec<;6es fungicas em recem-nascidos 
devido a, 52 

Candidemia, tratamento, 1253 
Candidiase, 1251-1254 
achados clinicos, 1251-1252 
achados laboratoriais, 1252 
complicates, 1252 
considera^oes gerais, 1251 
diagnostico diferencial, 1252 
disseminada, 1252,1253 
mucocutanea, cronica, 939 
oral, 1251-1253 
prognostico, 1253-1254 
sinais e sintomas, 1251-1252 
tratamento, 1252-1253 
vulvovaginal, 1277-1278 
tratamento, 1269q 

Canula, orofaringiana, no manejo da via 
respiratoria, 301, 302/ 

Capilar, tempo de enchimento, avalia<;ao, em 
suporte avan<;ado de vida, 303 
Capilares 
hemangiomas, 5 

malforma<tes, em recem-nascidos, 385 
Captopril, para hipertensao renal, 690 q 
Caput succedaneum, 5 
Capuzes cervicais, 137^, 140 
Carbacefem, rea^oes adversas, 1082 
Carbamato, envenenamento, tratamento, 339 
Carbamazepina, 207 
no tratamento de convulsoes, 716q 
Carbapenem, 1103 

Carboidratos, necessidades nutricionais, 
276-277 

disturbios do metabobsmo dos, 997-999 
doen^as de armazenamento de glicogenio, 
997-998 

galactosemia, 998 

intolerancia hereditaria a frutose, 999 
sindrome de glicoproteinas deficiente de, 
744q-745q 

Carbono, monoxido de, envenenamento, 
tratamento, 332 

Carboxilase, deficiencia de, 1007q, 1008 
Carcinomatose, meningea, LCS em, 700q 
Cardiaca 

congestiva, descri<;ao, 545 
defini<;ao, 545 

insuficiencia, 545-547, 546q, 547q 
tratamento, 545-547, 546^, 547q 
agentes inotropicos, IV, 545-546 
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aumento da contratilidade, 546, 546*2 
dispositivos de assistencia ventricular, 546 
ECMO, 546 

medicamentos, 546-547, 547 q 
redu<;ao da pos-carga, 545-546 
tratamento ambulatorial, 546-547 
tratamento hospitalar, 545-546, 546*2 
Cardiacas, lesoes, cianoticas, fluxo sanguineo 
pulmonar em, alternativas, 541 q 
em avalia^ao do sistema cardiovascular, 
543-544 

no choque, 348, 351 q 
Cardiaco, cateterismo, em avalia^ao do 

sistema cardiovascular, 543-544, 544/ 
Ver tambem indicates espedficas 
Cardiaco, indice, 351*2 
Cardiacos 

batimentos, prematuros, 585-586, 586/ 587/ 
defeitos, 537 q 

sopros, 537-538, 538*2- Ver tambem Sopro 
no exame cardiovascular 
em recem-nascidos, 21-22, 537 
Cardiogenico, choque, 304, 349*2 
Cardiologia, nuclear, 542 
Cardiorrespiratorio, prova de esfor^o, na 

avalia^ao do sistema cardiovascular, 
542-543 

sistema, efeitos da terapia do cancer sobre, 910 
Cardiovascular, historia, na avalia<;ao 
pre-participa^ao em esportes, 

797, 798/ 

estruturas, incidences radiograficas, 541/ 
sistema 

na asma potencialmente letal, 366 
no choque, 349, 350*2 
Cardiovasculares, doen<;as, 536-594. Ver 

tambem doen^as especiflcas, p. ex., 
Comunica<;ao interatrial 
anormalidades das arterias coronarias, 

561- 562 

avalia<;ao diagnostica, 536-544 
anamnese, 536, 537 
angiocardiografia, 543-544, 544/ 
ausculta, 536-537, 53 7q, 538 q 
cateterismo cardiaco, 543-544, 544/ 

ECG, 539-540, 539/ 540*2 
ecocardiografia, 541-542 
exame cardiovascular, 536-538, 53 7q, 

538 q 

exame extracardiaco, 538-539, 538f 
exame geral, 536, 53 7q 
oximetria, 543, 543*2 
imagem nuclear, 542 
inspe^ao, 536 
palpa^ao, 536 

prova de esfor<;o cardiorrespiratorio, 
542-543 

radiografia de torax, 540-541, 541/ 541*2 
RM, 542 

cardiologia preventiva, 580-583, 580*2 
miocardiopatias adquiridas, 571-580 
miocardiopatias congenitas acianoticas, 
548-562 

miocardiopatias congenitas cianoticas, 

562- 571. Ver tambem Cianoticas, 
miocardiopatias congenitas 


circula^ao perinatal/neonatal, 544-545 
disturbios de condu<;ao atrioventricular, 
591-594, 592/ 593/ 
disturbios do no sinusal, 585 
frequencia cardiaca, disturbios do ritmo, 
584-585 

insuficiencia cardiaca, 545-547, 546 1, 54 7t 
HPP, 583-584 

Cardioversao, corrente direta, no tratamento 
de TSV, 589 

Cardite, febre reumatica e, 572 
Carga corporal, de farmaco, 321-322 
Carie da primeira infancia (CPI), 445 
Caries, tratamento, por avalia<;ao de risco 
(CAMBRA), 443 

Instrumento de Avalia<;ao de Risco (CAT), 
443 

Cariotipo, normal, masculino e feminino, 

1021,1021/ 

Carnitina 

deficiencia de, 1011 
aspectos clinicos, 28 6q 
causas, 285*2 
descri^ao, 1011 
fontes dieteticas, 285*2 
Caroli, doen^a de, 66lq-662q 
Carotideo, sopro, 538 
Carrapato, paralisia por picada de, 

760*2-761*2 

Cartilagem-cabelo, hipoplasia, 940 
Carvao, no tratamento de envenenamento, 
325-326 
Caspa, 396 

Catarata, 428-429, 428/ 

Catarse, no tratamento de envenenamentos, 326 
Cateter 

arterial, no choque, 351 
de arteria pulmonar, no choque, 351 
na nutri<;ao parenteral, 294-295 
urinario, no manejo do trauma, 310 
Cateterismo cardiaco, em avalia^ao do sistema 
cardiovascular, 543, 544, 544/ Ver 
tambem indicates especiflcas 
CAT. Ver Caries, Instrumento de Avalia^ao 
de Risco 

Cauda equina, sindrome da, 820 
Causticas, queimaduras, esofagicas, 598-599 
Causticos, envenenamento por, tratamento, 
332-333 

Cavidade, disturbios, 475-484 
herpes simples, gengivoestomatite por, 475 
“sapinho”, 475-476 
ulceras, traumaticas 
Cavo, pe, 785 
Caxumba, 259,1142-1143 
Cc0 2 , 351q 

CD3, deficiencia da cadeia 6, 931 
CD45, deficiencia de, 931 
CDC. Ver Centers for Disease Control and 
Prevention 

Cefaleia, 724-726, 725 q 
achados clinicos, 724-726, 725 q 
aspectos diferenciais, 725 q 
infec<;6es parasitarias e, 1222g 
preValencia, 724 
tratamento 726 


Cefalematoma, 5 
Cefalica, pustulose, neonatal, 383 
Cefalico, perimetro 
meninas, 66 f 73 f 
meninos, 68/ 73 f 
Cefalosporinas, 1093*2,1102-1103 
no tratamento de OMA, 459q, 460 
para infec<;6es estreptococicas grupo A, 

1162 

rea<;6es adversas, 1082 
Cefepime, 1103 
Cefotaxima, 1103 

para Streptococcus pneumoniae por categoria 
de sensibilidade, 1169q 
Ceftriaxona, 1103 

para Streptococcus pneumoniae por categoria 
de sensibilidade, 1169q 
Celiaca, doen^a, 624-625 
causas, 750 q 

Celular, divisao, 1020-1021 
Celulite, 390 

infec^oes estreptococicas grupo A e, 1160 
infec^oes por Haemophilus influenzae tipo B 
e, 1200,1201 
orbitaria, 435-436 

infec<;6es por Haemophilus influenzae 
tipo Be, 1201 
periorbitaria, 435-436 
Center for Epidemiologic Scales Depression 
Scale for Children, (CESD-C), 177 
Centers for Disease Control and Prevention 
(CDC) 

Centro de Contato no, 240 
diretrizes do, na preven^ao de infec<;6es 
estreptococicas grupo B perinatais, 
1163-1164, 1164q, 1165 / 

Youth Risk Behavior Survey de 2007, sobre 
contracep^ao, 136-143 
National Center for Immunization and 
Respiratory Diseases no, 240 
Central, miopatia nuclear 764*2-765*2 
Ceratite, viral, 427-428 
Ceratoconjuntivite, 1123 
epidemica, 1113 
tratamento, 1124 

Ceratoliticos, agentes, topicos, para acne, 388, 
389*2 

Ceratose pilar, 396 

Cerebelar, ataxia, aguda, 745, 748 

Cerebral 

abscesso, 756-757 

angiografia na avalia<;ao neurologica, 702 

confirma<;ao, 706 

exame fisico, criterios, 706 

exame, 379, 379 q 

LCS em, 700*2 

morte, 706 

na UTI pediatrica, 379, 379 q 
pre-requisitos, 706 

Cerebro, anorexia nervosa, efeitos sobre o, 
163*2, 164 

Cerebromacular, degenera<;ao, 74 7q 
Cerebrospinal, liquido (LCS) 
em condi*;6es inflamatorias, 699*2-700*2 
em infec<;6es do SNC, 699q-700q 
na crian<;a normal, 699*2 
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Cerebrovascular, doen<;a, 728-731, 728q. Ver 
tambem disturbios espedficos 
acidente vascular, 728-731 
em crian^as, 728-730, 728 q 
neonatal, 730-731 

Certolizumabe, no tratamento de DII, 630 
Cerume, remo^ao de, na avalia<;ao de OMA, 
455-456 

Cervical 

adenite, aguda, 479-480 
cancer, diretrizes de triagem, da American 
Cancer Society, 126 
linfadenite, 480 
Cervicite, 1272-1273 
tratamento, 1267q-1268q 
CESD-C. Ver Center for Epidemiologic Scales 
Depression Scale for Children 
Cestoides, infec^oes por, 1245-1248 
cisticercose, 1245-1246 
equinococose, 1247-1248 
himenolepiase, 1247 
teniase, 1245-1246 
Cetamina 

em procedimentos, 319-320 
na UTI, 373-374 

Cetoacidose diabetica (CAD), manejo, 989 
Cetoaciduria de cadeia ramificada, 1004 
Cetogenica, dieta, no tratamento de 
convulsoes, 718 
Cetonemia, diabetes e, 989 
Cetonuria, diabetes e, 989 
Cetorolaco 

para dor aguda, doses, 912,914q 
para rinoconjuntivite alergica, 1071 
trometamina, para alergia ocular, 421 q 
Cetoticas, hiperglicinemias, 1006, 1007 q 
3-Cetotiolase, deficiencia de, 1007 
CHADIS. Ver Child Health and Interactive 
Developmental System 
Chagas, doen<;a de, 1224q 
CHARGE, sindrome, 1042 
Chediak-Higashi, sindrome de, 85 7q, 940 
Chicleiros, ulcera dos, 1224q 
Chicote, verme, 1241 

Chikungunya, no viajante em retorno, 1297q 
Child Development Inventories, 226 
Child Health and Interactive Developmental 
System (CHADIS), 172,177 
chILD, sindrome. Ver Sindrome de doen^a 
pulmonar intersticial de crian^as 
Childhood Cancer Survivor Study, 909 
Chlamydia sp. 

C. pneumoniae, infec<;ao por, 1210-1211 
C. psittaci, infec^ao por, 1210-1211 
C. trachomatis, infec^ao por, 1266 
em recem-nascidos, conjuntivite 
devido a, 51 
tratamento, 1269 q 
pneumonias devido a, 513-514 
Choque, 304-305, 304/, 348-354. Ver 

tambem tipos espedficos, p. ex., 
Hipovolemico, choque. 
achados clinicos, 349-351 
achados laboratoriais, 350-351, 350q 
aporte de oxigenio em, 348-349, 351 q 
aspecto geral, 349, 349 q 


aspectos clinicos, 349-350, 349 q 
cardiogenico, 304, 349 q 
categorias, 349^ 
cateter arterial no, 351 
compensado, 303, 351 
descompensado, 351-352 
dissociativo, 349 q 
distributive, 304, 349 q 
efeitos sistemicos, 349, 350q 
estagios, 351-352 
estudos de imagem, 351 
hipotensivo, defini<;ao, 303-304 
hipovolemico, 304, 349 q 
irreversivel, 352 

parametros hemodinamicos, 348-349, 

351 q 

patogenese, 348-349 
preven<;ao, 349 

relacionado com envenenamento, 
tratamento, 325 

sinais e sintomas, 349-350, 349q 
tratamento, 352-354, 353 q 
Christmas, doen<;a de, 865-866 
Chumbo 

envenenamento, tratamento, 339-340 
questionario de risco, elementos, 228, 228 q 
triagem, 228-229, 228 q 
Cianose 

de extremidades, no exame extracardiaco, 
538 

em recem-nascidos, 5 

Cianotica, miocardiopatia congenita, 562-571 
atresia pulmonar 

com defeito do septo ventricular, 564 
com septo ventricular intacto, 564-565 
atresia tricuspide, 565-566 
retorno venoso pulmonar anomalo total, 
569-570 

sindrome do cora<;ao esquerdo hipoplasico, 
566-567 
TF, 562-563 

transposi^ao das grandes arterias, 567-569 
tronco arterioso, 570-571 
Cianotica, miocardiopatia, em lactentes 
prematuros, 42, 43 
Cianoticas, crises, 562 

Cianoticas, lesoes cardiacas, fluxo sanguineo 
pulmonar em, alternativas, 541 q 

Ciclicos 

antidepressivos, envenenamento, 
tratamento, 334-335 
Ciclosporiase, 1238-1239 
Ciclosporina, no tratamento de DII, 630 
CIFR Ver Progressiva, colestase intra-hepatica 
familiar 

Ciprofloxacina, 1105-1106 
Circadiano, ritmo, 88 
Circula^ao 

avalia^ao, na investiga<;ao de trauma, 309 
neonatal, 544-545 

no suporte avan<;ado de vida, 303-304 
perinatal, 544-545 
pulmonar. Ver Pulmonar, circula<;ao 
Circulatorio, suporte, mecanico, no 
tratamento da insuficiencia 
cardiaca, 546 


Circuncisao, em recem-nascidos, 8 
Cirrose, 656-657 
Cistica, fibrose, 501-502,1043 
achados clinicos, 501 
achados laboratoriais, 501 
colestase neonatal devido a, 63 6q 
considera^oes gerais, 501 
estudos de imagem, 501 
infec<;6es por Pseudomonas em pacientes 
com, preven^ao, 1189 
manifesta<;6es gastrintestinais e 
hepatobiliares, 669-672, 

670q-671q 
prognostico, 502 
sinais e sintomas, 501 
tratamento, 501-502 
Cisticercose, 1245-1246 
Cistinose, 692 
Cistinuria, 693 
Cisto 

broncogenico, 498-499 
de Baker, 795 
de fenda branquial, 480 
de inclusao, labial, 484 
de mama, 123g 
dermoide, 396 

do coledoco, 640-641, 66lq-662q 
do ducto tiroglosso, 480 
epidermoide, 396 
mesenterico, 614-615 
osseo, 795 
aneurismatico, 795 
solitario, 795 
ovariano, 134-136 

subcortical, leucodistrofia megalocefalica 
com, 746q-747q 
Cistos mamarios, 123 q 
Cistos osseos 
aneurismaticos, 795 
solitarios, 795 
Cistossarcoma filoide, 123 q 
Citalopram, para depressao, 203 q 
Citogenetica, 1020-1025,1021 f, 1023 f 

1024 q, 1025 f 1026^. Ver tambem 
componentes espedficos, p. ex., 
Cromossomo 
celular, divisao, 1020-1021 
CMA, 1021-1022 
cromossomos, 1020,1021/ 
nomenclatura, 1022 
prepara<;ao e analise, 1021,1021/ 
Citomegalovirus (CMV), infec^ao por, 
1128-1131 

em crian^as e adolescentes, 1130 
em hospedeiros imunocomprometidos, 
1130-1131 

em recem-nascidos, 52 
intrauterina, 1128-1129 
perinatal, 1129-1130 
Citotoxico, edema, 369 
CIUR. Ver Retardado, crescimento 
intrauterino 

lactentes com, hipoglicemia em, 18 
CIVD. Ver Coagula^ao intravascular 
disseminada 

Civil, comprometimento, 178 




Clamidia, tratamento. Ver Doen<;a 
inflamatoria pelvica (DIP) 
Claritromicina, 1103-1104 
para infec<;6es estreptococicas grupo A, 
1162 

Classica, condrodistrofia, 782 
Clavlcula, fratura da, 788 
relacionada com esportes, 807 
Clindamicina, 1093g, 1104 
para infec<;6es estreptococicas grupo A, 
1162 

para malaria, 1229q 

“Clinica, heterogeneidade,” defini<;ao, 1028 
Clobazam, no tratamento de convulsoes, 7l6q 
Clomipramina 
indicates, 200 q 
para TOC, 196 
Clonidina, 210 
para TEPT, 198 
para TDAH, 95 

Clonorchis sinensis, infec<;6es parasitarias por, 
1224<? 

Cloral, hidrato de, na UTI, 373 
Cloreto, 278 q 
Cloroquina, fosfato de 
para malaria, 1229 q 
para preven^ao da malaria, 1293 q 
Clostridium difficile, infec<;ao por, 612-613 
Clozapina, 208 
diretrizes, 20lq 

CMA. Ver Cromossomicos, analise de 
microarranjos 

CMC. Ver Cronica, candidiase mucocutanea 
CMV, infec^ao por. Ver Citomegalovirus 
(CMV), infec^ao por 

CNFB. Ver Convulsoes neonatais familiares 
benignas 

CNIB. Ver Convulsoes neonatais idiopaticas 
benignas 
Coagula<;ao 
cascata da, 858, 858/ 
fatores da, valores normais, 863, 864q 
Coagula<;ao intravascular disseminada, 
(CIVD), 867-868 

sangramento por, em lactentes, aspectos, 57 q 
Coagulase-negativos, infec<;6es por 
estafilococos, 1172 
tratamento, 1174 

Coagulopatia por dilui^ao, relacionada com 
transfusao, 880 q 
Coanas, atresia das, 473 
Coarcta^ao da aorta, 556-557 
Cobalamina 
deficiencia 

aspectos clinicos, 286 q 
causas, 285q 
fontes dieteticas, 285q 
ingestoes dieteticas de referenda, 282 q 
papeis biologicos, 284q 
Cobre, ingestoes dieteticas de referenda, 279 q 
Cocaina 

abuso durante a gravidez, efeitos sobre os 
neonatos, 22 

efeitos sistemicos, I46q, 147 q 
envenenamento, tratamento, 333 
Coccidioidomicose, 1254-1255 
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Cockayne, sindrome de, fenotipo, 1026^ 
Codeina 

envenenamento, tratamento, 341-342 
para dor aguda, dosagem oral, 914^ 
Cognitivo, retardo, convulsoes e, 713 
Cognitivo-comportamental, terapia 
para depressao, 185, 185 q 
para TOC, 196 

Cognitivos, deficits, lesao cerebral e, 818 
Cogumelos 

efeitos sistemicos, I46q, I48q 
envenenamento, tratamento, 340 
Colaborativa, assistencia, para problemas 

emocionais e comportamentais, 172 
Colageno, disturbios do, 870 
Colangite esclerosante primaria, 663-664 
Colecistite acalculosa, 66lq-662q 
Coledoco, cisto do, 640-641, 661^-662^ 
Colelitiase, 660-663, 661q-662q 
Colera, 1194-1195 

vacina<;ao para, relacionada com viagem, 
1289 

Colestase 

extra-hepatica neonatal, 639-641. Ver 
tambem Extra-hepatica, colestase 
neonatal 

intra-hepatica, 631-639, 632 q, 634 q, 637 q. 
Ver tambem Intra-hepatica, colestase 
Colesteatoma, OMA e, 457, 457/ 

Colesterol, disturbios da sintese do, 1017 
Colica, 85-86 
Colinergica, crise, 770 
Colite ulcerativa 
DII e, 629 

tratamento, cirurgico, 630-631 
Coloboma da iris, 422, 422/ 

Colon 

anomalias anorretais congenitas, 611-612 
cancer do, 614 
constipa<;ao, 610, 611 q 
disturbios do, 609-613 
fissura anal, 610-611 
megacolon aganglionar congenito, 
609-610, 61 lg 

doen<;a de Hirschsprung, 609-610, 611 q 
enterocolite pseudomembranosa, 

612-613 

Coloniza^ao bacteriana, OMA relacionada 
com, 454 

Colorado, febre do carrapato do, dissemina^ao 
por insetos, 1135 q, 1136-1137 
Coltivirus, dissemina<;ao por insetos, 135 q 
Coluna, avalia<;ao, na investiga<;ao de trauma, 
310-311 

Coma 

causas, 704, 705 q 
grada<;ao do, 703, 703 q 
Coma/semicoma (CNC), escala de, 818 
Combinada, disturbios de imunodeficiencia, 
932-935. Ver tambem disturbios 
especificos e Imunodeficiencia 
ataxia-telangiectasia, 933 
imunodeficiencia combinada, com 

expressao defeituosa do complexo 
principal de histocompatibilidade 
tipos I e II, 934 


Combinados, anticoncepcionais orais (AOC) 
contraindicates, 138, 138 q 
efeitos sistemicos, 139, 139g 
Compartimentos de agua corporal, 

relacionados com a idade, 1299,1300/ 
Compensado, choque, 351 
definito, 303 

Complementar e alternativo, tratamento 
(CAM), para autismo, 98 
Complementar, alimenta^ao, 285-286 
Complemento 

ativa^ao do, vias de, 924-925, 924 f 
deficiencias de componentes, 936-937 
deficiencias do, 936-938 
fator H, deficiencia do, 937-938 
hereditario, angioedema devido a 

deficiencia do inibidor da esterase 
Cl, 937 
SHUa, 937-938 

vias, deficiencias, avalia<;ao, 924-925, 924/ 
Comportamento 

avalia^ao do, em consultas de supervisao da 
saude, 226 

desenvolvimento, varia<;6es em, 82-83 
do adolescente, 115-122. Ver tambem 
Adolescencia, comportamentos 
perspectivas, 78 q 
violento, 193 

Composi^ao corporal, necessidades nutricionais 
relacionadas com, 273,274 q 
Composta, heterozigosidase, defini<;ao, 1028 
Comprimento para idade 
meninas, do nascimento a idade de 
36 meses, 65 f 66/ 
meninos, do nascimento a idade de 
36 meses, 67/ 68/ 

Comprometimento civil, 178 
Computadorizada, tomografia (TC) 
na avalia<;ao neurologica, 698 
por emissao de foton unico, na avalia^ao 
neurologica, 701 

Comum, imunodeficiencia variavel, 92 6q, 
927-928 

Comum, resfriado, 468-470, 469/ Ver tambem 
Rinite viral aguda 
Comunica^ao atrial, 548-549 
Comunica<;ao, desenvolvimento da, 68, 73, 
76-77, 77/ 79/ 

Comunidade, Staphylococcus aureus resistente 
a meticilina (SARM) associado a, em 
atletas, 804 

Comunitaria, pediatria, 236 
Concussao, 312 

relacionada com esportes, 804-805, 805g 
Condilomas acuminados, 1281-1282 
Condroblastoma, 794 
Condrodistrofia classica, 782 
Condu^ao, vias respiratorias de, disturbios, 
tratamento, 493 

Conduta, transtornos de, 191-193. Ver tambem 
transtornos especificos 
achados clinicos, 192 
apresenta<;6es clinicas, 187g 
considerates gerais, 191 
diagnostico diferencial, 192 
na juventude, 193 


prevalencia, 191 
prognostico, 192 

transtorno desafiador de oposi<;ao, 192 
tratamento, 192 
Condutiva, perda auditiva, 466 
Cone medular, sindrome do, 820 
Conectivo, tecido, sinais de nascen<;a, em 
recem-nascidos, 386 

Confidencialidade, nas diretrizes de servi<;os 
preventivos para adolescentes, 106 
Confinado, mosaicismo placentario, 1053 
Congeladas, hemacias, caracteristicas, 87 6q, 
879 

Congenita 

agamaglobulinemia, autossomica recessiva, 
92 6q, 927 

alcalose hipocaliemica, 692 
dacriocistocele, 417, 417/ 
eritrocitose, 852-853 
fibrose hepatica 658, 66lq-662q 
hernia diafragmatica 46-47, 602 
hipotonia benigna, 77 4q 
malforma<;ao adenomatoide cistica, 506-507 
metemoglobinemia, deficiencias 
enzimaticas e, 853 
miopatia, 764q-765q 
nefrose, 681-682 
obstru^ao duodenal, 602-603 
pneumonia, dificuldade respiratoria em 
recem-nascidos devido a, 20 
sifilis, 1213-1215 

em recem-nascidos, 53, 54q, 1213, 

1214 

toxoplasmose, 1233 
Congenitas, amputates, 778 
Congenitas, hiperplasias suprarrenais, 
977-979, 978 q 

achados clinicos, 977-978, 978 q 
achados laboratoriais, 978, 978 q 
considera^oes gerais, 977 
estudos de imagem, 978 
evolu^ao, 979 

hiperfun^ao adrenocortical, 979-980 
prognostico, 979 
sinais e sintomas, 977-978 
tratamento, 978-979 
Congenito 
enfisema lobar, 506 
hipotireoidismo 642, 954-955, 954q 
megacolon aganglionar, 609-610, 611 q 
Congenitos, defeitos, 1034-1037. Ver tambem 
Dismorfologia 

Congestao, respiratoria, terminal, assistencia 
paliativa para, 917 q 
Congestiva, insuficiencia cardiaca, 
descri^ao, 545 

Conjugada, hiperbilirrubinemia nao 
colestatica, 643 

Conjuntiva, doen<;as da, 418-422, 419/, 420/, 
421 q 
conjuntivite 

alergica, 420-421, 420/ 421 q 
bacteriana, 419 
viral, 420 

doen^as mucocutaneas, 421-422 
oftalmia neonatal, 418-419, 419/ 


INDICE 


Conjuntivite 

alergica, 420-421, 420/ 421q 
bacteriana, 419 
causas, virais, 1108q 
em recem-nascidos, 51 
gonococica, 1178,1179 
vernal, 420, 420/ 
viral, 420 
Consciencia 

estados alterados de, 703-705, 703 q, 705 q. 
Ver tambem Alterados, estados de 
consciencia 

nivel de, avalia<;ao, na investiga^ao de 
trauma, 309, 309q, 3l0q 
Constipa<;ao, 610, 611q 
anorexia nervosa e, 163, 163q 
causas, 611 q 

cuidados paliativos para, 917q 
defini<;ao, 84 

retentiva vs. doen^a de Hirschsprung, 610, 
6Uq 
Consulta, 235 

de liga^ao em psiquiatria, 179 
na UTI pediatrica 

relacionada com assistencia paliativa, 379 
relacionada com bioetica, 379 
telefonica, para problemas emocionais e 
comportamentais, 172 
Consultorio, pediatria de, 220-239. Ver 

tambem Ambulatorial/de consultorio, 
pediatria 

avalia^ao de perda auditiva, 467 
Contamina<;ao bacteriana, relacionada com 
transfusao, 880q 
Contato, dermatite de 
eczematosa, alergica, 395 
irritante primario, 395 
Continua 

ventila<;ao espontanea (VEC), 362 
ventila<;ao mandatoria (VMC), 362 
Contracep<;ao/contraceptivos, 136-143 
abstinencia, 137 

aconselhamento de metodos, 137,137^ 
adesivo transdermico, 140 
anel intravaginal, 140 
capuzes cervicais, 137g, 140 
considera<;6es medicas, 137-138,138 q 
reversivel de longa dura<;ao (LARC), 141 
diafragmas, 137f, 140 

diretrizes de monitoramento, 138-139,139 q 
diretrizes de prescri^ao, 138-139, 139^ 
eficacia, 137, 13 7q 
emergencia, 142-143, 142 q 
hormonal injetavel, 141 
implantes, 141 
mecanismo de a<;ao, 137 
metodos de barreira,137g, 139-140 
metodos hormonais combinados, 139 q, 140, 
140 q 

pilulas AOC, contraindicates, 138,138 q 
pilulas contraceptivas orais, 138-140. Ver 
tambem Orais, pilulas contraceptivas 
pilulas com progestagenos isolados, 140 
preservatives, 137t, 139-140 
sistemas e dispositivos intrauterinos, 141-142 
tomada de decisao, 137 



Contraceptives reversiveis de longa dura^ao 
(LARC), 141 

Contratilidade, aumento, no tratamento da 
insuficiencia cardiaca, 546, 546g 
Controlada, ventila<;ao, para PIC, 371 
Contusao, 786 

do quadriceps, relacionada a esportes, 811 
Contuso, trauma orbitario, 409-410 
Contusoes, relacionadas com esportes, 805 
Convergente, estrabismo, 439-440, 440/ 
Conversao, rea<;6es de, em adolescentes, 

115-116 

Conversao, transtorno de 
em adolescentes, 115-116 
manifesta<;6es clinicas, 198q 
Convulsa, tosse. Ver Coqueluche 
Convulsao, 706-723. Ver tambem Convulsivos, 
disturbios; tipos especificos e 
Epilepsia 

avalia<;ao diagnostica, 711-713, 712q 
dados de mortalidade, 713, 715 
defini<;ao, 707 
febril, 708q, 720-722 
lesao cerebral e, 370, 818 
lesoes fisicas relacionadas com, 713, 715 
neonatal, 60-61, 61 q 

benigna idiopatica, 711 q 
descri^ao, 708 q 
familiar benigna, 711 q 
pianos de resposta para, 719-720 
tipos, por idade de inicio, 708q-710q 
Convulsivos, disturbios, 706-723. Ver tambem 
Convulsao; tipos especificos e 
Epilepsia 

achados clinicos, 707-713, 708q-712q 
avalia<;ao diagnostica, 711-713, 712q 
classifica^ao, 707 
complicat^s/sequelas, 713, 715 
considera^oes gerais, 707 
convulsoes febris, 720-722 
diagnostico diferencial, 713, 714q 
estados alterados de consciencia, EEG em, 
711-713 

gravidez em mulheres com, 719 
impacto psicossocial, 713 
tratamento, 715-720, 716q 
ACTH, 718 
alternative, 718 
cirurgia, 719 
corticosteroides, 718 
dieta cetogenica, 718 
DAE, 715-718, 716q. Ver tambem 
Antiepilepticos, farmacos 
manejo geral, 719-720 
primeiros socorros, 715 
ENV, 718 

Convulsoes neonatais familiares benignas 
(CNFB), 711 g 

Convulsoes neonatais idiopaticas benignas 
(CNIB), 71 lq 

Convulsoes parciais complexas, descri^ao, 
710q 

Coombs, teste de, 12 
Cooper, 280q 

Coordena<;ao, na avalia<;ao neurologica, 69 7q 
Cor triatriatum, 560 



Cora<;ao 

do recem-nascido 
exame, 6 

problemas relacionados com, 42-44. 

Ver tambem problemas especificos 
e Recem-nascido, problemas 
cardiacos no 

doen^a de armazenamento de glicogenio 
do, 579 

efeitos do exantema sobre o, 1119 
Coreia de Sydenham, pos-reumatica, 

750-751 

Coreoatetose, 775 q 
Corioamnionite, preven<;ao, em 

recem-nascidos, 48-50,49/, 50 f 
Corionicas, amostra de vilosidades 
(placentarias), em genetica 
perinatal, 1052-1053 

Cornea 

disturbios, 427-428, 428/ 
ceratite viral, 427-428 
lacera^ao da, 408-410, 409/ 
turva, 427 

ulcer as da, 428, 428/ 

Cornelia de Lange, sindrome de, 1042 
Corniana, abrasao, 408 
Coroa, fratura da, padroes, 449, 449/ 
Coronaria, arteria, anormalidades, 561-562 
Corpo caloso, agenesia do, 734 
Corpo estranho 
aspira^ao de, 499-500 
trato respiratorio inferior, 500 
trato respiratorio superior, 499-500 
intraocular, 408-416, 409/ 
nasal, 475 

no canal auditivo, 465 
no trato alimentar, 599 
ocular, 407-408,407/, 409/ 
sensa<;ao de, no olho, 401 
Cortical, desenvolvimento, disturbios, 734-735 
Cortical, hiperosteose, infantil, 795 
Corticosteroides 

inalados, no tratamento da asma, 1063, 
1064^ 

materno, antenatal, na acelera<;ao da 
matura^ao pulmonar, 35 
na crise suprarrenal, 976 
na preven^ao da hemorragia 

intraventricular, em lactentes 
prematuros, 38 

no tratamento da anafilaxia, 1080 
no tratamento da dermatite atopica, 1074 
no tratamento da DII, 629 
no tratamento da rinoconjuntivite alergica, 
1071 

no tratamento da urticaria, 1078 
no tratamento de AIJ, 827 
no tratamento de convulsoes, 718 
no tratamento de PTI, 860 
no tratamento do angioedema, 1078 
para asma potencialmente letal, 367 
para o choque, 354 
para SDRA, 361 

Corticotrofina, hormonio liberador da (CRH) 
teste, na avalia^ao de insuficiencia 
adrenocortical, 976 
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Cosintrofina, teste de estimula<;ao, 

na avalia<;ao de insuficiencia 
adrenocortical, 975 

Cotovelo 
da baba, 787 

dor, posterior, relacionada com esportes, 

809 

lesoes, relacionadas com esportes, 808-809, 
809 q 

cotovelo da liga infantil, 808, 809q 
Couteiro, polegar do, relacionado com 
esportes, 810 

CPAP. Ver Pressao positiva continua na via 
respiratoria 

CPI. Ver Caries da primeira infancia 
Craniano 

nervo, lesoes, lesao cerebral e, 818 
nervo, na avalia^ao neurologica, 69 7q 
traumatismo, por abuso, 412 
Craniectomia, descompressiva, para pressao 
de perfusao cerebral, 372 
Craniofaciais, anomalias, efeitos orbitarios, 436 
Craniofaringioma, 891, 891 q 
Craniossinostose, 735 
Craniossinostoses, sindromes, 1042 
Creatina, disturbios da sintese, 1018-1019 
Creatinina, na avalia<;ao da fun<;ao renal, 
674-675 

Creche, como fator de risco para OMA, 462 
Crescimento 
altura-alvo, 945 

complicates relacionadas com, terapia de 
cancer e, 909 

condi<;oes de, 782-785. Ver tambem 

Ortopedia, condi^oes relacionadas 
com o sistema musculoesqueletico 
constitucional, retardo em, 945, 94 6q, 948/ 
puberdade atrasada devido a, 971, 971 q 
de recem-nascidos, avalia<;ao, 1-4, 2 q, 3/, 4 q 
deficiencia do, 238-239, 239 q 
achados clinicos, 238-239, 239 q 
avalia<;ao, 238-239, 239 q 
padroes de, 238 
tratamento, 239, 239 q 
deficiencia, 238-239, 239 q. Ver tambem 
Crescimento, deficiencia do 
disturbios, 944-952 
alta estatura, 951-952, 952 q 
baixa estatura,945-951, 946q, 947/-950/ 
Ver tambem Estatura baixa 
em adolescentes, 112-115. Ver tambem 
Adolescentes, crescimento e 
desenvolvimento 

graficos de, para crian<;as norte-americanas, 
do National Center for Health 
Statistics, 945 

hormonio do (GH), descri^ao, 946 
hormonio do, deficiencia de (GHD), 946- 
949, 949/ 950/ 

hormonio liberador do hormonio do, 

(GHRH)/GH/IGF-1, sistema, 946,949/ 
insuficiente, infec^ao por HIV e, 1157 
matura<;ao esqueletica, 945 
novo, composi^ao de, necessidades 

nutricionais relacionadas com, 273, 
274 q 


nutri<;ao e, 273, 274 q 

parametros de, avalia<;ao, em consultas para 
supervisao da saude, 226 
trato respiratorio, 487-488 
velocidades de, relacionadas com 

necessidades nutricionais, 273, 274 q 
Crescimento constitucional 
puberdade retardada devido a, 971, 971 q 
retardo no, 945, 946 q, 948/ 

CRH, teste. Ver Corticotrofina, teste do 
hormonio liberador 
Cri du chat , sindrome, 1040 
Crian<;as 

epilepsia de ausencia em, descri<;ao, 709 q, 
7Uq 

morte em, 181, 182g 
Cricoide, compressao, 302 
Cricotiroidotomia, com agulha, no manejo 
da via respiratoria, 308 
Crigler-Najjar, sindrome de, 642-643 
tipos I e II, 13 
Crioprecipitado 
caracteristicas, 877 q, 879 
para o choque, 354 
Criptococose, 1256-1257 
Criptogenicas, epilepsias generalizadas do 
inicio da infancia, descri<;ao, 709 q 
Criptorquidia, 973-974 
Criptosporidiose, 1238 
Crise 

cianotica, 562 

de olhar fixo, 714 q 

de prender o folego, 91-92, 714 q 

hipoxemica, 562 

“Tet”, 562 

Crises, de birra, 91, 714q 
Cristalino 

disturbios do, 428-429,428/ 
luxa<;ao do, 429 

Criticamente enfermo, paciente 
abordagem do, 305, 307, 30 7q 
avalia^ao, 305-307 
prepara^ao, 305, 30 7q 
recep^ao, 305-307 

tamanhos de equipamentos/estimativa de 
peso por idade, 305, 307 q 
necessidades nutricionais do, determina^ao, 
376, 3 77q 

suporte nutricional para o, 376-378, 37 6q, 
377 q. Ver Nutricional, suporte, para 
pacientes criticamente enfermos 
Criticos, cuidados, 348-380. Ver tambem 
Paciente criticamente enfermo; 
disturbio/situa^ao especifico, p. ex., 
Insuficiencia respiratoria aguda 
amnesia em, 372-375, 373 q 
analgesia/analgesicos em, 372-375, 373 q 
anestesia/anestesicos em, 372-375, 373 q 
asma potencialmente letal, 365-369 
assistencia terminal, 378-380. Ver tambem 
Unidade de cuidados intensivos 
pediatrica (UTI pediatrica), dehbera<;ao 
etica/assistencia terminal em 
choque, 348-354 

delibera^ao etica em, 378-380. Ver tambem 
Unidade de cuidados intensivos 
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pediatrica (UTI pediatrica), deliberate 
etica/assistencia terminal em 
describe, 348 

edema cerebral, 369-372, 369 q 

insuficiencia respiratoria aguda, 354-358 

lesao cerebral, 369-372, 369q 

SDRA, 358-361 

sedaqio em, 372-375, 373 q 

suporte nutricional em, 376-378, 376q, 

3 77q. Ver tambem Nutricional, 
suporte, para pacientes criticamente 
enfermos 

ventila<;ao mecanica, 362-365 
Crohn, doen<;a de 
DII e, 628 

tratamento, cirurgico, 630 
Cromolina, para alergia ocular, 421 q 
Cromossomica, disturbios de dele^ao, 
1039-1040 

Cromossomico, numero, anormalidades, 1022 
Cromossomicos, analise de microarranjos 
(CM A), 1021-1022 

estrutura, anormalidades, 1022-1023,1023/ 
Cromossomicos, disturbios, 1037-1040 
anormalidades de cromossomos sexuais, 
1038-1039 

sindrome da trissomia do 13, 1037-1038 
sindrome da trissomia do 18,1037 
sindrome da trissomia do 21 (sindrome de 
Down), 53 7q, 775 q, 940, 1037 
sindrome de Klinefelter, 1039 
sindrome de Turner, 1038 
sindrome XXX, 1039 
sindrome XXY, 1039 
Cromossomos, 1020,1021/ 
anel, 1022-1023,1023/ 
anormalidades dos, 1022-1024, 1023/, 

1024 q, 1025/, 1026q, 1039-1040. Ver 
tambem anormalidades especiflcas 
contiguos, sindromes de genes, 1024,1024 q 
cromossomo em anel, 1022-1023, 1023/ 
dele<;ao, 1022,1023/ 
dissomia uniparental, 1024, 1025/ 
duplica^ao, 1022, 1023/ 
fragilidade, 1024, 1026q 
inser^ao, 1023, 1023/ 
inversao, 1022,1023/ 
mosaicismo, 1023-1024 
relacionadas estrutura, 1022-1023,1023/ 
relacionadas ao cancer, 1024 
relacionadas ao numero de cromossomos, 
1022 

relacionadas ao sexo, 1023 
translocate, 1023, 1023/ 
disturbios de delete, 1039-1040 
disturbios, 1037-1040. Ver tambem 
disturbios especificos e 
Cromossomicos, disturbios 
nomenclatura, 1022 
prepara<;ao e analise, 1021, 1021/ 
sexual, anormalidades, 1023 
Cronica 

candidiase mucocutanea (CMC), 939 
diarreia, 616-618 
inespecifica, 617-618 
encefalopatia bilirrubinica, 14-15, 15q 


pancreatite, 669 
polineuropatia, 772 
rinossinusite, 471-472 
tireoidite, autoimune, 956 
tireoidite linfocitica, 956 
Cronkhite-Canada, sindrome de, 615q 
Crupe, 1115 
causas, virais, 1108 q 
pseudomembranoso, 496 
sindrome de, 494-496 
viral, 494-495 

Cruzado, lesoes do ligamento, anterior e 

posterior, relacionadas com esporte, 
814-815 

Cuidadores, viagem por, prepara<;ao, 1289 
Cuidados agudos, consultas para, 233 
Cultura, no diagnostico e na avalia^ao de 

disturbios do trato respiratorio, 490 
Cultural, suporte, na assistencia terminal, 919 
Curtis, sindrome de, 1178 
Cutaneos, infec^oes/disturbios, 1123-1124. 

Ver tambem Pele; Pele disturbios da; 
Pele, infec<;6es da 
Cv0 2 , 351 q 

Dacriocistite, 418,418/ 

Dacriocistocele congenita, 417,417/ 
Dan^antes, sindrome dos olhos e pes, 748 
Dandy-Walker, sindrome de, 734-735 
Dano focal, descri^ao, 817 
Daptomicina, 1106 
Darunavir, 1154q 
Dawson, doen<;a de, 747 q 
DCD. Ver Disturbio de coordena^ao do 
desenvolvimento 

DDPM. Ver Pre-menstrual, disturbio disforico 
Decisao, tomada de, relativa a contracep^ao 
Dedos 

baqueteamento dos, no exame 
extracardiaco, 538-539 
em martelo, relacionados com esportes, 810 
Defeito septal atrioventricular (DSAV), 551-552 
Deficiencias congenita dos membros, 778 
Deficiencias geneticas, ativadores da 
recombinase, 931 

Deficits comportamentais, lesao cerebral e, 818 
Deforma<;ao, definida, 1035 
Degenerate hepatolenticular, 654-655 
Degenerativos, disturbios, 775 q 
do SNC, de lactentes e crian^as maiores, 

741, 742q-747q 
ortopedicos, 785 
Delavidina, 1154 q 
Delete 

cromossomica, 1022,1023/ 

Delgado, intestino, cancer do, 614 
Delgado, intestino, disturbios, 603-609. Ver 
tambem disturbios especificos 
apendicite aguda, 607-608 
atresia/estenose intestinal, 603-604, 603 q 
diverticulo de Meckel, 607 
ducto onfalomesenterico permeavel, 607 
duplicates do trato gastrintestinal, 608-609 
hernia inguinal, 606-607 
hernia umbilical, 607 
intussuscep^ao, 605-606 


ma rota^ao intestinal, 604 
sindrome do intestino curto, 605 
Dengue, febre 

dissemina<;ao por insetos, 1133,1134 q, 1136 
no viajante em retorno, 1295, 1296 
Dental, lar, conceito, 442 
Dentaria, carie, 443-445, 444 f 444q 
achados clinicos, 443-444 
descri<;ao, 443 
no inicio da infancia, 445 
patogenese, 443, 444/ 
preven<;ao, 444-445, 444g 
tratamento, 443-444 
Dentarias, emergencias, 448-450, 449/ 
dentes permanentes, 449 
dentes primarios, 449 
trauma orofacial, 448-449,449/ 
tumefa<;6es, 449-450 
Dentes 

“carie dentaria da mamadeira”, 445 
erup<;ao dos, 447-448 
ectopica, 448 
normal, 447 
retardada, 447-448 

exame dos, em recem-nascidos e lactentes, 446 
impactados, 448 
numero de, varia<;6es em, 448 
permanentes, emergencias dentarias 
relacionadas com, 449 
primarios, emergencias dentarias 
relacionadas com, 449 

Denver Developmental Screening Test II, 76, 
80/ 226, 696 

Dependente de insulina, diabetes melito. Ver 
Diabetes melito, tipo 1 
Depo-Provera (DMPA), 141 
Depressao 

bipolar, em adultos, lamotrigina para, 206 
em adolescentes, 116-118, 184-186,185 q 
achados clinicos, 117,184, 185 q 
complicates, 185 
considerates gerais, 184 
defini^ao, 184 

diagnostico diferencial, 117,185 
escalas de autorrelato, 185 
incidencia, 184 
indicadores, 104-105 
manifestates clinicas, 184, 185 q 
por narcoticos, reanima^ao apos, 29 
prognostico, 186 
sintomas, 116-117, 184, 185 q 
suicidio e, 185 

tratamento, 17,185-186, 185 q 
transtorno de, abuso de substancias por 
adolescentes e, 153 q 

Depressores, envenenamento, tratamento, 
342-344 

Dermatite, 394-396 
apresenta^ao, 394 

atopica, 1072-1076. Ver tambem Atopica, 
dermatite 
das fraldas, 395 
candidiase e, 1251, 1253 
de contato 

eczematosa, alergica, 395 
irritante primario, 395 




descri<;ao, 394 
eczema numular, 395 
hera venenosa, 395 
pele seca, 396 
seborreica, 395-396 
Dermatite da pele seca, 396 
Dermatite das fraldas, 395 
candidiase e, 1251,1253 
Dermatite de contato eczematosa alergica, 395 
Dermatofitos, infec<;6es por, 390-391 
Dermatomiosite, 829-830 
Dermoides, cistos, 396 
Descompensado, choque, 351-352 
Descompressiva, craniectomia, para pressao 
de perfusao cerebral, 372 
Descongestionantes, no tratamento da 
rinoconjuntivite alergica, 1071 
Desenvolvimento 
graficos de, 74/-76/ 
preocupa<;6es com, 85-92 
colica, 85-86 
crises de birra, 91 
crises de prender o folego, 91-92 
disturbios do sono, 88-90 
transtornos alimentares, 87-88 
Desenvolvimento, 64-82 
avalia<;ao, nas consultas de supervisao da 
saude, 223, 226 

disturbios, 944-952. Ver tambem 
Crescimento, disturbios do 
em adolescentes, 112-115. Ver tambem 
Adolescentes, crescimento e 
desenvolvimento 

normal, 64-82, 65/-73/, 74q-78q, 79f 80/ 
avalia<;ao, 76, 79/, 80/ 
comunica^ao, 68, 73, 76-77, 77/ 79/ 
fala, 77/ 

graficos de desenvolvimento, 74/76/ 
idades 2-4 anos, 65/73/ 74q-75q, 77q, 

78 q, 79 f 80/ 

idades 5-7 anos, 69/73/ 75 q, 77q, 78 q, 

79f 80/ 81-82 

idades 7-11 anos, 69/73/ 75q-78q, 79/ 

80/, 82 

linguagem, 68, 73, 76-77, 77/ 79/ 
primeiros 2 anos, 64, 65/68/ 73, 73/, 74 q, 
76-81, 77 q, 78q, 79/ 80/ 
preocupa<;6es relativas ao, 85-92. Ver 
tambem Preocupa^oes com o 
desenvolvimento 
trato respiratorio, 487-488 
varia<;6es no, 82-83 

vigilancia/triagem de puericultura, 92-103 
Desidrata<;ao, 1302-1304,1303q, 1304 q 
manifesta^oes clinicas, 1303q 
Desinfetantes, envenenamento, tratamento, 
335-336 

Deslocamento/subluxa^ao anterior do ombro, 
relacionada a esportes, 807-808 
Desmaio (sincope), 593-594, 723-724, 724 q 
classifica^ao, 724 q 

Desodorantes, envenenamento, tratamento, 
335-336 

Desproporcional, baixa estatura, 951 
Desvenlafaxina, para depressao, 203 q 
Detergentes, envenenamento, tratamento, 346 
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DEVH. Ver Enxerto versus hospedeiro, doen^a 
Dexmedetomidina, na UTI, 374 
Dextroanfetamina 
indicates, 200 q 
para TDAH, 95 

sulfato de, para TDAH, doses, 202 
Dextrocardia, 541 
Dextrose, necessidades de, 295-296 
DHA. Ver Docosa-hexaenoico, acido 
DHGNA. Ver Nao alcoolica, doen^a hepatica 
gordurosa 

DI/RM. Ver Intelectual, deficiencia/retardo 
mental 

DLA, deficiencia em, 926 q 
Diabetes insipido 
central, 952-953 

desequilibrio de eletrolitos/osmolalidade 
devido a, 818 
nefrogenico, 692-693 
Diabetes melito, 984-991 
considerate gerais, 984 
manejo 

avalia<;6es laboratoriais, 988 
dieta, 987 

dosagens domiciliares de glicemia, 
987-988, 988q 
exercicio, 987 

relacionado com estresse, 987 
neonatal, considerate gerais, 984 
neonatos de maes com, hipoglicemia 
em, 18 

patogenese, 984-985 
preven^ao, 985 
tipo 1 

achados clinicos, 985 
complicate 
agudas, 988-990 
CAD, 989 
cetonemia, 989 
cetonuria, 989 
cronicas, 990 
considerate gerais, 984 
manejo, 985-987, 98 6q 
avalia<;6es laboratoriais, 988 
checklist do medico, 989 q 
dieta, 987 

dosagens domiciliares de glicemia, 
987-988, 988q 

educa<;ao do paciente e da familia, 985 
exercicio, 987 
insulina, 985-987, 986 q 
relacionado com estresse, 987 
odontologia em crian^as com, 451 
patogenese, 984-985 
preven<;ao, 985 
tipo 2 

achados clinicos, 985 
cetonemia, 989 
cetonuria, 989 
complicates 
agudas, 988-990 
CAD, 989 
cronicas, 990 

Diabetica, retinopatia, 432 
Diafragma, eventra<;ao do, 527 
Diafragmas, 137^, 140 


Diafragmatica, hernia 
congenita, 602 
em recem-nascidos, 46-47 
Diagnostic and Statistical Manual, Primary 
Care (DSM-PC), areas de foco no, 
183-184, 184 q 

Dialise 

no tratamento de envenenamentos, 326 
para insuficiencia renal aguda, 686 
complicates, 686 
indicates, 686 
metodos, 686 

para insuficiencia renal cronica, 687 
peritoneal, no tratamento da insuficiencia 
renal neonatal, 59 

Diamond-Blackfan, anemia de, 836-837 
Diarreia, 1113,1184-1186 
achados clinicos, 1185 
achados laboratoriais, 1185 
aguda, 615-616 

avalia<;ao parasitologica, 1221, 1225/ 
alergica, 617 
complicates, 1185 
considerates gerais, 1184-1185 
cronica, 616-618 
cuidados paliativos para, 91 7q 
diagnostico diferencial, 1185 
doviajante, 1290-1291,1290q. Ver tambem 
Viajante, diarreia do 
inespecifica, cronica, 617-618 
infectes parasitarias e, 1222 q 
no pre-escolar, 617-618 
portadores de, tratamento, 1186 
preven^ao, 1185 
prognostico, 1186 
sinais e sintomas, 1185 
tratamento, 1185-1186 
Diazepam, na UTI, 373, 373 q 
Dicorionicos, gemeos, 25 
Didanosina, 1154q 
Dieta 

avalia<;ao, 292, 292 q 

cetogenica, no manejo de convulsoes, 718 
diarreia cronica relacionada com, 617 
no manejo de DII, 629 
no manejo do diabetes 
tipo 1, 987 
tipo 2, 987 

no manejo do hipoparatireoidismo, 963 
Dieteticas, fibras, 276 

Difenoxilato com atropina, envenenamento, 
tratamento, 335 

Diferen<;as raciais, ictericia e, 13 
Difteria 

antitoxina para, 252 
descri^ao, 251 
faringiana, 1185 

Difteria-tetano-perfwss/s acelular (DTPa), 
vacina<;ao> 250-253, 253 q, 266-267. 
Ver tambem DTPa, vacina^ao 
Difusa, lesao de axonios, 312 
Difusao, defeitos de, na insuficiencia 
respiratoria aguda, 355 
Difuso, dano, descri<;ao> 817 
DiGeorge, sindrome de, 933 
hipocalcemia associada a, 962 q 
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Digitalicos 

envenenamento por, 547 
tratamento, 335 

no tratamento da insuficiencia cardiaca, 

547, 547q 
toxicidade, 547 

Di-hidropteridina redutase, deficiencia de, 
1003 

DII. Ver Inflamatoria, doen^a intestinal 
Dilatada, miocardiopatia, 577 
Dilui<;ao, coagulopatia por, relacionada com 
transfusao, 880q 

Dinitrofenol, envenenamento, tratamento, 
340-341 

DIP. Ver Doen<;a inflamatoria pelvica 
Diplegia atonica, 775 q 
Dire^ao, epilepsia e, 719 
Direito, ventriculo, saida dupla do, 569 
Direta, corrente, cardioversao por, no manejo 
de TSV, 589 
Disautonomia, 775 q 
Discinesia 

abstinencia, antipsicoticos e, 210 
biliar, 661^-662^ 
ciliar primaria, 502-503 
paroxlstica, 753, 753 q 
tardia, antipsicoticos e, 209 
Disco, hernia de, relacionada com esportes, 
806-807 

Disco, inflama^ao do, 790 
Disenteria 
bacilar, 1193-1194 
infec^oes parasitarias e, 1222 q 
Disfibrinogenemias, 871 
Disforico, humor, depressao e, 185^ 

Disfun^ao autonomica, 593-594 
Disfuncional, sangramento uterino (SUD), 
132,134 q, 135/, 13 6q 
Disgenesia 

gonadal. Ver Turner, sindrome de 
miilleriana, 128 
renal, 678 

Dislexia, disturbios oculares e, 440-441 
Dislipidemia, 581 
preven<;ao, 581 
Dismenorreia, 131-132,133 q 
Dismorfologia, 1020-1053. Ver tambem 

Anormalidades/disturbios especificos 
avalia<;ao do lactente, 1035-1037,1036/ 
clinica, 1035-1037, 1036/ 
embriologia humana e, 1034-1037,1036/ 
mecanismos, 1034-1035 
biologia do desenvolvimento, 1034 
fatores ambientais, mecanicos, 

1034-1035 

intera^oes celulares, 1034 
relacionada ao alcool, 102-103 
terminologia relacionada com, 1035 
triagem pre-natal, 1052 
Displasia 

broncopulmonar, 507-509. Ver tambem 
Broncopulmonar, displasia 
defini^ao, 1035 

do desenvolvimento, da articula<;ao do 
quadril, 779-780 
fibrosa, 794-795 


neurocutanea, 737-741. Ver tambem 
disturbios especificos e 
Neurocutaneas, displasias 
Dispneia, cuidados paliativos para, 917 q 
Disrreflexia autonomica, LM e, 821 
Disrup<;ao, defini<;ao, 1035 
Dissacaridase, deficiencia de, 626 
Disseminada, candidiase, 1252, 1253 
Disseminada, gonorreia, 1178, 1179 
Dissociativo, choque, 349q 
Dissonia, 89 
defini^ao, 88 
Distal 

acidose tubular renal, 690, 691 q 
interfalangiana, lesao, relacionada com 
esportes, 810 
Distensao 

do adutor, relacionada com esportes, 811 
do jarrete, relacionada com esportes, 811 
Distonia 

instabilidade autonomica paroxlstica 
associada a, 818 
persistente, cronica, 753, 753 q 
Distributive, choque, 304, 349q 
Distrofia 

muscular. Ver Muscular, distrofia miotonica, 
766q, 767q, 774 q, 1045-1046 
Distrofias musculares congenitas (DMC), 
766q-767q, 774q 

Disturbio dismorfico corporal, manifesta<;6es 
clinicas, 198q 

Disturbio mieloproliferativo transitorio, 
888-889, 888q 

Disturbios congenitos. Ver tambem disturbios 
especificos 

da via respiratoria extratoracica, 493-494 
glicosila^ao, 1016-1017 
riscos empiricos, 1032q 
Disturbios de genes contiguos, 1040 
Disturbios do desenvolvimento, 92-94,172-179 
avalia^ao, 93 

achados, interpreta<;ao, 177 
comportamental e emo<;6es, sinais e 
sintomas, 175-177, 1 76q 
durante consultas para manuten^ao da 
saude, 173-179, 176<j, 179q 
emergencial, situa^oes requerendo, 178-179 
entrevista em, tecnicas, 175-177,176g 
ferramentas de triagem direcionadas, 177 
formula^ao diagnostica, 177 
historico do problema de apresenta^ao, 175 
consulta-liga<;ao psiquiatrica em, 179 
descri<;ao, 92-93 
detec<;ao 

durante consultas de manuten<;ao da 
saude, 173-179, 176<j, 179^ 
na triagem de saude mental no cenario de 
consultorio, ferramentas, 174-175 
exame medico e do desenvolvimento 
neurologico, 93-94 
renal, 690-693, 691q 

Disturbios dominantes autossomicos, 1040-1043. 
Ver tambem disturbios especificos 
acondroplasia, 1041-1042 
neurofibromatose, 1040-1041 
osteogenese imperfeita, 1042 


recessivos, disturbios, 1043-1044, 1043/ 
sindrome CHARGE, 1042 
sindrome de Cornelia de Lange, 1042 
sindrome de hiper-IgM, 928 
sindrome de Marfan, 1041 
sindrome de Noonan, 1043 
sindromes de craniossinostoses, 1042 
Disturbios funcionais congenitos dos 

neutrofilos, classifica^ao, 856, 857 q 
Disturbios geneticos contiguos, 1040 
Disturbios mamarios, 122-125,122q-125q 
exame da mama, 122 
galactorreia, 124, 124q 
ginecomastia, 124-125, 25 q 
mama, tumora^oes da, 122-123,122q 123q 
secre<;ao do mamilo, 123-124 
Disuria, infec<;6es parasitarias e, 1222 q 
DIU. Ver Dispositivo intrauterino 
Diurese alcalina, no tratamento de 
envenenamento, 326 
Diureticos 

no tratamento da insuficiencia cardiaca, 547 
osmoticos, para PIC aumentada, 371 
para o choque, 354 
Diverticulo, de Meckel, 607 
DLPT. Ver Pos-transplante, disturbios 
linfoproliferativos 

DMB. Ver Becker, distrofia muscular de 

DMC. Ver Congenitas, distrofias musculares 

DMD. Ver Duchene, distrofia muscular de 
DMPA (Depo-Provera), 141 

DNA, disturbios de reparo, 1026q 
DNIB, sistema de escores, 14, 14 q 
Dobutamina 

no tratamento da insuficiencia cardiaca, 

546, 546 q 

para o choque, 352, 353 q 
Docosa-hexaenoico, acido (DHA), 275 
Doen<;a de Cushing, 979-980 
Doen<;a de Gaucher infantil, 742q-743q 
Doen<;a de refluxo gastresofagico (DRGE), 
595-596 

Doen<;a de Sinding-Larsen-Johansson, 813 
Doen<;a febril aguda, 1118 
Doen<;a, fortalecimento de, nas enfermidades 
cronicas, ciclo vicioso de, 180-181 
Doen<;a granulomatosa cronica, 857 q, 935-936 
Doen<;a pulmonar cronica 
defini<;ao, 35 

em lactentes prematuros, 35 
Doen<;a renal, 677/ 681-683, 688-690, 688q, 
689/ 690 q. Ver tambem Rim 
arterial, 683 

em recem-nascidos, 59-60, 59 q 
anomalias do trato urinario, 60 
insuficiencia renal, 59 
trombose de veia renal, 60 
esclerose glomerular focal, 682-683 
glomerulonefrite membranosa, 683 
glomerulonefrite mesangial, 683 
nefropatia membranosa, 683 
nefropatia mesangial, 683 
nefrose congenita, 681-682 
policistica, 678 

sindrome nefrotica idiopatica em crian<;as, 
682 




Doen<;as cronicas, 179-181 
anemia das, 840-841 
doen^a mental e, rea^oes a, 180 
fortalecimento na doen^a, ciclo vicioso, 
180-181 

interven<;ao orientada por fase, 180 
manejo, 234 

na avalia^ao pre-participa<;ao em esportes, 
797, 798/ 

padroes de aceita<;ao, 180, 180q 
Doen<;as dos vasos renais, 683-684 
Dominante 
ataxia 749 
defini^ao, 1027 
Donovanose, 1281 
Dopamina 

no tratamento da insuficiencia cardiaca, 

546, 54 6q 

para o choque, 352, 353 q 
Dor 

abdominal 

infec<;6es parasitarias e, 1222 q 
recorrente, 622-623, 622 q 
aguda, 912, 914-915, 914 q, 915 q 
avalia^ao, 912,913/ 913q 
causas, 912 
defini<;ao, 912 

em populates especiais, 912, 913q 
tratamento, 912, 914-915, 914 q, 915 q 
dor aguda, 912, 914-915, 914 q, 915^ 
dor cronica, 915-916 
escalas de, 912, 913/ 91 3q 
manejo da, 912-916 
na assistencia paliativa, 917 
no cotovelo, posterior, relacionada com 
esportes, 809 
no joelho 

anterior, relacionada com esportes, 

812-813 

posterior, relacionada com esportes, 

813 

no olho, 401 

no tratamento de OMA, 458 
ossea, assistencia paliativa para, 91 7 q 
toracica, 581-583. Ver tambem Toracica, dor, 
cronica, manejo, 915-916 
abstinencia de, 916 
adic<;ao, 916 
dependencia, 915 
tolerancia, 915 

Dor abdominal recorrente, 622-623, 622 q 
Dor aguda, 912, 914-915, 914 q, 915 q. 

Ver tambem Dor, aguda 
Dor cronica, manejo, 915-916 
Dor de garganta, 476-478, 477/ 478 q. 

Ver tambem Faringite 

Dor do cotovelo posterior, relacionada com 
esportes, 809 

Dor no joelho anterior, relacionada a esportes, 
812-813 

Dorsais, tor<;6es, 786 
Down, sindrome de, 775 q, 940, 1037 
defeitos cardiacos, 537 q 
Doxepina 

no tratamento de angioedema, 1078 
no tratamento de urticaria, 1078 
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Doxiciclina 

na preven^ao da malaria, 1293 q 
para malaria, 1230 q 

DRGE. Ver doen^a de refluxo gastresofagico 
Drogas. Ver tambem agentes especificos e 
indicates 

abuso de, materno, 22-24, 24 q, 1052. 

Ver tambem, Materno, abuso/uso 
de drogas 

ginecomastia devido a, 125, I25q 
hiperbilirrubinemia induzida por 
farmacos, 643 
LD 50 de, 321 

na avalia<;ao de pre-participa^ao em 
esportes, 797 

para intuba<;ao controlada, na insuficiencia 
respiratoria aguda, 356q 
para o choque, 352-354, 353q 
reaches adversas, 1081-1085. Ver tambem 
farmacos especificos ou classes de 
farmacos, p. ex., Antimicrobianos, 
agentes, rea<;oes adversas 
transmissao de, no leite materno, 285 
DSAV. Ver Atrioventricular, defeito septal 
DST. Ver Sexualmente transmissiveis, doen^as 
DT. Ver Tardias, discinesias 
DTPa, vacina<;ao, 250-253,453q 
contraindicates, 252 
dosagem, 252 
efeitos adversos, 252 
esquema de administrate, 252 
para adolescentes e adultos, 266-267 
precaut^s, 252 

preparados de anticorpos para difteria, 252 
preparados de anticorpos para tetano, 252, 
253 q 

relacionada com viagem, 1287, 1287q 
vacinas disponiveis, 251-252 
Duane, sindrome de, 438 
Dubin-Johnson, sindrome de, 643 
Duchene, distrofia muscular de (DMD), 
764q-765q, 1044 

Ductos 

atresia, 639-640 

colangite esclerosante primaria, 663-664 
colelitiase, 660-663, 66lq-662q 
dilata<;ao cistica dos, classifica<;ao, 664, 664/ 
discinesia, 661q-662q 

doen<;as do trato, 660-664, 66lq-662q, 664 f 
extra-hepatica, perfura<;ao espontanea, 641 
interlobular, colestase intra-hepatica devido 
a, 638 

Duloxetina, para depressao, 204 
Duodenal 
atresia, 602 
ulcera, 601-602 

Dupla saida do ventriculo direito, 569 
Duplica^ao 

cromossomica, 1022, 1023/ 
do trato gastrintestinal, 608-609 
E. coli 

gastrenterite por, 1187 
meningite por, tratamento, 1187-1188 
Early Language Milestone Scale, 76, 79/ 226 
Ebstein, malforma^ao de, da valva tricuspide, 
555-556 


EBV. Ver Epstein-Barr, virus 
ECA, inibidores da. Ver Angiotensina, 

inibidores da enzima conversora 
ECG. Ver Eletrocardiografia 
ECMO. Ver oxigena^ao por membrana 
extracorporea 

ECN. Necrosante, enterocolite 
Ecocardiografia 

modo M, na avalia<;ao do sistema 
cardiovascular, 542 

na avalia<;ao do sistema cardiovascular, 
541-542. Ver tambem indicates 
especificas 

transtoracica, na avalia<;ao do sistema 
cardiovascular, 542 

Ecstasy 

efeitos sistemicos, 146^, 147q 
liquido, efeitos sistemicos, 146q, 148q 
Ectima, 390 

Ectoparasitas, infec<t e s por, 1283-1284 
tratamento, 1271q 
Ectopia do cristalino, 429 
Ectopica, gravidez, 144 
Eczema, 394-396. Ver tambem Dermatite 
asteatotico, 396 

herpetico, disseminado, tratamento, 1075 
numular, 395 

Eczematosa, dermatite de contato, alergica, 395 
Edema 

cerebral, 369-372, 369q. Ver tambem Edema 
cerebral 
citotoxico, 369 
hidrostatico, 369 
intersticial, 369 
no exame extracardiaco, 539 
pulmonar, 525 
em altitude elevada, 1286 
vasogenico, 369 
Edema cerebral, 369-372, 369q 
achados clinicos, 370, 370 q 
complicates, 370 
diabetes e, tratamento, 990 
formas de, 369 
patogenese, 369 
preven^ao, 370 
prognostico, 372 
tratamento, 370-372, 371/ 
algoritmo para, 371/ 

Edema intersticial, 369 
Edemas relacionados com dentes, 449-450 
Edrofonio, teste do, na avalia^ao da sindrome 
miastenica, 769 
Educa<;ao 
do paciente 

no manejo da acne, 389 
no manejo do diabetes, tipo 1, 985 
relacionada com a crian<;a terminalmente 
enferma, 181-182 
efeitos da epilepsia sobre, 719 
familiar 

no manejo do diabetes, tipo 1, 985 
relacionada com a crian<;a terminalmente 
enferma, 181-182 

EECF. Ver Escorregamento epifisario capital 
femoral 

EEG. Ver Eletroencefalografia 
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Efavirenz, H54q 
Efusao 

da orelha media, 453 
parapneumonica, 528 
persistente, no tratamento de OMA, 463 
residual, no tratamento de OMA, 463 
Efusoes persistentes, no tratamento de OMA, 
463 

EGB, infec^oes por. Ver Grupo B, infec<;6es 
estreptococicas 
Eicosapentanoico, acido, 275 
Eixo, na avalia^ao do ECG, 539/, 540 
EJ. Ver Japonesa, encefalite 
Elementares, formulas, para lactentes, 286 
Eletricas, queimaduras, 314-315 
Eletrocardiograma (ECG). Ver tambem 
indicates especificas 
eventos registrados no, 539-540, 539/, 540 q 
impressao, 540 

interpreta<;ao, 539-540, 539/ 540 q 
na asma potencialmente letal, 366 
na avalia^ao do sistema cardiovascular, 
539-540, 539/ 540q 
varia^oes relacionadas com idade, 539 
Eletroencefalografia (EEG), 696-698 
na avalia^ao de disturbios convulsivos, 
711-713 

Eletrofisiologicos, estudos 
na avalia<;ao da sindrome miastenica, 
769-770 

na avalia(;ao de disturbio muscular, 762 
Eletrolitos 

composites nos liquidos corporais, 

1303q 

manejo, 1301-1306,1302g-1304q 
necessidades, 297-298 
em lactentes pre-termo, 31-32 
para crise suprarrenal, 976 
regula<;ao, 1299-1301 
Eletromiografia (EMG), na avalia<;ao 
neurologica, 702 
Eliptocitose hereditaria, 842 
EM. Ver Esclerose multipla 
Embolia pulmonar, 524 
Embriologia, dismorfologia e, 1034-1037, 
1036/ 

Embriopatia 

por acido retinoico, 1052 
por tolueno, 24 
Emergencia 

contracep<;ao de, 142-143,142q 
folheto de tratamento, 323q-324q 
Emergences, 300-320. Ver tambem tipos 
especificos, p. ex., Choque 
choque, 304-305, 304/ 
farmacos em, 305, 305q, 306q 
folheto relativo a tratamento, 323q-324q 
hipertensivas agudas, tratamento, 688-689, 
688 q 

lesoes por submersao, 317-318 
metabolicas, erros inatos do metabolismo e, 
manejo, 996 
mordeduras, 318-319 
odontologicas, 448-450, 449/ 

SAP para, 319-320 
queimaduras, 313-315, 315/ 


relacionadas com a crian^a criticamente 
enferma. Ver Criticos, cuidados; 
Criticamente enfermo, paciente 
relacionadas com altera^ao da temperatura 
ambiente, disturbios devido a, 315-317 
relacionadas com trauma, 307-311. Ver 
tambem Trauma, paciente de, 
abordagem ao 

suporte avan<;ado de vida para, 300-305 
traumatismo craniano, 309 q, 310 q, 312-313 
Emese, no tratamento de envenenamentos, 325 
EMG. Ver Eletromiografia 
Emocionais, problemas, impacto, 171 
Emocional, abuso, 216 
EN. Ver Noturna, enurese 
Enalapril, para hipertensao renal, 690 q 
Encefalite, 755, 755 q, 1123 
da California, dissemina^ao por insetos, 1134q 
de St. Louis, dissemina^ao por insetos, 1134q 
dissemina<;ao por insetos, 1133,1134q-1135q 
equina venezuelana, dissemina<;ao por 
insetos, 1135q 
japonesa, 270 

dissemina^ao por insetos, 1134q 
relacionada com viagem, 1288 
vacina<;ao, 270 

ocidental equina, dissemina<;ao por insetos, 
1135q 

oriental equina, dissemina^ao por insetos, 
1134q 

pelo virus do Nilo Ocidental, dissemina^ao 
por insetos, 1133, 1134q 
tratamento, 1124 

Encefalofacial, angiomatose, 740-741 
Encefalomielite parainfecciosa, LCS em, 700 q 
Encefalomielopatia 

subaguda necrosante de Leigh, 1046-1047 
subaguda necrosante, 744q-745q 
Encefalopatia 

bilirrubinica, 13-15,14 q, 15 q 
aguda, 14, 14 q 
cronica, 14-15, 15 q 
da infec<;ao por HIV, 757-758 
em lactentes e crian<;as maiores, erros inatos 
do metabolismo e, 993, 994q 
hipoxico-isquemica, aspectos, 29 
mioclonica infantil, 748 
parainfecciosa, 758 
Encondroma, 794 
Encoprese, 84-85 
defini<;ao, 85 
prevalencia, 85 
tipos, 85 

Endemico, tifo, 1146 
no viajante em retorno, 129 6q 
Endocardite 
infeciosa, 575-576, 575 q 
subaguda, 1166-1167 
estafilococicas, 1172 
tratamento, 1174 

Endocrina, bioquimica, valores de referencia, 
1315q-1317q 

Endocrino, sistema, efeitos da terapia do 
cancer sobre o, 909-910 
Endocrinos, disturbios, 943-983. Ver tambem 
disturbios especificos 



anormalidades no desenvolvimento e 
na fun<;ao ovariana na puberdade 
feminina, 969-972, 969 q, 971 q 
anormalidades no desenvolvimento e 
fun^ao testicular na puberdade 
masculina, 969 q, 972-974 
conceitos gerais, 943-944, 944 q, 945/ 
cortex suprarrenal, 974-983 
diabetes insipido central, 952-953 
disturbios da a<;ao dos androgenios, 968-969 
disturbios da esteroidogenese, 968, 968/ 
disturbios da glandula hipofise posterior, 
952-953 

disturbios da glandula tireoide, 954-959 
disturbios do crescimento, 944-952. Ver 
tambem Crescimento, disturbios do 
disturbios hipocalcemicos, 959-963, 961 q, 
962q 

estados hipercalcemicos, 964-965, 964q 
genitalia ambigua, 966-969, 968/ Ver 
tambem Ambigua, genitalia 
hipercalcemia hipocalciurica familiar, 965 
hipercalcemia idiopatica infantil, 965 
hipercalcemia por imobiliza^ao, 965 
hipervitaminose D, 965 
hipofosfatasia, 965-966 
PPHP, 962 q, 963 

pseudo-hipoparatireoidismo, 963 
relacionados ao metabolismo do calcio, 
959-966 

relacionados ao metabolismo do fosforo, 
959-966 

relacionados as gonadas, 966-974 
sindrome de Smith-Lemli-Opitz, 969 
sindrome VATER, 969 
sindrome WAGR, 969 
Endometriose, 133 q 
Endoscopica, cirurgia sinusal, para 
rinossinusite recorrente, 473 
Endotraqueal, sonda, farmacos de emergencia 
administrados via, 305, 305q 
Energetico, metabolismo, disturbios do, 
999-1000, 999 q 
descri^ao, 999-1000, 999 q 
diagnostico, 1000 
tratamento, 1000 
Energia 

consumo de, determinantes do, 273 
necessidades nutricionais para, 273-274, 

274 q 

nutrientes para, 295 

Enfermidade grave, respostas fisiologicas e 
metabolicas a, 3 76q 
Enfisema lobar congenito, 506 
Enfuvirtida, 1154q 
Enterica, nutri<;ao, 293-294, 294 1 
para pacientes criticamente enfermos, 
376-377 

Entericas, infec<;6es, candidiase e, 1252 
Entente, 1275-1276 
causas, viral, 1108q 
tratamento, 1268q 

Enterobacterias, infec^oes por, 1186-1188 
achados clinicos, 1187 
achados laboratoriais, 1187 
considera^oes gerais, 1186-1187 



diagnostico diferencial, 1187 
prognostico, 1188 
sinais e sintomas, 1187 
tratamento, 1187-1188 
Enterobiase (oxiuros), 1240 
Enterococicas, infec^oes, 1166 
Enterococos 

resistentes a ampicilina, infec<;6es por, 1166 
resistentes a vancomicina, infec^oes por, 
1166 

sensiveis a ampicilina, infec<;6es por, 1166 
Enterocolite 

necrosante, em lactentes prematuros, 36-37. 
Ver tambem Necrosante, enterocolite 
(ECN), em lactentes prematuros 
pseudomembranosa, 612-613 
Enteropatia 

perdedora de proteina, 624, 624q 
por gluten, 624-625 
Enterovirus, infec<;6es por, 1118,1122 
doen^a febril aguda, 1118 
doen^a mao, pe e boca, 1119 
doen^as do SNC, 1119-1122 
doen^as do trato respiratorio, 1118-1119 
em recem-nascidos, 55 
exantemas, 1111 q, 1119 
Entorse 
defini<;ao, 785 
descri<;ao, 785-786 
do joelho, 786 
do tornozelo, 786 
relacionada com esportes, 815 
lombar, 786 

Entrada, inibidores de, 1154q, 1156 
Entrevista 

em servi<;os preventivos de triagem para 
adolescentes, 107,108/-111/ 
na avalia<;ao de problemas do 

desenvolvimento, 175-177,176q 
Entricitabina, 1154q 
Enurese, 84 
defini<;ao, 84 
noturna, 84 

ENV. Ver Vago, estimulador do nervo 
Envenenamento, 321-347. Ver tambem agentes 
especificos e tipos 
absor<;ao, preven^ao, 325-326 
acetaminofeno, 326-327, 328/, 329 q 
acidos fenolicos, 336 
acidos, 332-333 
alcalis, 333 

alcaloides da beladona, 322 
alcool, etilico, tratamento, 327, 330 
alimentar, estafilococico, 1171-1172, 1174 
anestesicos, locais, 330-331 
anfetaminas, 330 
anilina, 340-341 

antidepressivos, ciclicos, 334-335 
anti-histaminicos, 331 
arsenico, 331-332 
barbituricos, 332 
bases, 333 

baterias em forma de disco, 336 
butanediol, 337 
carbamatos, 339 
causticos, 332-333 
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chumbo, 339-340 
cocaina, 333 
cogumelos, 340 
desinfetantes, 335-336 
desodorantes, 335 
detergentes, 346 
dicas de seguran^a, 323q-324q 
difenoxilato com atropina, 335 
digitalicos, 335, 547 
dinitrofenol, 340-341 
etilenoglicol, 336-337 
fenotiazinas, 342 
ferro, 339 

ferroadas de escorpiao, 344 
ferroadas de insetos, 338 
GHB, 337 
glicosideos, 335 
hidrocarbonetos dorados, 338 
hidrocarbonetos, 337 
ibuprofeno, 337 

inibidores de recapta^ao da serotonina, 345 
inseticidas, 338-339 
medicamentos psicotropicos, 342-344 
magnetos, 340 
metanol, 336-337 
monoxido de carbono, 332 
naftalina, 335-336 
nitratos, 340-341 
nitritos, 340-341 
opioides, 341-342 
organofosforados, 338 
p-diclorobenzeno, 336 
pentaclorofenol, 340-341 
picada de cobra, 345 
picadas de aranhas, 346-347 
pilulas contraceptivas, 334 
plantas, 342, 343q 
preparados de tireoide, 347 
preparados para tosse e resfriado, 331 
preven^ao, 322, 323q-324q 
folheto, 323q-324q 

principios farmacologicos, 321-322, 322 q 

saboes, 346 

tratamento 

contato do departamento de emergencias, 
325 

definitivo, 325-326 
geral, 322, 325-326 
varfarina, 347 
vitaminas, 347 

Enxaqueca, 714 q, 724-726, 725 q 
achados clinicos, 724-726, 725 q 
aspectos diferenciais, 725 q 
preValencia, 724 

proposta de revisao da classifica^ao IHS, 725 q 
tratamento, 726 
Enxerto 

rejei<;ao de, transplante cardiaco e, 582-583 
Enxerto versus hospedeiro, doen^a (DEVH) 
TCPH e, 909 

relacionada com imunodeficiencia, 940 
relacionada com transfusao, 880 q 
Enzimas 
deficiencias de 

colestase intra-hepatica devido a, 635, 

63 6q 


metemoglobinemia congenita devido 
a, 853 

sericas, na avalia<;ao de disturbios 
musculares, 762 

EOM. Ver media, efusao da, orelha 
Eosinofilia, 858 

infec^oes parasitarias e, 1221,1223 q 
Eosinofilica 
esofagite, 956-957 
meningite, 1224 q 
pneumonia, 520 
Ependimoma, 891, 891 q 
Epicondilite 

lateral, relacionada com esportes, 808-809, 
809 q 

medial, relacionada com esportes, 808-809, 
809 q 

Epidemica 

ceratoconjuntivite, 1113 
mialgia, 1119 

Epidermico, nevo, em recem-nascidos, 386 
Epidermicos, sinais de nascen<;a, em 
recem-nascidos, 386 
Epidermoides, cistos, 396 
Epidermolise bolhosa, em recem-nascidos, 
386-387, 38 7q 
Epididimite, 1275 
tratamento, 1269 q 
Epifisarias, separates, 787 
Epifisite, umeral proximal, relacionada com 
esportes, 808 

Epigenetica, regula<;ao, 1031-1032 
Epiglotite, 495-496 
aguda, e infec^oes por Haemophilus 
influenzae tipo B, 1200,1201 
Epilepsia, 706-723. Ver tambem Convulsivos, 
disturbios; tipos especificos e 
Convulsao 

ausencia infantil, 709 q, 711 q 
ausencia juvenil, 709 q, 711 q 
BECTD,710q, 7llq 
defini<;ao, 707 

eventos paroxisticos nao epilepticos com, 
7Uq 

gravidez em mulheres com, 719 
interven^ao escolar relacionada com, 
719-720 

manejo geral da crian^a com, 719-720 
mioclonica juvenil, 7l0q, 711q 
noturna do lobo frontal, 732 
rolandica, 710q,7llq 
Epilepsia benigna da crian^a 
com paroxismos occipitais, 711 q 
com espiculas centrotemporais (BECTD), 
71Qq,711q 

Epilepsy Foundation, 719 
Epinefrina 

no tratamento da epilepsia, 1080 
no tratamento da insuficiencia cardiaca, 

54 6q 

para emergencias, 305 q, 30 6q 
para o choque, 352-353, 353^ 

Epistaxe, 474 

Epiteliais, perolas (de Epstein), 6 
Epstein, perolas de, 6 
Epstein-Barr, virus (EBV), 1131-1133 
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Equinococose, 1247-1248 
Erb, paralisia de, 822 
Eritema 

infeccioso, 1137-1138 
marginado, febre reumatica e, 572 
multiforme, 399 

erup^ao avermelhada em, 1111 q 
reativo, 399-400, 399q 
toxico, em recem-nascidos, 384 
Eritroblastopenia transitoria, da infancia, 
837-838 

Eritrocitaria, defeitos da membrana, 841-850 
Eritrocitos 

defeitos enzimaticos dos, 12 
disturbios do metabolismo do, 849-850 
Eritrocitose congenita, 852-853 
Eritromicina, 1103-1104 
estolato de, para infec<;6es estreptococicas 
grupo A, 1162 
Erliquiose 
humana, 1144-1145 
exantema avermelhado na, 1111 q 
Erup<;oes medicamentosas, 399-400, 399 q 
Escabiose, 393,1284 
tratamento, 1271q 
Escaldada, sindrome da pele, 390 
estafilococica, exantema vermelho na, 1112 q 
Escaras, cuidados paliativos para, 917 q 
Escarlatina, 1159-1160 
estafilococica, exantema vermelho na, 1112 q 
Escherichia , sp. 

E. coli , gastrenterite por, 1187 
E. coli , meningite por, 1187-1188 
Escitalopram 
indicates, 200 q 
para depressao, 203 q 
Esclerosante 

colangite, primaria, 663-664 
panencefalite, subaguda, 747q-748q 
Esclerose 

glomerular, focal, 682-683 
multipla, 758 
tuberosa, 739-740 
avalia<;ao genetica, 1051 
Escola, evita<;ao, 193-195, 194 q. Ver tambem 
Ansiedade, recusa a escola com base 
em 

por adolescentes, 121 
Escolar, crian^as em idade 
conceito de morte, 918-919, 918q 
entrevista, na avalia^ao de problemas do 
desenvolvimento, 175-177, 17 6q 
imunoglobulinas em, valores normais, 923 q 
Escoliose, 526, 782-783 
Escorpiao, ferroadas de, tratamento, 344 
Escorregamento da epifise capital femoral 
(EECF), 783-784 

relacionada com esportes, 810-811 
Escrotal, lingua, 484 
Esferocitose, hereditaria, 12, 841-842 
Esofagica, atresia, em recem-nascidos, 44 
Esofagite, eosinofilica, 596-597 
Esofago 

acalasia, 597-598 
cancer, 614 

corpos estranhos no, 599 


disturbios do, 595-603. Ver tambem 
disturbios especificos 
DRGE, 595-596 
esofagite eosinofilica, 596 
estenose pilorica, 600 
hernia de hiato, 599-600 
hernia diafragmatica congenita, 602 
obstru^ao duodenal congenita, 603-603 
refluxo gastresofagico, 595-596 
ulcera duodenal, 601-602 
ulcera gastrica, 601-602 
queimaduras causticas, 598-599 
Esotropia (estrabismo), 438-439 
Espasmo 

habitual, 751-753, 752 q 
infantil, descri^ao, 708 q 
Espasticidade, 824 

Especiais, formulas, para lactentes, 288 
Especifica 

deficiencia de granulos, 857 q 
fobia, 195^ 

Especificidade, 1311,1311/ 

Especificos, anticorpos deficiencia de, 92 6q 
Especulo, exame vaginal com, testes e 
procedimentos diagnosticos 
realizados durante, 12 7q 
Espessa, sindrome da bile, colestase neonatal 
devido a, 637 

Espinais, lesoes. Ver tambem Espinal, lesao da 
medula (LM) 

relacionadas com esportes, 806-807 
espondilolistese, 806 
espondilose, 806 
hernia de disco, 806-807 
Espinal, lesao da medula (LM), 820-822, 821 q. 
Ver tambem Espinais, lesoes 
achados clinicos, 820 
classifica^ao, 820 
considera^oes gerais, 820 
durante o parto, 22 
estudos de imagem, 820 
expectativas funcionais apos, 821, 821 q 
padroes clinicos, 820 
problemas clinicos associados a, 821-822 
tratamento, 821-822, 821 q 
Espinal, medula, lesoes da, 773-774 
atrofia muscular (AME), 766q-769q, 774q, 
1044 

Espinha bifida, riscos empiricos, 1032q 
Espinocerebelar, disturbios de degenera<;ao, 
749 

Espiritual, suporte, na assistencia terminal, 919 
Espironolactona, no tratamento da 
insuficiencia cardiaca, 547 
Espiroquetas, infec^oes por, 1212-1220. Ver 
tambem infec<;6es especificas 
doen<;a de Lyme, 1218-1220 
febre recorrente, 1216 
leptospirose, 1217-1218 
sifilis, 1212-1215 
Esplenectomia, 874 
no tratamento de PTI, 861 
Esplenicas, anormalidades, 873-874, 873 q 
Esplenomegalia, 873-874, 873q 
cronica, causas, 873 q 
infec<;6es parasitarias e, 1223q 


Espondilolise, relacionada com esportes, 806 
Espondilolistese, relacionada com esportes, 806 
Espontanea, doen<;a linfoproliferativa, 897 
Espontaneas, respira<;6es, na ventila^ao 
mecanica, 362 

Espontaneo, pneumotorax, dificuldade 
respiratoria em recem-nascidos 
devido a, 20-21 
Esporotricose, 1258-1259 
Esporte, participa^ao em, recomenda^oes/ 
considera<;6es, 801q-803g 
Esportiva, medicina, 796-816. Ver tambem 
Ombro, lesoes do, relacionadas 
com esportes; Esportivas, lesoes; 
relacionadas com esportes; lesoes 
especificas, p. ex., Concussao 
avalia<;ao pre-participa^ao, 797-800, 

798/-799/, 800q-803q 
exame do paciente, 234, 797, 799/ 800, 
800q-803q. Ver tambem Fisico, 
exame, na avalia^ao pre-participa<;ao 
em esportes 

historia do paciente, 797, 798/ 
recomenda^oes para participa^ao, 799/ 
800, 80lq-803q 
doen<;as infecciosas, 804, 804q 
lesoes. Ver Esportivas, lesoes 
principios basicos, 796-803, 798/-799/, 
800q-803q 

treinamento de for<;a em, 796 
Esportivas, lesoes 

lesoes da cabe<;a e pesco^o, 804-805, 804q 
lesoes da coluna, 806-807 
lesoes da mao, 809-810 
lesoes do antebra<;o, 808-809, 809q 
lesoes do cotovelo, 808-809, 809q 
lesoes do joelho, 812-815 
lesoes do ombro, 807-808 
lesoes do punho, 809-810 
lesoes do quadril, 810-812 
padroes, 796 
preven<;ao, 816 
reabilita<;ao de, 803-804, 805g 
Esqueletica, matura<;ao, 945 
Esqueleticos, tecidos, disturbios generalizados 
de, 780-782 

Esqueleto, do recem-nascido, exame, 6 
Esquerda, arteria coronaria, origem anomala 
da, 561-562 

Esquia^ao, lesoes, preven^ao, orienta^ao 
profilatica, 231 
Esquistossomose, 1248-1249 
no viajante em retorno, 1296q 
Esquizofrenia, 190-191 
achados clinicos, 190-191 
descri<;ao, 190 
diagnostico diferencial, 191 
incidencia, 190 
prognostico, 191 
tratamento, 191 

Essenciais, acidos graxos (AGE), 275 
Estado asmatico, 365-369. Ver tambem Asma, 
potencialmente letal 
Estado epileptico, 720, 720 q 
Estafilococica 
doen^as de pele, 1171 




endocardite, 1172 
tratamento, 1174 

escarlatina, exantema vermelho em, 1112 q 
infec<;6es cutaneas, tratamento, 1173 
infec^oes, 1170-1174. Ver tambem tipos 
especificos, p. ex., Estafilococica, 
pneumonia 

achados clinicos, 1171-1172 
achados laboratoriais, 1172 
coagulase-negativas, 1172 
tratamento, 1174 
da palpebra, 414-415, 415/ 
descri^ao, 1170-1171 
diagnostico diferencial, 1172 
preven<;ao, 1171 
sinais e sintomas, 1171-1172 
tratamento, 1173-1174 
intoxica<;ao alimentar, 1171-1172 
tratamento, 1174 

pele escaldada, exantema vermelho em, 1112^ 
Estatistica, computa<;ao de intervalos de 
referenda, 1309-1310, 1310/ 
metodo nao parametrico, 1309-1310 
metodo parametrico, 1309,1310/ 

Estatura 

baixa, 945-951, 946q, 947/-950/. 
alta, 951-952, 952 q 
Estavudina, 1154^ 

Estenose 
anal, 612 

aortica, 557-559. Ver tambem Aortica, 
estenose 

duodenal, 602-603 
intestinal, 603-604, 603q 
mitral, congenita, 560 
pulmonar. Ver Pulmonar, estenose arterial 
periferica, 537 
da valva pulmonar, 553-555 
pilorica, 600 
subglotica, 497 

Estenose (de ramo) da arteria pulmonar 
periferica, 555 
Estenose aortica, 557-559 
achados clinicos, 558 
considera$6es gerais, 557 
evolu^ao, 559 
prognostico, 558 
subvalvar, 557 
supravalvar, 558 
tratamento, 558 
valvar, 557 

Estenose arterial pulmonar periferica, 537 
Estenose duodenal, 602-603 
Estenose mitral congenita, 560 
Estenose pulmonar subvalvar, 555 
Esternocleidomastoideo, musculo, hematoma 
do, 480 
Esteroide 

anabolizante, efeitos sistemicos, 149 q 
doses farmacologicas, redu<;ao gradual, 
982-983 
hormonios, 943 

Esteroidogenese, disturbios da, 968, 968/ 
Estimulante 
diretrizes, 20lq 

envenenamento, tratamento, 342-344 
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para sindrome do X fragil, 102 
para TDAH, 95 
Estomatite 
aguda, 475-476 
aftosa, 400 
recorrente, 475 

Estrabismo, 438-440, 439/, 440/ 
esotropia, 438-439,439/ 
exotropia, 439-440,440/ 

Estramonio, efeitos sistemicos, I46q, 

148 q 

Estreptococicas, infec<;6es 
com outros microrganismos que nao grupo 
Aou B, 1166-1167 

escarlatina, exantema vermelho na, 1112^ 
grupo A, 1159-1163. Ver tambem Grupo A, 
infec<;6es estreptococicas 
grupo B, 1163-1166, 1164 q, 1165/ Ver 
tambem Grupo B, infec<;6es 
estreptococicas 
sepse, 1160 
viridans , 1166-1167 

Estreptococico, sindrome de choque toxico, 1160 
Estreptococos, grupo A, descri^ao, 1159 
Estreptogramina, 1094g 
Estreptomicina, 1207 
Estresse 

como fator em necessidades nutricionais 
de pacientes criticamente enfermos, 
376, 377 q 

manejo, no tratamento de diabetes tipos 1 
e 2, 987 

Estrongiloidiase, 1242-1243 
Estrutural, miocardiopatia, em lactentes 
prematuros, 42-43 

Estudos de imagem fetal, na genetica 
perinatal, 1053 
Etambutol, 1207 

Eticos, topicos, relacionados com cuidados 
criticos, 378-380,379 q. Ver tambem 
Unidade de Cuidados Intensivos 
Pediatrica (UTI pediatrica), delibera^ao 
etica/assistencia terminal em 
Etilenoglicol, envenenamento, tratamento, 
336-337 

Etossuximida, no tratamento de convulsoes, 

71 6q 

Etravirina, 1154^ 

Eustaquio, trompa de, disfun^ao da, OMA 
relacionada com, 454 

Evanescente, substancia branca/ataxia infantil 
com hipomieliniza(;ao do SNC 
(SBE/AIHC), 746q-747q 
Evocados, potenciais, na avalia<;ao 
neurologica, 698 
Ewing, sarcoma de, 794, 902-903 
Exantema, 1119 
alergico, DAE e, 717 
causas, virais 

comprometimento cardiaco, 1119 
devido a infec^ao neonatal grave, 1119 
doen<;a de Lyme e, tratamento, 1219 
subito, 1127-1128 
Exaustao, termica 
descri^ao, 315 
tratamento, 316 


Excre^ao, no tratamento de envenenamentos, 
326 

Exercicio 

no manejo do diabetes tipo 1, 987 
no manejo do diabetes tipo 2, 987 
Exogena, osteomielite, 788-789 
Exotropia, 439-440, 440/ 

Expirado final, C02, monitoramento do, na 
insuficiencia respiratoria aguda, 
355-356 

Exposi<;ao perinatal, a infec^ao por HIV, 
1148-1150. Ver tambem Infec<;ao 
por HIV 

Expressividade, defini^ao, 1028 
Exsanguineotransfusao para 

hiperbilirrubinemia indireta, 

16-17, 1 6q 

Extensor, avulsao do tendao, relacionada com 
esportes, 810 

Externa, drenagem, para rinossinusite 
recorrente, 473 

Extracorporea, oxigena^ao por membrana 
(ECMO) 

no tratamento da insuficiencia cardiaca, 
546 

para choque, 354 
para SDRA, 361 

Extracraniano, sangramento, no 

recem-nascido, sitios, 22, 22 f 
Extra-hepatica, colestase neonatal, 639-641 
atresia biliar, 639-640 
cisto do coledoco, 640-641 
perfura<;ao espontanea de ductos biliares 
extra-hepaticos, 641 

Extra-hepaticos, ductos biliares, perfura<;ao 
espontanea, 641 

Extraintestinais, infec^oes, diarreia cronica 
devido a, 617 

Extraoculares, musculos, fun^ao e inerva^ao, 
405,405^ 

Extrapiramidais, disturbios, 750-754, 752 q, 
753 q. Ver tambem tipos especificos 
Extrapiramidal, crise, 342 
Extratoracicas, vias respiratorias 
disturbios adquiridos, 494-496 
estenose subglotica, 497 
papilomatose laringea, 497 
paralisia das pregas vocais, 496-497 
sindrome de crupe, 494-496 
disturbios congenitos, 493-494 
obstru<;ao, tratamento, 493 
Extremidades 
avalia^ao 

na investiga<;ao de trauma, 311 
no suporte avan<;ado de vida, 303 
cianose das, no exame extracardiaco, 

538 

deformidades das, 778-780 
no choque, 349-350, 349g 

Fabry, doen^a de, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1014g 
Face, do recem-nascido, exame, 5 
Facial 

fraqueza, 771 

paralisia do nervo, OMA e, 458 


paralisia do nervo, relacionada com 
forceps, 22 

Facioescapuloumeral, distrofia muscular, 
764q-765q 

Fadiga, depressao e, 185q 
Fagocitos 

disturbios dos, 935-936 
imunidade, avalia<;ao, 924 
Fala, desenvolvimento normal, 77/ 
Falangiana, lesao distal, relacionada com 
esportes, 810 
Falciforme 

anemia, 847q, 846-848 
tra<;o, 848 
Familiar 

baixa estatura, 945, 946q, 947/ 
hipercalcemia benigna, 965 
hipercalcemia hipocalciurica, 965 
hipocalcemia hipercalciurica, 960, 962 q 
policitemia, 852-853 
polipose colonica juvenil, 6l5q 
raquitismo hipocalcemico, 960 
historia, em genetica, 1033 
no manejo do diabetes tipo 1, 985 
relacionada com a crian^a com doen^a 
terminal, 181-182 

Family Psychosocial Screen, na triagem 
de saude mental em cenario de 
consultorio, 175 

Fanciclovir, no controle da infec^ao, em 
infec<;ao por HIV, 1157 
Fanconi, anemia de, 832-833 
fenotipo, 102 6q 

Farejar, posi<;ao de, no manejo da via 
respiratoria, 300-301, 301/ 
Faringiana 
difteria, 1185 
gonorreia, 1178,1179 
Faringite, 476-478,477/ 478 q, 1113 
algoritmo, 477/ 
causas, virais, 1108 q 
doen^a febril com, 1118 
linfonodular, aguda, 1119 
tipos, 476 

tratamento, 476-478, 478 q, 1267 q 
viral, aguda, 476-477 
Faringoconjuntival, febre, 476, 1113 
Farmacoterapia, no tratamento de anorexia 
nervosa, 166 
Farmacos 

de emergences, 305, 305q 
excre^ao, 322 
metabolismo, 322 
niveis sanguineos, 322 
meia-vida (^ 1 / 2 )* 321 
volume de distribui^ao, 321, 322q 
Fasciite 

necrosante, infec^oes estreptococicas grupo 
Ae, 1160 

plantar, relacionada com esportes, 816 
Fasciolas, 1245-1248. Ver tambem infec^oes 

especificas e Cestoides, infec<;6es por 
FAST. Ver Focused assessment with 

sonography for trauma (FAST) 

Fator 

H, deficiencia de, 937-938 
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IX, deficiencia de, 865-866 
natriuretico atrial (FNA), 1300-1301 
V, muta<;ao de Leiden, 871 
VIII, deficiencia de, 863 
XI, deficiencia de, 866 
Febre, 236-238, 23 7q. Ver tambem tipos 
especificos 

achados clinicos, 23 7q, 237-238 
avalia<;ao inicial, 237, 23 7q 
causas, 237 
virais, 1108q 

considera^oes gerais, 236-237 
escarlatina, 1159-1160 
estafilococica, erup<;ao vermelha na, 
lll2q 

estreptococica, erup<;ao vermelha na, 

H2q 

sem foco de infec^ao, 237-238 
tratamento, 238 
faringoconjuntival, 476, 1113 
infec<;6es parasitarias e, 1223^ 
no viajante em retorno, 1292,1295, 
1295q-1297q 
paratifoide, 1191-1193 
no viajante em retorno, 1296q 
Q, 1147 

recorrente, 1216 

reumatica, 571-573. Ver tambem, 

Reumatica, febre 

Febris 

convulsoes, 720-722 
achados clinicos, 721 
criterios, 720-721 
descri<;ao, 720-721 
prognostico, 721-722 
tratamento, 721-722 
convulsoes, descriqio, 708 q 
rea<;oes, relacionadas com transfusao, 880q 
Fechadas, lesoes, descri<;ao, 817 
Felbamato, no tratamento de convulsoes, 716q 
Femoral, anteversao, 784 
Femur, necrose avascular proximal do, 
791-792, 791q 

Fenciclidina, efeitos sistemicos, 146q, 148q 
Fenda 

branquial, cisto de, 480 
labial, 485,1047-1048, 1047q 
exame em recem-nascidos e lactentes, 
446-447 

nao sindromica, riscos empiricos, 1032q 
laringea, 494 

palatina, 485-486, 1047-1048, 1047q 
exame em recem-nascidos e lactentes, 

445 f 446-447,447/ 

nao sindromica, riscos empiricos, 1032q 
submucosa, 485 
Fenilcetonuria, 1002-1003 
classica, 1002-1003 
materna, 1003 

Feniramina, maleato de, para alergia ocular, 
421q 

Fenitoina, no tratamento de convulsoes, 716q 
Fenobarbital, no tratamento de convulsoes, 
716q 

Fenolicos, acidos, envenenamento, 
tratamento, 336 



Fenotiazinas, envenenamento, 
tratamento, 342 
Fenotipica 

expressao, defini^ao, 1027 
heterogeneidade, defini<;ao, 1028 
Fenotipo, defini<;ao, 1027 
Fentanil 

na UTI, 373 q, 374-375 
para dor aguda 
dosagem IV, 357 q 
dosagem ACP, 915q 

Feocromocitoma da medula suprarrenal, 
982-983 

FEP. Ver Fluxo expiratorio de pico 
Ferimentos, predispostos a tetano, 251 
cuidados/preven<;ao, 1182 
Ferro 

envenenamento, tratamento, 339 
ingestoes dieteticas de referenda, 279 q 
sobrecarga de, relacionada com transfusao, 
880 q 

Ferroada. Ver tambem tipos especificos, 
p. ex., Abelha, ferroada de 
de escorpiao, tratamento, 344 
de inseto, tratamento, 338 
Ferropriva, anemia, 838-840 
Fetal 

sangue na genetica perinatal, 1053 
tecido em genetica perinatal, 1053 
Fibras dieteticas, 276 
Fibrina, forma^ao de coagulo, 858/ 
Fibrinolitico, sistema, 859/ 

Fibroadenoma, 122-123,122q, 123/ 
Fibrocisticas, altera<;6es mamarias, 123 
Fibroma, nao ossificante, 794 
Fibromialgia, 831 
Fibrosa, displasia, 794-795 
Fibrose 

cistica. Ver Cistica, fibrose 
hepatica congenita, 658, 66lq-662q 
Fick, principio de, 544 
Figado, abscesso do 
amebiano, 664-665 
colestase neonatal extra-hepatica, 

639-641 

abscessos piogenicos do figado, 664-665 
colestase intra-hepatica, 631-639, 632 q, 
634 q, 63 7q 

degenera<;ao hepatolenticular, 654-655 
DHGNA, 652-653 
doen<;a de Wilson, 654-655 
hepatite 

A, 643-645, 644 q 

B, 645-647 

C, 647-648 

D, 648 

E, 648-649 

hipertensao portal, 657-660, 659 q 
ictericia colestatica neonatal 
prolongada, 631 

disturbios do, 631-667, 868. Ver tambem 
disturbios especificos 
abscessos amebianos do figado, 664-665 
cirrose, 656-657 
colelitiase, 660-663, 66lq-662q 
deficiencia de oq-antitripsina, 653-654 



doen<;as do trato biliar, 660-664, 
66lq-662q, 664/ 
hepatite autoimune, 651-652 
IHA, 649-651 
piogenico, 664-665 
transplante de, 667, 667 q 
tumores do, 665-667, 905-906, 906q 
Filariase, 1224q 

FISH. Ver Fluorescente, hibridiza<;ao in-situ 
Fisica 

atividade, como fator nas necessidades 

nutricionais de pacientes criticamente 
enfermos, 376, 3 77q 

incapacidade, cronica, rea<;6es a, 180, 180q 
negligencia, 216-217 
Fisico, exame 
abuso, 213-214, 214q 
em pediatria de ambulatorio/consultorio, 
221-222 

morte cerebral, criterios, 706 
na avalia^ao de sangramento gastrintestinal, 
619 

na avalia^ao do trato urinario, 674 
na avalia^ao neurologica, 696, 69 7q 
na avalia<;ao pre-participa^ao em esportes, 
797, 799/ 800, 800q-803q 
abdome, 800 
pele, 797, 799/ 
sistema geniturinario, 800 
sistema neurologico, 799/ 800 
visao, 797, 799/ 
na avalia^ao renal, 674 
na triagem de servi<;os preventives para 
adolescentes, 107,112 f 113/ 
no diagnostico/avalia<;ao de disturbios do 
trato respiratorio, 488, 488/ 
relacionado com esportes, 234 
Fisiologica, ictericia, 11, 11/ 

Fissura anal, 610-611 

Fistula, traquesofagica, em recem-nascidos, 44 
Fitz-Hugh, sindrome de, 178 
FLACC, ferramenta de avalia<;ao da 
dor, 913 q 

Flacido, sindrome do lactente, 773-775, 774 q, 
775 q 

causas, 774 q, 775 q 
considera<;6es gerais, 773 
grupo nao paralitico, 774-775, 775 q 
grupo paralitico, 773-774 
Flavivirus, dissemina<;ao por insetos, 1134q 
Fludrocortisona, para crise suprarrenal, 976 
Flunisolida, doses, 1064q 
Fluor, 280q 

na preven<;ao de caries dentarias, 444-445, 
444q 

suplementar, recomenda^oes, 281 q 
Fluorescente, hibridiza^ao in-situ 
(FISH), 1021 

Fluoroquinolona, 1094q, 1105-1106 
Fluoxetina 
indicates, 200q 

no tratamento da bulimia nervosa, 168 
para depressao, 203q, 204 
Fluticasona, doses, 1064q 
Fluvoxamina 
indicates, 200 q 
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para depressao, 203 q 
para TOC, 196 

Fluxo expiratorio de pico (FEP), na asma 
potencialmente letal, 366 
Fluxo, velocidade de, na ventila<;ao mecanica, 
362 

FNA, Ver Atrial, fator natriuretico 
Fobia 

especifica, 195q 
febre, 238 
social, 195q 

Focal, esclerose glomerular, 682-683 
Focused assessment with sonography for trauma 
(FAST), 309 

Fogo, lesoes pelo, preven<;ao, orienta<;ao 
profilatica, 232 

Folego, crises de prender o, 91-92 
Folico, acido 
deficiencia de 
aspectos clinicos, 286 q 
causas, 285q 
fontes dieteticas, 285q 
ingestoes dieteticas de referencia, 282 q 
papeis biologicos, 284q 
Foliculite, 390 
For<;a, treinamento, 796 
defini<;ao, 796 

For^ado, volume expiratorio, no primeiro 

segundo da exala^ao (FEV1), na asma 
potencialmente letal, 366 
Formoterol, no tratamento da asma, 

1064-1065 
Formula lactea 

aditivos, para lactentes, 286, 288, 288q 
para lactentes prematuros, modifica^oes, 
32-33 

para lactentes 
de proteina de soja, 286 
elementares, 286 
especiais, 288 
semielementares, 286 
Fortalecimento, relacionado a doen<;a, ciclo 

vicioso de, na doen^a cronica, 180-181 
Fosamprenavir, 1154q 
Fosforo, 278 q 

ingestoes dieteticas de referencia, 279 q 
metabolismo do, disturbios do, 959-966 
necessidades, 297 
reabsor^ao tubular de, 675-676 
Fotofobia, 401 

Fototerapia, para hiperbilirrubinemia indireta, 
15,16/ 17/ 

Fragil, sindrome do X, 101-102,1046 
agressao com, 102 
avalia<;ao genetica, 1051 
causas, 101 
descri^ao, 101 
manejo, 101-102 
sintomas, 101 

Fragilidade, cromossomica, 1024, 1026q 
Fraqueza, facial, 494 
Fratura. Ver tambem tipos especificos 
avulsao do quadril, relacionada com 
esportes, 810 
clavicular, 788, 807 
comentarios gerais, 788 


da coroa, padroes, 449, 449/ 
da mao, relacionada com esportes, 810 
do boxeador, 810 

do colo femoral, relacionada com esportes, 
812 

durante o parto, 22 
em galho verde, 787-788 
relacionada com trauma, 787-788 
supracondiliana, do umero, 788 
torus, 787 
umeral, 807 

Fraturas do colo femoral, relacionadas com 
esportes, 812 
Freiberg, doen<;a de, 791 q 
Frenulos, exame dos, em recem-nascidos e 
lactentes, 446, 446/ 

Frequencia cardiaca 
avalia<;ao, no suporte avan<;ado de 
vida, 303 

disturbios, 584-585 
na avalia<;ao do ECG, 539/ 540 
Frequencia do pulso/ritmo arterial, no exame 
extracardiaco, 538, 538q 
Fresco, plasma congelado 
caracteristicas, 87 7q, 879 
para o choque, 354 
Friedreich, ataxia de, 749, 1046 
Frutose, intolerancia a 
colestase neonatal devido a, 635 
hereditaria, 999 

Fucosidose, aspectos clinicos e laboratoriais, 
1013 q 

Fulminantes, infec<;6es, sindrome de 

Waterhouse-Friderichsen com, 
tratamento, 976 

Fumo 

cessa<;ao 

em adolescentes, 156,156 q 
na preven<;ao de OMA, 462 
durante a gravidez, 24 
exposi^ao a, OMA relacionada com, 454 
Fungicas 
infec^oes 

da pele, 390-392, 391 q 
em recem-nascidos, 52 
incomuns, 1259, 1260q 
oportunistas, 1259,1260q 
tipos, 1249, 1249q 
meningites, LCS em, 699 q 
sepse, em recem-nascidos, 52 
Furacao Katrina, efeitos de TEPT, 197 
Furosemida 

no tratamento da insuficiencia cardiaca, 547 
para emergencias hipertensivas agudas, 

689, 690 q 

G6PD, deficiencia. Ver Glicose-6-fosfato- 
desidrogenase (G6PD), deficiencia 
Gabapentina, 207 
no tratamento de convulsoes, 716 q 
Galactorreia, 124, 124 q 
Galactosemia, 998 
colestase neonatal devido a, 63 6q 
Galho verde, fraturas em, 787-788 
Gama-butirolactona (GBL), envenenamento, 
tratamento, 337 


Gama-hidroxibutirato (GHB), 

envenenamento, tratamento, 337 

Gameta 

complementa^ao, 1025/ 
normal, fertiliza<;ao de, 1025/ 
Gametogenese, normal, cromossomos 
homologos durante, 1025/ 
Gangliosidose 
generalizada, 744q-745q 
Gmi> aspectos clinicos e laboratoriais, 1014q 
Gm 2 > aspectos clinicos e laboratoriais, 1014q 
Gangrena, gasosa, 1183-1184 
GAPS. Ver Guidelines for Adolescent 
Preventive Services 
Gardner, slndrome de, 615^ 

Garganta 

disturbios, 475-484. Ver tambem disturbios 
especlficos 

abscesso retrofaringiano, 479 
adenite cervical aguda, 479-480 
adenoidectomia, 483-484 
angina de Ludwig, 479 
celulite peritonsilar, 478-479 
estomatite aguda, 475-476 
faringite, 476-478, 477/ 478q 
gengivoestomatite por herpes simples, 475 
obstru<;ao de via respiratoria superior, 
480-483, 481/, 482/ 
respira<;ao bucal, 480-483, 481/, 482/ 
ronco, 480-483, 481/, 482/ 
slndrome de AOS, 480-483,481/, 482/ 
tonsilectomia, 483-484 
dor de, 476-478,477/ 478q. Ver tambem 
Faringite 

Gasosa, gangrena, 1183-1184 
Gastrenterite 
por£. coli, 1187 
por Salmonella, 1189-1191 
Gastresofagico 
em recem-nascidos, 47-48 
refluxo, 595-596, 714 q 
Gastrica, ulcera, 601-602 
Gastrinoma, 673q 

Gastrintestinal, sangramento, 618-621, 
618q-620q 

alimenta<;ao laboratorial, 619 
anamnese, 618-619, 618q-620q 
diagnostico diferencial, 620 q 
em recem-nascidos, 47 
estudos de imagem, 619 
exame flsico, 619 
tratamento, 619-621 
Gastrintestinal, trato 
avalia^ao cllnica, 480-482, 481/, 482/ 
complica 9 oes, 482 

condi<;6es cirurgicas do, em recem-nascidos, 
44-48. Ver tambem condi<;6es 
especificas e Recem-nascido, 
condi<;6es gastrintestinais/abdominais 
cirurgicas no 

disturbios, 595-630. Ver tambem 

Gastresofagico, doen^a de refluxo 
(DRGE); areas e disturbios 
especificos, p. ex., Esofago 
cavidade peritoneal, 613-614 
colon, 609-613 
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DII, 628-630 
esofago, 595-603 
duplicates, 608-609 
sinais e sintomas, 615-623. Ver 

tambem tipos especlficos, p. ex., 
Gastrintestinal, sangramento 
diarreia 
aguda, 615-616 
cronica, 616-618 

dor abdominal recorrente, 622-623, 622 q 
sangramento, 618-621, 618q-620q. 

Ver tambem Gastrintestinal, 
sangramento 

sindromes de ma absor<;ao, 623-627, 623 q, 
624 q 

vomitos, 621-622 
tratamento, 481, 481/ 
tumores, 614-615, 615^ 

Gastrosquise, em recem-nascidos, 46 
Gato, arranhadura de, doen<;a da, 479-480, 
1211-1212 

Gato, mordidas de, 318 
Gaucher, doen<;a de 
aspectos clinicos e laboratoriais, 1014q 
colestase neonatal devido a, 636q 
infantil, 742q-743q 
Gaussiana, distribui<;ao, 1310/ 

GBL. Ver Gama-butirolactona 
Gemelaridade, prevalencia, 25 
Gemeo 

dicorionico, 25 
monocorionico, 24-25 
prevalencia, 25 
Generabzada 

convulsoes tonico-clonicas, 
descri^ao, 710^, 71 lq 
gangliosidose, 744^-745q 
polipose juvenil, 615 q 
transtorno de ansiedade, 195-196, 195 q 
Generalizados, disturbios de tecidos 

esqueleticos ou mesodermicos, 
780-782 

Genetica, 1020-1053. Ver tambem 

anormalidades/disturbios especlficos 
cllnica, biologia molecular em, 1026 
diagnostico 

biologia molecular em, 1026 
fundamentos do, 1020-1027, 1021 f 1023/ 
1024q, 1025/ 1026q 
citogenetica, 1020-1025. Ver tambem 
Citogenetica 

cromossomos, 1020, 1021/ 
genetica molecular, 1025-1027 
disturbios cromossomicos, 1037-1040. 

Ver tambem disturbios especlficos e 
Cromossomicos, disturbios 
disturbios mendelianos, 1040-1045, 1043/ 
Ver tambem Mendelianos, disturbios 
disturbios nao mendelianos, 1045-1047 
disturbios reconheclveis comuns com causa 
variavel ou desconhecida, 1049-1050 
disturbios relacionados com heran<;a 

multifatorial, 1031,1032g, 1047-1049, 
1047q 

em miocardiopatia congenita, 547-548 
em transtornos alimentares, 159 



heran^a mendeliana, 1027-1031, 

1028/-1030/ ver tambem Mendeliana, 
heran<;a 

heran<;a nao mendeliana, 1031-1033,1033/ 
historia familiar, 1033 
incapacidades do desenvolvimento, 
avalia^ao, 1050-1051,1050g 
molecular, 1026-1027 
OMA e, 454-455, 455q 
perinatal, 1051-1053. Ver tambem Perinatal, 
genetica 

previsao, 1032-1033 
TDAH e, 94 

Genetica perinatal, 1051-1053 
amniocentese, 1052 
amostragem de vilosidades corionicas 
(placentarias), 1052-1053 
amostras fetais, analise, 1052-1053 
analise de sangue materno em, 1052 
embriopatia por acido retinoico, 1052 
estudos de imagem fetais, 1053 
PGD, 1053 

reprodu^ao assistida, 1052 
sangue fetal, 1053 
tecido fetal, 1053 
teratogenos, 1051-1052 
triagem pre-natal para defeitos de 
nascen<;a, 1052 

uso materno de anticonvulsivantes, 1052 
Genetica, heterogeneidade, defini^ao, 1028 
Gengival, abscesso, 449-450 
Gengivoestomatite, 1122 
por herpes simples, 475 
tratamento, 1124 
Genitais 

ulcerates, 1278-1281 
verrugas, 1281-1282 
Genital, gonorreia, nao complicada, 

1177-1178 

Genitalia 

ambigua, 966-969, 968/ Ver tambem 
Ambigua, genitalia 

ductos, externos, diferencial, 966, 967/ 
no recem-nascido, exame, 2 q, 6 
Geniturinario, sistema 
avalia<;ao, na investiga^ao de trauma, 311 
na avalia^ao pre-participa^ao em esportes, 
800 

no choque, 349g, 350 
Genotipo, defini^ao, 1027 
Geral, bioquimica, valores de referenda, 
1312^-1315^ 

Gestacional, idade, do recem-nascido, 
avalia^ao, 1-4, 2 q, 3 f 4 q 
GH. Ver Crescimento, hormonio do 
GHB (ecstasy liquido), efeitos sistemicos 146^, 
148q 

GHB. Ver Gama-hidroxibutirato 
GHD. Ver Crescimento, hormonio do, 
deficiencia 

GHRH. Ver Crescimento, hormonio liberador 
do hormonio do 
Giardiase, 1237-1238 
Gigante, fibroadenoma juvenil, 123q 
Gigantes, hepatite de celulas, 637 
Gilbert, slndrome de, 13, 642 



Ginecologicos, disturbios, na adolescencia, 
127-144 

disturbios menstruais, 127-136. Ver tambem 
disturbios especificos e Menstruais, 
disturbios 

Ginecomastia, 124-125, I25q, 974 
Gitelman, sindrome de, 692 
Glandula hipofise posterior, disturbios da, 
952-953 

Glasgow, Escala de Coma, 817 
na avalia<;ao do nivel de consciencia, 309,310^ 
Glaucoma, 424 

Glicemia, dosagens, no domicilio, no manejo 
do diabetes 
tipo 1, 987-988, 98Sq 
tipo 2, 987-988, 988q 
Glicocorticoides 
a<;oes, 980-981 
doses, redu<;ao das, 982-983 
efeitos colaterais, 981, 982 q 
para crise suprarrenal, 976 
para disturbios da pele, 381, 383q 
para doen<;as nao endocrinas, 980-982 
para hiperplasias suprarrenais congenitas, 978 
Glicogenio, doen^as de armazenamento, 
997-998 
do cora<;ao, 579 

tipo IV, colestase neonatal devido a, 636q 
Glicogenose, com envolvimento muscular, 

773, 774q 

Glicopeptideos, agentes, 1101-1102 
Glicose 

IV, para dificuldade respiratoria em 
recem-nascidos, 21 

niveis de, ideais, apos 2 ou mais horas de 
jejum, 987-988, 988q 
para emergences, 306q 
utiliza<;ao de, retorno a, no tratamento da 
CAD, 990 

Glicose-6-fosfato-desidrogenase (G6PD), 
deficiencia de, 849-850, 936 
ictericia e, 12 

Glicose-galactose, ma absor^ao de, 626 
Glicosideo, envenenamento, tratamento, 335 
Glicosila<;ao, disturbios congenitos da, 
1016-1017 

Glicosilceramida, lipidose, 742q-743q 
p-Glicuronidase, deficiencia de, aspectos 
clinicos e laboratoriais, 1013 q 

Glioma 

do tronco cerebral, 891, 891 q 
quiasmatico, 89 lg 
Globoide, 742-743 
Globulina imune tetanica humana, 

(Tig), 252, 253 q 
Glomerular 

doen^a, 676/, 679-681, 680q 
Glomerulonefrite aguda (GNA), e infec<;6es 
estreptococicas do grupo A, 1161 
Glomerulonefrite, 679-681, 680 q 
aguda, infec<;6es estreptococicas grupo A 
e, 1161 

hereditaria, 680q, 681 
lupus, 680 q, 681 

membranoproliferativa, 680q, 681 
membranosa, 683 
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mesangial, 683 

nefropatia IgA, 680-681, 680q 
pos-estreptococica, 679-680, 680q 
purpura de Henoch-Schonlein, 680 q, 681 
tipos, 679-681, 680q 
Glossite migratoria benigna, 484 
Glucagonoma, 673 q 

Glutamina, suplementa<;ao de, para pacientes 
criticamente enfermos, 377-378 
Glutarica, acidemia, 
tipo I, 100 7q, 1009 
tipo II, 1007g 

Gluten, enteropatia, 624-625 
Gmi, gangliosidose, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1014^ 

Gm 2 > gangliosidose, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1014^ 

GNA. Ver Glomerulonefrite aguda 
Goldenhar, sindrome de, 438, 1049 
Gonadal, disgenesia. Ver Turner, sindrome de 
Gonadas, 966-974 
desenvolvimento, 966, 966/ 967/ 
disturbios 

anormalidades no desenvolvimento 
e fun^ao ovariana na puberdade 
feminina, 969-972, 969 q, 97 lq 
anormalidades no desenvolvimento 
e fun^ao testicular na puberdade 
masculina, 969 q, 972-974 
tumores testiculares, 974 
fisiologia, 966, 966/ 967/ 

Gonadas, disturbios de diferencia<;ao das, 
966-967 

Gonococica, conjuntivite, 1178,1179 
Gonococica, peri-hepatite, 1178 
Gonococicas, infec^oes, 1177-1180 
achados clinicos, 1177-1178 
achados laboratoriais, 1178 
considera<;6es gerais, 1177 
diagnostico diferencial, 1178-1179 
pre-puberdade, tratamento, 1179 
preven^ao, 1179 
sinais e sintomas, 1177-1178 
tratamento, 1179 

Gonococo, resistente a antimicrobianos, 

1177 

Gonorreia 
assintomatica, 1177 
disseminada, 1178, 1179 
faringiana, 1178, 1179 
genital, nao complicada, 1177-1178 
prevalencia, 1177 
retal, 1178, 1179 
tratamento, 1267g, 1268q 
Grande mal, convulsoes, descri^ao, 710g 
Grandes arterias, transposi<;ao das, 567-569 
corrigida congenitamente, 568-569 
saida dupla do ventriculo direito, 569 
Granulocitos, caracteristicas, 877 q, 879 
Granuloma 
anular, 397 

de piscina, micobacterias nao tuberculosas 
e, 1208 
inguinal, 1281 
tratamento, 1269g-1270q 
piogenico, 397 


Granulomatosa, doen(;a, cronica, 85 7q, 935-936 
Granulos, deficiencia, especifica, 85 7q 
Grave, doen^as de imunodeficiencia, 

combinada (SCID), 929-932, 930^ 
achados clinicos, 929-930, 930g 
achados laboratoriais, 929-930, 930g 
ADA, 931 

Artemis, deficiencia, 931 
considera<;6es gerais, 929 
deficiencia de cadeia a do receptor da 
interleucina-7 (IL-7a), 931 
deficiencia de cadeia -6 de CD3 (CD36), 

931 

deficiencia de CD45, 931 
deficiencia de Janus cinase 3, 931 
deficiencia de ZAP-70, 932 
deficiencias de gene ativador da 
recombinase, 931 
diagnostico diferencial, 930 
ligadas ao X, 931 
sinais e sintomas, 929 
tratamento, 930 
variantes, 930, 930 q 
Graves, doen<;a de, neonatal, 958 
Gravidez 

em adolescentes, 143-144, 144 q 
apresenta<;ao, 143 

consequencias psicossociais, 144, 144 q 
desfechos, 144 
diagnostico de, 143 
gravidez ectopica, 144 
manejo, 143-144, 144g 
aconselhamento por ocasiao do teste de 
gravidez, 143 
prevalencia, 143 
epilepsia e, 719 

fumo durante, efeitos sobre os neonatos, 24 
uso de drogas durante, efeitos sobre os 
neonatos, 22-24 
Graxos, acidos 

disturbios da oxida<;ao de, 1009-1010 
essenciais, 275 
P-oxida^ao de, 276 
Griscelli, sindrome de, 940 
Grupo A, infec^oes estreptococicas. Ver tambem 
tipos especificos, p. ex., Celulite 
achados clinicos, 1159-1161 
achados laboratoriais, 1160-1161 
complicates, 1161 
considera<;6es gerais, 1159 
diagnostico diferencial, 1161 
em ber<;arios de recem-nascidos, 1160 
em pacientes reumaticos, recorrencia da 
preven^ao, 1162 
preven^ao, 1159 
prognostico, 1163 
serias, tratamento, 1162 
sinais e sintomas, 1159-1160 
tratamento, 476-478, 478 q, 1161-1163. 

Ver tambem agentes especificos 
em rela^ao a complicates, 1163 
em rela^ao ao portador, 1163 
falha do, 1162 

medidas especificas, 1161-1163 
medidas gerais, 1163 
penicilinas, 1161-1162 


Grupo B, infect es estreptococicas (EGB), 
1163-1166, 1164*2, 1165*2 
achados clinicos, 1164-1165 
achados laboratoriais, 1165 
de initio precoce, 1164 
de initio tardio, 1164-1165 
preven^ao, 1163 

perinatal, recomenda<;6es do CDC, 
1163-1164, 1164*2,1165/ 
profilaxia antimicrobiana intraparto em, 
48-50, 49/, 50/ 
tratamento, 1165-1166 
Guanfacina, 210 
para TEPT, 198 
para TDAH, 95 

Guaxinim, infect es por nematoides de, 1245 
Guidelines for Adolescent Preventive Services 
(GAPS), da AMA, 152 
Guillain-Barre, sindrome de, 760*2-761*2 

H1N1, influenza, 257 
Habito, espasmos por, 751-753, 752 q 
Habitual/tipica, assistencia pediatrica, 
de problemas emocionais e 
comportamentais, 172 
Haemophilus influenzae tipo B (HiB), 
infec<;6es por, 1199-1201 
achados clinicos, 1200 
achados laboratoriais, 1200, 1201 
complicates, 1200-1201 
considerate gerais, 1199 
descri<;ao, 253 

diagnostico diferencial, 1200 
estudos de imagem, 1200 
preven^ao, 1199-1200 
prognostico, 1201 

relacionadas com viagem, 1287,1287*2 
sinais e sintomas, 1200 
tratamento, 1201 
vacina<;ao, 253-254, 254*2 
Halitose, 484 

Hallervorden-Spatz, sindrome de, 742*2-743*2 
Halux valgo, 785 

Hantavirus, sindrome cardiorrespiratoria por, 
1141-1142 

Hashimoto, tireoidite de, 956 
HBV. Ver Hepatite B 

Heliox, para asma potencialmente letal, 368 
Hemacias 

congeladas, caracteristicas, 876 q, 879 
lavadas/filtradas, caracteristicas, 876*2, 879 
papa de, caracteristicas, 87 6q, 879 
para o choque, 354 

volume, em lactentes e crian<;as, 835, 836/ 
Hemangioendotelioma, kaposiforme, 

trombocitopenia associada a, 862 
Hemangioma 
capilar, 5 

da palpebra superior, ptose devido a, 436, 
436/ 

em recem-nascidos, 385-386 
intestinal, 615 
subglotico, 494 

Hematemese, sangramento gastrintestinal vs., 
620 q 

Hematogenica, osteomielite, 789-790 
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Hematologia, valores de referencia, 1308-1318, 
1317*2-1318*2 

diretrizes para uso de dados em estudos de 
intervalos de referencia, 1308-1309 
Hematologicos, disturbios, 832-881. Ver 
tambem Leucocitos, disturbios; 
disturbios especificos, p. ex., Anemia 
anemias, 832-852. Ver tambem tipos 
especificos e Anemia 
anormalidades esplenicas, 873-874 
assistencia paliativa para, 917 q 
disturbios da medula ossea, 832-834 
disturbios dos leucocitos, 854-858,854 q, 

85 7q 

disturbios hemorragicos, 858-870 
disturbios tromboticos, 870-873 
em recem-nascidos, 56-59, 57 q, 58 q 
anemia, 58 

DVK, sangramento por, 56, 57 
policitemia, 58-59, 58 q 
trombocitopenia, 56-57, 5 7q 
metemoglobinemia, 853 
policitemia, 852-853 

relacionados com medicina transfusional, 
874-880, 875q-877q 
Hematologicos, valores normais, 832 
Hematoma 
da pina, 465 

do musculo esternocleidomastoideo, 480 
Hematopoieticas, transplante de celulas 
progenitoras (TCPH), 907-909 
base logica, 907-908 
complicates 
a longo prazo, 909 
infecciosas, 908-909 
fundamentos, 908 
DEVH apos, 909 
indicates, 907 
para LLA, 884 

Hematoquezia, sangramento gastrintestinal 
vs., 620q 

Hematuria, 676/, 679-681, 680*2 
infectes parasitarias e, 1223*2 
investigate renal, 675, 676/ 
Hemocromatose, neonatal, colestase neonatal 
devido a, 636*2 

Hemoderivados. Ver Sangue, componentes; 

tipos especificos e Sangue 
Hemodinamico, suporte, para SDRA, 360 
Hemofilia, 1044-1045 

A, 863 

B, 865-866 

C, 866 
classica, 863 

Hemoglobina 

em lactentes e crian*;as maiores, 835, 836/ 

C, disturbios da, 848 
E, disturbios da, 849 
M, 853 

Hemoglobinopatia, 842-849, 843/, 843 q, 

847q, 850 q 

anemia falciforme, 847q, 848 
deficiencia de G6PD, 849-850 
deficiencia de piruvato-cinase, 850 
disturbios da hemoglobina C, 848 
disturbios da hemoglobina E, 849 



a-talassemia, 843-844, 843*2 
|3-talassemia, 844-846 
tra^o falciforme, 848 
Hemograma completo, na asma 
potencialmente letal, 366 
Hemolise 

mediada por anticorpos, 12 
nao imune, 12 
Hemoliticas 

adquiridas, 850-852, 85 Iq 
nao imunes, 852 
agudas, 880*2 
anemias 

autoimunes, 850-852, 851*2- ^ er tambem 
Autoimune, anemia hemolitica 
(AHAI) 

congenitas, 841-850. Ver tambem 

Congenitas, anemias hemoliticas 
rea^oes transfusionais 
retardadas, 880*2 

Hemolitico-uremica, sindrome, 684 
atipica, 937-938 

Hemoptise, infect es parasitarias e, 1223*2 
Hemorragia. Ver tambem Sangramento 

intracraniano, em recem-nascidos, 
61-62 

em recem-nascidos, 61-62, 429-430 
intraventricular, em lactentes prematuros, 
37-39, 38/ Ver tambem 
Intraventricular, hemorragia, em 
lactentes prematuros 

pulmonar, 522-524. Ver tambem Pulmonar, 
hemorragia 

retiniana, em recem-nascidos, 429-430 
subaracnoidea, primaria, em 
recem-nascidos, 61 
subdural, em recem-nascidos, 61 
subgaleal, durante o parto, 22, 22/ 
Hemorragicos, disturbios, 858-870. Ver 
tambem disturbios especificos 
adquiridos, 867-869 
anormalidades do numero/fun<;ao das 
plaquetas, 859-863, 860*2 
avalia<;ao diagnostica, 858-859 
causas, 858 
CIVD, 867-868 

deficiencia do fator IX, 865-866 
deficiencia do fator VIII, 863 
deficiencia do fator XI, 866 
disturbios da fun^ao plaquetaria, 862-863 
doen^a de von Willebrand, 866-867 
doen<;a hepatica, 868 
em recem-nascidos, 56-57, 5 7q 
hereditarios, 863-866, 864*2 
odontologia em crian<;as com, 450-451 
PTI, 859-861, 860*2 

relacionados com deficiencia de vitamina 
K, 868-869 

em recem-nascidos, 56, 57q 
trombocitopenia em recem-nascidos, 861-862 
uremia, 869 

Hemostase, sistema, dosagens, altera^oes 
flsiologicas, 863, 864*2 
Hemotorax, 528-529 

Henoch-Schonlein, purpura de, 680*2, 681, 
869-870 



Hepatica, insuficiencia aguda, 649-651, 649q. 
Ver tambem Aguda, insuficiencia 
hepatica (IHA) 
fasciola, infect© por, 1224q 
sangramento por, em lactentes, aspectos, 

57 q 

Hepatica, trombose de veia, 657 
Hepaticas, doen<;as. Ver Figado, disturbios do 
Hepaticos, tumores, 665-667, 905-906, 906q 
Hepatite, 1282 

A, 643-645, 644q 
achados clinicos, 645 
causas, 644 

diagnostico diferencial, 645 
patogenese, 643-644 
preven<;ao, 644 
prognostico, 645 

riscos de transmissao, hemoderivados, 
triagem relacionada com, 875 q 
tratamento, 645 
vacinat©> 263-265 
relacionada com viagem, 1287q, 1288 
abreviaturas, 644 
autoimune, 651-652 

B, 645-647 

achados clinicos, 646 
considerates gerais, 646 
diagnostico diferencial, 646 
fisiopatologia, 646 
incidencia, 647 
neonatal, 55, 633-635 
preven<;ao, 646 
prognostico, 647 

riscos de transmissao, hemoderivados, 
triagem relacionada com, 875 q 
tratamento, 646-647 
vacina<;ao, 247-249, 248q 
relacionada com viagem, 1287 
bacteriana, neonatal, 635 

C, 647-648 

achados clinicos, 647-648 
considerates gerais, 647 
diagnostico diferencial, 648 
neonatal, 55 
preven<;ao, 647 
prognostico, 648 
causas, virais, 1108q 

D, 648 

de celulas gigantes, 637 

E, 648-649 

nao A, nao B, nao C, riscos de transmissao, 
hemoderivados, triagem relacionada 
com, 875 q 

perinatal, infect© e, 631-633, 632 q 
tipos, 644q 

neonatal, 55. Ver tambem. Hepatite, 

bacteriana; tipos especificos, p. ex., 
Hepatite, A 
idiopatica, 637 
infec<;ao e, 631-633, 632 q 
riscos de transmissao, hemoderivados, 
triagem relacionado com, 875 q 
tratamento, 648 

Hepatocelular, carcinoma, hepatoblastoma e, 
comparat© entre, 906q 
Hepatolenticular, degenera^ao, 654-655 
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Hepatomegalia 
infectes parasitarias e, 1223q 
no exame extracardiaco, 539 
Hepatopatia, mitocondrial, colestase neonatal 
devido a, 636q 

Heran<;a autossomica recessiva, 1029, 1029/ 
Heran^a. Ver tambem tipos especificos, p. ex., 
Mitocondrial, heran^a mendeliana, 
1027-1031, 1028/-1030/ Ver tambem 
Mendeliana, heran^a, mitocondrial, 
1033,1033/ 

Herdada, trombofilia (hipercoagulabilidade), 
estados de, 870-871, 871/ 

Herdada, trombofilia, questoes de triagem, 

138, 138 q 

Herdado, defeito, renal, 690-693, 691 1 
Herdados, disturbios, principios, 1027-1037. 

Ver tambem Hereditarios, disturbios; 
Hereditarios, padroes; disturbios 
especificos e Genetica Hereditaria 
ataxias, 749 
eliptocitose, 842 
esferocitose, 12, 841-842 
glomerulonefrite, 680 q, 681 
intolerance a frutose, 999 
tirosinemia, 1004 

Hereditario, angioedema, deficiencia do 
inibidor da esterase Cl e, 937 
Hereditarios, padroes, 1028-1031, 

1028/-1030/ 

disturbios cutaneos, em recem-nascidos, 
386-387, 387 q 

heran^a autossomica dominante, 1028-1029, 
1028/ 

heran^a autossomica recessiva, 1029, 1029/ 
heran<;a ligada ao X, 1029-1031,1030/ 
heran^a ligada ao Y, 1031 
terminologia relacionada com, 1027-1028 
Hernia 

de hiato, 599-600 
tipos, 599 
diafragmatica, 
congenita, 602 
em recem-nascidos, 46-47 
inguinal, 606-607 
umbilical, 607 

Hernia<;ao, de disco, relacionada com 
esportes, 806-807 

Heroina, envenenamento, tratamento, 341-342 

Herpangina, 476, 1118-1119 

Herpes 

simples, gengivoestomatite, 475 
-virus (HSV), infec<;ao por, 392, 1122-1125, 
1278-1279 

achados clinicos, 1278 
achados laboratoriais, 1278 
complicates, 278 
diagnostico diferencial, 1278 
em recem-nascidos, 54-55 
mucocutaneo, tratamento, 1124 
preven<;ao, 1278-1279 
sinais e sintomas, 1278 
tratamento, 1270q, 1279 
-zoster, virus, 11-25-1127 
achados clinicos, 1125-1126 
achados laboratoriais, 1126 


complicates, 1126 
considerat^s gerais, 1125 
diagnostico diferencial, 1126 
estudos de imagem, 1126 
preven<;ao, 1126-1127 
prognostico, 1127 
sequelas, 1126 

sinais e sintomas, 1125-1126 
tratamento, 1127 

Herpes-virus, infec^oes devido a, 1122-1133. 
Ver tambem tipos especificos 
achados clinicos, 1122-1124 
achados laboratoriais, 1123-1124 
CMV, infec<;ao por> 1128-1131 Ver tambem 
Citomegalovirus, infec<;ao por 
complicates, 1124 
considerates gerais, 1122 
herpes-virus-zoster, 1125-1127 
infect© P or VZV, 1125-1127 
infectes por HSV, 392,1122-1125, 

1278-1279 
prognostico, 1124 
roseola infantum, 1127-1128 
sequelas, 1124 
sinais e sintomas, 1122-1123 
tratamento, 1124-1125 
Heterocromia, 423 
Heterodissomia, 1024, 1025/ 
por resgate trissomico, 1025/ 

Heterofilos, anticorpos, na mononucleose 
infecciosa, 1132 
Heterogeneidade 
alelica, definite, 1028 
“clinica”, definito, 1028 
fenotipico, 1028 
genetica, definito, 1028 
locus, definito, 1028 
Heterotopica, ossificato, LM e, 822 
Heterozigosidase, composta, definito, 1028 
Hialina, doen^a da membrana, em lactentes 
prematuros, 34-35, 34/ 
achados clinicos, 34 
considerates gerais, 34, 34/ 
tratamento, 34 
Hiato, hernia de, 599-600 
tipos, 599 

HiB, infectes. Ver infectes P or Haemophilus 
influenzae tipo B 
Hidralazina 

cloridrato, para hipertensao renal, 690 
para emergencias hipertensivas agudas, 

689, 690 q 
Hidratato 

no manejo da dermatite atopica, 1074 
para asma potencialmente letal, 367 
Hidrocarbonetos 

dorados, envenenamento, tratamento, 338 
envenenamento, tratamento, 337 
Hidrocefalia, 735 
riscos empiricos, 1032f 
Hidroclorotiazida, para hipertensao renal, 

690 q 

Hidrocodona, para dor aguda, dosagem oral, 
91Aq 

Hidrocortisona, succinato sodico, para crise 
suprarrenal, 976 


Hidromorfona, para dor aguda 
dosagem IV, 9l4q 
dosagem oral, 914q 
dosagem ACP, 915 

Hidrossoluveis, vitaminas, necessidades 
nutricionais, 277, 284q-286q 
Hidrostatico, edema, 369 

3- Hidroxi-3-metilglutarica, acidemia, 1007q 

4- Hidroxibutirica, acidemia, 1007q 
Hidroxicloroquina 

para malaria, 1230q 

sulfato de, na preven<;ao da malaria, 1293 q 
17-Hidroxicorticosteroide, excre<;ao de, 
na avalia<;ao da insuficiencia 
adrenocortical, 976 
Hifema, 411-412, 411/ 

Himenoleplase, 1247 
Hiperaldosteronismo, primario, 980 
Hiperamonemia, erros inatos do metabolismo 
e, 993, 995 q, 996 
Hiperbilirrubinemia 
avalia<;ao, 15,15 q 
causas 

desconhecidas, 13 
multiplas, 13 
fatores de risco, 15,15 q 
indireta, tratamento, 15-18, 16/, 1 6q, 17/ 
fototerapia, 15,16 f 17/ 
protoporfirinas, 17-18 
induzida por farmacos, 643 
nao colestatica, conjugada, 643 
nao conjugada, 641-642 
patologica, 11-13, 12 q, 13 q 
neonatal, 641-643 
tipos, 641-643 
Hipercalcemia 
em recem-nascidos, 62 
familiar benigna, 965 
hipocalciurica, familiar, 965 
idiopatica, infantil, 965 
por imobiliza<;ao, 965 
LM e, 821-822 

Hipercalcemicos, estados, 964-965, 964 q 
Hipercaliemia, 1305-1306 
Hipercaliemica, paralisia periodica, 

764q-765q 

Hipercoagulabilidade, estados de, 870-871, 871/ 
Hipercolesterolemia, triagem para, em 

consultas de supervisao da saude, 229 
Hipercrescimento, sindromes de, 1049-1050 
Hiperesplenismo, 873-874, 873 q 
Hiperfenilalaninemia, 1003 
persistente, 1003 
transitoria, 1003 
Hiperglicemia 
cetotica, 1006, 100 7q 
em recem-nascidos, 62 
Hiperglicinemia, nao cetotica, 1005-1006 
Hiper-IgE, sindrome da (SHIE), 938 
Hiperlipidemia, triagem para, em consultas de 
supervisao da saude, 229 
Hipermetropia, 403 
Hipermobilidade, sindrome de, 831 
Hipernatremia, 1304-1305 
Hiperomocisteinemia, 871 
Hiperopia, 403 
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Hiperosteose cortical infantil, 795 
Hiperoxaluria, primaria, 693 
Hiperplasia 

de glandulas sebaceas, em recem-nascidos, 
383 

suprarrenal, congenita, 977-979, 9 78q. 

Ver tambem Congenita, hiperplasia 
suprarrenal 

Hiper-reflexia, autonomica, LM e, 821 
Hiper-reflexia/disrreflexia autonomica, lesao 
medular e, 821 
Hipersensibilidade 
a agentes retrovirais, 1085 
imuniza<;6es e, 246 
pneumonite por, 519-520 
Hipertensao 

idiopatica intracraniana, 726-727, 727q 
intracraniana. Ver Intracraniana, 
hipertensao 

investiga<;ao ambulatorial, 688, 689/ 
mantida, tratamento, 689-690, 690f 
na avalia<;ao pre-participa<;ao em esportes, 
797, 798/ 

portal, 657-660, 659 q. Ver tambem Portal, 
hipertensao 
preven<;ao, 580, 580f 

pulmonar persistente, em recem-nascidos, 
43 

pulmonar. Ver Pulmonar, hipertensao 
renal, 677q, 681-683, 688-690, 689/ 690 q. 
Ver tambem Renal, hipertensao 
Hipertensao intracraniana 
aguda, traumatismo craniano e, 313 
idiopatica, 726-727, 72 7q 
Hipertensao pulmonar persistente (HPPRN), 
em recem-nascidos, 43 
Hipertireoidismo, 957-958 
achados clinicos, 957 
achados laboratoriais, 957 
considera^oes gerais, 957 
diagnostico diferencial, 957 
estudos de imagem, 957 
evolu^ao, 958 
prognostico, 958 
sinais e sintomas, 957 
tratamento, 957-958 
Hipertrofica, miocardiopatia, 578-579 
familiar, 578 

Hiperviscosidade, sintomas organicos 
relacionados, 58, 58 q 
Hipervitaminose D, 965 
Hipocalcemia 

autossomica dominante, 960 
defini<;ao, 960 
em recem-nascidos, 62-63 
achados clinicos, 62 
prognostico, 63 
tratamento, 62-63 
hipercalciurica familiar, 960, 962 q 
Hipocalcemicos, disturbios, 959-963, 961 q, 
962 q 

achados clinicos, 960 
achados laboratoriais, 960, 961 q, 962 q 
condi^oes associadas a, 961 q 
considera^oes gerais, 960 
cronicos, tratamento, 963 



diagnostico diferencial, 961 q, 962q, 963 
disturbios da secre<;ao ou a^ao do 

paratormonio associados a, 962 q 
estudos de imagem, 960, 963 
relacionados com raquitismo, 960, 961 q 
sinais e sintomas, 960 
tratamento, 963 

Hipocalciurica, hipercalcemia, familiar, 965 
Hipocaliemica, alcalose, congenita, 692 
Hipocondria, manifesta^oes clinicas, 198q 
Hipofise, glandula, posterior, disturbios, 
952-953 

Hipofosfatasia, 965-966 
Hipofosfatemico, raquitismo, 961 q 
Hipogamaglobulinemia 
adquirida, 928 

transitoria, infantil, 92 6q, 928 
tratamento, 929 
Hipoglicemia 
causas, 18 
defmi<;ao, 988 
diabetes e, 988-989 
em recem-nascidos, 18-19,19 q 
achados clinicos, 18-19 
causas, 19-21, 20 q 
considera<;6es gerais, 18 
de maes diabeticas, 18 
lactentes com CIUR, 18 
prognostico, 19 
tratamento, 19, 19 q 

erros inatos do metabolismo e, 993, 995 q 
Hipogonadismo 

central, puberdade retardada devido a, 
971,971 q 

avalia<;ao do, na investiga<;ao de trauma, 
309q, 310^,311 

puberdade retardada devido a, 971, 971 q 
Hiponatremia, 1304 
Hipoparatireoidismo 
isolado, hipocalcemia associada a, 962 q 
transitorio neonatal, 960 
tratamento, 963 

Hipopituitarismo, colestase neonatal devido 
a, 63 6q 
Hipoplasia 

cartilagem-cabelo, 940 
do nervo optico, 433 
pulmonar, 505 

Hipoplasica, anemia, congenita, 386-387 
Hipoplasico, sindrome do cora^ao esquerdo, 
566-567 

Hipotalamo-hipofise-glandula endocrina, 
eixo, esquema geral, 944, 945/ 
Hipotalamo-hipofise-suprarrenal, eixo 
disfun^ao, lesao cerebral e, 818 
Hipotensivo, choque, defini<;ao, 303-304 
Hipotermia, 316-317, 31 7q 
Hipotireoidismo, 954-956, 954 q 
achados clinicos, 955 
anemia do, 841 
causas, 954, 954 q 
congenito, 642, 954-955, 954 q 
considera^oes gerais, 954-955 
diagnostico diferencial, 955 
neonatal, programas de triagem, 955 
tratamento, 955-956 



Hipotonia 

congenita, benigna, 766q-767q , 774q 
em recem-nascidos, 61 
sindromes com, 775 q 
Hipovolemico, choque, 304, 349q 
Hipoxantina-guanina fosforribosil 
transferase, 1011 
Hipoxemicas, crises, 562 
Hipoxico-isquemica, encefalopatia, aspectos, 29 
Hirschsprung, doen^a de, 609-610, 611 q 
constipa^ao retentiva vs., 610, 61 lq 
Histiocitose, celula de Langerhans, 906-907 
Histoplasmose, 1257-1258 
Historicos, base de dados, componentes, 
220-221, 222 q 

HIV, infec<;ao por, 392, 1148-1158,1282-1283 
achados clinicos, 1149q, 1151-1152, 1151q, 
1283 

achados laboratoriais, 1152, 1283 
categorias clinicas, 1148, 1149q 
considera<;6es gerais, 1148, 1282-1283 
descri<;ao, 1148 

diagnostico diferencial, 1152-1153 

doen^a de sistema organico, 1152 

em recem-nascidos, 55-56 

encefalopatia da, 757-758 

estadiamento da doen<;a, 1149q, 1151, 115 Iq 

estudos de imagem, 1152 

imuniza<;6es e, 246 

infec<;6es associadas a, tratamento, 1157 
lactente exposto no periodo perinatal, 
1148-1150, 1149q 
neoplasia maligna com, 1152 
patogenese, 1150-1151 
profilaxia na exposi<;ao pos-sexual, 1283 
prognostico, 1157-1158 
relacionada com viagem, 1292 
riscos de transmissao, triagem de 
hemoderivados relacionado 
com, 875 q 

sinais e sintomas, 1149q, 1151-1152, 1151q, 
1283 

toxoplasmose em, 1234 
tratamento, 1153-1157,1154q-1156q, 1283 
considera<;6es de saude publica, 1157 
farmacos antirretrovirais, 1153,1155, 

1155 q 

imuniza<;6es, 1156 
medidas de preven<;ao de infec<;6es 
oportunistas, 1156-1157,1156q 
medidas especificas, 1153-1156, 
U54q-U55q 

medidas gerais, 1156-1157, 1156q 
principios, 1153 

suporte psicossocial/saude mental, 1157 
Hodgkin, doen<;a de, 893-894 
Homocistinuria, 1005 
Homossexual, identidade, desenvolvimento 
de, 115 

Homossexualidade, causas, teorias, 115 
Homozigoto, defini^ao, 1028 
Hormonal, regula<;ao, de processos 
metabolicos, 943, 944q 
Hormonio. Ver tambem tipos especificos 
ACTH. Ver Adrenocorticotrofico, 
hormonio 
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amina, 943 
antidiuretico, 1299 
fisiologia, 952 
do crescimento 
deficiencia de, 945, 94 6q, 948/ 
descri<;ao, 946 
esteroide, 943 

liberador do hormonio do crescimento. Ver 
Crescimento, hormonio liberador do 
hormonio do (GHRH) 
peptideo, 943 

secre^ao, controle por retroalimenta<;ao, 
943-944, 944 q, 945/ 
tipos, 943 
tireoidiano 

no tratamento de angioma, 1078 
no tratamento de urticaria, 1078 
Horner, sindrome de, 415-416, 416/ 
Hospedeiro, defesas imunes, deficientes, 
OMA relacionada com, 454 
HPP. Ver Primaria, hipertensao pulmonar 
HPPRN. Ver Persistente, hipertensao 
pulmonar 

HPV, vacina<;ao, 267-268 
HSV, infec^ao por. Ver Herpes-virus simples, 
infec<;ao por 

Humana, erliquiose 1144-1145 
Humanas, mordeduras, 318-319 
Humor 

depressao, 184-186,185q 
diretrizes, 201 q 
disforico, depressao e, 185q 
estabilizadores do, 206-207 
oscila<;6es do, em adolescentes, 118 
para TEPT, 198 

substancias modificadoras do, efeitos 
flsiologicos, 146q-149q 
transtorno afetivo bipolar, 186-188, 18 7q 
transtornos do, 184-188, 185q, 187^. 

Ver tambem transtornos especificos 
Hunter, sindrome de, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1013q 

Hurler, sindrome de, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1013q 

Ibuprofeno 

envenenamento, tratamento, 337 
na UTI, 375 

no tratamento de AIJ, 827 
para dor aguda, doses, 912, 914 1 
ICF, sindrome. Ver Imunodeficiencia, 
instabilidade centromerica e 
anomalias faciais, sindrome de 
ICOS, deficiencia em, 92 6q 
Ictericia 

aleitamento ao seio, 282, 284 
colestatica neonatal prolongada, 631 
fisiologica, 11,11/ 

neonatal, 10-18. Ver tambem Neonatal, 
ictericia 

por leite materno, 641-642 
Ictiose, em recem-nascidos, 386, 387 q 
Idade 

como fator em convulsoes, 708q-710q 
como fator na acuidade visual, 227, 227 1 
como fator na febre reumatica, 572 


como fator nos compartimentos de agua 
corporal, 1299, 1300/ 
como fator nos valores de imunoglobulina, 
923 q 

desenvolvimento por, 64-82. Ver tambem 
Desenvolvimento, normal 
ganho de peso por, 239 q 
gestacional, de recem-nascidos, avalia<;ao, 
1-4, 2 q, 3 f 4 q 

Idades e Questionarios de Fases, 226, 696 
socioemocionais, em triagem de saude 

mental no cenario de consultorio, 175 
IDEA. Ver Individuals with Disabilities 
Education Act 
Idiopatica 

hepatite neonatal, 637 
hipercalcemia infantil, 965 
parotidite recorrente, 485 
IFN-y. Ver Interferona-gama 
Ig, deletes de genes de cadeia pesada, 92 6q 
IgA 

deficiencia de, 926 q, 928-929 
nefropatia, 680-681, 680q 
IgG, deficiencia de, 92 6q, 928-929 
IHA. Ver insuficiencia hepatica aguda 
IL-7a, deficiencia de cadeia. Ver Interleucina-7, 
deficiencia da cadeia-a do receptor da 
ILAE. Ver International League Against 
Epilepsy 

Iliotibial, sindrome da faixa, relacionada com 
esportes, 812 

Imagem, estudos de, no diagnostico e na 
avalia<;ao de disturbios do trato 
respiratorio. Ver modalidades 
especificas, p. ex., ressonancia 
magnetica (RM) 

IMC. Ver Indice de massa corporal 
Imipramina, indicates, 200 q 
Immunization Action Coalition, 240 
Imobiliza^ao, hipercalcemia por, 965 
Impactado, dente, 448 
Imperfurado, anus, 612 
Impetigo, 389-390 
bolhoso, 389-390 

infec^oes estreptococicas grupo A e, 1160 
Impressao, 1032 
disturbios de, 1045 
sindrome de Angelman, 1045 
sindrome de Beckwith-Wiedemann, 1045 
sindrome de Prader-Willi, 1045 
Imunes 

defesas, deficientes, hospedeiro, 

relacionadas com OMA, 454 
deficiencias. Ver Imunodeficiencia 
desregula<;ao imune, poliendocrinopatia, 
enteropatia, ligada ao X (IPEX), 
sindrome de, 938 

Imunidade, fagocitos, avalia<;ao, 924 
Imuniza^ao, 240-272. Ver tambem tipos 
especificos e Vacinas 

abreviaturas relacionadas com vacinas, 241 
acelerada, 1287q 
adesao, 241 
BCG, 270 

circunstancias especiais, 246-247 
contraindicates vs. precau<;6es, 242, 246 


DTPa, 250-253, 253*2 
em adolescentes, 242, 243*2-245*2, 266-267 
em consultas de supervisao da saude, 233 
em crian^as infectadas com HIV, 1156 
encefalite japonesa, 270 
especifica para viagem, 1288-1290 
esquema de atualiza<;ao, 242, 245*2 
esquema recomendado 
0-6 anos, 242, 243*2 
7-18 anos, 242, 244*2 
febre amarela, 271 
febre tifoide, 269-270 
fontes de informa^ao, 240 
hepatite 

A, 263-265 

B, 247-249 

HiB, 253, 254, 254*2 
HPV, 267-268 
imunoglobulina, 271-272 
influenza, 257-259 
meningococica, 265-266 
na preven^ao de diarreia, 1185 
no tratamento da displasia 
broncopulmonar, 509 
padroes para, 240-242 
para crian^as alergicas ou hipersensiveis, 246 
para crian<;as com doen<;as cronicas, 246 
para manias imunodeficientes, 246 
para crian<;as sadias, 246 
percep<;6es publicas, 240 
pneumococica, 254-256, 255 q 
poliomielite, 256-257 
profilaxia passiva, 271-272 
raiva, 268-269 
rotavirus, 249-250 
rotineira, 242, 243*2-245*2 
modificada para viagem, 1286-1288, 
1287g 

seguran^a, 242, 246-247 
sitio, 241 

SRC, 259-261,1084 
taxa de, 240-241 
TB, 270-271 
varicela, 261-263 
via de, 241 

Imunocomprometido, hospedeiro 
infec^oes por CMV no, 1130-1131 
pneumonia no, 520-521 
toxoplasmose no 
adquirida, 1233 
aguda, 1234 

Imunodeficiencia, 920-942. Ver tambem 

agamaglobulinemia ligada ao X; tipos 
especificos, p. ex., Imunodeficiencias 
primarias (PID) 

agamaglobulinemia congenita autossomica 
recessiva, 92 6q, 927 
SLPA, 939 

ataxia-telangiectasia, 933 
CMC, 939 

com expressao defeituosa do complexo 
principal de histocompatibilidade 
tipos I e II, 934 

combinada, 932-935. Ver tambem disturbios 
especificos e Combinada, disturbios 
de imunodeficiencia 
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grave, 929-932, 930*2- Ver tambem 
disturbios especificos e Graves, 
doen<;as de imunodeficiencia 
combinada (SCID) 

defeitos de adesao leucocitaria tipos I e II, 
936 

deficiencia de glicose-6-fosfato- 
desidrogenase, 936 
deficiencia de IgA, 926*2, 928-929 
deficiencia de IgG, 926*2, 928-929 
deficiencia de mieloperoxidase, 936 
deficiencia de purina nucleosideo 
fosforilase, 934-935 
deficiencia de transcobalamina 2, 939 
deficiencias de complemento, 936-938. 

Ver tambem disturbios especificos e 
Complemento, deficiencias 
deficiencias seletivas de imunoglobulina, 
926*2, 928-929 
diarreia cronica e, 618 
disturbios dos fagocitos, 935-936 
doen<;a granulomatosa cronica, 935-936 
doen<;as devido a vias defeituosas de IFN-y 
eIL-12, 934 
DEVH, 940 
SHIE, 938 

hipogamaglobulinemia adquirida, 928 
hipogamaglobulinemia transitoria infantil, 
926*2, 928 

imuniza<;6es para. Ver Imuniza*;ao; Vacinas 
imunodeficiencia variavel comum, 926*2, 
927-928 

infec^ao por HIV relacionada com, 
1151-1152 

muta<;oes de NEMO e, 934 
neutropenia, 935 

primaria. Ver Primarias, imunodeficiencias 
SCID, 929-932, 930*2 
sindrome de Bloom, 939 
sindrome de Chediak-Higashi, 940 
sindrome de dele^ao 22qll.2, 933 
sindrome de Down, 537*2, 775g, 940, 1037 
sindrome de Griscelli, 940 
sindrome de Netherton, 940 
sindrome de Turner, 940 
sindrome de Wiskott-Aldrich, 932 
sindrome hiper-IgM autossomica recessiva, 
928 

sindrome ICF, 939-940 
sindrome IPEX, 938 
sindromes de deficiencia de anticorpos, 
925-929, 926*2 

sindromes geneticas associadas a, 939-940 
Imunodeficiencia, instabilidade centromerica, 
anomalias faciais (ICF), sindrome de, 
939-940 

Imunoglobulina, 271-272 
anti-Rh (D), no tratamento de PTI, 860-861 
deficiencias 

avalia^ao, 922-924, 922 q 
deletes geneticas de cadeia pesada de 
Ig, 926*2 

seletiva, 926*2, 928-929 
IgA 

deficiencia, 926*2, 928-929 
nefropatia, 680-681, 680*2 



intravenosa, no tratamento de PTI, 860 
tetano, 252, 253*2,1182 
valores normais, em rela*;ao a idade, 923*2 
Imunologica 

avalia<;ao, na preven*;ao de OMA, 462-463 
fun<;ao, avalia<;ao laboratorial, 676-677 
Imunomodulador 
no tratamento da sindrome 
miastenica, 770 
no tratamento de DII, 629 
Imunossupressao, transplante cardiaco e, 582 
Imunoterapia 

no tratamento da asma, 1066 
no tratamento da rinoconjuntivite alergica, 
1071-1072 

Inalados, medicamentos, no tratamento de 
disturbios do trato respiratorio, 492 
Inalantes, efeitos sistemicos de, 146*2, 148^ 
Inatos, erros, do metabolismo, 992-1019. 

Ver tambem disturbios especificos 
acidemias organicas, 1006-1009, 1007*2 
acidose devido a, 995*2, 956 
aspectos clinicos/laboratoriais, 994q-995q 
colestase intra-hepatica devido a, 635-637, 
636*2 

deficiencia de carnitina, 1011 
descri<;ao, 992 

diagnostico, 992-996, 994*2-995*2 
coleta/manuseio de amostras, 993, 995*2 
disturbios da sintese de creatina, 1018-1019 
disturbios da sintese do colesterol, 1017 
disturbios de glicosila^ao, congenitos, 
1016-1017 

disturbios de oxida<;ao dos acidos graxos, 
1009-1010 

disturbios do metabolismo de aminoacidos, 
1001-1006 

disturbios do metabolismo de 

neurotransmissores, 1017-1018 
disturbios do metabolismo dos carboidratos, 
997-999 

disturbios do metabolismo energetico, 
999-1000, 999*2 

doen^a peroxissomica, 1015-1016 
doen^as lisossomicas, 1011-1015, 
1013*2-1014*2 

em recem-nascidos, 63, 996-997 
apresenta*;ao aguda, 993 
emergencias metabolicas, tratamento, 996 
estudos laboratoriais, 993, 994*2-995*2 
hiperamonemia, devido a, 993, 995 q, 996 
hipoglicemia devido a, 993, 995q 
hipoxantina-guanina fosforribosil 
transferase, 1011 

padrao autossomico recessivo de, 1044 
retardo mental devido a, 993, 994*2 
sindrome de Smith-Lemli-Opitz, 1017 
situates clinicas, 993-996, 994*2-995*2 
suspeita, 992-993 

vomitos/encefalopatia devido a, 993 
Incapacidade de desenvolvimento, 

99-101, 99 q, lOOt. Ver tambem 
Desenvolvimento, disturbios do; 
Intelectual, deficiencia/retardo 
mental (DI/RM) 

avalia<;ao genetica, 1050-1051, 1050*2 



Incapacidade-deficit neurologico, relativa a 
trauma, 309, 309*2, 310*2 
Incapacidades de desenvolvimento, 99-101, 
99 q, 100 q. Ver tambem Intelectual, 
deficiencia/retardo mental (DI/RM) 
avalia<;ao genetica, 1050-1051,1050*2 
Inclusao, cisto de, labial, 484 
Independente, agrupamento, defini<;ao, 

1027 

Indice de massa corporal (IMC), 291 
relacionado com idade 
mo^as, 70 f 
rapazes, 72/ 

Indinavir, 1154*2 

Individuals with Disabilities Education Act 
(IDEA), 236 

Infancia 

disturbios degenerativos do SNC na, 741, 
742*2-747*2 

eritroblastopenia, transitoria, da 837-838 
hemoglobina na, 835, 836/ 
hipercalcemia idiopatica da, 965 
hipogamaglobulinemia transitoria da, 
926*2, 928 

volume de eritrocitos na, 835, 836/ 

Infantil 

botulismo, 774 q 
encefalopatia mioclonica, 748 
espasmos, descri^ao, 708*2 
hiperosteose, cortical, 795 
masturba^ao/movimentos de satisfa^ao, 
714*2 

negligencia, 216-219. Ver tambem 
Negligencia 
neuropatia, 774*2 

Infantil, abuso, 212-219. Ver tambem tipos 
especificos, p. ex., Abuso sexual 
abuso emocional, 216 
abuso fisico, 213-214, 214*2 
abuso sexual, 214-215, 214*2, 215*2 
achados clinicos, 213-218, 214*2, 215*2 
diagnostico diferencial, 218 
emergences medicas, 213-214, 214*2 
encaminhamentos, 212 
negligencia, 216-219. Ver tambem 
Negligencia 
notifica^ao de, 218 
prevalencia, 212 
preven<;ao, 212-213 
prognostico depois de, 219 
tratamento depois de, 218 
Infec^ao. Ver tambem Palpebra, infec^oes; 

tipos especificos, p. ex., Bacterianas, 
infec^oes 

bacterianas, 1159-1212 
da palpebra, 414-415, 415/ 
do SNC, 754-757, 755 q 
traumatismo craniano e, 312 
em recem-nascidos, 48-56. Ver tambem 
infec^oes especificas e 
Recem-nascido, infec<;6es no 
nasal, 474 

por espiroquetas, 1212-1220 
por riquetsias, 1144-1147 
trombocitopenia neonatal associada a, 862 
virais, 1107-1144 
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Infec*;ao disseminada, micobacterias nao 
tuberculosas e, 1208 
Infec^ao pulmonar, por fasciola, 1224*2 
Infecciosas 

doen<;as, relacionadas com esportes, 804 
endocardite, 575-576, 575 q 
subaguda, 1166-1167 
mononucleose, 476, 1131-1133 
erup^ao avermelhada em, 1112*2 
Infec*;6es bacterianas, 1159-1212. Ver tambem 
tipos especificos, p. ex., Infec<;6es 
pneumococicas 
botulismo, 1180-1181 
colera, 1194-1195 
coqueluche, 251, 266, 1201-1203 
da pele, 389-390 
diarreia, 1184-1186 

doen<;a da arranhadura do gato, 1211-1212 
em recem-nascidos, 48-52 
conjuntivite, 51 
ITU, 51 
meningite, 50 
onfalite, 51 
pneumonia, 50-51 

sepse bacteriana, 48-50, 49/, 49 q, 50/ 

TB, 51 

febre paratifoide, 1191-1193 
febre tifoide, 1191-1193 
gangrena gasosa, 1183-1184 
gastrenterite por Salmonella, 1189-1191 
infec<;ao por Campylobacter, 1195-1196 
infec^ao por Legionella, 1209-1210 
infec^oes estafilococicas, 1170-1174 
infec<;6es estreptococicas 
com outros microrganismos que nao 
grupo A ou grupo B, 1166-1167 
grupo A, 1159-1163 
grupo B, 1163-1166, 1164*2, 1165 / 
infec^oes meningococicas, 1174-1177 
infec<;6es pneumococicas, 1167-1170, 1169*2 
infec^oes por C. pneumoniae, 1210-1211 
infec^oes por Haemophilus influenzae tipo 
B, 1199-1201 

infec^oes por Pseudomonas, 1188-1189 
infec^oes relacionadas com micobacterias 
nao tuberculosas, 1207-1209 
listeriose, 1203-1204 
no neonato a termo, diretrizes para 
avalia^ao, 48, 49 q 
ornitose, 1210-1211 
peste, 1198-1199 
psitacose, 1210-1211 
relacionada com enterobacterias, 

1186-1188 

shiguelose, 1193-1194 
TB, 1204-1207,1205*2 
tetano, 1182-1183 
tularemia, 1196-1197 
Infec^oes congenitas 
causas, virais, 1108*2 

intrauterinas, em recem-nascidos, 52-54, 
54*2 
CMV, 52 

infec^ao por parvovirus B19, 53 

rubeola, 52-53 

sifilis congenita, 53, 54*2 


toxoplasmose, 53 
varicela, 53 

Infec^oes gastrintestinais, por protozoarios, 
1235-1240. Ver tambem infec^oes 
especificas 

Inferior, trato respiratorio, corpo estranho, 
aspira<;ao de, 500 

Inflama<;ao cronica, anemia da, 840 
Inflamatoria, doen^a intestinal (DII), 628-630 
achados clinicos, 628 
colite ulcerativa e, 629 
complicates, 628-629 
considera<;6es gerais, 628 
doen*;a de Crohn e, 628 
sinais e sintomas, 628 
tratamento, 629-630 

Inflamatorios, disturbios, do SNC, 754-757, 
755 q. Ver tambem tipos especificos 
Infliximabe, no tratamento de DII, 630 
Influenza, 1113-1115 
dados de mortalidade, 257 
H1N1, 257 
vacina^ao, 257-259 
relacionada com viagem, 1287-1288 
Ingestao alimentar compulsiva, transtorno de, 
168-169, 168*2 
achados clinicos, 168 
achados laboratoriais, 168 
criterios diagnosticos, 168*2 
prevalencia, 168 
sinais e sintomas, 168 
tratamento, 169 
Inguinal, hernia, 606-607 
Injetaveis, contraceptivos hormonais, 141 
Inocentes, sopros, 537-538 
Inominada, arteria, sopro da, 538 
Inotropicos, agentes 
para crise suprarrenal, 976 
IV, no tratamento da insuficiencia cardiaca, 
545-546, 546*2 

Inquietas, sindrome das pernas, 90, 732 
Inser^ao, cromossomica, 1023,1023/ 
Inseticidas, envenenamento, tratamento, 338-339 
Insetos. Ver tambem tipos especificos 
ferroadas, tratamento, 338 
infec<;6es virais disseminadas por, 

1133-1137, 1134*2-1135*2 
encefalite, 1133,1134q-1135*2 
febre da dengue, 1133,1134*2, 1136-1137 
febre do carrapato do Colorado, 1135*2, 
1136-1137 

malaria, preven<;ao, 1291 
infesta<;6es, 393-394 
rea<;6es adversas, 1087-1088 
Inspiratoria-expiratoria, razao, na ventila<;ao 
mecanica, 362 

INSS. Ver International Neuroblastoma 
Staging System 

Instabilidade anterior traumatica aguda do 
ombro, relacionada com esportes, 
807-808 

Instabilidade, atlantoaxial, relacionada com 
esportes, 805 
Insuficiencia 
aortica, congenita, 560 
mitral, congenita, 560 


Insuficiencia adrenocortical, 975-977 
achados clinicos, 975-976 
achados laboratoriais, 975-976 
diagnostico diferencial, 976 
evolu^ao, 976-977 
prognostico, 976-977 
sinais e sintomas, 975 
tratamento, 976-977 
Insuficiencia aortica congenita, 560 
Insuficiencia hepatica aguda (IHA), 649-651, 
649 q 

achados clinicos, 649-650 
complicates, 650 
considera<;6es gerais, 649, 649q 
defini^ao, 649 
diagnostico diferencial, 650 
prognostico, 650-651 
tratamento, 650 

Insuficiencia mitral congenita, 560 
Insuficiencia renal, 684-690, 685q, 688q, 689/, 
690 q 

aguda, 684-686, 685 f Ver tambem, Aguda, 
insuficiencia renal 
classifica<;ao, 685q 

cronica, 686-687, 840-841. Ver tambem 
Cronica, insuficiencia renal 
em recem-nascidos, 59 
hipertensao e, 688-690, 688 q, 689/, 690 q. 

Ver tambem Renal, 
hipertensao 

Insuficiencia renal aguda, 684-686, 685/ 
achados clinicos, 684-685, 685q 
causas, 684-685, 685q 
complicates, 685 
descri<;ao, 684 
evolu<;ao, 686 
exames de urina, 685, 685q 
prognostico, 686 
tratamento, 685-686 
dialise, 686 

Insuficiencia renal cronica, 686-687 
anemia da, 840-841 
complicates, 687 
descri<;ao, 686-687 
disturbios hipocalcemicos e, 961 q 
tratamento, 687 
dialise, 687 

Insuficiencia respiratoria aguda, 

354-358 

achados clinicos, 355-356 
defini^ao, 354 

fatores anatomicos, 354-355 
patogenia, 354-355, 355q 
tipos, 355, 355q 

tratamento, 356-357, 356q, 357 q 
Insulina 

a<;ao da, cinetica, 986, 986q 
dosagem, continua, 986-987, 986q 
no tratamento do diabetes de inicio recente, 
985-986, 98 6q 

no tratamento do diabetes tipo 1, 985-987, 
98 6q 

no tratamento do diabetes tipo 2, 987 
rea^oes adversas, 1084 
Insulinoma, 673 q 
Integrase, inibidor, 1154q, 1156 
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Intelectual 

incapacidade. Ver Intelectual, deficiencia/ 
retardo mental (DI/RM) 

Intelectual, deficiencia /retardo mental 
(DI/RM), 99-101, 99 q, 100 q 
avalia^ao, 100-101 
causas, lOOq 
criterios, 99 
descri^ao, 99-100 
formas de, 101-103 
tratamento, 101 

Intensivos, cuidados, neonatais, 25-42. Ver 
tambem Prematuros, lactentes 
cuidados, unidade de (UTI), pediatrica. 

Ver Pediatrica, unidade de cuidados 
intensivos (UTI pediatrica) 
Interfalangiana, lesao, distal, relacionada com 
esportes, 810 

Interferona-y (IFN-y), com defeito, doen^as 
devido a, 934 
Interleucina 

IL-7, receptor de cadeia a, deficiencia de, 

931 

IL-12, vias, com defeito, doen^as devido 
a, 934 

Interlobulares, ductos biliares, escassez de, 

colestase intra-hepatica devido a, 638 
Interma<;ao, 315-316 
doen<;as relacionadas com, 315-316 
Intermediary, uveite, 426 
Intermitente, ventila^ao mandatoria (VMI), 362 
Internacional, viagem 
kit de primeiros socorros para, 1286 
prevalencia, 236 

International Childrens Continence Society, 84 
International League Against Epilepsy (ILAE), 
707 

International Neuroblastoma Staging System 
(INSS), 898, 899 q 
Internet, na pratica pediatrica, 236 
Intersticial 
ma rota^ao, 604 
nefrite aguda, 681 
Intestinal, hemangioma, 615 
Intestino, neurogenico, 823-824 
Intoxica<;ao alimentar, estafilococica, 
1171-1172,1174 

Intra-atrial, taquicardia reentrante, 587 
Intracraniana 

aguda, traumatismo craniano e, 313 
doen<;as associadas a, 369 q 
hemorragia, em recem-nascidos, 61-62 
hipertensao. Ver tambem Cerebral, lesao; 

Cerebral, edema 
idiopatica, 726-727, 727q 
pressao (PIC), aumentada, tratamento, 
371-372 

sinais e sintomas, 370 q 
tratamento, algoritmo para, 371/ 

Intraductal, papiloma, 123 q 
Intra-hepatica, colestase, 631-639, 632 q, 634 q, 
63 7q 

achados clinicos, 632-633, 632 q 
agentes infecciosos, 633-635 
complicada, tratamento, 633, 634 q 
considera^oes gerais, 631-632 



deficiencias enzimaticas e, 635, 63 6q 
diagnostico diferencial, 633 
erros inatos do metabolismo e, 635-637, 63 6q 
escassez de ductos biliares interlobulares, 
638 

estudos diagnosticos, 633 
familiar progressiva, 638-639 
hepatite neonatal idiopatica, 637 
hepatite perinatal ou neonatal relacionada 
com infec<;ao, 631-633, 632 q 
prognostico, 633 
sinais e sintomas, 632-633, 632 q 
tratamento, 633, 634 q 
Intra-hepatica, hipertensao portal, 658 
Intraossea (IO), linha, para o choque, 352 
Intraosseo (IO), acesso, 304, 304/ 
Intrapulmonar 

shunt , na insuficiencia respiratoria aguda, 
355 

shunt , fra^ao de, 351 q 
Intratoracicas, vias respiratorias 
disturbios 
adquiridos, 499-500 
congenitos, 497-499 
al<;as /slings vasculares, 498 
cistos broncogenicos, 498-499 
malacia de vias respiratorias, 497-498 
obstru<;ao, tratamento, 493 
Intrauterinas, infec<;6es, em recem-nascidos, 
52-54, 54 q 

infec^oes por CMV, 1128-1129 
Intrauterino 

dispositivo (DIU), 141-142 
retardado, crescimento (CIUR), 
nascimentos multiplos e, 25 
retardado, crescimento (CIUR), lactentes 
com, hipoglicemia em, 18 
sistema (SIU), 141-142 
curvas de crescimento, 1, 3 f 
Intravaginal, anel, 140 
Intravenosa, imunoglobulina (IVIG), no 
tratamento da PTI, 860 
Intravenoso 
acesso, no choque, 304 
(IV), terapia com calcio, no tratamento de 
hipocalcemia, 62-63 

Intraventricular, hemorragia, em lactentes 
prematuros, 37-39, 38/ 
achados clinicos, 38 
considera^oes gerais, 37, 38/ 
diagnostico, 38 
patogenese, 37, 38/ 
prognostico, 38-39 
tratamento, 38 

Intrinsecos, anticoagulantes, deficiencias de, 
872 

Intuba<;ao, na insuficiencia respiratoria aguda, 
356, 357, 35 7q 
Intussuscep<;ao, 605-606 
vacina^ao contra rotavirus e, 249 
Inversao, cromossomica, 1022, 1023/ 
Involuntaria, “deten^ao”, por saude mental, 

178 

IO, acesso. Ver Intraosseo, acesso 
Iodo, 270 q 

Ion, disturbios de canal de, 764q-765q 



IPEX, smdrome. Ver desregula^ao, 

poliendocrinopatia, enteropatia, 
ligada ao X (IPEX), smdrome de 
Ipratropio, brometo, para asma 

potencialmente letal, 367 
Ira, ataques de, 714 q 
Iridociclite, 424-425 
gonococica, 1178, 1179 
Iris 

albinismo, 423 
aniridia, 422-423,422/ 
coloboma da iris, 422, 422/ 
disturbios da, 422-423, 422/ 
heterocromia, 423 
Irite, 424-425 
Irreversivel, choque, 352 
Isodissomia 

por resgate monossomico, 1025/ 
por resgate trissomico, 1025/ 

Isoimune (aloimune), trombocitopenia, 57-58 
Isolado 

defeito, de enzima pancreatica exocrina, 672 
Isoniazida 
para TB, 1207 
na preven^ao de TB, 1206 
Isoproterenol 

no tratamento da insuficiencia cardiaca, 

54 6q 

para o choque, 353 q 
Isovalerica, acidemia, 1007q, 1008 
Isquemicas-hipoxicas, condi^oes, neonatais, 
colestase devido a, 634 q, 635 
ISRS. Ver Seletivos, inibidores de recapta^ao 
da serotonina 

ST, segmento, na avalia<;ao do ECG, 539/ 
540 

ITRN. Ver Nucleosideo/nucleotideo, 
inibidores da transcriptase 
ITRNN. Ver Nao nucleosideos, inibidores da 
transcriptase reversa 
ITU. Ver Urinario, trato, infec<;6es do 
IV. Ver Intravenoso 

IVIG. Ver Intravenosa, imunoglobulina 

Janus cinase 3, deficiencia de, 931 
Japonesa, encefalite (EJ), 270 
dissemina<;ao por insetos, 1134q 
vacina^ao, 270 

relacionada com viagem, 1288 
Jarrete, distensao do, relacionada com 
esportes, 811 

Jejum, niveis ideais de glicose apos 2 ou mais 
horas de, 987-988, 988q 
Joanete, 785 
Joelho 

disturbios internos, 786 

“do saltador”, relacionado com esportes, 812 

doen^a de Osgood-Schlatter, 813 

dor no 

anterior, relacionada com esportes, 812-813 
posterior, relacionada com esportes, 813 
lesoes do ligamento colateral lateral, 813-814 
lesoes do ligamento colateral medial, 813-814 
lesoes do ligamento cruzado 
anterior, 814 
posterior, 814-815 
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lesoes do menisco, 813 
smdrome patelofemoral por superuso, 812 
tendinite patelar, 813 
tor<;oes, 786 

Joelho, lesoes do, relacionadas com esportes, 
812-815 
Joelho valgo, 784 
Joelho varo, 784 

Jones, criterios de, em febre reumatica, 
diagnostico, 572, 572 q 
Juncionais, batimentos prematuros, 585-586 
Juvenil 

artrite idiopatica (AIJ), 825-828, 826 q 
achados clinicos, 825-826, 82 6q 
achados laboratoriais, 825-826, 82 6q 
descri<;ao, 825 

diagnostico diferencial, 826-827, 82 6q 
estudos de imagem, 826 
prognostico, 827-828 
sinais e sintomas, 825 
tratamento, 827 

artrite reumatoide, exantema avermelhado 
em, 1112q 

diabetes. Ver Diabetes melito, tipo 1 
epilepsia de ausencia, descri<;ao, 709 q, 711 q 
epilepsia mioclonica, descri<;ao, 710q, 71 lq 
leucemia mielomonocitica (LMMJ), 888q, 
889 

miastenia grave, 769 
nefronoftise, 678 
papilomatose, I23q 
polipos, 614, 615 q 
polipose, generalizada, 615^ 

K, deficiencia de cadeia, 926 q 
Kaposiformes, hemangioendoteliomas, 

trombocitopenia associada a, 862 
Kasabach-Merritt, smdrome de, 862 
Kawasaki, doen<;a de, 573-574, 574 q 
erup<;ao vermelha em, 1111 q 
Kernicterus, 10,14-15,15 q 
Klinefelter, smdrome de, 1039 
Klippel-Feil, smdrome de, 781 
Klumpke, paralisia de, 822 
Kohler, doen<;a ossea de, 791 q 
Krabbe, doen<;a de, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1014q 
Krabbe, leucodistrofia de, 742q-743q 

LABA. Ver p 2 -agonista de a<;ao prolongada 
Labial 

bolha de suc<;ao, 484 
disturbios, 484 
fenda. Ver Fenda labial 
Lacera^ao, ocular, 409-410,409/ 410/ 
Lacosamida, no tratamento de convulsoes, 

71 6q 

Lacrimejante, olho, 401 
Lactase, deficiencia de, 626 
Lactente 

ALTE no, 532-533, 532g 
colica no, 85-86 
conceito de morte, 918q 
dismorfologia no, avalia<;ao, 1035-1037, 
1036/ 

disturbios da pele em, 387-400. Ver tambem 
disturbios especificos 


disturbios no. Ver disturbios especificos 
erup<;ao dos dentes em, 447-448 
exame oral no, 445-447, 445/-447/ 
dentes, 446 
fenda labial, 446-447 
fenda palatina, 445/ 446-447, 447/ 
frenulos, 446, 446/ 
varia^oes em partes moles, 447 
exposi^ao perinatal a infec^ao por HIV, 
1148-1150. Ver tambem HIV, 
infec<;ao por 

formulas para. Ver Formula lactea 
“possessividade narcisista” do, 77 
prematuro, 30-42. Ver tambem Pre-termo, 
lactentes 

recem-nascido, 1-63. Ver tambem 

Recem-nascido, nutri<;ao para, 277, 
279, 281-282, 28 7q, 288 q 
aditivos de formulas, 286, 288, 288q 
aleitamento ao seio, 277, 279, 281-282, 
284-286. Ver tambem Seio, 
aleitamento ao 

formulas de proteina de soja, 286 
formulas especiais, 288 
produtos dieteticos, 286, 288-289, 288g 
saude oral no, 442-443 
sepse no, agentes antimicrobianos para, 

1099 

sifilis congenita no, 1213, 1214 
suporte avan^ado de vida para, 300-305 
termo, inicial, 41/ 
transtornos alimentares no, 87-88 
vomitos/encefalopatia em, erros inatos do 
metabolismo e, 993, 994 q 
Lactica, acidose, primaria, causas, 999, 999 q 
Lamivudina, 1154q 
Lamotrigina, 207 
diretrizes, 201 q 

no tratamento de convulsoes, 71 6q 
para depressao bipolar, em adultos, 206 
Landouzy-Dejerine, smdrome de, 764q-765q 
Langerhans, histiocitose de celulas de, 906-907 
LARC. Ver Contraceptives reversiveis de longa 
dura<;ao 

Laringe, atresia da, 494 
Laringea 

mascara, no manejo das vias respiratorias, 
308 

membrana, 494 
papilomatose, 497 
Laringiana, fenda, 494 
Laringocele, 494 
Laringomalacia, 494 
Laringoscopia, em disturbios do trato 
respiratorio, diagnostico e 
avalia<;ao, 491 

Larva migrans, visceral, 1243-1244 
L-Ascorbico, acido, papeis biologicos, 284g 
Latex 

descri^ao, 1083 
alergia a, 1083-1084 
Lavagem 

do antro, para rinossinusite recorrente, 

473 

no tratamento de envenenamento, 

325-326 
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LCN. Ver Neuronial, lipofuscinose ceroide 

LCS. Ver Cerebrospinal, liquido 

LD 50 , de farmaco, 321 

Leflunomida, no tratamento de AIJ, 827 

Legg-Calve-Perthes, doen<;a de, 791-792, 791 q 

Legionella, infec*;ao por, 1209-1210 

Leigh 

doen<;a de, 744 * 2 - 745*2 
encefalopatia necrosante subaguda de, 
1046-1047 

sindrome de, causas, 750 q 
Leishmania sp. 

L. braziliensis, infec*; 6 es parasitarias devido 
a, 1224*2 

L. donovani, infec^oes parasitarias devido 
a, 1224 q 

L. mexicana, infec^oes parasitarias devido 
a, 1224*2 

L. tropica, infec^oes parasitarias devido a, 

1224g 

Leite 

materno. Ver Materno, leite 
intolerancia a proteina do, 627 
Leite de vaca, intolerancia a proteina do, 627 
Leite materno, ictericia por, 641-642 
Leptina, na anorexia nervosa, 159 
Leptospirose, 1217-1218 
exantema avermelhado na, 1111 q 
no viajante em retorno, 1297 q 
LES. Ver Sistemico, lupus eritematoso. 

Lesao 

cardiaca, cianotica, fluxo sanguineo 

pulmonar em, alternativas, 541 q 
cutanea, congenita, candidiase e, 1251,1253 
da medula espinal, 773-774 
do plexo braquial, 822 
mamaria, 122, 123*2 

vascular, relacionada a ortopedia, 791-792, 
791q 

Lesao cerebral, 369-372, 369*2, 817-820. 

Ver tambem Cabe<;a e pesco<;o, 
lesoes 

achados clinicos, 370, 370 q 

avalia<;ao do desfecho funcional, 819-820 

complicates, 370 

considera^oes sobre o desenvolvimento, 
818-819 
patogenese, 369 
prevalencia, 817 
preven*;ao, 370 
primaria, 369, 817 
prognostico, 372, 819-820 
secundaria, 369, 817 
sequelas, 818 

tratamento, 370-372, 371/, 819 
algoritmo para, 371/ 
traumatica, leve, 312 
Lesao medular cervical, avalia^ao, na 

investigate) de trauma, 310-311 
Lesao pulmonar aguda, relacionada com 
transfusao, 880*2 

Lesao traumatica, 300-320. Ver tambem 
Emergences; Cabe^a e pesco*;o, 
lesoes da; Esportes, lesoes; tipos 
especificos, p. ex., Bicicleta, lesoes 
dados de mortalidade, 230, 231/ 


fisica, convulsoes e, 713, 715 
mordeduras, 318-319 
preven*;ao, orienta^ao preventiva em, 
230-232, 230*2, 231/ 

SAP para, 319-320 
queimaduras, 313-315, 315/ 
relacionada com esportes, 796-816. Ver 

Esportiva, medicina; tipos especificos 
e Lesoes esportivas 

relacionada com trauma, 307-311. Ver 
tambem Trauma, abordagem do 
paciente com 
submersao, 317-318 

temperatura ambiental alterada, disturbios 
relacionados com, 315-317 
traumatismo craniano, 309*2, 310*2, 312-313 
Lesoes cutaneas congenitas, candidiase e, 

1251,1253 

Lesoes do ligamento colateral lateral, 

relacionadas com esportes, 813-814 
Lesoes do ligamento colateral medial, 

relacionadas com esportes, 813-814 
Lesoes do menisco medial, relacionadas com 
esportes, 813 
Leucemia 

linfoblastica, aguda, 882-885. Ver tambem 
Aguda, leucemia linfoblastica (LLA) 
mielogena, cronica, 888 , 888*2 
mieloide, aguda, 885-887, 886 L Ver tambem 
Aguda, leucemia mieloide (LMA) 
mielomonodtica, juvenil, 888 * 2 , 889 
Leucemia linfoblastica aguda (LLA), 

882-885 

achados clinicos, 883 
achados laboratoriais, 883 
considera*; 6 es gerais,882-883 
diagnostico diferencial, 883-884 
estudos de imagem, 883 
TCPH para, 884 
prognostico, 885 
sinais e sintomas, 883 
tratamento, 884-885 

Leucemia mieloide aguda (LMA), 885-887, 

886*2 

achados clinicos, 886 
considera<; 6 es gerais, 885-886, 886*2 
prognostico, 887 
subtipos FAB, 885, 886*2 
tratamento, 886-887 

Leucemia mieloide cronica (LMC), 888 , 888*2 
Leucocitos 

deficiencia de aderencia I, II, 857*2, 936 
disturbios dos, 854-858, 854*2, 857*2 
eosinofilia, 858 
linfocitose, 858 
neutrofilia, 855 
neutropenia, 854-855, 854*2 
relacionados com a fun*;ao dos 
neutrofilos, 855-856, 857*2 
Leucocoria, 401-402,402/ 

Leucodistrofia 
de Krabbe, 742*2-743*2 
megalocefalica, cistos subcorticais com, 
746*2-747*2 

metacromatica, 742*2-743*2, 775*2 
aspectos clinicos e laboratoriais, 1014*2 


Leucotrieno, antagonista dos receptores de 
leucotrieno (LTRA) 
no tratamento da urticaria, 1078 
no tratamento de angioedema, 1078 
para asma potencialmente letal, 368 
Levalbuterol, no tratamento da asma, 1065 
Leve, lesao traumatica craniana, 312 
Levetiracetam, no tratamento de convulsoes, 
716*2 

Levocabastina, para alergia ocular, 421*2 
Liga infantil 

cotovelo da, relacionado com esportes, 808, 
809*2 

ombro da, relacionado com esportes, 808 
Ligamento cruzado anterior, lesoes do, 
relacionadas a esportes, 814 
Ligamentos, lesoes, colateral medial e lateral, 
relacionadas com esportes, 813-814 
Linezolida, 1102 
Linfadenite 
cervical, 480 
mesenterica, 1113 

micobacterias nao tuberculosas e, 1208 
Linfadenopatia, infec^oes parasitarias 
e, 1223*2 
Linfangiectasia 
intestinal, 626-627 
pulmonar, congenita, 525-526 
Linfaticas, malforma^oes, 480 
em recem-nascidos, 386 
Linfoblastica, leucemia, aguda, 882-885. 

Ver tambem Aguda, leucemia 
linfoblastica (LLA) 

Linfoblastico, linfoma, 895*2 
Linfocitica, tireoidite, cronica, 956 
Linfocitos, T, deficiencia de, avalia*;ao, 924 
Linfocitose, 858 

Linfogranuloma venereo, 1280-1281 
tratamento, 1270*2 

Linfoma, 893-897. Ver tambem tipos 
especificos 

anaplasico, de celulas grandes, 895*2 
de Burkitt, endemico vs. esporadico, 896, 
896q 

de celulas B, grandes, 895*2 
de celulas pequenas nao clivadas, 895*2 
doen*;a de Hodgkin, 893-894 
linfoblastico, 895*2 
nao Hodgkin, 894-897, 895*2, 896*2 
Linfoma, de celulas B grandes, 895*2 
Linfonodular, faringite, aguda, 1119 
Linfoproliferativos, disturbios, 897 
Lingua 

disturbios, 484 
escrotal, 484 
pilosa, 484 
“Lingua presa”, 485 
Linguagem 

desenvolvimento, 68 , 73, 76-77, 77/ 79/ 
normal, 77/ 

receptiva, desenvolvimento de, 76 
Lingual, frenulo, posi<;ao normal, 446/ 
Lipideos 

necessidades, 296-297, 29 6q 
necessidades nutricionais, 275-276 
Lipidica, nefrose, 682 




Lipidose 

aspectos clinicos e laboratoriais, 1013 q 
glicosilceramida, 742q-743q 
Lipolise, inibi<;ao da, no tratamento de CAD, 
990 

Lipossoluveis, vitaminas, necessidades 
nutricionais, 277, 28lq-284q 
Liquido, ecstasy, efeitos sistemicos, I46q, I48q 
Liquidos 
corporals 

composites eletrollticas, 1303^ 
regula<;ao dos, 1299-1301, 1300/ 
manejo, 1301-1306,1302^-1304^ 
necessidades de manuten<;ao, altera^oes das, 
1302 q 

necessidades, 31-32, 299,1302^ 
em lactentes prematuros, 31-32 
no tratamento da anafilaxia, 1080 
para crise suprarrenal, 976 
para SDRA, 360 

restaura^ao, no tratamento de CAD, 990 
restri<;ao, no tratamento da insuficiencia 
cardiaca, 547 
Lisencefalia, 734 

Lisossomicas, doen<;as, 1011-1015, 

1013^-1014^. Ver tambem doen<;as 
especificas 

aspectos clinicos e laboratoriais, 1013^-1014^ 
descri<;ao, 1011-1012 
diagnostico, 1012 
tratamento, 1012 
Listeriose, 1203-1204 
Litio, 206 
indicates, 200 q 

LLA. Ver Leucemia linfoblastica aguda 
LM. Ver Espinal, lesao da medula 
LMA. Ver Leucemia mieloide aguda 
LMC. Ver Cronica, leucemia mieloide 
LMMJ. Ver Juvenil, leucemia mielomonocitica 
Lobar, enfisema, congenito, 506 
Locais, anestesicos 
envenenamento, tratamento, 330-331 
rea^oes adversas, 1084 
Locus, heterogeneidade, defini<;ao, 1028 
Lodoxamida, trometamina, para alergia 
ocular, 421 q 

Loeys-Dietz, sindrome de, 561 
Lombar, pun<;ao 

na avalia<;ao de convulsao febril, 721 
na avalia^ao neurologica, 698, 699q-700q 
Longo, QT, sindrome de, 591 
Lopinavir/ritonavir, H54q 
Lorazepam, na UTI, 373, 373 q 
Louis-Bar, sindrome de, 750, 750 q 
Lowe, sindrome de, 692 
LSD, efeitos sistemicos, 146q, I48q 
LTRA. Ver Leucotrieno, antagonista dos 
receptores do 
Ludwig, angina de, 479 
Lund e Browder, modifica<;ao da escala de 

Berkow, na estimativa de extensao de 
queimadura, 315/ 

Lupus, glomerulonefrite, 680^, 681 
Luxa<;ao 

acromioclavicular, relacionada com 
esportes, 807 
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anterior do ombro, relacionada com 
esportes, 807-808 

congenita, do quadril, riscos empiricos, 1032 q 
do quadril, 779-780 
congenita, riscos empiricos, 1032g 
relacionada com esportes, 811 
epifisaria, 787 

lesoes por, padroes, 449, 449/ 
patelar, recorrente, 787 
traumatica, 787 
Lyme, doen<;a de, 1218-1220 
achados clinicos, 1218-1219 
achados laboratoriais, 1219 
considera<;6es gerais, 1218 
diagnostico diferencial, 1219 
diagnostico, 1219 
preven^ao, 1219 
sinais e sintomas, 1218-1219 
tratamento, 1219-1220 

Ma absor^ao 

achados clinicos, 623-624 
acrodermatite enteropatica, 627 
deficiencia de dissacaridase, 626 
deficiencia de lactase, 626 
deficiencia de sacarase-isomaltase, 626 
diagnostico diferencial, 628 
disturbios hipocalcemicos e, 961 q 
doen<;a celiaca, 624-625 
enteropatia perdedora de proteina, 624, 624q 
glicose-galactose, ma absor^ao, 626 
glicose-galactose, 626 
insuficiencia pancreatica, 627 
intolerancia a proteina do leite de vaca, 627 
linfangiectomia intestinal, 626-627 
a-(3-lipoproteinemia, 627 
sindromes de, 623-627, 623 q, 624 q 
tipos, 623q 
Ma nutri^ao, 775 q 
diarreia cronica devido a, 617 
Ma rota<;ao, intestinal, 604 
Maconha 

abuso durante a gravidez, efeitos sobre os 
lactentes, 24 

efeitos sistemicos, I46q, 147^ 

Macro cefalia, 737, 73 7q 
Macroglossia, 484 
Macrolideos, 1093g, 1103-1104 
Macronutrientes, diretrizes para nutri^ao 
parenteral total, 29 6q 
Magnesio, 278 q 

ingestoes dieteticas de referencia, 279 q 
necessidades, 297 

sulfato de, para asma potencialmente letal, 367 
Magneto, envenenamento por, tratamento, 340 
Malacia das vias respiratorias, 497-498 
Malaria, 1225-1227,1226g, 1228/ 1229^-1232^ 
achados clinicos, 1226, 1226g 
achados laboratoriais, 1226,1226g 
complica<;6es, 1226 
considera<;6es gerais, 1225-1226 
dados de mortalidade, 1225 
diagnostico diferencial, 1226 
no viajante em retorno, 1295,1296g 
parasitos, diferencia^ao de, no esfrega<;o de 
sangue, 1226, 122 6q 


profilaxia/preven<;ao, 1227, 1291-1292, 
1293^-1294^ 
sequelas, 1226 
sinais e sintomas, 1226 
tratamento, 1227,1228/ 1229^-1232^ 
algoritmo, 1228/ 
farmacos, 1229^-1232^ 

Malassezia furfur, infectpoes fungicas devido a, 
1259, 1260^ 

Malforma<;ao. Ver tipos especificos, 

p. ex., Congenita, malforma^ao 
adenomatoide cistica 
adenomatoide cistica congenita, 506-507 
capilar, em recem-nascidos, 385 
congenita, 733-735. Ver tambem tipos 
especificos e Nervoso, sistema, 
malforma^oes congenitas 
defini<;ao, 1035 
linfatica, 480 
em recem-nascidos, 386 
Malforma<;6es congenitas 
orelha, 465-466 

sistema nervoso, 733-735. Ver tambem 

tipos especificos e Nervoso, sistema, 
malforma<;6es congenitas 
Malforma^oes orais congenitas, 485-486 
Maligna, neoplasia, relacionada com infec<;ao 
por HIV, 1152 

Mama 

altera^oes fibrocisticas da, 123 
exame da, 122 
Mamadeira 

alimenta<;ao com, OMA relacionada com, 454 
carie dentaria do bebe, 445 
Mamario, abscesso, 123 
Mamilo, secre^ao, 123-124 
Mancha, cafe com leite, em recem-nascidos, 384 
Mandatorias, respira^oes, na ventila^ao 
mecanica, 362 

Maniaco-depressivo, transtorno. Ver Bipolar, 
transtorno afetivo 

Manosidose, aspectos clinicos e laboratoriais, 
1013 q 

Mantoux, rea^ao de, para TB, 229 
Mao, lesoes da, relacionadas com esportes, 
809-810 

Mao, pe e boca, doen<;a, 476, 1119 
Maraviroc, 11545^ 

Marcha, na avalia<;ao neurologica, 697 q 
Marfan, sindrome de, 560-561, 775 q, 781,1041 
defeitos cardiacos, 537 q 
Marmore, doen^a dos ossos de, 782 
Maroteaux-Lamy, sindrome de, aspectos 
clinicos e laboratoriais, 1013 q 
Marrom, aranha reclusa, envenenamento, 
tratamento, 346-347 

Martelo, dedo em, relacionado com esportes, 810 
Mastite, sintomas, 284 

Mastocitos, estabilizadores, no tratamento da 
rinoconjuntivite alergica, 1070-1071 
Mastoidite, 464-465 

Masturba<;ao/movimentos de satisfa<;ao, 
infantil, 714g 

Materna 

fenilcetonuria, 1003 
rubeola, 537 q 
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Maternal and Child Health Bureau, 223 
Materno 

abuso/uso de drogas 
efeitos geneticos, 1051-1052 
alcool, 23-24, 24q 
anticonvulsivantes, 1052 
cocaina, 22 
maconha, 24 
metanfetaminas, 22 
opiaceos, 22 

enquanto amamentando, 285 
analise de sangue, em genetica perinatal, 
1052 

pulmao, abuso, efeitos sobre lactentes, 
22-24, 24 q 
Materno, leite, 7-8 

composi^ao de nutrientes do, 285, 28 7q 
ingestao inadequada de, sinais, 13,13 q 
suplementa<;ao com, para lactentes 
pre-termo no ber^ario, 32 
transmissao de farmacos no, 285 
Matura^ao pulmonar, em lactentes pre-termo, 
acelera<;ao da, corticosteroides 
maternos para, 35 

Maturidade fetal, avalia^ao, escala de Ballard, 2 q 
Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH), 
sindrome de, 128 

M-CHAT. Ver Modified Checklist for Autism 
in Toddlers 

MDMA (ecstasy), efeitos sistemicos, 14 6q, 14 7q 
MDR3, deficiencia de, colestase neonatal 
devido a, 63 6q 

Mecanica, ventila<;ao, 362-365 
ajustando suporte de ventila^ao, 364 
ciclo em, 362 
controle assistido em, 363 
controle em, 363 
frequencia em, 363 
gatilho em, 362 
indicates, 362 
limita^oes, 362 
manejo do paciente, 364 
modos, 363 

monitoramento do paciente, 363-364 
de pressao positiva nao invasiva, 365 
objetivos, 362 

para asma potencialmente letal, 368 
regulando o ventilador em, 363 
resolu<;ao de problemas, 364-365 
respirators espontaneas em, 362 
respira^oes mandatorias em, 362 
terminologia relacionada com, 362 
ventila^ao oscilatoria de alta frequencia, 

365 

volume vs. pressao de ventila<;ao, 362-363 
Mecanico, suporte circulatorio, no tratamento 
da insuficiencia cardiaca, 546 
Meckel, diverticulo de, 607 
Meconio, liquido amniotico tingido de, 
ressuscita^ao apos, 29 
Media, cadeia, triglicerideos de (TCM), 
275-276 
Media, orelha, 
trauma agudo da, 465 
efusao da (EOM), 453 
Mediastino, tumora<;6es do, 530-531 


Medica 

assistencia, durante viagem, 1285 
assistencia, negligencia, 217 
historia, questionario, do adolescente, 107, 
108/-111/ 

Medicamentos. Ver alguns agentes espedficos 
e Farmacos 

Medicamentos controladores a longo prazo, 
no tratamento da asma, 1063 
Medicamentosa, alergia, exantema 
avermelhado em, 1111 q 
Medula ossea 
disturbios, 832-834 
anemia aplasica adquirida, 833-834 
anemia de Fanconi, 832-833 
dor, assistencia paliativa para, 917 q 
insuficiencia da, 832-834 
transplante de. Ver Transplante de celulas 
progenitoras hematopoieticas 
(TCPH) 

Medula suprarrenal, feocromocitoma, da 
982-983 

Medular, doen^a cistica, 678 
Meduloblastoma, 890-891 
Mefloquina 
para malaria, 1231q 
para preven<;ao da malaria, 1294q 
Megacolon, aganglionar, congenito, 609-610, 
611 q 

Megaloblasticas, 839-840 
Megalocefalica, leucodistrofla, com cistos 
subcorticais, 74 7 q 
Meia-vida (^ 1 / 2 )* de farmaco, 321 
Meiose, 1020-1021 

Melanociticos, nevos, em recem-nascidos 
adquiridos, 384-385 
congenitos, 385 

Melanoma, em recem-nascidos, 385 
MELAS, 1046 

Melena, sangramento gastrintestinal vs., 620 q 
Meloxicam, no tratamento de AIJ, 827 
Membrana, laringea, 494 
Membranoproliferativa, glomerulonefrite, 
680q, 681 

Membranosa, glomerulonefrite, 683 
Membro-cintura, distrofia muscular, 
764q-765q 

Membros, deficiencias, congenitas, 778 
Menarca retardada, puberdade retardada 
devido a, 971, 971 q 

Mendeliana, heran^a, 1027-1031, 1028/-1030/ 
padroes hereditarios, 1028-1031, 

1028/-1030/ Vertambem 
Hereditarios, padroes 
terminologia relacionada com, 1027-1028 
Mendelianos, disturbios, 1040-1045, 1043/ 
Ver tambem disturbios espedficos 
disturbios autossomicos dominantes, 
1040-1043 

disturbios autossomicos recessivos, 
1043-1044, 1043/ 
disturbios ligados ao X, 1044-1045 
Meninas 

desenvolvimento normal em 
de 2-20 anos, 69/ 70/ 
do nascimento a 36 meses, 65 f 66/ 


IMC em, 70/ 

perimetro cefalico em, 66/ 73/ 
puberdade precoce em, 969-970, 969 q 
Meningea, carcinomatose, LCS em, 700q 
Meningite 

agentes antimicrobianos para, 1099, 1100 
bacteriana, 755-756, 755 q 
LCS em, 699 q 
eosinofilica, 1224q 
fungica, LCS em, 699 q 
infec<;6es meningococicas e, 1175 
infec^oes pneumococicas e, tratamento, 1170 
infec^oes por Haemophilus influenzae tipo B 
e, 1200, 1201 

micobacterias nao tuberculosas e, 1208 
neonatal, 50,1187 
por£. coli, tratamento, 1187-1188 
tuberculosa, 1205 
LCS em, 699 q 
viral, nao polio, 1120-1122 
Meningococemia, 1175 
Meningococicas, infec<;6es, 1174-1177 
achados clinicos, 1175 
achados laboratoriais, 1175 
complicates, 1175 
considerat^s gerais, 1174-1175 
descri<;ao, 1174-1175 
diagnostico diferencial, 1175 
preven^ao, 1175-1176 
prognostico, 1177 
sinais e sintomas, 1175 
tratamento, 1176-1177 
vacina, 265-266 
antes de viagem, 1288 
Meningococo, descri<;ao, 1174-1175 
Meningoencefalite 
asseptica, LCS em, 699 q 
causas, viral, 1108q 
caxumba e, 1143 
Meninos 

desenvolvimento normal 
do nascimento a idade de 36 meses, 67/ 68/ 
de 2-20 anos, 71/ 72/ 

IMC em, 72/ 

perimetro cefalico em, 68/ 73/ 
puberdade precoce em, 969 q, 972-973 
Menisco lateral, lesoes de, relacionadas com 
esportes, 813 

Menisco, lesoes de, relacionadas com esportes, 
813 

Menkes, doen<;a de, 744q-745q 
Menstrua^ao, fisiologia, 125-126 
Menstruais, disturbios, 127-136 
amenorreia, 127-131,127 q, 128 q, 129/-131/, 
132 q 

cistos ovarianos, 134-136 
DDPM, 134 

dismenorreia, 131-132, 133 q 
Mittelschmerz, 132 
SOP, 130-131 

SUD, 132, 134<2,135/ 136 q 
TPM, 132, 134 
Menstrual 
ciclo, fases do, 125 

historia, na avalia<;ao pre-participa<;ao em 
esportes, 797, 798/ 




Mental, saude 

assistencia a, profissionais de, referenda de 
padentes, 178-179,179 q 
doen^a 

cronica, rea<;6es a, 180 
prevalencia, 171 
estado 

avalia^ao, em suporte avan^ado de vida, 303 
na avalia<;ao neurologica, 697 q 
no cenario de assistencia primaria, modelos 
assistenciais, 172 

no tratamento da infec<;ao por HIV, 1157 
papel do pediatra em, 173,173 q 
triagem, no cenario de consultorio, 
ferramentas, 174-175 
retardo, 99-101, 99 q, 100 q. Ver tambem 
Intelectual, incapacidade/retardo 
mental (DI/RM) 

erros inatos do metabolismo e, 993, 

994 q 

saude comportamental e, no cenario de 
assistencia primaria, 235 
6 -Mercaptopurina (6-MP), no tratamento de 
DII, 629 

MERRF. Ver Epilepsia mioclonica com fibras 
vermelhas anfractuosas. 

Mesangial, glomerulonefrite, 683 
Mescalina, efeitos sistemicos, 146q,148q 
Mesenterica, linfadenite, 1113 
Mesentericos, cistos, 614-615 
Mesodermicos, tecidos, disturbios 
generalizados de, 780-782 
Metabolica, acidose, 1306 
Metabolicos, disturbios, 775 q, 1044 
em recem-nascidos, 62 
erros inatos do metabolismo, 63 
hiperglicemia, 62 
ligados ao X, 1045 

processos, regula<;ao hormonal de, 943, 944q 
Metabolismo, erros inatos do, 992-1019. 

Ver tambem Inatos, erros, do 
metabolismo 

Metacentrico, defini<;ao, 1022 
Metacromatica, leucodistrofia, 742q-743q , 

775 q 

aspectos clinicos e laboratoriais, 1014q 
Metadona 

envenenamento, tratamento, 341-342 
para dor aguda, dosagem oral, 9l4q 
Metanfetamina, abuso durante a gravidez, 
efeitos sobre lactentes, 22 
Metanol, envenenamento, tratamento, 336-337 
Metapneumovirus humano (MPVh), infec<;ao 
por, 1117-1118 

Metaqualona, efeitos sistemicos, 14 6q, 148 q 
Metatarso varo, 778-779 
Metazoarios, infec<;6es por, 1240-1249. 

Ver tambem infec^oes especificas 
infec<;6es por cestoides, 1245-1248 
infec<;6es por nematoides, 1240-1245 
infec<;6es por trematodeos, 1248-1249 
Metemoglobinemia 
adquirida, 853 

congenita, deficiencias enzimaticas e, 853 
3-Metilcrotonil-CoA carboxilase, deficiencia 
de, 1007^ 
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Metilfenidato 
indicates, 200 q 
para TDAH, 95 
dosagem, 202 

Metilmalonica, acidemia, 1006, 1007q 
Metimazol, no tratamento do 
hipertireoidismo, 957 
Metotrexato 

no tratamento de AIJ, 827 
no tratamento de DII, 629 
Metronidazol, 1106 
Mialgia epidemica, 1119 
Miastenia grave, 773, 774q 
juvenil, 769 

Miastenia, neonatal, 769 
Miastenica, crise, 770 
Miastenicas, sindromes, 768-771 
achados clinicos, 769-770 
achados laboratoriais, 769 
complicates, 770 
congenitas, 769 
considera^oes gerais, 768 
crise colinergica, 770 
crise miastenica, 770 
estudos de imagem, 770 
estudos eletrofisiologicos, 769-770 
prognostico, 770-771 
sinais e sintomas, 769 
tratamento, 770 

Miccional, uretrocistografia (UCGM), na 
avalia^ao de ITU, 694 
Micobacterias, nao tuberculosas, infec<;6es 
por, 1207-1209 

Micoplasma, pneumonia por, 514 
Micoticas, infec<;6 es > 1249-1262. Ver tambem 
infec<;6es especificas 
blastomicose, 1250-1251 
candidiase, 1251-1254 
coccidioidomicose, 1254-1255 
criptococose, 1256-1257 
descri<;ao, 1249-1250, 1249q 
esporotricose, 1258-1259 
histoplasmose, 1257-1258 
infec<;ao por Pneumocystis jiroveci, 1260-1262 
Microcefalia, 735-736, 73 6q 
Microscopia, de campo escuro, na avalia<;ao de 
sifllis, 1213 

Microscopica, hematuria, 676/, 679 
Midazolam 

em procedimentos, 319 
em UTI, 373, 373g 

Midia, exposi(;ao a, aconselhamento sobre, 
em consultas de supervisao da 
saude, 233 

Mielite, transversa, 760q-761q 
Mielodisplasia, aspectos ortopedicos, 793 
Mielogena, leucemia, cronica, 888, 888q 
Mielografia, na avalia^ao neurologica, 702 
Mieloide, leucemia, aguda, 885-887, 886q. Ver 
tambem Aguda, leucemia mieloide 
(LMA) 

Mielomonocitica, leucemia, juvenil, 888q, 889 
Mieloperoxidase, deficiencia de, 85 7q, 936 
Mieloproliferativos, disturbios, 887-889, 888q 
disturbio mieloproliferativo transitorio, 
888-889, 888q 


LMC, 888, 888q 
LMMJ, 888q, 889 
Migratoria, glossite, benigna, 484 
Miliaria, em recem-nascidos, 384 
Milio, em recem-nascidos, 383 
Milrinona 

no tratamento de insuficiencia cardiaca, 
545-546 

para o choque, 353-354, 353g 
Minerais, necessidades, 297-299 
Minerais, necessidades, nutricionais, 277, 
278q, 279 q 
Mineralocorticoides 
para crise suprarrenal, 976 
para hiperplasias suprarrenais congenitas, 
978-979 

Minima, doen<;a de altera^ao, 682 
Minoxidil, para hipertensao renal, 690 q 
Miocardiopatia congenita 
acianotica, 548-562. Ver tambem 

disturbios especificos e Acianotica, 
miocardiopatia congenita 
base genetica, 547-548 
cianotica, 562-571. Ver tambem Cianotica, 
miocardiopatia congenita 
riscos empiricos, 1032f 
Miocardiopatia, 577-579 
dilatada, 577 

doen<;a de armazenamento de glicogenio 
do cora<;ao, 579 
hipertrofica, familiar, 578 
restritiva, 579 

acianotica, em recem-nascidos, 42-43 
adquirida, 571-580. Ver tambem 

disturbios especificos e Adquirida, 
miocardiopatia 

cianotica, em recem-nascidos, 44-48 
congenita, riscos empiricos, 1032q 
doen<;a de Lyme e, tratamento, 1220 
estrutural, em lactentes prematuros, 

42-43 

Miocardiopatia, adquirida, 571-580 
miocardiopatia, 577-579 
doen<;a de Kawasaki, 573-574, 574 q 
endocardite infecciosa, 575-576, 575 q 
febre reumatica, 571-573 
miocardite, 579-580 
pericardite, 576-577 

Miocardiopatias. Ver Cora^ao, doen^as do 
Miocardite, 579-580 
diarreia e, 1185 
Mioclonia 

neonatal benigna do sono, 732 
noturna benigna, 714 q 
Mioclonica, encefalopatia, infantil, 748 
Mioclonica, epilepsia, com fibras 

vermelhas anfractuosas (MERRF), 
1046 

Miopatia, 773, 774 q 
central nuclear, 764q-765q 
congenita, 764q-765q 
neonatal, 774 q 
metabolica, 764q-765q 
miotubular, 764q-765q 
Miopatias metabolicas, 764q-765q 
Miopia, 402-403 


Miosite aguda benigna da infancia, 768 
adrenarca prematura, 970-971 
mioclonia noturna, 7l4q 
telarca prematura, 970 
vertigem paroxistica, 7l4q 
Miosite ossificante, 786-787, 811 
Miotonia congenita, 766q-767q 
Miotonica, distrofia, 766q-767q, 774 q, 1045-1046 
Miotonicos, disturbios, 766q-767q 
Miotubular, miopatia, 764q-765q 
Mirtazapina, para depressao, 203q, 204 
Mitocondriais, disturbios, 1046-1047 
Mitocondriais, hepatopatias, colestase 
neonatal devido a, 63 6q 
Mitocondrial, heran<;a, 1033, 1033/ 

Mitose, 1020 
Mitral 

estenose, congenita, 560 
insuficiencia, congenita, 560 
valva, prolapso de, 559 
Mittelschmerz, 132 

MNBS. Ver Mioclonia neonatal benigna do 
sono 

Mobius, sindrome de, 438 
Modified Checklist for Autism in Toddlers 
(M-CHAT), 96-98, 97/ 696 
Modo M, ecocardiografia, na avalia^ao do 
sistema cardiovascular, 542 
MODY. Ver Monogenic and maturity-onset 
diabetes of youth 
Molecular, biologia 
em diagnostic genetic, 1026 
em genetica clinica, 1026 
genetica, 1025-1027 
na preven<;ao/tratamento de doen^as 
humanas, 1026-1027 

Moles 

partes 

traumatismo das, 785-787 
varia^oes nas, exame de recem-nascidos e 
lactentes, 447 

tecidos, infec<;6es dos, agentes 

antimicrobianos para, 1100 
Molusco contagioso, 392-393 
Mometasona, dosagem, 1064^ 

Mongolicas, manchas, 5 
em recem-nascidos, 384 
Monitoring the Future, estudo, 145 
Monoarticular, artrite, gonococica, 1178 
Monobactam, 1093q 
rea^oes adversas, 1082 
Monoclonal, anticorpo, anti-CD20, no 
tratamento de PTI, 861 
Monocorionicos, gemeos, 24-25 
Monogenic and maturity-onset diabetes of youth 
(MODY), considera<;6es gerais, 984 
Mononucleose, infecciosa, 476,1131-1133 
exantema avermelhado em, 1112 q 
Monossomia X. Ver sindrome de Turner 
Monossomico, resgate de, isodissomia por, 
1025/ 

Montelucaste 

no tratamento da asma, 1065 
no tratamento da rinoconjuntivite alergica, 
1071 

Morbidity and Mortality Weekly Report, 240 
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Mordidas, 318-319. Ver tambem Picadas de 
mosquitos; mordidas de cobras; 
picadas de aranhas; tipos especificos, 
p. ex., Mordidas de animais 

Morfina 

em UTI, 373 q, 374-375 
envenenamento, tratamento, 341-342 
para dor aguda 
dosagem IV, 9\4q 
dosagem oral, 9\4q 
dosagem ACP, 915 q 
Moro (sobressalto), reflexo de, 7 
Morquio 
doen<;a de, 782 

sindrome de, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1013^ 

Morte 

cerebral. Ver Cerebral, morte 

conceitos infantis de, 918-919, 918q 

convulsoes e, 713, 715 

em crian<;as, 181, 182 q 

relacionada a causas externas, 230, 231/ 

subita, 591 

Morte, conceitos das crian^as de, 918-919, 918q 
Mosaicismo, 1023-1024 
placentario confinado, 1053 
Mosqueado, em recem-nascidos, 384 
Mosquito, picadas de, preven^ao, na 
preven<;ao da malaria, 1291 
Motor, veiculo a, lesoes em, preven<;ao de, 

orienta<;ao profilatica, 230-231, 230g 
Motora, fun<;ao, deficits da, lesao cerebral 
e, 818 

habilidades, na avalia^ao neurologica, 69 7q 
unidade, potenciais de a<;ao da (PAUM), na 
avalia<;ao de disturbio muscular, 763 
Movimento, nausea devido a, 1286 
6 -MP. Ver 6-mercaptopurina 
MPVh, infec<;ao por. Ver Humano, infec<;ao 
por metapneumovirus 
MRKH, sindrome. Ver Mayer-Rokitansky- 
-Kuster-Hauser, sindrome de 
Mucociliar, limpeza, disturbios, 500-504. Ver 
tambem disturbios especificos, p. ex., 
Fibrose cistica 
bronquiectasia, 503-504 
bronquiolite obliterante, 504 
discinesia ciliar primaria, 502-503 
fibrose cistica, 501-502 
Mucocutanea 
candidiase, cronica, 939 
doen<;as 
ocular, 421-422 
infec^ao, recorrente, 1123 
Mucopolissacaridoses, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1013 q 
Mucorales, 1259,1260g 
Mulheres, bebes e crian<;as, pacotes 
alimentares, 232 
Miilleriana, disgenesia, 128 
Multifatorial, heran<;a, 1031, 1032^ 
disturbios, 1047-1049, 1047g 
defeitos do tubo neural, 1048-1049 
fenda labial, 1047-1048, 1047g 
fenda palatina, 1047-1048, 1047g 
Multipla, esclerose (EM), 758 



Multiplos, nascimentos, 24-25 
complicates, 25 
gemeos, 24-25 

Multissistemica, terapia, para transtornos de 
conduta, 192 

Munchausen, sindrome de, por procura^ao, 217 
Murino, tifo, 1146 

Muscular, atrofia, espinal, 766q-769q, 1044 
Musculares, disturbios, 762-773, 764q-769q 
complica 9 oes, 763 
distrofia, 764q-765q 
congenita, 766q-767q, 774q 
de Becker, 764q-765q, 1044 
de Duchenne, 764q-765q, 1044 
facioescapuloumeral, 764q-765q 
membro-cintura, 764q-765q 
estudos diagnostics, 762-763 
miosite aguda benigna da infancia, 768 
paralisias de nervos perifericos, 771 
polineuropatia cronica, 772 
sindromes miastenicas, 768-771 
tratamento, 763 

Musculo, biopsia de, na avalia^ao de disturbio 
muscular, 763 

Musculoesqueletico, sistema 
disturbios neurologicos e, 792-793 
lesoes/limita<;6es, na avalia<;ao 

pre-participa^ao em esportes, 797,798/ 
neoplasia do, 793-794 
Muta^ao 

da protrombina, 871 
do Fator V de Leiden, 871 
Mycobacterium tuberculosis, 270 

NAAT. Ver Nucleico, acido, testes de 
amplifica<;ao 

Nafazolina, para alergia ocular, 421 q 
Naftalina, envenenamento, tratamento, 335-336 
Naloxone 
em UTI, 375 

para emergencias, 305q, 306g 
Nanismo, psicossocial, 951 
Nao acidental, traumatismo, lesoes oculares 
devido a, 412 

Nao alcoolica, doen<;a hepatica gordurosa 
(DHGNA), 652-653 
Nao alergica, rinite, 473 
Nao cetotica, hiperglicinemia, 1005-1006 
Nao colestatica, hiperbilirrubinemia, 
conjugada, 643 

Nao conjugada, hiperbilirrubinemia, 641-642 
patologica, 11-13, 12 q, 13 q 
Nao dependente de insulina, diabetes melito. 

Ver Diabetes melito, tipo 2 
Nao endocrinas, doen<;as, tratamento, 980-982 
Nao epileptics, eventos paroxisticos, 714g 
Nao hemolitica, produ^ao aumentada de 
bilirrubina, ictericia e, 12-13 
Nao Hodgkin, linfomas, 894-897, 895g, 89 6q 
achados clinicos, 895-896, 89 6t 
avalia<;ao diagnostica, 896 
compara<;ao de, 895q 
considera^oes gerais, 894-895, 895g 
prognostico, 897 
sinais e sintomas, 895-896, 89 6q 
tratamento, 896-897 



Nao imune 

anemia hemolitica adquirida, 852 
hemolise, 12 

Nao inflamatorias, sindromes dolorosas, 830-831 
Nao invasiva 

ventila<;ao de pressao positiva, 365 
ventila^ao, para asma potencialmente letal, 
368 

Nao mendeliana, heran^a, 1031-1033,1033/ 
antecipa<;ao genetica, 1032-1033 
heran<;a mitocondrial, 1033, 1033/ 
impressao, 1032 

regula<;ao epigenetica, 1031-1032 
Nao mendelianos, disturbios, 1045-1047 
disturbios de impressao, 1045 
disturbios mitocondriais, 1046-1047 
disturbios relacionados com antecipa<;ao, 
1045-1046 

Nao nucleosideos, inibidores da transcriptase 
reversa (ITRNN), 1154^, 1155 
Nao opioides, analgesicos 
em UTI, 375 

para dor aguda, doses, 912,914q 
Nao ossificante, fibroma, 794 
Nao parametrico, metodo de estabelecimento 
de intervalos de referenda, 1309-1310 
Nao polio, meningite viral, 1120-1121 
Nao REM (NREM), sono, 88 
Nao sindromica, fenda labial, riscos empiricos, 
1032 q 

Nao sindromica, fenda palatina, riscos 
empiricos, 1032^ 

Nao supurativa, tireoidite, 956-957 
Naproxeno 
em UTI, 375 

no tratamento de AIJ, 827 
“Narcisista, possessividade”, do lactente, 77 
Narcolepsia, 731-732 

Narcotico, depressao por, reanima<;ao apos, 29 
Nariz 

corpos estranhos em, 475 
disturbios, 468-475. Ver tambem disturbios 
especificos 
atresia de coana, 473 
epistaxe, 474 

rinite recorrente, 473-474 
rinite viral aguda, 468-470, 469/ 
rinossinusite, 470-473 
do recem-nascido, exame, 5-6 
infec^oes, 474 
traumatismo do, 474-475 
Nasal 

CPAP, para doen^a da membrana hialina em 
lactentes prematuros, 34-35 
infec<;ao. Ver Nariz 

pressao positiva intermitente, ventila<;ao por 
(NIPPV), para doen<;a da membrana 
hialina em lactentes prematuros, 35 
Nascen<;a, sinais de, 5 
em recem-nascidos 
de celulas pigmentares, 384 
do tecido conectivo, 386 
epidermicos, 386 
vasculares, 385-386 
Nascimento 
exame ao, 4-5, 4 q 
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multiplo, 24-25. Ver tambem Multiplos, 
nascimentos 

Nasofaringea, canula, no manejo das vias 
respiratorias, 301, 302/ 

Nasogastrica, sonda, no manejo do trauma, 310 
Nasolacrimal 

ducto, obstru^ao do, 416-417,417/ 
sistema, disturbios do, 416-418, 417/418/ 
dacriocistite, 418, 418/ 
dacriocistocele congenita, 417,417/ 
obstru<;ao do ducto nasolacrimal, 
416-417,417/ 

National Center for Health Statistics, curvas 
de crescimento para crian^as 
norte-americanas do, 945 
National Center for Immunization and 

Respiratory Diseases, no CDC, 240 
National Childhood Vaccine Injury Act of 
1986, 220, 241 

National Institute of Health (NIH), criterios 
para SOP, 130 

National Institute of Mental Health 
Collaborative Multisite Multimodal 

treatment Study of Children with 
Attention-Deficit/Hyperactivity 
Disorder — MTA, 95 

National Research Council, sobre transtornos 
do espectro do autismo, 98 
National SIDS Resource Center, 534 
Nausea e vomitos, cuidados paliativos para, 

91 7q 

Necropsia perinatal, 1037 
Necrosante 

encefalomielopatia, subaguda, 744q-745q 
enterocolite (ECN), em lactentes 
prematuros, 36-37 
achados clinicos, 36 
considera^oes gerais, 36 
evolu<;ao, 37 
prognostico, 37 
tratamento, 36-37 

fasciite, infec^oes estreptococicas grupo A 
e, 1160 

Necrose 
adiposa, 123^ 
subcutanea, 384 

avascular, do femur proximal, 791-792, 791 q 
Nedocromil, no tratamento da asma, 1063-1064 
Nefrite intersticial aguda, 681 
Nefroblastoma, 899q-900q. Ver tambem 
Wilms, tumor de 

Nefrogenico, diabetes insipido, 692-693 
Nefrolitiase, 693 
Nefronoftise, juvenil, 678 
Nefropatia 
de refluxo, 679 
IgA, 680-681, 680 q 
membranosa, 683 
mesangial, 683 
Nefrose 

congenita, 681-682 
lipidica, 682 
Negligencia, 216-219 
achados fisicos, 217 
achados radiologicos/laboratoriais, 217 
anamnese, 216 


diagnostico diferencial, 218 
fisica, 216-217 
notifica^ao de, 218 

notifica<;ao obrigatoria de, por medico, 178 
prognostico apos, 219 
relacionada com assistencia medica, 217 
tipos de, 216-218 
tratamento apos, 218 
Neisseria sp. 
descri<;ao, 1177 

em recem-nascidos, conjuntivite devido 
a, 51 

N. gonorrhoeae, infec<;ao por, 1266,1271-1272 
N. meningitidis, 265 
Nelfinavir, 1154^ 

Nematoides, do guaxinim, infec<;6es, 1245 
Nematoides, infec<;6es por, 1240-1245. Ver 
tambem infec<;6es especificas 
ancilostomose, 1241-1242 
ascaridiase, 1240-1241 
enterobiase, 1240 
estrongiloidiase, 1242-1243 
guaxinim, infec<;6es por nematelmintos 
do, 1245 

larva migrans visceral, 1243-1244 
tricuriase, 1241 
triquinose, 1244-1245 
NEMO. Ver Nuclear, do fator kB essencial, 
modulador 
Neonatal 

circula<;ao, 544-545 

colestase, extra-hepatica, 639-641. 

Ver tambem Extra-hepatica, colestase 
neonatal 
convulsoes, 711 q 

diabetes, considera<;6es gerais, 984 
doen^a de Graves, 958 
doen^a por HBV, 55, 633-635 
hemocromatose, colestase neonatal devido 
a, 63 6q 

hepatite bacteriana, 635 
hepatite 
B,633-635 
bacteriana, 635 
causas 

geneticas, 635, 63 6q 
metabolicas, 635, 636^ 
toxicas, 634^, 635-637 
idiopatica, 637 
infec<;ao e, 631-633, 632 q 
hiperbilirrubinemia, 641-643 
tipos, 641-643 

hipoparatireoidismo, transitorio, 960 
infec^oes, 1123 
miopatia congenita, 774 q 
pustulose cefalica, 383 
trombocitopenia autoimune, 862 
Neonatos, 1-63. Ver tambem Recem-nascido 
acidente vascular cerebral, 62, 730-731 
condi<;6es isquemico-hipoxicas, colestase 
devido a, 634 q, 635 
convulsoes, descri^ao, 708 q 
cuidado intensivo, 25-42 
perinatal, reanima^ao, 25-30 
pre-termo, lactente, 30-42. Ver tambem, 
Prematuros, lactentes 
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ictericia, 10-18 
aleitamento materno e, 13 
bilirrubina e, 10-11 
produ<;ao aumentada, 11-13, 12 q 
valores, 10 - 11 , 11 / 
colestatica prolongada, 631 
prematuridade e, 13 
prevalencia, 10 

diferen<;as raciais como fator em, 13 
considera<; 6 es gerais, 10-11 
ictericia fisiologica, 11 , 11 / 
hiperbilirrubinemia nao conjugada 
patologica, 11-13, 12 * 2 , 13*2 
UTI e, 635 
meningite, 50, 1187 
miastenia (transitoria), 769 
sepse, 1187 

agentes antimicrobianos para, 1099 
tratamento, 1125 

trombocitopenia, 56-57, 57q, 860 q, 861-862 
Neoplasicas, doen^as, 882-911. Ver tambem 
disturbios especificos 
descri<;ao, 882 

disturbio mieloproliferativo transitorio, 
888-889, 888 g 

disturbios linfoproliferativos, 897 

doen^as mieloproliferativas, 887-889, 888*2 

histiocitose de celulas de Langerhans, 906-907 

TCPH em, 907-909 

linfomas, 893-897 

LLA, 882-885 

LMA, 885-887, 886 *? 

LMC, 888 , 888*2 
LMMJ, 888 * 2 , 889 
modalidades de tratamento 
complicates 
cardiorrespiratorias, 910 
endocrinas, 909-910 
neuropsicologicas, 910-911 
relativas ao crescimento, 909 
renais, 910 

efeitos tardios, 909-911 
neoplasias malignas secundarias apos, 911 
neuroblastoma, 897-899, 899*2 
rabdomiossarcoma, 903-904, 903*2 
relacionadas com o sistema 

musculoesqueletico, 793-794 
retinoblastoma, 904-905 
tumor de Wilms, 899-901, 900*2 
tumores do cerebro, 889-892, 89 Iq 
tumores hepaticos, 906 
tumores osseos, 901-903 
Neostigmina 

no tratamento da sindrome miastenica, 770 
teste de, na avalia^ao da sindrome 
miastenica, 769 

Nervosa, velocidade de condu^ao (VCN), teste 
de, na avalia<;ao neurologica, 702 
Nervoso, sistema 

central. Ver Central, sistema nervoso (SNC) 
disturbios afetando, 703-754. Ver tambem 
disturbios especificos e Neurologicos, 
disturbios 

acidente vascular cerebral, 728-730, 728*2 
ataxias, 745, 748-750 
cefaleias, 724-726, 725*2 


convulsoes febris, 720-722 
discinesias paroxisticas, 753, 753*2 
distonia persistente cronica, 753, 753*2 
disturbios convulsivos, 706-723 
disturbios degenerativos do SNC, 741, 
742*2-747*2 

disturbios do sono, 731-732 
disturbios extrapiramidais, 750-754, 
752*2, 753*2 

doen<;a cerebrovascular, 728-731, 728*2 
doen<;a de Wilson, 754 
estado epileptico, 720 , 720*2 
estados de altera<;ao da consciencia, 
703-705, 703*2, 705*2 
morte cerebral, 706 
pseudotumor cerebral, 726-727, 727 q 
sincope/desmaio, 723-724, 724*2 
tiques, 751-753, 752*2 
tremores, 753-754 
malforma^oes congenitas, 733-735 
agenesia do corpo caloso, 734 
anormalidades de fechamento do tubo 
neural, 733 
craniossinostose, 735 
displasias neurocutaneas, 737-741 
disturbios do desenvolvimento cortical, 
734-735 

hidrocefalia, 735 
lisencefalia, 734 
macrocefalia, 737, 737*2 
malforma<;6es de Arnold-Chiari, 733 
microcefalia, 735-736, 736*2 
plagiocefalia, 735 

sindrome de Dandy-Walker, 734-735 
tamanho anormal da cabe<;a, 735-737, 
736*2, 737*2 

Netherton, sindrome de, 940 
Neural 

tubo, anormalidades de fechamento, 733 
Neural, defeitos do tubo, 1048-1049 
Neuroblastoma, 897-899, 899 <2 
achados clinicos, 898 
achados laboratoriais, 898 
considera^oes gerais, 897-898 
estadiamento, 898, 899 <2 
estudos de imagem, 898 
prognostico, 899 
sinais e sintomas, 898 
tratamento, 898-899 
Neurocutaneas, displasias, 737-741 
descri<;ao, 737 

doen<;a de Sturge-Weber, 740-741 
doen<;a de von Hippel-Lindau, 741 
esclerose tuberosa, 739-740 
neurofibromatose, 738-739 
Neurodegenera^ao, associada a 
pantotenato - cinase 
Neurodiagnosticos, procedimentos, 

696-702. Ver tambem Neurologica, 
avalia^ao 

Neurofibromatose, 738-739 
tipo 1, 1040-1041 
Neurogenica, bexiga, 823 
Neurogenico, intestino, 823-824 
Neuroleptica, sindrome, maligna, 342 
antipsicoticos e, 209-210 


Neuroleptico 
convencional, 207-208 
para TEPT, 198 

Neurologica, avalia^ao, 696-702 
anamnese em, 696 
angiografia cerebral em, 702 
do recem-nascido, 6-7 
EEG em, 696-698 
exame fisico em, 696, 697*2 
mielografia em, 702 
PET em, 701 

potenciais evocados em, 698 
procedimentos neurorradiologicos em, 698, 
701, 701*2 

pun<;ao lombar, 698, 699*2-700*2 
RM em, 698, 701, 701*2 
SPECT em, 701 
TC em, 698 
teste de VCN em 702 
testes diagnosticos em, 696-698 
ultrassonografia em, 701-702 
Neurologico, desenvolvimento, disturbios do 
relacionados com alcool, 102 
Neurologico, sistema, na avalia^ao 

pre-participa<;ao em esportes, 799/ 
800 

Neurologicos, disturbios, 696-762, Ver 

tambem Central, sistema nervoso 
(SNC), infec^oes/disturbios 
inflamatorios; Nervoso sistema, 
disturbios afetando 
avalia<;ao, 696-702. Ver tambem 
Neurologica, avalia<;ao 
convulsao, 706-723 
disturbios convulsivos, 706-723 
doen<;a de Lyme e, tratamento, 1220 
em recem-nascidos, 60-62, 61*2 
acidente vascular cerebral, 62 
convulsoes, 60-61, 61*2 
hemorragia intracraniana, 61-62 
hipotonia, 61 
envolvimento do sistema 

musculoesqueletico em, 792-793 
epilepsia, 706-723 
Neuromielite optica, 760*2-761*2 
Neuromusculares, disturbios, 526-527, 
773-776, 774*2, 775*2 
paralisia cerebral, 776 

sindrome do lactente flacido, 773-775, 774*2, 
775*2 

Neuronial, lipofuscinose ceroide (LCN), 
746*2-747*2 
Neuropatia 
infantil, 774*2 
optica, 432-433,433/ 

Neuropsicologicos, temas, terapia do cancer 
e, 910 

Neurorradiologicos, procedimentos, na 
avalia^ao neurologica, 698, 701, 

701*2 

Neurossensorial, perda auditiva, 466, 

1043-1044 

Neurossifilis, tratamento, 1215, 1269*2 
Neurotransmissores, disturbios do 

metabolismo dos, 1017-1018 
Neutrofilia, 855 




Neutrofilos, disturbios de fun<;ao dos, 
855-856, 85 7q 

congenitos, classifica<;ao, 856, 857 q 
Neutropenia, 854-855, 854q, 935 
Nevirapina, 1154^ 

Nevos, em recem-nascidos, 384-385 
epidermicos, 386 
melanodticos 
adquiridos, 384-385 
congenitos, 385 
nevo sebaceo, 386 
de Spitz, 384 

Nevos melanodticos adquiridos, em 
recem-nascidos, 384-385 
Nevos melanodticos congenitos, em 
recem-nascidos, 385 
NH 3 , disturbios do ciclo, causas, 750 q 
Niacina 
deficiencia 

aspectos clinicos, 28 6q 
causas, 285 q 
fontes dieteticas, 285q 
ingestoes dieteticas de referenda, 282 q 
papeis biologicos, 284q 
Nicotina 

efeitos sistemicos, 14 6q, 148 q 
goma de mascar, 156 
Niemann-Pick, doen^a de, 742q-743q 
aspectos clinicos e laboratoriais, 1013q 
colestase neonatal devido a, 636^ 
tipo C, aspectos clinicos e laboratoriais, 
1014 q 

Nifedipina, sublingual, para emergences 
hipertensivas agudas, 688 , 690q 
NIH. Ver National Institute of Health, 682 
Nil, doen<;a, 682 

NIPPV. Ver Nasal, ventila<;ao por pressao 
positiva intermitente 
Nistagmo, 404, 437 

Nitrato, envenenamento, tratamento, 340-341 
Nitrico, oxido, para SDRA, 361 
Nitrito, envenenamento, tratamento, 340-341 
Nitrogenio 
absor<;ao, 275 
necessidades, 297 

Nitroglicerina, no tratamento da insuficiencia 
cardiaca, 546 
Nitroprusseto 

de sodio, para emergences hipertensivas 
agudas, 689 
para o choque, 353 q 

Nivel de conscience, avalia^ao, na investigate 
do trauma, 309, 309q, 310q 
No sinusal 
disfun<;ao do, 585 

disturbios do, 585-591, 586/-590/. Ver 
tambem disturbios especificos 
arritmia sinusal, 585 
batimentos prematuros, 585-586, 586/, 
587/ 

bradicardia sinusal, 585 
morte subita, 591 
sindrome do QT longo, 591 
taquicardia sinusal, 585 
taquicardia ventricular, 590-591, 590/ 
TSV, 586-590, 597 q, 588/, 589/ 


INDICE 


Noonan, sindrome de, 1043 
defeitos cardiacos, 53 7q 
Norepinefrina 

no tratamento da insuficiencia cardiaca, 54 6q 
para o choque, 353q 
Normalidade, temperatura e, 82-83 
Normotermia, para PIC aumentada, 372 
Northern Blot, analise, 1025 
Nosocomiais, infec<; 6 es 
agentes antimicrobianos para, 1099-1100 
infec^oes por Pseudomonas em pacientes 
com, preven<;ao, 1189 
Noturna, enurese (EN), 84 
Noturnos, terrores, 89, 714 q, 732 
Noz moscada, efeitos sistemicos, 14 6q, 148 q 
NREM, sono. Ver Nao REM, sono 
Nuclear, cardiologia, 542 
Nuclear, estudo de imagem, na avalia^ao do 
sistema cardiovascular, 542 
Nuclear, fator kB essencial, modulador 
(NEMO), muta<; 6 es do, 
imunodeficiencia devido a, 934 
Nucleico, acido, testes de amplifica<;ao 
(NAAT), na avalia<;ao de abuso 
sexual, 215 

Nucleosideo/nucleotideo, inibidores da 

transcriptase (ITRN), 1154q, 1155 
Numular, eczema, 395 

Nutri^ao, 273-299. Ver tambem Nutricionais, 
necessidades/administra^ao; 
Nutricional, suporte 

aconselhamento relativo a, nas consultas de 
supervisao da saude, 232-233 
anemias relacionadas com, 838-840 
crescimento e, 273, 274 q 
em crian<;as maiores, 288-293, 292 q, 293 q 
topicos de sobrepeso/obesidade, 290- 
293, 291 q, 292 q, 293 q. Ver tambem 
Obesidade; Sobrepeso 
subnutri<;ao, 289-290 
em lactentes, 277, 279, 281-282, 284-288, 
287 q, 288 q. Ver tambem Lactentes, 
nutri^ao para 
em recem-nascidos, 7-8 
enterica, 293-294, 294 q 
para pacientes criticamente enfermos, 
376-377 

na avalia^ao pre-participa^ao em esportes, 797 
no paciente ventilado, 364 
no tratamento da anorexia nervosa, 165 
no tratamento da displasia broncopulmonar, 
509 

parenteral. Ver Parenteral, nutri^ao 
suplementar, infec<;ao por HIV e, 1157 
Nutri^ao parenteral periferica, 294 
Nutricionais, necessidades/administrate, 
273-279, 274 q, 295-299, 29 6q, 298 q 
carboidratos, 276-277 
composi<;ao de crescimento novo e, 273, 

274 q 

dextrose, 295-296, 29 6q 

elementos tra<;o, 277, 279q-281q, 299 

eletrolitos, 297-298, 298 q 

energia, 295 

enterica, 293-294, 294 q 

fatores afetando, 273 


lipideos, 275-276, 296-297, 29 6q 
liquidos, 299 

minerais, 277, 278 q, 279 q, 297-299 
necessidades nutricionais/parto, 295-299, 

29 6q, 298 q. Ver tambem Nutricionais, 
necessidades/administra<;ao 
nitrogenio, 297 

no manejo da deficiencia de crescimento, 239 
nutri<;ao parenteral, 294-295 
para ECN, 37 

para lactentes prematuros no ber^ario, 
32-33, 32 q 

para pacientes criticamente enfermos, 
376-378, 376q, 377 q 
atividade do paciente e, 376, 377q 
avalia^ao, 376, 377 q 
fatores de estresse e, 376, 377q 
necessidades de, determina^ao, 376, 

377q 

suplementa<;ao, 377-378 
via, 376-377 

para transtornos alimentares em lactentes e 
crian<;as pequenas, 88 
proteina, 274g, 275, 297 
relacionadas com energia, 273-274, 274 q 
solu<; 6 es de aminoacidos IV, 29 6q, 297 
suporte, 293-299, 294 q, 29 6q, 298 q, Ver 
tambem tipos especificos, p. ex., 
Parenteral, nutri^ao 

velocidades de crescimento e, 273, 274 q 
vitaminas, 277, 28lq-286q, 299. Ver tambem 
tipos especificos e Vitaminas 
Nutricionistas pediatricos diplomados, 376 
Nutrientes, para energia, 295 

Obesidade, 290-293, 291 q, 292 q, 293 q 
achados clinicos, 290-291 
adolescentes, 119-121,119/ 120 q 
avalia^ao, 119-120, 120 q 
defini^ao, 119 
prevalencia, 119 
tratamento, 120 , 120 q 
avalia^ao, 292, 292 q 
comorbidades, 290, 291 q 
complicates, 119, 119 f 290, 291 q 
considera^oes gerais, 290, 291 q 
defini<;ao, 290 
fatores de risco, 292 
prevalencia, 290 
tratamento, 292-293, 293 q 
Obsessivo-compulsivo, transtorno (TOC), 
196-197 
descri^ao, 196 
prognostico, 197 
tratamento, 196,199 
Obstru^ao duodenal congenita, 602-603 
Obstru^ao intestinal 
em recem-nascidos, 45-46, 45g 
superior, 642 
Obstrutiva 

apneia, do sono (AOS), sindrome da, 

531 

uropatia, 678-679 

Oclusivos, no manejo da dermatite atopica, 
1074 

Ocular, toxoplasmose, 1234 


Oculares, disturbios, 401-441. Ver tambem 
Olhos 

Aids e, 426-427 

conjuntivais, 418-422, 419/, 420 f 421*2 
cornianos, 427-428, 428/ 
cristalino, 428-429, 428/ 
dislexia relacionada com os, 440-441 
glaucoma, 424 

incapacidades de aprendizado relacionadas 
com os, 440-441 
iris, 422-423, 422/ 
nervo optico, 432-435,433/ 
orbita, 435-440, 436/ 439/ 440/ 
relacionados com estruturas oculares, 
413-416, 414/-416/. Ver tambem 
Horner, sindrome de; estruturas 
e disturbios especificos, p. ex., 
Palpebras, disturbios das 
retinianos, 429-432,430*2 
sinais e sintomas, 401-402, 402/ 
sistema nasolacrimal, 416-418 
uveite, 424-426 

Oculocerebrorrenal, sindrome, 692 
Ocupacional, terapia, para TEPT, 198 
Odontologia, 442-451. Ver tambem Dental; 
medicina oral 
antibioticos em, 450 
diabetes e, 451 

disturbios hemorragicos e, 450-451 
em pacientes com cancer, 450 
encaminhamento odontologico, 451 
populates de pacientes especiais, 450-451 
Oftalmia neonatal, 418-419,419/ 
Oftalmologico, exame, 403-407, 404-406/ 
405^. V er tambem Olhos, exame 
oftalmologico 

Oftalmoscopico, exame, em exame 
oftalmologico, 406-407 
Oklahoma City, bombardeio em, efeitos de 
TEPT, 197 
Olanzapina, 208 

no tratamento da anorexia nervosa, 166 
para depressao, 203*2, 204 
Olhar fixo, crises de, 714*2 
Olhos, 401-441. Ver tambem Oculares, disturbios 
alergias, medicamentos, 421*2 
corpo estranho, 407-409,407/, 409/ 
diminui<;ao da visao inexplicavel, 440 
do recem-nascido, exame, 5 
dor, 401 

erros de refra^ao, 402-403, 402/ 
astigmatismo, 403 
hiperopia, 403 
estrabismo, 438-439 

estruturas, 413-416, 414/416/ Ver tambem 
estruturas e disturbios especificos 
exame oftalmologico, 403-407, 404/-406/, 
405*2 

acuidade visual, 403-404 
anamnese, 403 

avalia*;ao do alinhamento e da motilidade, 
405-406, 405/ 405*2, 406 / 
exame externo, 404-405, 404/ 
exame oftalmoscopico, 406-407 
pupilas, 405 

teste do reflexo vermelho, 406 
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lacrimejamento, 401 

lesoes traumaticas, 407-413, 407/ 409/-411/ 
abrasao da cornea, 408 
corpos estranhos 
intraoculares, 408-409, 409/ 
oculares, 407-408, 407/ 409/ 
hifema, 411-412, 411/ 
lacerates, 409-410, 409/ 410/ 
lesoes perfurantes, 408-409, 409/ 
orbitarias contusas, 409-410 
preven^ao, 412-413 
queimaduras, 410-411 
trauma nao acidental, 412 
traumatismo craniano por abuso, 412 
miopia, 402-403 
secre*;ao, 401 

sensa^ao de corpo estranho, 401 
vermelhos, 401 

Oligo-hidramnio, sequencia, 1049 
Oligossacaridoses, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1013*2 
Olopatadina, para alergia ocular, 421 q 
OMA. Ver Otite media aguda 
Omalizumabe, no tratamento da asma, 
1065-1066 

Ombro, lesoes do, relacionadas com esportes, 
807-808 

epifisite proximal do umero, 808 
fratura umeral, 807 
fraturas claviculares, 807 
instabilidade anterior traumatica aguda 
do ombro, 807-808 
lesao do manguito rotador, 808 
lesoes do antebra<;o, 808-809 
luxa^ao acromioclavicular, 807 
luxa^ao/subluxa^ao do ombro anterior, 
807-808 

ombro da liga infantil, 808 
Onfalite, em recem-nascidos, 51 
Onfalocele, em recem-nascidos, 46 
Onicomicose, 391 
candidiase e, 1251,1253 
Ooforite, caxumba e, 1143 
Opioides 
abstinencia 

em recem-nascidos, 341 
no adicto, 341 

abuso durante a gravidez, efeitos sobre 
lactentes, 22 
achados clinicos, 23 
prognostico, 23 
tratamento, 23 
descri^ao, 341 

efeitos sistemicos, 146*2, l 4 ?*? 
envenenamento, tratamento, 341-342 
orais e intravenosos, para dor aguda, 
doses, 914, 915*2 
overdose, 341 
para procedimentos, 319 
Opioides, analgesicos, em UTI, 373*2, 374-375 
Oportunistas, infec^oes fungicas, 1259, 1260*2 
Oposi<;ao, transtorno desafiador de, 192 
Optica, atrofia, 434-435 
Optica, neuropatia, 432-433, 433/ 

Optico, nervo, doen^as, 432-435, 433/ 
atrofia optica, 434-435 



hipoplasia, 433 

neuropatia optica, 432-433,433/ 
papiledema, 433-434 
papilite, 434 

Orais, pilulas contraceptivas, 139*2, 140> 140<? 
beneficios para a saude nao contraceptivos, 
140, 140*2 

combinadas, contraindicates, 138, 138*2 
envenenamento, tratamento, 334 
malforma<;6es, congenitas, 485-486 
Oral 

candidiase, 1251-1253 
medicina, 442-451. Ver tambem 

Odontologia; tipos especificos/ 
disturbios e Dentarias, caries 
avalia^ao de risco, 443 
caries dentarias, 443-445, 444/ 444*2 
doen^a periodontal, 448, 448/ 
emergences dentarias, 448-450, 449/ 
encaminhamento ortodontico, 451 
erup*;ao dos dentes, 447-448 
exame de recem-nascidos e de lactentes, 
445-447, 445/447/ Ver tambem 
Lactente, exame oral; Recem-nascido, 
exame oral 
fatores perinatais, 442 
lactente, 442-443 

populates de pacientes especiais, 450-451 
topicos em, 442-443 
sexo, entre adolescentes, 1263 
ulceras, traumaticas, 476 
Oral, respira<;ao, 480-483, 481/ 482/ 
avalia<;ao clinica, 480-482,481/ 482/ 
complicates, 482 
tratamento, 481, 481/ 

Orbita 

doen^as da, 435-440, 436/ 439/ 440/ 
ambliopia, 437-438 
anomalias craniofaciais, 436 
celulite, 435-436 
estrabismo, 438-440,439/ 440/ 
nistagmo, 437 

traumatismo a, contuso, 409-410 
tumores, 436-437,436/ 

Orbitaria, celulite, 435-436 
infectes por Haemophilus influenzae tipo 
B e, 1201 
Orelha, 452-468 
do recem-nascido, exame, 6 
dor de orelha relacionada com viagem 
aerea, 1285 

hematoma da pina, 465 
infectes, 452-465. Ver tambem tipos 

especificos, p. ex., Otite media aguda 
(OMA) 

mastoidite, 464-465 
OMA, 453-465 

otite externa, 452-453, 453/ 463 
malformates congenitas, 465-466 
medio, traumatismo agudo ao, 465 
perda auditiva, 466-468. Ver tambem 
Audi^ao, perda 

Organicas, acidemias, 1006-1009, 1007*2 
acidemia glutarica 
tipo I, 1007*2, 1009 
tipo II, 1007*2 



aspectos clinicos e laboratoriais, 1007q 
deficiencia de carboxilase, 1007q, 1008 
descri<;ao, 1006 
isovalerica, 1007q, 1008 
metilmalonica, 1006, 1007q 
propionica, 1006, 1007q 
Organofosforados, envenenamento, 
tratamento, 338 
Orgaos, doa^ao, 379-380 
Oriental, calazar, 1224 q 
Oriental, encefalite equina, dissemina<;ao por 
insetos, 1134q 

Orlistat, para adolescentes obesos, 120 

Ornitose, 1210-1211 

Orofacial, trauma, 448-449, 449/ 

Orofaringea, canula, em manejo das vias 
respiratorias, 301,302/ 

Orogastrica, sonda, no manejo de trauma, 310 
Orquite, caxumba e, 1143 
Ortodontico, encaminhamento, 451 
Ortopedia, 778-795. Ver tambem doen^a 
especifica e topicos 
anteversao femoral, 784 
condi^oes degenerativas, 785 
condi^oes relacionadas com o sistema 
musculoesqueletico, 782-785 
condi<;6es relacionadas com origem 
pre-natal, 778-782 
acondroplasia, 782 
amputates congenitas, 778 
artrogripose multipla congenita, 780-781 
deficiencias congenitas de membros, 778 
deformidade de Sprengel, 781 
deformidades de extremidades, 778-780 
displasia do desenvolvimento da 
articula^ao do quadril, 779-780 
disturbios generalizados de tecidos 
esqueleticos ou mesodermicos, 
780-782 

doen<;a de Morquio, 782 
metatarso varo, 778-779 
osteogenese imperfeita, 781 
osteopetrose, 782 
pe torto, 779 

sindrome de Klippel-Feil, 781 
sindrome de Marfan, 781 
torcicolo, 780 
doen^as osseas, 794-795 
joelho valgo, 784 
joelho varo, 784 

infec^oes relacionadas com ossos e 

articulates, 788-791. Ver tambem 
infec<;6es especificas 
artrite piogenica, 790 
artrite tuberculosa, 790 
discite, 790 
osteomielite, 788-790 
sinovite transitoria do quadril, 791 
joanetes, 785 
lesoes vasculares, 791 
necrose avascular, 791 
pe cavo, 785 
pe piano, 784 
problemas do pe, 784-785 
relacionadas com disturbios neurologicos, 
792-793 
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mielodisplasia, 793 
paralisia cerebral, 792-793 
relacionadas com doen^as neoplasicas, 
793-794 

relacionadas com trauma, 785-788 
contusoes, 786 
entorses, 785-786 
fraturas, 787-788 
luxa<;6es, 787 

miosite ossificante, 786-787 
partes moles, 785-787 
subluxates, 787 
EECF, 783-784 
escoliose, 782-783 
talipe calcaneovalgo, 784-785 
tor<;ao tibial, 784 

Osgood-Schlatter, doen^a de, 791 1 
relacionada com esportes, 813 
Osmoticos, diureticos, para PIC aumentada, 
371 

Osseas 

doen^as, 794-795 
cisto de Baker, 795 
cisto osseo aneurismatico, 795 
cisto osseo solitario, 795 
displasia fibrosa, 794-795 
ganglio, 795 

hiperosteose cortical infantil, 795 
infectes, 788-791 

Osseos, tumores, 901-903. Ver tambem tipos 
espedficos 

osteossarcoma, 901-902 
prevalencia, 901 
sarcoma de Ewing, 902-903 
Osteite condensante generalizada, 782 
Osteocondrite dissecante, 786, 792 
relacionada com esportes, 809 
Osteocondrodistrofia, 782 
Osteocondroma, 793 
Osteocondrose, 791-792, 791 q 
Osteogenese imperfeita, 781,1042 
Osteoide, osteoma, 793-794 
Osteoma osteoide, 793-794 
Osteomielite cronica, nao tuberculosa 
micobacterias e, 1208 
Osteomielite, 788-790, 1171 
cronica, e micobacterias nao tuberculosas, 
1208 

exogena, 788-789 
hematogenica, 789-790 
infectes relacionadas com ossos e 
articulates, 789-790 
tratamento, 1173 
Osteopetrose, 782 

Osteoporose, anorexia nervosa e, 163-164, 
163 q 

Osteossarcoma, 794, 901-902 
Otite media aguda (OMA), 453-465 
achados clinicos, 453-457,454 q, 456/ 
algoritmo, 461/ 
bacteriologia, 454, 455 1 
complicates, 457-458, 457/ 
criterios, 453, 454 q 
defini<;ao, 454 q 
diagnostico diferencial, 457 
fatores predisponentes, 454 


microbiologia, 454-455,455t 
patogenia, 453 
preven^ao, 462-463 
prognostico, 463 
sinais e sintomas, 453, 454 q 
tecnicas de exame e procedimentos, 
455-457, 456/ 
otoscopia pneumatica, 455 
reflectometria acustica, 457 
remoto de cerume, 455-456 
timpanometria, 456, 456/ 
tratamento, 458-462 
amoxicilina, 459, 459 q 
amoxicilina-clavulanato, 459-460, 459 q 
antibioticos, 459-460,459 q, 461/ 
cefalosporinas, 459q, 460 
cuidados de seguimento, 460, 461/ 
dura<;ao, 460 

efusoes residuais e persistentes, 463 
manejo da dor, 458 
observa<;ao, 458-459, 459 q 
timpanocentese, 460-462, 462 f 
Otite 

aguda, 453-465. Ver tambem Aguda, otite 
media (OMA) 

cronica supurativa, OMA e, 458 
externa, 452-453, 453/ 463 
infectes pneumococicas e, tratamento, 

1170 

media supurativa cronica, OMA e, 458 
Otoscopia, pneumatica, na avalia^ao de 
OMA, 455 

Ovarianos, cistos, 134-136 
Ovario 

disturbios, 966-974 

fun<;ao, anormalidades, 969-972, 969 q, 971 q 
Oxazolidinonas, 1094q, 1102 
Oxcarbazepina, 207 
no tratamento de convulsoes, 71 6q 
p-Oxida<;ao, de acidos graxos, 276 
Oxigena<;ao, avalia<;ao, no diagnostico 
e analise de disturbios do trato 
respiratorio, 489-490 
Oxigenio 

aporte de, no choque, 348-349, 351 q 
consumo de, 351 q 

conteudo/satura<;ao de, na avalia<;ao do 
sistema cardiovascular, 543-544, 

544/ 

efeitos da temperatura ambiente sobre, 
31,31/ 

no sangue arterial, 351 q 
pressao parcial de, 351 q 
Oxigenoterapia 

na insuficiencia respiratoria aguda, 356, 

35 6q 

para dificuldade respiratoria em 
recem-nascidos, 21 
para o manejo de disturbios do trato 
respiratorio, 491-492 
Oximetria, de pulso, na insuficiencia 
respiratoria aguda, 355 
Oxiuros, 1240 

P, onda, na avalia<;ao do ECG, 539/ 540 
eixo da, na avalia<;ao do ECG, 539/ 540 


INDICE 


363 


P jiroveci 

infec<;ao por, 1260-1262 
pneumonia por, preven<;ao, regime de 
farmacos em, 1156, 115 6q 
Paciente, educa<;ao do 
analgesia controlada pelo (ACP), para dor 
aguda, 915, 915 1 
anamnese do 

do problema de apresenta<;ao, na 
avalia^ao de problemas do 
desenvolvimento, 175 
em abuso sexual, 214-215 
em negligencia, 216 

em pediatria de ambulatorio/consultorio, 
220 - 221 , 221 /, 222 ^ 
na avalia<;ao do trato urinario, 674 
na avalia^ao neurologica, 696 
na avalia^ao pre-participa<;ao em esportes, 
797, 798/ 

na avalia^ao renal, 674 
no exame oftalmologico, 403 
no sangramento gastrintestinal, 618-619, 
618q-620q 

no manejo de acne, 389 
no manejo de diabetes tipo 1, 985 
relacionada com crian^a terminalmente 
enferma, 181-182 
PaC0 2 , 351 q 
Palato 

alto arqueado, 485-486 
disturbios, 485-486. Ver tambem Fenda 
labial; Fenda palatina 
fenda. Ver Fenda palatina 
Paliativa, assistencia, 378-379, 916-919, 917q, 
918 q 

adjuntos da qualidade de vida em, 917 
aspectos psicossociais, 918, 918^ 
consulta para, em UTI pediatrica, 379 
crian^as beneficiando-se de, 916-917 
manejo da dor em, 917 
manejo de sintomas, 917, 917q 
Palidez, 714q 
Palmar, preensao, 7 
Palpebra 

disturbios, 413-414, 414/ 
blefarite, 413 
calazio, 413-414, 414/ 
hemangiomas, 436, 436/ 
sindrome de Horner, 415-416, 416/ 
virais, 414 
exame, 404, 404/ 
infec<;6es, 414-415, 415/ 
ptose, 415 
tiques, 416 

Panayiotopoulos, sindrome de, 71 lq 
Pancreas, anular, 603 
Pancreatica 
insuficiencia, 627 

insuficiencia endocrina, sindromes, 672 
tumores, 673, 673 q 

Pancreaticos, disturbios, 667-673. Ver tambem 
disturbios especificos 
com insuficiencia pancreatica endocrina, 
sindromes com, 672 
defeito enzimatico pancreatico exocrino 
isolado, 672 


manifesta<;6es gastrintestinais e 

hepatobiliares da fibrose cistica, 
669-672, 670 q, 671q 
pancreatite, 667-669 
aguda, 667-669 
cronica, 699 

tumores pancreaticos, 673, 673 q 
Pancreatite, 667-669 
aguda, 667-669 
caxumba e, 1143 
cronica, 669 

Panencefalite, esclerosante, subaguda, 
747q-748q 

Panico, transtorno do, 195q 
Panner, doen<;a de, 791 q 
relacionada com esportes, 809 
Pantotenato cinase, neurodegenera<;ao 
associada a, 742q-743q 
Pantotenico, acido 
fontes dieteticas, 285q 
ingestoes dieteticas de referenda, 282 q 
papeis biologicos, 284q 
Pa0 2 , 351^ 

Papa de hemacias, caracteristicas, 876q, 879 
Papanicolaou 

esfrega<;o, no exame vaginal com especulo, 
127 q 

triagem, American College of Obstetricians 
and Gynecologists, diretrizes do, 126 
Papiledema, 433-434 
Papilite, 434 

Papiloma, intraductal, I23q 
Papilomatose 
juvenil, 123q 
laringiana, 497 

Papilomavirus humano, (HPV), infec^ao por, 
1281-1282 

tratamento, 1270q-1271q 
vacina<;ao, 267-268 
Papilomavirus, palpebra, 414 
Papulas, vermelhas, esparsas, candidiase e, 
253,1251 

Papulosa, urticaria, 394 
Paracrina, defini<;ao, 943 
Paragonimus westermani, infec<;6es 
parasitarias devido a, 1224q 
Parainfecciosa 

encefalomielite, LCS em, 700 q 
encefalopatias, 758 
Parainfluenza (crupe), 1115 
causas, virais, 1108q 
Paralisia 

aguda flacida, sindromes se apresentando 
como, 759-762, 760q-761q. Ver 
tambem Aguda, paralisia flacida, 
sindromes se apresentando como 
cerebral, 776 
de Bell, 771 

doen<;a de Lyme e, tratamento, 1220 
de prega vocal, 496-497 
de Erb, 822 
de Klumpke, 822 
de nervos perifericos, 771 
do nervo facial, OMA e, 458 
do nervo facial, relacionada com forceps, 22 
no paciente ventilado, 364 


periodica, hipercaliemica, 764q-765q 
por picada de carrapato, 760q-76lq 
Paralisia cerebral, 776 
aspectos ortopedicos, 792-793 
ataxica, 775 q 
causas, 750 q 
atonica, 775 q 

Paralisias de nervos perifericos, 771 
Parametrico, metodo de estabelecer intervalos 
de referenda, 1309,1310/ 

Paranasais, seios 

disturbios dos, 468-475. Ver tambem 
disturbios especificos 
atresia de coana, 473 
epistaxe, 474 

rinite recorrente, 473-474 
rinite viral aguda, 468-470, 469/ 
rinossinusite, 470-473 
infec^ao, 474 
traumatismo, 474-475 
Parapneumonica, efusao, 528 
Parasitarias, infec<;6es, 1221-1249. Ver tambem 
Protozoarios, infec<;6es por; tipos 
especificos, p. ex., Malaria 
avalia^ao 

processamento de especimes, 1221 
sele^ao de pacientes para, 1221,1225/ 
eosinofilia e, 1221,1223q 
infec<;6es por metazoarios, 1240-1249 
preven<;ao, 1227 
sinais e sintomas, 1222q-1223q 
vistas menos comumente em regioes 
desenvolvidas, 1224 q 
Parassonia, 89, 714g, 732 
defini<;ao, 88 

Paratifoide, febre, 1191-1193 
no viajante em retorno, 1296q 
Paratormonio 

a<;ao do, resistencia a, hipocalcemia 
associada a, 962 q, 963 

secre<;ao de, hipocalcemia associada a, 962 q, 
963 

Parcial, alcoohca fetal, sindrome, 102 
Parenquima pulmonar. Ver Pulmonar, 
parenquima 

Parenteral, nutri<;ao, 294-295 
complica^oes, 295 
indicates, 294 

monitoramento para, 298 q, 299 
para ECN, 37 

para lactentes prematuros em ber<;ario, 

solu^oes de alimenta<;ao, 32-33, 32 q 
para pacientes criticamente enfermos, 377 
periferica, 294 

prolongada, colestase neonatal devido a, 

635, 637 

sele^ao e posicionamento do cateter, 294-295 
total, 294, 29 6q 

Parkland, formula de, na terapia hidrica, para 
queimaduras, 314 

Paroniquia, candidiase e, 1251,1253 
Parotida, glandula, tumores da, 485 
Parotidite, 480, 484 
causas de, viral, 1108q 
idiopatica, recorrente, 485 
supurativa, 484-485 




Paroxetina, para depressao, 203 q 
Paroxistica, instabilidade autonomica, 

associada a distonia, lesao cerebral 
e, 818 

Paroxisticas, discinesias, 753, 753 q 
Paroxisticos, disturbios, 746q-747q, 1015-1016 
colestase neonatal devido a, 63 6q 
Parulide, 449-450 
Parvovirus B19, infec<;ao por, em 
recem-nascidos, 53 

Parvovirus, exantema avermelhado em, 1111 q 
Patela 

luxa<;ao recorrente, 787 
polo inferior da, apofisite do, relacionada 
com esportes, 813 

Patelar, tendinite, relacionada com esportes, 812 
Patelofemoral, sindrome de superuso, 
relacionada com esportes, 812 
Patente, ducto onfalomesenterico, 607 
Patologica, hiperbilirrubinemia nao 
conjugada, 11-13, I2q, 13q 
PAUM. Ver Motora, unidade, potenciais de a<;ao 
PCA. Ver Persistence do canal arterial 
Pcco 2 , 351q 

PCR. Ver Polimerase, rea^ao de cadeia da 
p-Diclorobenzeno, envenenamento, 
tratamento, 336 

Pe (pes) 
cavo, 785 

doen^a de Sever, 815-816 
e tornozelo, lesoes, relacionadas com 
esportes, 815-816 
entorse do tornozelo, 815 
fasciite plantar, 816 
problemas, comuns, 784-785 
Pe piano, 784 
Pectus carinatum, 526 
Pectus excavatum, 526 

Pediatra, papel do, em saude mental, 173, 173q 
Pediatric Evaluation of Developmental Status 
(PEDS), 226 

na vigilancia e triagem da crian<;a sadia, 92 
na triagem de saude mental no cenario de 
consultorio, 174-175 
Pediatric Symptoms Checklist (PSC), na 

triagem de saude mental no cenario 
de consultorio, 174 

Pediatrica, unidade de cuidados intensivos 
(UTI pediatrica), delibera^ao etica 
e/ou assistencia terminal em, 

378-379, 379 q 

assistencia paliativa, 378-379 
bioetica, consulta, 379 
doa^ao de tecidos/orgaos, 379-380 
limita^ao da assistencia em, 378 
morte cerebral, 379, 379 q 
retirada de tratamento, 378 
tomada de decisao, 378 
Pediculose, 393 
da palpebra, 414 

PEDS. Ver Pediatric Evaluation of 
Developmental Status 
Peiote, efeitos sistemicos, 146q, I48q 
Pele, 381-400. Ver tambem Cutaneos, 

disturbios; Cutaneas, infec^oes 
avalia<;ao, na investiga^ao de trauma, 310 
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cor da pele, avalia<;ao, no suporte avan^ado 
de vida, 303 

do recem-nascido, exame, 5 
doen^as da. Ver Disturbios da pele 
erup<;6es papuloescamosas, 397-398, 397 q 
exame, 381, 382q 
exposi^oes, relacionadas com 

envenenamento, tratamento, 325 
infec^ao, 1123 

infec<;6es bacterianas, 389-390 
infec^oes. Ver tambem tipos especificos 
agentes antimicrobianos para, 1100 
candidiase e, 1251,1253 
estafilococica, tratamento, 1173 
fungica, 390-392, 391q 
virais, 392 

lesoes, congenitas, candidiase e, 1251, 1253 
lesoes, tratamento, 1124 
na avalia<;ao pre-participa<;ao em esportes, 
797, 799/ 

no choque, 349-350, 349 q 
tumores, 396-398, 39 7q 
cistos dermoides, 396 
granuloma anular, 397 
granuloma piogenico, 397 
induzidos por virus, 392-393 
pilomatricomas, 396-397 
queloides, 397 

Pele, disturbios da, 381-400. Ver tambem 
disturbios especificos, p. ex., 
Dermatite 
abscesso, 390 
acne, 387-389, 388q 
celulite, 390 
dermatite, 394-396 
diagnostico, 381, 382q 
ectima, 390 

em recem-nascidos, 383-387 
acne, 383 

altera^ao da cor em arlequim, 383-384 
doen^a transitoria, 383-384 
epidermolise bolhosa, 386-387 
eritema toxico, 384 
hemangiomas, 385-386 
hereditarios, 386-387, 387 q 
hiperplasia de glandulas sebaceas, 383 
ictiose, 386, 38 7q 
malforma<;6es capilares, 385 
malforma<;6es linfaticas, 386 
manchas cor de vinho do porto, 385 
melanoma, 385 
miliaria, 384, 
milio, 383 
mosqueado, 384 

necrose adiposa subcutanea, 384 
nevos melanociticos adquiridos, 384-385 
nevos melanociticos congenitos, 385 
nevos, 384-386 

sinais de nascen<;a de celulas pigmentadas, 
384 

sinais de nascen<;a do tecido conectivo, 386 
sinais de nascen^a epidermicos, 386 
sinais de nascen^a vasculares, 385-386 
eritemas reativos, 399-400, 399q 
erup<;6es medicamentosas, 399-400, 399q 
escabiose, 393 


estafilococica, 1171 
estomatite aftosa, 400 
exame, 381, 382q 
foliculite, 390 

hereditarios, em recem-nascidos, 386-387, 
38 7q 

impetigo, 389-390 

infec<;ao por HIV, 392 

infec<;ao por HSV, 392 

infec<;ao por VZV, 392 

infec<;6es bacterianas, 389-390 

infec<;6es fungicas, 390-392, 391 q 

infec<;6es por Candida albicans, 391-392 

infec<;6es virais, 392 

infesta<;6es por insetos, 393-394 

molusco contagioso, 392-393 

pediculoses, 393 

perda de cabelos, 398-399, 398q 

pitiriase rosea, 397 

principios gerais, 381-383, 382q, 383q 
psoriase, 397-398 
recorrentes, tratamento, 1124 
sindrome da pele escaldada, 390 
tinha capitis, 390-391, 391 q 
tinha corporis, 391 
tinha crusis, 391 
tinha pedis, 391 
tinha unguium, 391 
tinha versicolor, 391 
tratamento, 381, 383, 383g 
curativos umidos, 381 
glicocorticoides topicos, 381, 383q 
terapia topica, 381, 383^ 
tumores induzidos por virus, 392-393 
urticaria papulosa, 394 
verrugas, 393 
vitiligo, 400 

Pelizaeus-Merzbacher, doen<;a de, 742g-743q 
Pelvica, apofisite, relacionada com esportes, 
812 

Pelvica, doen<;a inflamatoria (DIP), 
1273-1274, 1273q 
gonococica, 1178,1179 
tratamento, 1267 q 
Pelvico, exame, 126-127, 126q 
Pelvis, avalia<;ao da, na investiga^ao de 
trauma, 311 

Pemolina, para TDAH, doses, 202 
Penetrancia, defini<;ao, 1027-1028 
Penicilina, 1093q, 1101 
anti-pseudomonas, 1101 
para infec<;6es estreptococicas grupo A, 
1161-1162 

para sifilis congenita, 1215 
pontos de corte, para Streptococcus 
pneumoniae por categoria de 
sensibilidade, 1169q 
rea<;6es adversas, 1082 
resistente a penicilinase, 1101 
Penicilina G, para infec<;6es estreptococicas 
grupo A, 1162 

Pentaclorofenol, envenenamento, tratamento, 
340-341 

Peptideos, hormonios, 943 
Pequenas, linfoma de celulas nao clivadas, 
895 q 
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Pequeno para a idade gestacional/crescimento 
intrauterino retardado, (PIG/CIUR), 
949, 951 

Perceptivos, deficits, lesao cerebral e, 818 
Perda auditiva 
adquirida, 467 
congenita, 466-467 

Performance , substancias ampliadoras de, APA 
sobre o uso de, 150 
Pericardite, 576-577 
Periferico, sangue na mononucleose 
infecciosa, 1131-1132 
Peri-hepatite, gonococica, 1178 
Perinatais 

fatores, na saude oral, 442 
infec<;6es adquiridas no periodo, 54-56 
hepatite, 55 

infec<;ao por enterovirus, 55 
infec<;ao por HIV, 55-56 
infec<;ao por HSV, 54-55 
infec^oes por CMV, 1129-1130 
infec<;6es, causas virais, 1108q 
Perinatal 
asfixia, 26, 26/ 

desfecho a longo prazo, 29-30 
circula<;ao 544-545 
hepatite, infec<;ao e, 631-633, 632 q 
necropsia, 1037 

Periodica, paralisia, hipercaliemica, 764q-765q 
Periodico, disturbio, de movimenta^ao dos 
membros, 90 

Periodontal, doen^a, 448, 448/ 

Periorbitaria, celulite, 435-436 
Peritoneal 

cavidade, disturbios da, 613-614 
dialise, no tratamento da insuficiencia renal 
neonatal, 59 
Peritonite, 613 

Peritonsilar, celulite, 478-479 
Peritonsilar, abscesso, 478-479 
Periventricular/intraventricular, hemorragia, 
em lactentes prematuros, 37-39, 

38/ Ver tambem Intraventricular, 
hemorragia, em lactentes prematuros 
Persistence do canal arterial (PCA), 552-553 
em lactentes prematuros, 35-36 
Persistente 

distonia cronica, 753,753 q 
hiperfenilalaninemia, 1003 
Pertussis (coqueluche), 1201-1203 
achados clinicos, 1202 
achados laboratoriais, 1202 
complicates, 1202 
considera<;6es gerais, 1201-1202 
descri^ao, 251, 266 
diagnostico diferencial, 1202 
preven^ao, 1202-1203 
prognostico, 1203 
sinais e sintomas, 1202 
tratamento, 1203 
Pesadelos, 89, 714 q 
Pesco<;o 

do recem-nascido, exame, 6 
lesoes relacionadas com esportes, 804-805, 
805q. Ver tambem Cabe^a e pesco<;o, 
lesoes, relacionadas com esportes 


Peso 

ganho de, relacionado com a idade, 239 q 
manejo 

descri<;ao, 291, 293, 293 q 
metas, 292-293, 293 q 
meninas, do nascimento a idade de 
36 meses, 65/ 68/ 
meninos, 71/ 

do nascimento a idade de 36 meses, 67/ 68/ 
necessidades caloricas e hidricas por 
unidade de, 1302/ 

Peste, 1198-1199. Ver tambem tipos 

especificos, p. ex., Bubonica, peste 
PET. Ver Tomografia por emissao de positrons 
Peutz-Jeghers, sindrome de 615q 
PFAPA, sindrome, tonsilectomia para, 483 
pH, vaginal, no exame vaginal com especulo, 
127 q 

PHP. Ver Pseudo-hipoparatireoidismo 
PIC. Ver Intracraniana, pressao 
Pielonefrite, tratamento, 1187 
Pierre Robin, sequencia, 486 
PIG/CIUR. Ver Pequeno para idade 

gestacional/crescimento intrauterino 
retardado 

Pigmentares, celulas, sinais de nascen^a, em 
recem-nascidos, 384 
Pilomatricomas, 396-397 
Pilorica, estenose, 600 
riscos empiricos, 1032q 
Pilosa, lingua, 484 

Pimecrolimo, no tratamento da dermatite 
atopica, 1074-1075 
Pimozida, indicates, 200q 
Pina, hematoma da, 465 
Pineal, tumor da regiao da, 89 Iq 
Pi0 2 , 351 q 

Piogenica, artrite, 790 
Piogenico 

abscesso hepatico, 664-665 
granuloma, 397 
Piolho 

infestates, 393 
pubianos, 1283-1284 
tratamento, 1271 
Pirazinamida, para TB, 1207 
Piridostigmina, brometo de, no tratamento 
da sindrome miastenica, 770 
Piridoxina 
deficiencia 

aspectos clinicos, 2 86q 
causas, 285 q 
fontes dieteticas, 285 q 
ingestoes dieteticas de referencia, 282 q 
papeis biologicos, 284 q 
Piroglutamica, acidemia, 1007q 
Piruvato, desidrogenase, deficiencia de, 999- 
1000, 999 q 
causas, 999 q 
descr^ao, 999-1000 
diagnostico, 1000 
tratamento, 1000 

Piruvato-cinase, deficiencia de, 850 
Piscina, granuloma de, micobacterias nao 
tuberculosas e, 1208 
Pitiriase alba, rosea, 396, 397 


Plagiocefalia, 735 
Plantar, fasciite, relacionada com 
esportes, 816 

Plantas, envenenamento por, tratamento, 

342, 343 q 
Plaquetas 

aloanticorpos, trombocitopenia associada 
a, 861-862 

caracteristicas, 877 1, 879 
concentrado de 
por doa<;ao de sangue total, 
caracteristicas, 877 q, 879 
por tecnicas de aferese, caracteristicas, 

877 q, 879 
fun<;ao 

anormahdades, 859-863 
disturbios, 862-863 

numeros de, anormahdades, 859-863, 860q 
para o choque, 354 
Plasma 

componentes, 1299, 1300/ 
fresco congelado, caracteristicas, 877 q, 879 
Pleiotropia, defini<;ao, 1027 
Pleura, disturbios, 527-530 
Pleural, cavidade, disturbios, 527-530 
Pleurodinia, 1119 
Plexo braquial, lesoes do, 822 
Pneumatica, otoscopia, na avalia<;ao de 
OMA, 455 

Pneumococicas, infec^oes, 1167-1170,1169^ 
achados clinicos, 1168 
achados laboratoriais, 1168 
complicates, 1169 
considera<;6es gerais, 1167-1168 
descri<;ao, 1167-1168 
diagnostico diferencial, 1168-1169 
incidencia, 1167 
preven^ao, 1168 
prognostico, 1170 
sinais e sintomas, 1168 
tratamento, 1169-1170 
vacina<;ao, 254-256, 255 q 
Pneumonia, 1113 

agentes antimicrobianos para, 1100 
atipica, 513-514 

bacteriana, 509-511. Ver tambem Bacteriana, 
pneumonia 

congenita, em recem-nascidos, 20 
de aspira^ao, 516-517 
em recem-nascidos, 50-51 
dificuldade respiratoria devido a, 20 
eosinofilica, 520 
estafilococica, 1171 
causas virais, 1108q 
tratamento, 1173-1174 
viral, 511-512 

infec^oes pneumococicas e, tratamento, 

1170 

no hospedeiro imunocomprometido, 

520-521 

Pneumocystis jiroveci, preven^ao, regime 
de farmacos em, 1156, 1156q 
por clamidia, 513-514 
por micoplasma, 514 
Pneumonica, peste, primaria, 1198 
Pneumonite, por hipersensibilidade, 519-520 




Pneumotorax, 529-530 
espontaneo, dificuldade respiratoria em 
recem-nascidos devido a, 20-21 
Polegar, lesoes do, relacionadas com esportes, 
810 

polegar, do gamekeeper, 810 
Poliartrite 

febre reumatica e, 572 
gonococica, 1178 
Policlstica, doen^a renal, 678 
Polidsticos, ovarios, sindrome dos (SOP), 
130-131,132q 
avalia<;ao, 120 
Policitemia, 852-853 
em recem-nascidos, 58-59 
familiar, 852-853 
secundaria, 853 

Policy Statement on Community Pediatrics, 
da AAP, 172 

Polimerase, rea^ao da cadeia da (PCR), 1025 
fluorescente quantitativa, 1026 
na mononucleose infecciosa, 1132 
Polimioclonia-opsoclono, sindrome de, da 
infancia, 748 
Polineurite 
diarreia e, 1185 
LCS na, 700 q 

Polineuropatia cronica, 772 
Polio, erradica^ao da, 256 
Poliodistrofia, 742q-743q 
Poliomielite, 760q-761q, 1119-1120 
vacina^ao, 256-257 
Polipo, juvenil, 614, 615 q 
Polissonografia 

na avalia^ao da sindrome de AOS, 481-482, 
481/ 

na avalia<;ao de ALTE, 533 
Polivitaminicos, no tratamento da anorexia 
nervosa, 166 

Pompe, doen<;a de, 764q-765q 
POP. Ver Progestina, pilulas somente de 
Portador, detec^ao de, na avalia^ao de 
disturbio muscular, 763 
Portal, hipertensao, 657-660, 659 q 
achados clinicos, 658 
complicates, 659, 659 q 
considera<;6es gerais, 657-658 
diagnostico diferencial, 658-659 
intra-hepatica, 658 

oclusao/trombose de veia supra-hepatica, 657 
pre-hepatica, 657 
prognostico, 659-660 
tratamento, 659, 659 q 
Porto, vinho do, manchas cor de, em 
recem-nascidos, 385 
Pos-carga, 348-349 

redu<;ao da, no tratamento da insuficiencia 
cardiaca, 545-546 

Pos-estreptococica, artrite reativa, 1161 
glomerulonefrite, 679-680, 680 q 
tratamento, 1162-1163 
Pos-fertiliza<;ao, erro, 1025/ 

Positiva, pressao, ventila^ao de 
na reanima<;ao de macacos resos durante 
asfixia, 26, 26/ 
nao invasiva, 365 
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Positrons, tomografia de emissao de (PET), na 
avalia^ao neurologica, 701 
Pos-renal, insuficiencia, 685, 685 q 
Posterior, cruzado, lesoes do ligamento, 

relacionadas com esportes, 814-815 
Posterior, uveite, 425-426 
Pos-transplante, disturbios linfoproliferativos 
(DLPT), 897 

Pos-traumatico, transtorno de estresse 
(TEPT), 195 q, 197-198 
ataques terroristas de 11 de setembro de 
2001 e, 197 

bombardeio em Oklahoma City e, 197 
considera<;6es gerais, 197 
fatores precipitantes, 197 
furacao Katrina e, 197 
prognostico, 198 
tratamento, 197-198 
Postura, na avalia<;ao neurologica, 697 q 
Potassio, 278 q 
disturbios do, 1305-1306 
Potter, sequencia de, 1049 
PPHP Ver Pseudopseudo-hipoparatireoidismo 
PR, intervalo, na avalia<;ao do ECG, 539/, 

540 

Prader-Willi, sindrome de, 775 q, 1045 
Prader-Willi/Angelman, sindrome de, 1024^ 
Pre-adolescente, conceito de morte, 918-919, 
918q 

Pre-analiticas, varia^oes, 1310 
Pre-carga, 348 
Precoce, puberdade 
no sexo feminino, 969-970, 969 q 
no sexo masculino, 969 q, 972-973 
variantes benignas, 970-971 
Preensao, palmar, 7 
Pre-escolar 

avalia<;ao de problemas do desenvolvimento 
no, 175 

conceito de morte, 918-919, 918q 
diarreia do, 617-618 

imunoglobulinas no, valores normais, 923 q 
Pre-implanta^ao, diagnostico genetico (PGD), 
1053 

Prematuridade 
ictericia e, 13 

retinopatia da, 39,430-431, 430 q 
Prematuros, batimentos, 585-586, 586/ 587/ 
Pre-menstrual 

disturbio disforico (DDPM), 134 
sindrome (SPM), 132,134 
Pre-natal 

periodo, condi^oes ortopedicas 

originando-se durante o, 778-782. 

Ver tambem Ortopedia, condi<;6es 
relacionadas com, de origem 
pre-natal 

consultas de, 233-234 
triagem, para defeitos de nascen^a, 1052 
Pre-puberdade, infec<;6es gonococicas, 
tratamento, 1179 
Preservativos, 13 7t, 139-140 
Pressao positiva continua na via respiratoria 
(CPAP), 

nasal, para doen<;a da membrana hialina em 
lactentes prematuros, 34-35 


Pressao sanguinea arterial, no exame 
extracardiaco, 538 
Pressao venosa central (PVC), 

monitoramento, no choque, 351 
Pressao, na avalia^ao do sistema 
cardiovascular, 544, 544/ 
suporte de ventila^ao, 363 
Pre-termo, lactentes, 30-42 
alta hospitalar, 39-40 
taxas de mortalidade antes da, 40, 40/ 
anemia, 37 

apneia em, 33^, 33-34 
assistencia de seguimento, 40, 40/ 
assistencia no ber^ario, 30-33, 31 f 32 q 
monitoramento do lactente de alto 
risco, 31 

suporte nutricional, 32-33, 32 q 
terapia hidreletrolitica, 31-32 
termorregula^ao, 30-31, 31/ 
desvantagens fisiologicas, 30 
disturbios em. Ver disturbios especificos 
doen<;a da membrana hialina em, 34-35, 34/ 
doen$a pulmonar cronica em, 35 
ECN em, 36-37 

hemorragia intraventricular em, 37-39, 38/ 
inicial, 41/ 

nascimentos multiplos, parto, 25 
persistencia do canal arterial em, 35-36 
reanima^ao em, 28-29 
retinopatia da prematuridade, 39 
tardio, 41, 41/ 

Pre-transfusao, testes, 878 
Preventiva, aconselhamento no manejo de 
convulsoes, 718 

orienta<;ao, nas consultas de supervisao da 
saude, 230-232, 230g, 231/ 
Preventiva, assistencia, a saude, 

recomenda<;6es de, 223, 224/-225/ 
Preventives, servi^os, para adolescentes, 
diretrizes de, 106-112,108/-111/. 

Ver tambem Adolescentes, servi^os 
preventives para, diretrizes 
Primaquina, na preven^ao da malaria, 1294 q 
fosfato de, para malaria, 123 lq 
Primaria 

acidose lactica, causas, 999, 999 q 
assistencia, cenario de, saude mental e 

comportamental integrada em, 235 
assistencia, medicos de, na detec^ao de 
transtornos psiquiatricos, 171 
colangite esclerosante, 663-664 
dermatite de contato, por irritante, 395 
discinesia ciliar, 502-503 
hemorragia subaracnoidea, em 
recem-nascidos, 61 
hiperoxaluria, 693 

hipertensao pulmonar (HPP), 583-584 
peste pneumonica, 1198 
Primarias, imunodeficiencias 
aspectos clinicos, 920, 922 q 
avalia^ao, 920-925 
abordagem geral, 920, 921/ 
considera<;6es, 920-925, 921/ 922 q, 923 f 
923 q, 924 f 

deficiencia de anticorpos, 922-924, 922 q 
deficiencia de Ig, 922-924, 922 q 


deficiencias de vias do complemento, 
924-925, 924/ 

estudos laboratoriais, 921, 923/, 923 q 
imunidade fagocitaria, 924 
linfocitos T, 924 
descri<;ao, 920 
padroes clinicos, 920, 922 q 
sinais de alerta, 920, 921/ 

Primario, hiperaldosteronismo, 980 
Primeiro grau, bloqueio atrioventricular de, 592 
Primeiros socorros 

kit de, para viagens internacionais, 1286, 

128 6q 

no tratamento de convulsoes, 715 
Primidona, no tratamento de convulsoes, 716 q 
Procedimentos, seda<;ao e analgesia para 
(SAP), para emergences e lesoes 
traumaticas, 319-320 
Procoagulante, sistema, 858/ 

Proctite, 1275-1276 
tratamento, 1268q 
Proctocolite, 1275-1276 
tratamento, 1268q 

Profunda, trombose venosa, LM e, 822 
Profundos, reflexos tendinosos, 7 
Progestina, pilulas somente de (POP), para 
contracep<;ao, 140 

Progressiva, colestase intra-hepatica familiar 
(CIFP), 638-639 
Prolongada 

ictericia colestatica neonatal, 631 
nutri^ao parenteral, neonatal, colestase 
devido a, 635, 637 
Propionica, acidemia, 1006, 1007 q 
Propofol 

em procedimentos, 320 
em UTI, 374 

Propoxifeno, envenenamento, tratamento, 
341-342 

Propranolol, para hipertensao renal, 690 q 
Protease, inibidores da, 1154 q, 1156 
Proteina 
C 

deficiency de, 870-871, 871/ 
recombinante ativada, para o choque, 354 
enteropatia perdedora de, 624, 624 q 
necessidades, 297 
nutricionais, 274 t, 275 
S, deficiency de, 871 
Proteinuria, 677/ 681-683 
isolada, investiga^ao, 675, 677/ 
Protoporfirina, para hiperbilirrubinemia 
indireta, 17-18 

Protozoarios, infec<;6es por, 1225-1240. Ver 
tambem tipos espedficos 
amebas de vida livre, 1239-1240 
amebiase, 1235-1237, 1236q 
babesiose, 1227, 1233 
ciclosporiase, 1238-1239 
criptosporidiose, 1238 
gastrintestinais, 1235-1240 
giardiase, 1237-1238 
malaria, 1225-1227, 1226q, 1228/, 
1229q-1232q 
sistemicos, 1225-1235 
toxoplasmose, 1233-1235 
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Protrombina, muta<;ao, 871 
Proximal 

acidose tubular renal, 691-692, 691 q 
epifisite, umeral, relacionada com 
esportes, 808 

femur, necrose avascular do, 791-792, 791 q 
Prurido 

cuidados paliativos para, 917 q 
infec<;6es parasitarias e, 1222 q 
PSC. Ver Pediatric Symptoms Checklist 
Pseudoalergicas, rea^oes, causas, 1079q 
Pseudo-hipoparatireoidismo (PHP), 963 
hipocalcemia associada a, 962 q 
Pseudomembranosa, enterocolite, 612-613 
Pseudomembranoso, crupe, 496 
Pseudomonas , infec<;6es por, 1188-1189 
Pseudoparkinsonismo, antipsicoticos e, 209 
Pseudopseudo-hipoparatireoidismo (PPHP), 
962 q, 963 

Pseudotumor cerebral, 726-727, 727q 
Psicoativos, farmacos, 200, 200 q 
envenenamento, tratamento, 342-344 
Psicofarmacologia, 199-211. Ver indicates e 
farmacos espedficos 
agonistas adrenergicos, 210 
antidepressivos, 202-205, 203^, 205 q 
antipsicoticos, 207-210, 209q 
beneficios vs. riscos, 200 
considera^oes gerais, 200, 200 q, 201 q 
descri^ao, 199-200, 200 q 
diretrizes, 200, 201 q 
estabilizadores do humor, 206-207 
para sindrome do X fragil, 102 
TCA, 205, 205 q 

Psicologica, saude, em adolescentes, 115-122. 
Ver tambem, Adolescentes, saude 
psicologica 

Psicologicos, fatores, transtornos alimentares 
relacionados com, 159 

Psicossociais, problemas, 171-183. Ver tambem 
problemas espedficos, p. ex., Cronica, 
enfermidade 

avalia<;ao, comportamentais e emo<;6es, 
175-177,1 76q 
baixa estatura, 951 

desenvolvimento, em adolescentes, 114-115 
disturbios do desenvolvimento, 172-179. 

Ver tambem Desenvolvimento, 
disturbios do 

enfermidade cronica, 179-181 
nanismo, 951 

paliativa, assistencia para, 918, 918q 
papel do pediatra em, 173,173f 
preocupa<;6es parentais, PSYCH em, 174 
problemas socioemocionais, 172-179 
relacionados com convulsoes, 713 
suporte, no manejo da infec<;ao por HIV, 
1157 

Surgeon General’s National Action Agenda 
on Mental Health on, 173 
Psicotropicos, medicamentos, envenenamento, 
tratamento, 342-344 
Psiquiatrica, consulta-liga<;ao, 179 
Psiquiatricos, transtornos, 183-211. Ver 
tambem disturbios espedficos 
defini<;ao, 183 



diagnostico, eixos no, 183 
diagnostico/detec<;ao, medicos de assistencia 
primaria em, 171 

disturbios somatiformes, 198-199, 198q 
esquizofrenia, 190-191 
origens, 183 
prevalencia, 171 

psicofarmacologia, 199-211. Ver tambem 
Psicofarmacologia 

psiquiatria, consulta de liga<;ao em, 179 

TEPT, 197-198 

suicidio e, 188-189 

texto de referenda formal para, 183 

TOC, 196-197 

transtornos de ajustamento, 190 
transtornos de ansiedade, 193-196,194q-196q 
transtornos de conduta, 191-193 
transtornos do humor, 184-188, 185q, 187 q 
Psitacose, 1210-1211 
Psoriase, 397-398 
PSYCH, 174 

PTI. Ver Purpura trombocitopenica idiopatica 
Ptose, palpebral, 415 

PTU, no tratamento de hipertireoidismo, 957 
Puberdade, 112 

anormalidades do desenvolvimento na 
no sexo feminino, 969-972, 969 q, 97 \q 
puberdade precoce, 969-970, 969 q 
variantes benignas, 970-971 
puberdade retardada, 971-972, 971 q 
no sexo masculino, 969 q, 972-974 
criptorquidia, 973-974 
ginecomastia, 974 
puberdade precoce, 969 q, 972-973 
puberdade retardada, 973 
precoce. Ver Precoce, puberdade 
causas, 971, 971 

no sexo feminino, 971-972, 971 q 
no sexo masculino, 973 
Pubianos, piolhos, 1283-1284 
tratamento, 1271q 

Publica, saude, considera<;6es de, no manejo 
da infec^ao por HIV, 1157 

Pulmao 

desenvolvimento, 487-488 
do recem-nascido, exame, 6 
fun^ao, anormalidades da, classifica<;ao, 

489,489 q 

lesoes, agudas, relacionadas com transfusao, 
880 q 

Pulmonar 
agenesia, 504-505 
arteria 

ausencia da, 556 
origem anomala da, 561-562 
arteria, cateter na, no choque, 351 
arteria, estenose da, periferica, 555 
atresia 

com defeito do septo ventricular, 564 
com septo ventricular intacto, 564-565 
circula<;ao, doen^as, 522-526 
edema pulmonar, 525 
embolia pulmonar, 524 
hemorragia pulmonar, 522-524 
doen^a vascular obstrutiva, grande defeito 
do septo ventricular com, 549-550 



doen^as, dados de mortalidade, 487 
edema, 525 
altitude elevada, 1286 
embolia, 524 
estenose 

arterial periferica, 537 
subvalvar, 555 
supravalvar, 555 
fluxo sanguineo 

aumentado/diminuido, sintomas, 536, 537q 
em lesoes cardiacas cianoticas, 
alternativas, 541 q 
hipertensao 

persistente, em lactentes recem-nascidos, 
43 

primaria, 583-584 

tratamento, no manejo da broncodisplasia 
pulmonar, 508-509 
hipoplasia, 505 
infect es, candidiase e, 1252 
linfangiectasia, congenita, 525-526 
lobos, proje^oes na superficie do torax, 488, 
488/ 

provas de fun^ao, no diagnostico e avalia<;ao 
de disturbios do trato respiratorio, 
488-489,489^ 
resistencia vascular, 351 q 
na avalia<;ao do sistema cardiovascular, 544 
normal, com grande defeito do septo 
ventricular, 549 
sequestra<;ao, 505-506 
sopro de eje<;ao, 538-539 
valva, ausencia de, 556 
valva, estenose da, 553-555 
Pulmonar, abscesso, 522 
Pulmonar, edema, de grande altitude (EPGA), 
1286 

Pulmonar, hemorragia, 522-524 
achados clinicos, 523 
considerate gerais, 522-523 
diagnostico diferencial, 523 
estudos de imagem, 523 
estudos laboratoriais, 523 
prognostico, 524 
sinais e sintomas, 523 
tratamento, 523-524 
Pulmonar, parenquima 
disturbios adquiridos, 509-522. Ver tambem 
disturbios espedficos 
abscesso pulmonar, 522 
bronquiolite, 512-513 
chILD, 517-519 
imunocomprometido, 520-521 
pneumonia bacteriana, 509-511 
pneumonia de aspira<;ao, 516-517, 516g 
pneumonia eosinofilica, 520 
pneumonia no hospedeiro, 520 
pneumonia por hipersensibilidade, 
519-520 

pneumonia por micoplasma, 514 
pneumonia viral, 511-512 
pneumonias atipicas, 513-514 
pneumonias por clamidias, 513-514 
TB, 514-516 

malforma<;6es congenitas, 504-509. Ver 
tambem disturbios espedficos 
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agenesia pulmonar, 504-505 
displasia broncopulmonar, 507-509 
enfisema lobar congenito, 506 
hipoplasia pulmonar, 505 
malforma<;ao adenomatoide dstica 
congenita, 506-507 
sequestrate pulmonar, 505-506 
Pulmonares, doen<;as 
cronicas 
definite, 35 

em lactentes prematuros, 35 
diagnostico/avalia<;ao, 488-491, 488/ 489 q. 
Ver tambem Respiratorio, trato, 
disturbios do, diagnostico/avalia^ao 
medicamentos inalados, 492 
obstru^ao das vias respiratorias, 493 
oxigenoterapia, 491-492 
preven^ao de perigos ambientais, 492 
terapia de limpeza das vias respiratorias, 492 
tratamento, 491-493 
Pulso 

arterial, qualidade e amplitude do, no exame 
extracardiaco, 538 

avalia^ao, no suporte avan<;ado de vida, 303 
oximetria de, na insuficiencia respiratoria 
aguda, 355 

Punho, lesao do, relacionada com esportes, 

809- 810 

Pupila, exame da, 405 
Pura, aplasia de eritrocitos, 836-838 
Purina, nucleosideo fosforilase, deficiencia de, 
934-935 

Purinas, disturbios do metabolismo das, 1011 
Purpura de Henoch-Schonlein, 680q, 681, 
869-870 

Purpura trombocitopenica idiopatica (PTI), 
859-861, 860q 
achados clinicos, 859-860 
achados laboratoriais, 859-860 
complicates, 860 
considerate gerais, 860, S60q 
diagnostico diferencial, 860, 860q 
prognostico, 861 
sinais e sintomas, 859 
tratamento, 860-861 

trombocitopenia associada a, materna, 862 
Pustulose, cefalica, neonatal, 383 
PVC. Ver Pressao venosa central 

Q, febre, 1147 

QRS, complexo, na avalia<;ao do ECG, 539/ 540 
QRS, eixo, na avalia^ao do ECG, 539/ 540, 

540 q 

QT, intervalo, 539/ 540, 540 q 
Quadriceps, contusao do, relacionada com 
esportes, 811 

Quadril 

apofisite pelvica, 812 
articulate, displasia de desenvolvimento 
do, 779-780 

contusao do quadriceps, 811 
escorregamento da epifise capital femoral, 

810- 811 

displasia do desenvolvimento da articulate 
do, 779-780 

distensao do adutor, 811 


distensao do jarrete, 811 
fraturas de avulsao, 810 
fraturas de avulsao, relacionadas com, 810 
fraturas do colo femoral, 812 
lacerates do labro do acetabulo, 811 
lesoes, relacionadas com esportes, 810-812 
luxa<;ao do quadril, 799-780, 811, 1032^ 
luxa<;ao, 779-780 

congenita, riscos empiricos, 1032q 
relacionada com esportes, 798-780, 811, 
1032 q 

sindrome da faixa iliotibial, 812 
sinovite transitoria do, 791 
Qualidade de vida, adjuntos, na assistencia 
paliativa, 917 

Quantitativa, fluorescente, PCR, 1026 
Quase afogamento, preven^ao, orienta<;ao 
profilatica, 231-232 
Queilite, 484 

Queimadores, relacionados a esportes, 805 
Queimadura, 313-315, 315/ 
achados clinicos, 313-314 
caustica, esofagica, 598-599 
complicates, 314 
de espessura parcial, 314 
de espessura total 

profunda ou de espessura parcial extensa, 
314 

subdermica, 314 
diagnostico diferencial de, 314 
eletrica, 314-315 
ocular, 410-411 
preven^ao, 313 
orienta<;ao preventiva, 232 
prognostico, 314 

relacionada com envenenamento, 
tratamento, 325 
superficial, 314 
tratamento, 314 

Queixo, manobra de eleva<;ao, em manejo das 
vias respiratorias, 301, 301/ 
Queloide, 397 
Quetiapina, 208 
Quiasma, glioma do 89 lg 
Quilosa, ascite, 613-614 
Quilotorax, 526 
Quimioterapicos, agentes 
para TB resistente a farmacos, 1207 
reates adversas, 1085 
Quinidina, gliconato de, para malaria, 1232g 
Quinina, sulfato de, para malaria, 1231 q 
Quinupristina-dalfopristina, 1102 

Rabdomiolise 
descri^ao, 960 

disturbios hipocalcemicos e, 961 q 
Rabdomiossarcoma, 903-904, 903 q 
Radial, cabe^a, subluxa^ao da, 787 
Radiocontraste, meios de, rea^oes adversas, 
1084 

Radiografia 
de torax 

na asma potencialmente fatal, 366 
na avalia^ao do sistema cardiovascular, 
540-541, 541/ 541 q 
na avalia<;ao da fun^ao renal, 677-678 
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Radioterapia, no tratamento de 
hipertireoidismo, 958 
Raiva, 268,1143-1144 
vacina^ao, 268-269 
relacionada com viagem, 1288-1289 
Raltegravir, 1154q 
“Rancho”, 818 

Rancho Los Amigos, Niveis de Fun^ao 
Cognitiva do, 818 
Ranula, 480, 485 

Rapidos, movimentos oculares (REM), 
sono, 88 
Raquitismo, 960 

disturbios hipocalcemicos associados a, 

960, 961 q 

hipofosfatemico, 961 q 
familiar, 960 

Raynaud, fenomeno de, 830 
Reabilita<;ao. Ver tambem Reabilita^ao, 
medicina de 

medicina de, 817-824. Ver tambem 
disturbios especificos, lesoes, e 
Reabilita^ao 

aspectos avaliados em todos os pacientes, 
817 

descri<;ao, 817 
lesoes cerebrais, 817-820 
lesoes do plexo braquial, 822 
problemas vistos em, 823-824 
LM, 820-822, 821q 
no tratamento de AIJ, 827 
problemas vistos em, 823-824 
relacionada com lesoes esportivas, 803-804, 
804q 

Rea^ao transfusional hemolitica aguda, 880q 
Reaches alergicas 
causas, 1079g 

relacionadas com transfusoes, 880q 
Rea^oes transfusionais hemoliticas retardadas, 
880 q 

Reagentes de fase aguda, 872 
Reanima<;ao 

inicial, para o choque, 352 
no suporte de vida avan<;ado, ABC da, 
300-304, 301/-303/ 
circulate, 303-304 
respira^ao, 301-303, 303/ 
via respiratoria, 300-301, 301/, 302/ 
perinatal, 25-30. Ver tambem Perinatal, 
reanimate 

Reanimate hidrica volemica 
para o choque, 352 

para pressao de perfusao cerebral, 372 
para queimaduras, 314 
Reanimate perinatal, 25-30 
asfixia natal 

desfecho a longo prazo, 29-30 
fisiologia, 26, 26/ 
considerate especiais, 28-29 
equipamento, 26, 27 q 
falha da, causas mecanicas, 27, 28 q 
neonato asfixiado, tratamento, 29 
precau^oes universais, 29 
tratamento na sala de parto, 26-29, 2 7q, 

28/ 28 q 

Reaquecimento, para hipotermia, 317, 317 q 


Reativa, artrite, pos-estreptococica, 1161 
tratamento, 1162-1163 
Reativos, eritemas, 399-400, 399q 
Recem-nascido, 1-63. Ver tambem Neonatal; 
Pre-termo, lactentes 
abstinencia de opioides em, 341 
acidente vascular cerebral em, 730-731 
alimenta^ao do, 7-8, 9 q 
alta precoce, 8, 10 q 
contraindicates, lOq 
anamnese, 1-7, 2 q, 3/, 4 q 
abdome, 6 
anus, 6 

avalia<;ao da idade gestacional, 1 -4, 2 q, 
3fi4q 

avalia^ao do crescimento, 1-4, 2 q, 3/ 4 q 

boca, 6 

cabe<;a, 5 

cora<;ao, 6 

esqueleto, 6 

exame ao nascer, 4-5, 4 q 
exame neurologico, 6-7 
exame no ber<;ario, 5-7 
face, 5 

genitalia, 2 q, 6 
nariz, 5-6 
olhos, 5 
orelhas, 6 
pele, 5 
pesco<;o, 6 
pulmoes, 6 
torax, 6 

assistencia do, 7-10, 9 q, 10 q 
niveis de, 1 

circula^ao no, 544-545 
circuncisao no, 8 

colestase no, extra-hepatica, 639-641. Ver 
tambem Extra-hepatica, colestase 
neonatal 

condi<;6es cirurgicas gastrintestinais/ 
abdominais no, 44-48 
atresia esofagica, 44 
defeitos da parede abdominal, 46 
DRGE, 47-48 
fistula traquesofagica, 44 
gastrosquise, 46 
hernia diafragmatica, 46-47 
obstru<;ao intestinal, 45-46, 45 q 
onfalocele, 46 
sangramento GI, 47 
convulsoes em, 60-61, 61 q 
cuidados intensivos para, 25-42. Ver 

tambem Neonatal, cuidado intensivo 
diretrizes para avalia^ao de seguimento 
ambulatorial precoce, 10 q 
disturbios da pele em, 383-387. Ver tambem 
disturbios especificos e Disturbios da 
pele, em recem-nascidos 
disturbios hematologicos, 56-59, 57 q, 58 q 
disturbios metabolicos no, 62-63 
hipocalcemia, 62-63. Ver tambem 

Hipocalcemia, em recem-nascidos 
disturbios renais em, 59-60, 59 q 
doen<;a de Graves no, 958 
em ber<;arios, infec^oes estreptococicas 
grupo A e, 1160 


erros inatos do metabolismo no, 63 
apresenta<;ao aguda, 993 
triagem, 996-997 
exame oral, 445-447, 445/-447/ 
dentes, 446 
fenda labial, 446-447 
fenda palatina, 445/ 446-447, 447/ 
frenulos, 446, 446/ 
varia<;6es em partes moles, 447 
exantemas em, infectes devido a, 1119 
hemorragias retinianas em, 429-430 
hepatite no. Ver Neonatal, hepatite 
hipotireoidismo congenito no, programas de 
triagem, 955 

historia medica materna, 1 
imunoglobulinas no, valores normais, 

923 q 

infectes no, 48-56,1123. Ver tambem 

Conjuntivite; tipos especificos, p. ex., 
Bacterianas, infectes 
adquiridas no periodo perinatal, 54-56 
congenitas (intrauterinas), 52-54, 54 q 
fungicas, 52 

infectes bacterianas, 48-52 
tratamento, 1124-1125 
medidas em, 1035, 1036/ 
nutri^ao em, 7-8 

prematuros, lactentes, 30-42. Ver tambem 
Pre-termo, lactentes 

problemas associados a, 1025. Ver tambem 
problemas especificos, p. ex., 
Hipoglicemia 

assuntos relacionados com nascimentos 
multiplos, 24-25 
hipoglicemia, 18-19, 19 q 
ictericia, 10-18. Ver tambem Neonatal, 
ictericia 

lactentes de maes que abusam de drogas, 
22-24, 24 q 

sopros cardiacos, 21-22 
tocotraumatismo, 22, 22/ 
problemas cardiacos no, 42-44 
arritmias, 44 

doen<;a cardiaca estrutural, 42-43 
HPPRN, 43 

problemas neurologicos no, 60-62, 61 q 
reflexos de, 7 

sifilis congenita no, 1213, 1214 
sopro cardiaco no, 537 
tetania transitoria do, 960 
de inicio precoce, hipocalcemia 
associada a, 962 q 
de inicio tardio, hipocalcemia 
associada a, 962 q 
tirosinemia do, 1003 
triagem auditiva no, 8, 10,467 
triagem de, em consultas de supervisao da 
saude, 228 

trombocitopenia em, 860q, 861-862 
Receptiva, linguagem, desenvolvimento 
de, 76 

Recessivo, defini^ao, 1027 
Recombinante, proteina C ativada, para o 
choque, 354 

Recombinase, ativadoras, deficiencias 
geneticas, 931 




Recorrente 
febre, 1216 

parotidite idiopatica, 485 
rinite, 473-474 
rinossinusite, 471-472 
Referenda 

a profissionais de assistencia a saude mental, 
178-179, 179 q 

reladonada com abuso de crian^a, 212 
relacionada com abuso de substancias por 
adolescentes, 156-157, I56q 
relacionada com asma, 1066 
relacionada com ortodontia, 451 
relacionada com perda auditiva, 468 
Referenda, intervalos de, 1308-1318 
bioquimica endocrina, 1315q-1317q 
bioquimica geral, 1312^-1315^ 
bioquimica, 1308-1318 
computa<;ao estatistica, 1309-1310, 1310/ 
descri<;ao, 1311, 1312q-1318q 
determina^ao/interpreta^ao, 1308 
diretrizes para uso de dados em estudo de 
limites de referenda, 1308-1309 
hematologia, 1308-1318,1317^-1318^ 
sensibilidade/especificidade, 1311,1311/ 
varia^ao de, razoes para, 1310 
Reflectometria, acustica, na avalia<;ao de 
OMA, 457 
Reflexo de busca, 7 

Reflexos. Ver tambem tipos especificos, p. ex., 
Suc<;ao, reflexo de 
na avalia^ao neurologica, 69 7 q 
em recem-nascidos, 7, 47-48 
Refluxo, gastresofagico, 595-596, 714q 
em recem-nascidos, 47-48 
nefropatia de, 679 
Refra$ao, erros de, 402-403, 402/ 

Refsum, sindrome de, causas, 750q 
Registrados, nutricionistas, pediatricos, 

376 

“Regra dos tres”, 85 
REM, sono, Ver Rapidos, movimentos 
oculares, sono 
Renal, acidose tubular 
distal, 690, 691 q 
proximal, 691-692, 69lq 
Renal, biopsia, na avalia<;ao da fun^ao renal, 
678 

Renal, disgenesia, 678 

Renal, hipertensao 688-690, 688 t, 689/ 690q 
achados clinicos, 688, 689/ 
causas, 688 

cronica, disturbios hipocalcemicos e, 96 lq 
investiga<;ao ambulatorial, 688, 689/ 
tratamento, 688-689, 690q 
de emergencia, 688-689, 688q 
para hipertensao mantida, 689-690, 

690 q 

Reprodutivos, ductos, internos, diferencia^ao, 
966, 966/ 

Required Request Law, 379 
Resfriado. Ver Comum, resfriado 
Residuais, efusoes, no tratamento de OMA, 
463 

Respira<;ao 

avalia<;ao da, na investiga<;ao de trauma, 309 
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bucal, 480-483, 481/, 482/ Ver tambem 
Boca, respira<;ao pela, disturbio do 
sono, 90, 531-532 

espontanea, na ventila<;ao mecanica, 362 
mandatoria, na ventila^ao mecanica, 362 
no suporte avan^ado de vida, 301-303, 303/ 
Respiratoria 
acidose, 1307 
alcalose, 1307 

congestao, terminal, assistencia paliativa 
para, 917q 

dificuldade, em recem-nascidos, 19-21, 20 q 
considera<;6es gerais, 19 
pneumonia congenita e, 20 
pneumotorax espontaneo, 20-21 
prognostico, 21 
sindromes de aspira^ao, 20 
taquipneia transitoria e, 19-20 
tratamento, 21 

disturbios da cadeia, 999-1000, 999q 
causas, 999 q 
descri<;ao, 1000 
diagnostico, 1000 
tratamento, 1000 

frequencia, na ventila^ao mecanica, 362 
infec<;6es, 1107-1118 
adenovirus e, 1110,1111 q, 1113 
doen^a por VSR, 1116-1117 
infec<;ao por MP Vh, 1117-1118 
infec^oes estreptococicas grupo A e, 
1159-1160 

influenza, 1113-1115 
parainfluenza, 1115 

superiores, virais, OMA relacionada com, 
454 

Respiratoria, via 

auxiliar, em manejo das vias respiratorias, 
301, 302/ 

avalia<;ao, no tratamento da displasia 
broncopulmonar, 508 
condu<;ao, disturbios de, tratamento, 493 
em suporte avan<;ado de vida, 300-301, 301 f 
302/ 

extratoracica. Ver Extratoracica, via 
respiratoria 

intratoracica. Ver Intratoracicas, vias 
respiratorias 
malacia da, 497-498 
mascara laringea, em manejo das vias 
respiratorias, 308 
Respiratorio, trato, 487-530 
crescimento e desenvolvimento, 487-488 
disturbios, 1118-1119. Ver tambem 

disturbios especificos, partes e vias 
respiratorias 

dados de mortalidade, 487 
diagnostico/avalia<;ao, 488-491, 488/ 489q 
avalia^ao da oxigena<;ao e ventila<;ao, 
489-490 

broncoscopia, 491 
cultura, 490 

estudos de imagem, 490-491 
exame fisico, 488, 488/ 
laringoscopia, 491 

provas de fun<;ao pulmonar, 488-489, 
489q 


tratamento, 491-493. Ver tambem terapia 
especifica e Pulmonares, doen^as, 
tratamento 

inferior, aspira<;ao de corpo estranho, 500 
na asma potencialmente letal, 366 
no choque, 349^, 350 
superior 

aspira<;ao de corpo estranho, 499-500 
infec<;6es virais, OMA relacionada 
com, 454 

Respiratorio, virus sincicial (VSR), 1116-1117 
profilaxia, 271-272 
Ressonancia magnetica (RM) 
angiografia por (RMA), na avalia^ao 
neurologica, 701 

na avalia<;ao do sistema cardiovascular, 542 
na avalia<;ao neurologica, 698, 701, 701^ 
venografia por (RMV), na avalia<;ao 
neurologica, 701 
Restritiva, miocardiopatia, 579 
Retal, gonorreia, 1178, 1179 
Retardada, puberdade 
causas, 971, 971 q 
no sexo feminino, 971-972, 971 q 
no sexo masculino, 973 
Retardo, defini^ao, 99 

Retardo do crescimento, 216-217. Ver tambem, 
Crescimento, deficiencia do 
defini<;ao, 289 

Retardos do desenvolvimento, avalia^ao, 
1050-1051,1050<? 

Retina, disturbios, 429-432, 430q 
descolamento da retina, 431-432 
hemorragias no recem-nascido, 429-430 
retinoblastoma, 431 

retinopatia da prematuridade, 430-431,430q 
retinopatia diabetica, 432 
Retiniano, descolamento, 431 -432 
Retinoblastoma, 431, 904-905 
Retinocerebelar, angiomatose, 741 
Retinoico, acido, embriopatia, 1052 
Retinoide, oral, para acne, 389 
Retinopatia da prematuridade, 39,430-431,430q 
Retinopatia diabetica, 432 
Retrofaringeo, abscesso, 479 
Retrovirais, agentes, hipersensibilidade a, 

1085 

Rett, sindrome de, avalia<;ao genetica, 1051 
Reumatica, febre, 571-573 
achados clinicos, 572 
descri^ao, 571 

diagnostico, criterios de Jones no, 572, 572 q 
idade como um fator na, 572 
incidencia, 571 
preven<;ao, 573 
tratamento, 572-573 

Reumaticas, doen^as, 825-831. Ver tambem 

doen<;as especificas, p. ex., Sistemico, 
lupus eritematoso (LES) 

AIJ, 825-828, 826 q 
dermatomiosite, 829-830 
fenomeno de Raynaud, 830 
fibromialgia, 831 
LES, 828-829 

sindrome de dor regional complexa, 830 
sindrome de hipermobilidade, 831 


smdromes dolorosas nao inflamatorias, 
830-831 

Reumatoide, artrite, juvenil, exantema 
avermelhado na, 1112 q 
Rh, isoimuniza^ao, 12 
Riboflavina 
deficiencia 

aspectos clinicos, 28 6q 
causas, 285q 
fontes dieteticas, 285 q 
ingestoes dieteticas de referenda, 282 q 
papeis biologicos, 284q 
Rifampicina, 1094^ 
para TB, 1207 

Rim, 674-695. Ver tambem Renal, doen<;a; 
Renal, insuficiencia 
avalia^ao, 674-678, 676/, 677/ 
anamnese, 674 
biopsia, 678 
estudos laboratoriais 
fun<;ao imune, 676-677 
fun<;ao, 674-676, 676/ 677/ 
exame fisico, 674 
radiografia, 677-678 
defeitos hereditarios ou do 

desenvolvimento, 690-693, 69 lq 
alcalose hipocaliemica congenita, 692 
cistinose, 692 
cistinuria, 693 

diabetes insipido nefrogenico, 692-693 
disturbios dos tubulos renais, 690-692,691 q 
hiperoxaluria primaria, 693 
nefrolitiase, 693 

sindrome oculocerebrorrenal, 692 
doen^as do. Ver Renal, doen^as 
fun^ao do, avalia<;ao laboratorial, 674-676, 
676/ 677/ 
infec<;6es 

candidiase e, 1252,1253 
ITU, 693-695. Ver tambem Urinario, 
infec^oes do trato 

terapia do cancer, efeitos sobre o, 910 
Rinite 

alergica, 473 
nao alergica, 473 
recorrente, 473-474 

viral, aguda, 468-470, 469/ Ver tambem 
Aguda, rinite viral 
Rinoconjuntivite alergica, 1068-1072 
achados clinicos, 1069 
achados laboratoriais, 1069 
altera^oes patologicas, 1068 
asma e, 1068 
classifica<;ao, 1068-1069 
complica 9 oes, 1069-1070 
considera<;6es gerais, 1068-1069 
diagnostico diferencial, 1069 
prevalencia, 1068 
prognostico, 1072 
sinais e sintomas, 1069 
tratamento, 1070-1072 
agentes vasoconstritores, 1071 
cetorolaco, 1071 
cirurgico, 1071 
corticosteroides, 1071 
descongestionantes, 1071 
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farmacologico, 1070-1071 
imunoterapia, 1071-1072 
medidas gerais, 1070 
montelucaste, 1071 
Rinossinusite, 470-473 
aguda bacteriana, 470-471,472/ 
cronica, 471-472 
recorrente, 471-472 
Riquetsias 
descri<;ao, 1144 
infec<;6es por, 1144-1147 
descri^ao, 1144 
erliquiose, 1144-1145 
febre maculada das Montanhas Rochosas, 
1145-1146 
febre Q, 1147 
tifo endemico, 1146 
Risperidona, 208 
indicates, 200q 
Ritmo cardiaco 
disturbios, 584-585 
na avalia^ao do ECG, 539/ 540 
Ritmo 

cardiaco, na avalia<;ao do ECG, 539/ 540 
circadiano, 88 
ultradiano, 88 
Ritonavir, 1154q 

Rituximabe, no tratamento de PTI, 861 
RM. Ver Ressonancia magnetica 
RMA. Ver Magnetica, ressonancia, 
angiografia por 

RMV. Ver Magnetica, ressonancia, 
venografia por 

Rochosas, Montanhas, febre maculada 
das, 1145-1146 

exantema avermelhado na, 1111 q 
Rolandica, epilepsia, descri^ao, 710q, 71 lq 
Ronco, 480-483, 481/ 482/ 
avalia<;ao clinica, 480-482, 481/ 482/ 
complicates, 482 
tratamento, 481, 481/ 

Roseola infantum, 1127-1128 
Roseola, exantema avermelhado na, 1112q 
Rotador, lesao do manguito, relacionada com 
esportes, 808 

Rotavirus, infec<;ao por, 616 
morbidade, 249 
vacina<;ao> 249-250 
Rotor, sindrome de, 643 
RSBA. Ver Aguda, rinossinusite bacteriana 
RTF. Ver Tubular, reabsor<;ao, de fosforo 
Rubeola, 259,1140-1141 
congenita, sindrome da, 259 
em recem-nascidos, 52-53 
exantema avermelhado em, 1112 q 
materna, defeitos cardiacos, 537 q 
Rufinamida, no tratamento de convulsoes, 71 6q 

Sabao, envenenamento, tratamento, 346 
Sacarase-isomaltase, deficiencia de, 626 
Saciedade, precoce, anorexia nervosa e, 162 
Sadia, crian^a, vigilancia e triagem, 92-103. 

Ver tambem disturbios especificos 
AAP, diretrizes para, 92 
descri^ao, 92 

disturbios do autismo, 96-99, 96 q, 97f 



disturbios do desenvolvimento, 92-94 
disturbios do espectro alcoolico fetal, 102-103 
DI/RM, 99-101, 99f, lOOf. Ver tambem 
Intelectual, deficiencia/retardo 
mental 

incapacidades intelectuais, sindrome do X 
fragil, 101-102 
PEDS em, 92 

sindrome do X fragil, 101-102 
TDAH, 94-95, 94 q 
SAF. Ver Sindrome alcoolica fetal 
Sais corporais, reposi<;ao, no tratamento da 
CAD, 990 
Sal 

para crise suprarrenal, 976 
reposi<;ao de, no tratamento de CAD, 990 
Salicilicos, envenenamento, tratamento, 344 
Salivares, glandulas, disturbios, 484-485 
caxumba, 1142-1143 
Salmeterol, no tratamento da asma, 1064 
Salmonella, gastrenterite por, 1189-1191 
Salpingite, gonococica, 1178, 1179 
Sandifer, sindrome de, 714 q 
Sangramento. Ver tambem Hemorragia 
anormalidades vasculares associadas a, 
869-870 

em recem-nascidos, 56, 5 7q 
extracraniano, em recem-nascidos, sitios, 

22, 22 f 

gastrintestinal. Ver Gastrintestinal, 
hemorragia 

relacionado com deficiencia de vitamina K, 
868-869 

Sangue 

armazenagem e conserva^ao, em rela<;ao a 
transfusoes, 874-875, 876q-877q 
arterial, conteudo de oxigenio, 348-349, 351 q 
bioquimica do, na asma potencialmente 
letal, 366 

caracteristicas, 876q-877q 
componentes, 874-880, 875q-877q. Ver 
tambem Componentes do sangue 
componentes, 876q-877q 
armazenagem e conserva<;ao, em rela^ao a 
transfusoes, 874-875, 876q-877q 
para o choque, 354 
para transfusao, sele<;ao, 876q-877q, 
878-880 

triagem, riscos de transmissao de doen^as 
relacionados com, 875 q 
fetal, na genetica perinatal, 1053 
periferico, na mononucleose infecciosa, 
1131-1132 

total, caracteristicas, 876q, 878 
Sanguinea, pressao 
arterial, no exame extracardiaco, 538 
avalia<;ao, no suporte avan^ado de vida, 
303-304 

triagem, em consultas de supervisao da 
saude, 226-227 

valor do 95 2 percentil para, 580, 580q 
Sanguineo, fluxo, pulmonar 
aumentado/diminuido, sintomas, 365, 357 q 
em lesoes cardiacas cianoticas, 541 q 
SAP. Ver Procedimentos, seda<;ao e analgesia 
para 



“Sapinho”, 475-476,1251-1253 
Saquinavir, gel duro, 1154q 
Sarampo, 259, 1138-1140 
exantema avermelhado no, 1111 q 
Sarampo-rubeola-caxumba (SRC), vacina<;ao, 
259-261 

rea^oes adversas, 1084 
relacionada com viagem, 1287, 1287q 
Sarcoma, de Ewing, 794, 902-903 
SARM. Ver Staphylococcus aureus resistente a 
meticilina associado a comunidade 
SARV, infec^oes por. Ver Vancomicina, 

infec<;6es por S. aureus resistente a 

Saude 

aconselhamento relativo a midia, 233 
assistencia preventiva a, recomenda^oes, 
223, 224/-225/ 

avalia<;ao comportamental, 226 
avalia<;ao do desenvolvimento, 223, 226 
consultas de manuten^ao a, identifica^ao 
de problemas psicossociais durante, 
173-179,1 76q, 179q 
consultas de supervisao da 
aconselhamento nutricional, 232-233 
folhetos preventives, 230 q 
triagem neonatal, 228 
triagem para TB, 229 
triagem visual, 227, 227 q 
consultas de supervisao da, 223-233 
descri<;ao, 223 
imuniza<;6es, 233 

orienta<;ao profilatica, 230-232, 230q, 

231/ 

para adolescentes, 229 
parametros de crescimento, 223, 226 
prestadores de assistencia a, papel com 
crian<;as terminalmente enfermas, 
181-183 

psicologica, adolescentes, 115-122. Ver 
tambem Adolescentes, saude 
psicologica 

triagem da pressao sanguinea, 226-227 
servi<;os de, presta^ao a adolescentes, 
105-106 

triagem auditiva, 227 
triagem de deficiencia de ferro, 229 
triagem de hipercolesterolemia, 229 
triagem de hiperlipidemia, 229 
triagem do chumbo, 228-229, 228 q 
Saude comportamental, saude mental e, no 
cenario de assistencia primaria, 235 
SBE/AIHC. Ver Evanescente, substancia 
branca/ataxia infantil com 
hipomieliniza<;ao do SNC 
Scedosporium sp., infect es fungicas devido 
a, 1259, 1260 q 

Scheie, sindrome de, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1013q 
Scheurmann, doen<;a de, 791 1 
SCHIR Ver State Childrens Health Insurance 
Program 

SCID. Ver Graves, doen<;as de 

imunodeficiencia combinada 
SCT. Ver Toxico, sindrome de choque 
SCTE. Ver Estreptococico, sindrome do 
choque toxico 


INDICE 


SDQ. Ver Strengths and Difficulties 
Questionnaires 

SDRA. Ver Sindrome da distri^ao respiratoria 
aguda 

Sebaceas, glandulas, hiperplasia de, em 
recem-nascidos, 383 
Seborreica, dermatite, 395-396 
Seckel, sindrome de, fenotipo, 1026q 
Secre$ao ocular, 401 
Secundaria, policitemia, 853 
Seda^ao 

em procedimentos, para emergences e 
lesoes traumaticas, 319-320 
em UTI, 372-374, 373q 
DAE e, 717-718 
no paciente ventilado, 364 
Sedativos/hipnoticos, efeitos sistemicos, 

14 6q, 148 q 
Sede, 1299 

Segrega^ao, defini<;ao, 1027 
Segundo grau, bloqueio atrioventricular de, 
592, 592/ 

Segundo impacto, sindrome do, relacionada 
com esportes, 805 

Seio, alimenta<;ao ao, 277,279,281-282,284-286 
abscesso da, 123 

alimenta<;ao complementar, 285-286 
altera<;6es fibrocisticas da, 123 
beneficios, 454 
contraindicates, 279 
de recem-nascidos, 7-8, 9 q 
diretrizes, 8, 9 q 

fibroadenoma da, 122-123, 122 q 123/ 

ictericia e, 13 

lesoes da, 122, 123 q 

manejo, 279, 281 

na preven^ao de OMA, 462 

prevalence, 8, 279 

problemas associados a, 282, 284 

seguimento, 282 

tecnica, 281-282 

tumorat^s da, 122-123, 122 q, 123 q 
uso de farmacos durante, 285 
Seios da face 

cirurgia endoscopica dos, para rinossinusite 
recorrente, 473 

paranasais, disturbios, 468-475. Ver tambem 
Paranasais, seios, disturbios dos. 
Selenio, 280 q 

ingestoes dieteticas de referenda, 279 q 
Seletivas, deficiencias, de imunoglobulinas, 

92 6q, 928-929 

Seletivos, inibidores, da recapta<;ao de 
serotonina (ISRS) 
doses, 203-204, 203 q 
intera<;6es medicamentosas, 203 
no tratamento da anorexia nervosa, 166 
no tratamento da bulimia nervosa, 168 
para adolescentes obesos, 120 
para depressao, 202-204, 203 q 
contraindicates, 202-203 
indicates, 202 

para sindrome do X fragil, 102 
para TOC, 196 
triagem medica inicial, 203 
“Sem convulsoes e sem efeitos colaterais”, 719 


Semielementares, formulas, para lactentes, 286 
Sensibilidade, 1311,1311/ 

Sensoriais 

deficits, lesao cerebral e, 818 
habilidades, na avalia<;ao neurologica, 69 7q 
Separa^ao, transtorno de ansiedade por, 195 q 
Sepse 

bacteriana, em recem-nascidos, 48-50, 49/ 
49g, 50/ Ver tambem Bacteriana, 
sepse, em recem-nascidos 
em lactentes, agentes antimicrobianos para, 
1099 

estreptococica, 1160 
fungica, em recem-nascidos, 52 
neonatal, 1187 

agentes antimicrobianos para, 1099-1100 
nosocomial, agentes antimicrobianos para, 
1099-1100 

Sepse bacteriana, em recem-nascidos, 48-50, 
49/ 49 q, 50/ 
achados clinicos, 48 
considerates gerais, 48 
incidencia, 48 

tratamento, 48-50, 49/ 49 q, 50/ 

Septa<;ao, defeitos de, 548-552 
Septica, artrite, 1171 

infectes por Haemophilus influenzae tipo B 
e, 1200, 1201 
tratamento, 1173 
Septicemica, peste, 1198 
Sequencia, defini<;ao, 1035 
Sequestra^ao, pulmonar, 505-506 
Serica, analise, na avalia<;ao da fun^ao 
renal, 674 

Sericas, enzimas, na avalia<;ao de disturbio 
muscular, 762 

Serotonina, inibidores da recapta<;ao, 

envenenamento, tratamento, 345 
Serpentes, picadas de, 345 
Sertralina 
indicates, 200 q 
para depressao, 203g 
para TEPT, em adultos, 197 
para TOC, 196 

Servi<;o noturno de resposta ao telefone, 236 
Setembro, 11 de, de 2001, ataques terroristas 
de, efeitos de TEPT, 197 
Sever, doen^a de, 791 q 
relacionada com esportes, 815-816 
Sexo, oral, entre adolescentes, 1263 
Sexuais, cromossomos, anormalidades, 1023, 
1038-1039 

Sexual 

abuso, 214-216, 214 q, 215 q 
achados fisicos, 215 
apresentates, 215 q 
definito, 214 
DST devido a, 215 
exame apos, 215-216 
historia do paciente, 214-215 
matura^ao, no adolescente 
do sexo feminino, 113-114, 113/ 
do sexo masculino, 112/ 113-114 
maturidade, na avalia^ao pre-participato 
em esportes, 800 
NAAT em, 215 


orienta^ao, desenvolvimento, 15 
tratamento apos, 216 
Sexualidade, no adolescente, 1263-1264 
doen^as transmitidas (DST), relacionadas 
com viagem, 1292 

Sexualmente, infec<;6es transmitidas (1ST), 
1263-1284 
abuso sexual e, 215 
cancroide, 1280 

candidiase vulvovaginal, 1277-1278 
causas de corrimento vaginal, 1276-1278 
cervicite, 1272-1273 
condilomas acuminados, 1281-1282 
DIP, 1273-1274, 1273q 
entente, 1275-1276 
epididimite, 1275 
escabiose, 1284 

esquemas de tratamento, 1266,1267q-1271q, 
1272 

fatores de risco, 1264 
granuloma inguinal, 1281 
hepatite, 1282 

infec<;ao por HIV, 1282-1283 
infec<;ao por HSV, 1278-1279 
infec^ao por papilomavirus humano, 
1281-1282 

infec<;6es ectoparasitarias, 1283-1284 
linfogranuloma venereo, 1280-1281 
piolhos pubianos, 1283-1284 
prevalencia, 1263 
preven^ao, 1264 

procedimentos de triagem, 1264-1265 
proctite, 1275-1276 
proctocolite, 1275-1276 
responsivas a antibioticos, mais comuns, 
1265-1272, 1267q-1271q 
infec^ao por Chlamydia trachomatis , 1266 
infec<;ao por Neisseria gonorrhoeae, 1266, 
1271-1272 

sexualidade no adolescente, 1263-1264 
sifilis, 1279 

sinais e sintomas, 1265 
espectro de, 1272-1284 
testes para, em exame com especulo vaginal, 
127 q 

tricomoniase, 1277 
ulcerates genitais, 1278-1281 
uretrite, 1274-1275 
vaginose bacteriana, 1276-1277 
verrugas genitais, 1281-1282 
SHIE. Ver Hiper-IgE, sindrome da. 

Shiguelose, 1193-1194 
Shprintzen/DiGeorge, sindrome de, 1024 q 
SHUa. Ver Sindrome hemolitico-uremica 
atipica 

Shunt, intrapulmonar, na insuficiencia 
respiratoria aguda, 355 
SIADH, secre^ao. Ver Sindrome de 

secre^ao inadequada do hormonio 
antidiuretico 

Sialidose, aspectos clinicos e laboratoriais, 
1013q 

Sibutramina, para adolescentes obesos, 120 
Sifilis, 1212-1215,1279 
achados clinicos, 1213-1214 
achados laboratoriais, 1213-1214 
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adquirida, 1213-1215 
causas, 1212 
congenita, 1213-1215 
em recem-nascidos, 53, 54 q, 1213,1214 
considera^oes gerais, 1212-1213 
descri<;ao, 1212-1213 
diagnostico diferencial, 1214 
estudos de imagem, 1214 
preven<;ao, 1213 
prognostico, 1215 
riscos de transmissao, triagem de 

hemoderivados relacionada com, 
875 q 

sinais e sintomas, 1213 
testes sorologicos, 1213-1214 
tratamento, 1214-1215, 1269q 
Simples, parciais, ou focais, convulsoes, 
descri^ao, 709q 

Simpson-Golabi-Behmel, sindrome de, 

1050 

Sincope, 593-594, 723-724, 724 q 
classifica<;ao, 724 q 
Sincronizada, ventila^ao mandatoria 
intermitente, com suporte de 
pressao, 363 

Sinding-Larsen-Johansson, doen^a de, 
relacionada com esportes, 813 
Sindrome alcoolica fetal (SAF), 102 
aspectos, 23-24, 24 q 
defeitos cardiacos, 537 q 
genetica perinatal relacionada com, 
1051-1052 
parcial, 102 
prevalencia, 23 

Sindrome da distri^ao respiratoria aguda 
(SDRA), 358-361 
apresenta^ao, 358-360 
criterios diagnosticos, 358 
cuidados de seguimento, 361 
dados de mortalidade, 358 
descri^ao, 358 
disturbios subjacentes, 358 
fases, 358-360, 359 q 
fatores de risco, 358q 
fisiopatologia, 358-360, 359 q 
tratamento, 360-361 
Sindrome da rubeola congenita, 259 
Sindrome de Cushing, 979-980 
Sindrome de doen<;a pulmonar intersticial de 
crian<;as (chILD), 517-519 
achados clinicos, 518 
achados laboratoriais, 518 
complicates,519 
considera<;6es gerais, 517-518 
diagnostico diferencial, 518 
estudos de imagem, 518 
prognostico, 519 
sinais e sintomas, 518 
testes geneticos, 518 
tratamento, 519 

Sindrome de dor regional complexa, 830 
Sindrome de imunodeficiencia (Aids) 
adquirida, 

e estadiamento da doen<;a por HIV, 1149 q, 
1151,1151^ 

manifesta^oes oculares, 426-427 



Sindrome de morte subita infantil (SMSI), 
534-535, 534 q, 731 
Sindrome do intestino curto, 605 
Sindrome dos vomitos ciclicos, 621-622 
Sindrome linfoproliferativa autoimune 
(SLPA), 939 

Sindrome medular anterior, 820 
Sindrome medular central, 820 
Sindrome nefrotica idiopatica, em 
crian^as, 682 

Sindrome poliglandular autoimune (APS), 
hipocalcemia associada a, 962 q 
Sindrome 

de secre^ao inadequada do hormonio 

antidiuretico (SIADH), desequilibrio 
eletrolitico/osmolalidade devido 
a, 818 

defini<;ao, 1035 

Sindromes de genes contiguos, 1024, 1024q 
Sindromes de polipose gastrintestinais, 615 q 
Sindromes epilepticas benignas, da crian^a, 
tipos, 71 lq 

Sindromes geneticas, relacionadas com 
imunodeficiencias, 939-940 
Sindromes miastenicas congenitas, 769 
Sindromica, baixa estatura, 951, 1050 
Sinovial, cisto, 795 
Sinovite, transitoria, do quadril, 791 
Sinusal 
arritmia, 585 
bradicardia, 585 
taquicardia, 585 

Sistema nervoso central, infec^oes/disturbios 
inflamatorios 

disturbios degenerativos de lactentes e 
crian^as maiores, 741, 742q-747q 
doen^as associadas a, 1119-1122 
meningite viral nao polio, 1120-1122 
infectes/disturbios inflamatorios, 754-757, 
755 q 

abscesso cerebral, 756-757 
achados clinicos, 754-755 
achados laboratoriais, 754-755 
encefalopatia relacionada com infec^ao 
por HIV, 757-758 
encefalopatias parainfecciosas, 758 
esclerose multipla, 758 
estudos de imagem, 755 
infec^oes virais, 757 
meningite bacteriana, 755-756, 755 q 
nao infecciosa, 758 
sinais e sintomas, 754 
sindromes se apresentando como paralisia 
flacida aguda, 759-762, 760q-761q. 
Ver tambem Aguda, paralisia flacida, 
sindromes se apresentando como 
traumatismo craniano, 312 
na asma potencialmente letal, 366 
no choque, 349, 350g 
Sistemica, resistencia vascular, 351 q 
na avalia<;ao do sistema cardiovascular, 544 
Sistemicas, infec^oes, por protozoarios, 

1225-1240. Ver tambem infec<;6es 
especificas 

Sistemico, lupus eritematoso (LES), 828-829 
achados clinicos, 828 



achados laboratoriais, 828 
diagnostico diferencial, 829 
glomerulonefrite do, 680q, 681 
patogenese, 828 
prognostico, 829 
sinais e sintomas, 828 
tratamento, 829 
Sit-ups, 714q 

SIU. Ver Sistemas intrauterinos 
SLPA. Ver Autoimune, sindrome 
linfoproliferativa 

Smith-Lemli-Opitz, sindrome de 969, 1017, 
1043,1043/ 

avalia<;ao genetica, 1051 
Smith-Magenis, sindrome de, 1024q, 1040 
SMSI. Ver Sindrome de morte subita infantil 
SMX-TMP. Ver Sulfametoxazol-trimetoprima 
SNC. Ver Central, sistema nervoso 
Snowboarding, lesoes, preven^ao, orienta^ao 
profilatica, 231 

Sobrepeso, 290-293, 291 q, 292 q, 293 q 
adolescentes, 119-121,119/, I20q 
avalia<;ao, 119-120,120q 
fundamentos, 119, 119/ 
tratamento, 120, 120q 
analise, 292, 292 q 
defini^ao, 290 
tratamento, 292-293, 293 q 
Sobressalto, reflexo de, 7 
Social, fobia, I95q 

Socioemocionais, problemas, 172-179. Ver 

tambem Desenvolvimento, disturbios 
do; Psiquiatricos, transtornos; 
Psicossociais, problemas 
Sodico, nitroprusseto, para emergences 
hipertensivas agudas, 689 
Sodio, 278 q 

Soja, formulas de proteina de, para lactentes, 
286 

Solitario, cisto osseo, 795 
Somaticos, sintomas, depressao e, 185 q 
Somatiforme, transtorno doloroso, 
manifesta<;6es clinicas, I98q 
Somatiformes 

achados clinicos, 198-199,198 q 
diagnostico diferencial, 185 q, 195 q, 199 
prognostico, 199 
transtornos, 198-199, 198 q 
Somatiza<;ao, transtornos de, manifesta^oes 
clinicas, 198q 
Sonambulismo, 714 q, 732 
Sonda, alimenta<;6es por, diretrizes de inicio e 
avan<;o, 294 q 
Soniloquio, 714q, 732 
Sono 
apneia do 
central, 531 
obstrutiva, 531 

deambula<;ao durante, 89, 714 q, 732 
disturbio do, 88-90, 731-732 
MNBS, 732 

deambula<;ao durante o sono, 89 
dissonias, 88,89 

disturbio de movimenta^ao periodica 
dos membros, 90 

epilepsia do lobo frontal noturna, 732 
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fala durante o sono, 7l4q, 732 
narcolepsia, 731-732 
parassonia, 88, 89, 732 
pesadelos, 89 

respira^ao perturbada pelo sono, 90 
sindrome das pernas inquietas, 90, 732 
SMSI, 731 

sonambulismo, 714q, 732 
terrores noturnos, 89, 714q, 732 
tratamento, 90 
doen<;a do, 1224 q 
estagios, 88 
fala durante, 714q, 732 
NREM, 88 
padroes, 89 

relogios biologicos controlando, 88 
REM, 88 

remedios para, diretrizes, 20 lg 
respira^ao perturbada pelo, 90, 531-532 
sono-vigilia, ciclo, 88 
SOP. Ver Policisticos, sindrome de ovarios 
Sopro 

cardiaco, em recem-nascidos, 21-22, 537 

carotideo, 538 

da arteria inominada, 538 

de eje^ao pulmonar, 538-539 

de Still, 537 

inocente, 537-538 

no exame cardiovascular, 537-538, 538q 
patologico, 537, 538g 
Sotos, sindrome de, 1050 
Southern, transference de, analise, 1025 
SPECT. Ver Tomografia computadorizada por 
emissao de foton unico 
Spitz, nevo de, em recem-nascidos, 384 
SPM. Ver Pre-menstrual, sindrome 
Sporothrix schenckii, infec<;6es fungicas devido 
a, 1259,1260q 

Sprengel, deformidade de, 781 
SRC, vacina<;ao, 259-261 
rea^oes adversas, 1084 
relacionada com viagem, 1287, 1287^ 

St. Louis, encefalite de, dissemina<;ao por 
insetos, 1134q 
Staphylococcus sp., S. aureus 
infec<;6es resistentes a vancomicina, devido 
a, tratamento, 1174 
resistente a meticilina, associado a 
comunidade, em atletas, 804 
Staphylococcus, descri<;ao, 1170 
State Childrens Health Insurance Program 
(SCHIP), 236 

Stevens-Johnson, sindrome de, exantema 
vermelho em, 1112q 

Still 

doen<;a de, exantema vermelho em, 1112 q 
sopro de, 537 

Strengths and Difficulties Questionnaires 

(SDQ), em triagem de saude mental 
no cenario de consultorio, 174 
Streptococcus sp., S. pneumoniae, 254, 1167 
Sturge-Weber, doen<;a de, 740-741 
Subaguda 

encefalomielopatia necrosante, 744q-745q 
endocardite infecciosa, 1166-1167 
panencefalite esclerosante, 747q-748q 


tireoidite, 956-957 

Subaracnoidea, hemorragia, primaria, em 
recem-nascidos, 61 
Subcorticais, cistos, leucodistrofia 

megalocefalica com, 746q-747q 
Subcutanea, necrose adiposa, em 
recem-nascidos, 384 

Subdural, hemorragia, em recem-nascidos, 
61 

Subgaleal, hemorragia, durante o parto, 

22, 22 f 

Subglotica, estenose, 497 
Subgloticos, hemangiomas, 494 
Subita, morte, 591 
Subluxa<;ao 

do ombro anterior, relacionada com 
esportes, 807 
traumatica, 787 

Submersao, lesoes por, 317-318 
Submetacentrico, defini^ao, 1022 
Subnutri<;ao, 289-290 
Substancias, abuso de 
descri^ao, 145 
em adolescentes, 145-148 
avalia^ao, questionario CAGE em, 153, 
153 q 

cessa<;ao do fumo, 156, 156q 
comorbidades, 153, 153^ 
dados de morbidade, 149-150 
diagnostico, 152-153,153^ 
efeitos fisiologicos, 146q-149g 
escopo do problema, 145-146,149 
prevalencia, 145-146, 149 
preven<;ao, 157-158 

progressao de uso para abuso, predi^ao, 
151, 151q 
razoes, 145 
sintomas, 146q-149q 
suplemento, uso/abuso, 150 
tratamento, 152-157 
encaminhamento, 156-157, 156q 
tratamento com base em consultorio, 
155,155 q 

triagem em consultorio, 152 
triagem farmacologica, 154-155, 154q 
triagens de drogas, causas de 
falso-positivos, 154, 154q 

Succpao 

bolhas de, em recem-nascidos, 384 
SUD. Ver Sangramento uterino disfuncional 
Suicida, idea<;ao. Ver tambem Suicidio 
avalia^ao, 189 
interven^ao, 189 

Suicidio, 118, 188-189. Ver tambem Suicida, 
idea<;ao 

avalia<;ao de risco, 118 
depressao e, 185 
genero como um fator em, 188 
prevalencia, 118, 188 
risco de, avalia<;ao, 189 
transtornos psiquiatricos associados a, 
188-189 
tratamento, 118 

Sulfametoxazol-trimetoprima (SMX-TMP), 
1094 q, 1104 

Sulfonamidas, 1094g, 1104 


Superior, smdrome da arteria mesenterica, 
anorexia nervosa e, 163, 163 q 
Superior, trato respiratorio 
aspira^ao de corpo estranho, 499-500 
infec<;6es virais do, OMA relacionada 
com, 454 

Superiores, obstru<;ao de vias respiratorias, 
480-483, 481/, 482/ 
avalia^ao clinica, 480-482, 481/ 482/ 
complica 9 oes, 482 
tratamento, 481,481/ 

Suplemento, uso/abuso, 150 
Suporte de vida avan<;ado, 300-305 
ABC da reanima<;ao, 300-304, 301/-303/ 
choque, 304-305, 304/ 
farmacos de emergencia, 305, 305q, 306q 
visao geral, 300 

Supra-hepatica, veia, oclusao/trombose de, 657 
Suprarrenais, hiperplasias, congenitas, 
977-979, 978 q. Ver tambem 
Hiperplasias suprarrenais congenitas 
Suprarrenal, cortex, 974-983 
crise, 975-977 
sinais e sintomas, 975 
tratamento, 976 
descri<;ao, 974-975 
disturbios, 975-983 
adrenocortical, hiperfun<;ao, 979-980 
hiperaldosteronismo primario, 980 
hiperplasias suprarrenais congenitas, 
977-979, 978 q 

suprarrenal, feocromocitoma da medula, 
982-983 
tratamento 
ACTH, 981-982 

glicocorticoides, 980-982. Ver tambem 
Glicocorticoide 

Supravalvar, estenose aortica, 558 
Supraventricular, taquicardia (TSV), 586-590, 
587 q, 588/ 589/ 
achados clinicos, 589 
descri<;ao, 586-587 
mecanismo, 587, 58 7q 
prognostico, 590 
tipos, 587-588, 588/ 589/ 
tratamento, 589-590 
Supurativa 
parotidite, 484-485 
tireoidite, 956 
Surfactante 

no manejo da displasia broncopulmonar, 
508 

terapia de reposi<;ao 
para SDRA, 361 

para doen^a da membrana hialina em 
lactentes prematuros, 34-35 
Surgeon Generals National Action Agenda 
on Mental Health, sobre problemas 
psicossociais, 173 
Sydenham 

coreia, febre reumatica e, 572, 750-751 
coreia pos-reumatica de, 572, 750-751 

T, celulas, doen^a de, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1013 q 

T, linfocitos, deficiencia de, avalia<;ao, 924 
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T, onda, na avalia^ao do ECG, 539/ 540 
ti/ 2 y . Ver Meia-vida (fj/ 2 ) 

Tabagismo 

cessa^ao, em adolescentes, 156, I56q 
durante a gravidez, efeitos sobre os 
neonatos, 24 
Tacrolimo 

no tratamento da dermatite atopica, 
1074-1075 

no tratamento de DII, 630 
a-talassemia, 843-844, 843q 
|3-talassemia, 844-846 
Talidomida, no tratamento de DII, 630 
Talipes calcaneovalgo, 784-785 
Talipes equinovaro, 779 
Taquicardia. Ver tambem tipos especificos 
AV nodal reentrante, 587 
intra-atrial reentrante, 587 
sinusal, 585 

supraventricular, 586-590, 587q, 588/ 589/ 
ventricular, 590-591, 590/ 

Taquipneia transitoria, dificuldade respiratoria 
em recem-nascidos devido a, 19-20 
Tardias, discinesias (DT), antipsicoticos e, 209 
“Tarja preta”, aviso, em antidepressivos, 117 
TASOE. Ver Transtorno alimentar sem outra 
especifica<;ao 

Taxa de filtra^ao glomerular (TFG), na 

avalia<;ao da fun^ao renal, 674-675 
Tay-Sachs, doen^a de, 742q-743q, 775 q 

TB. Ver Tuberculose 

TC. Ver Tomografia computadorizada 
TCM. Ver Media, triglicerideos de cadeia 
TCPH. Ver Hematopoieticas, transplante de 

celulas progenitoras 

TCSV. Ver Vida, suporte a, terapia clinica de 
TDAH, Ver Transtorno do deficit de aten^ao/ 
hiperatividade 

Tecido 

esqueletico, disturbios generalizados de, 
780-782 

fetal, em genetica perinatal, 1053 
mesodermico, disturbios generalizados de, 
780-782 

Tecidos, doa^ao de, 379-380 
Teicoplanina, 1101 
Telarca, prematura, benigna, 970 
Telefone 

consulta por, em problemas emocionais/ 
comportamentais, 172 
no manejo de envenenamentos, 322, 325 
orienta^ao clinica via, 235-236 
Telepsiquiatria, para problemas emocionais e 
comportamentais, 172 
Televisao (TV) exposi<;ao a, aconselhamento 
sobre, em consultas de supervisao da 
saude, 233 
Temperamento 
normalidade e, 82-83 
teorias sobre, 83^ 

Temperatura corporal, efeitos da temperatura 
ambiental sobre, 31, 31/ 

Tempo, na ventila<;ao mecanica, 362 
Tendinite, patelar, relacionada com esportes, 
812 

Teniase, 1245-1246 



Tenofovir, 1154q 

Tenofovir/encitrabina/efavirenz, 1155 q 
Tenofovir/entricitabina, 1155^ 

Tenossinovite, 785 

Teofilina, no tratamento da asma, para asma 
potencialmente letal, 368,1064 
TEPT. Ver Pos-traumatico, transtorno de 
estresse 

Teratogenos, genetica perinatal relacionada 
com, 1051-1052 

Termicas, lesoes, 313-315, 315/ Ver tambem 
Queimaduras 

Terminal, assistencia, 378-380, 379 q, 916-919, 
917g, 918^. Ver tambem Unidade 
de Cuidados Intensivos Pediatrica 
(UTI pediatrica), delibera<;ao etica/ 
assistencia terminal em 
cuidados avan<;ados, planejamento em, 919 
suporte espiritual e cultural, 919 
Terminal, congestao respiratoria, assistencia 
paliativa para, 91 7q 

Terminalmente enferma, crian^a, 181-183,182 q 
papel do prestador de assistencia a saude 
para a, 181-183 
aceita<;ao a longo prazo, 191 
educa^ao da familia, 181-182 
encorajar atividades compensadoras, 
interesses e desenvolvimento de 
habilidades, 183 

encorajar atividades normais, 182-183 
periodicamente rever capacidade da 
familia em lidar, 183 
preparar a crian<;a para mudan^as e 
procedimentos, 182 
promover autoconfian^a, 183 
Termo inicial, neonato a, 41/ 

Termorregulat;ao 

para lactentes prematuros no ber<;ario, 
30-31,31/ 

problemas relacionados com, LM e, 822 
Terror, noturno, 89, 714 q, 732 
Testes geneticos 

na avalia^ao de disturbio muscular, 763 
na avalia^ao de sindrome miastenica, 769 
na smdrome chILD, 518 
Testiculares, tumores, 974 
Testiculo, fun^ao, anormalidades, 969^, 
972-974 

Tetania transitoria do recem-nascido, 960 
de inicio precoce, hipocalcemia associada 
a, 962 q 

de inicio tardio, hipocalcemia associada a, 
962 q 

Tetanica, globulina imune (Tig), 252, 253g, 
1182 

Tetanico, toxoide, 1182 
Tetano, 1182-1183 
achados clinicos, 1182-1183 
achados laboratoriais, 1182-1183 
complicates, 1183 
considera^oes gerais, 1182 
descri<;ao, 251 

diagnostico diferencial, 1183 
ferimentos predispostos a, 251 
cuidados/preven<;ao, 1182 
preven^aOj H82 



profilaxia, apos ferimento, recomenda^oes, 
252, 253 q 
prognostico, 1183 
sinais e sintomas, 1182 
tratamento, 1183 

Tetano-difteria -pertussis acelular (DTPa), 
vacina<;ao. Ver DTPa, vacina<;ao 
Tetraciclina, 1094q, 1104-1105 
para malaria, I232q 
Tetralogia de Fallot (TF), 562-563 
TF. Ver Tetralogia de Fallot 
TFG. Ver Glomerular, taxa de filtra<;ao 
The Red Book: Report of the Committee on 
Infectious Diseases , 240 
Tiagabina, no tratamento de convulsoes, 

71 6q 

Tiamina 

deficiencia 

aspectos cllnicos, 286 q 
causas, 285q 
fontes dieteticas, 285q 
ingestoes dieteticas de referenda, 282 1 
papeis biologicos, 284q 
Tiazidicos, no tratamento da insuficiencia 
cardiaca, 547 
Tibial, tor<;ao, 784 
Tifo 

carrapato africano, no viajante em retorno, 
129 6q 

endemico, 1146 

epidemico, no viajante em retorno, 1296q 
murino, 1146 
Tifoide 

febre, 269,1191-1193 
no viajante em retorno, 1295,129 6q 
vacina<;ao, 269-270 

vacina<;ao, relacionada com viagem, 1289 
Tig. Ver Tetanica, globulina imune (Tig) 
Tigeciclina, 1105 
Timpanica, membrana, 453, 453/ 
perfura^ao da, OMA e, 457 
Timpanocentese, no tratamento de OMA, 
460-462, 462/ 

Timpanometria, na avalia<;ao de OMA, 

456, 456/ 

Timpanosclerose, OMA e, 457 

Tinha capitis, 390-391 

Tinha corporis, 391 

Tinha crusis, 391 

Tinha pedis, 391 

Tinha unguium, 391 

Tinha versicolor, 391 

Tipica, assistencia pediatrica, para problemas 
emocionais e comportamentais, 172 
Tipranavir, 1154 q 
Tique, 416, 714 q, 751-753, 752 q 
Tireoglosso, cisto do canal, 480 
Tireoide 
cancer da, 959 
glandula, 953-959 
desenvolvimento fetal da, 953 
disturbios da, 954-959 
cancer da tireoide, 959 
doen<;a de Graves neonatal, 958 
hipertireoidismo, 957-958 
tireoidite linfocitica cronica, 956 
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fisiologia, 953-954 

preparados, envenenamento, tratamento, 
347 

Tireoidiano, hormonio 
no tratamento do angioedema, 1078 
no tratamento da urticaria, 1078 
Tireoidite, 956-957 
aguda, 956 

autoimune, cronica, 956 
de Hashimoto, 956 
linfocitica, cronica, 956 
nao supurativa, 956-957 
subaguda, 956-957 
supurativa, 956 
Tirosinemia 

colestase neonatal devido a, 636q 
de recem-nascidos, 1003 
hereditaria, 1004 

TOC. Ver Obsessivo-compulsivo, transtorno 
Tocar com a ponta do pe, 784 
Tocotraumatismo, 22, 22/ 

Tolueno, embriopatia por, 24 
Tombofilia, hereditaria, 870-871, 871/ 
perguntas de triagem, 138,138^ 
Tomografia computadorizada por emissao de 
foton unico (SPECT), na avalia<;ao 
neurologica, 701 

Tonicidade, regula<;ao da, 1299-1301 
Tonico, reflexo, do pesco^o, 7 
Tonico-clonicas, convulsoes, generalizadas, 
descri<;ao, 710q,71lq 
Tonsila, tamanho, escala de grada<;ao para, 
482/ 

Tonsilectomia, 483-484 
complicates, 483 
contraindicates, 484 
descri<;ao, 483 
indicates, 483 
para a sindrome PFAPA, 483 
Tonsilite, 476-477 
Topete, lesao de, relacionada com 
esportes, 810 

Topicos, agentes antivirais, para infec<;6es 
por HSV, 1124 

Topicos, inibidores da calcineurina, no 

tratamento da dermatite atopica, 
1074-1075 

Toracica, dor, 581-583 
causas, 581-582 
descri^ao, 581 

na asma potencialmente letal, 366 
na avalia<;ao do sistema cardiovascular, 
540-541, 541 f 541 q 
prevenqao, 581-583 
visao geral, 581 
Torax 

avalia^ao, na investiga<;ao de trauma, 311 
do recem-nascido, exame, 6 
parede, disturbios, 526 
radiografia do 
Tor^ao tibial, 784 
Torcicolo, 780 

Tornozelo, lesoes do, relacionadas a esportes, 
815-816. Ver tambem Pe e tornozelo, 
lesoes de, relacionadas a esportes 
entorses, 786, 815 


Torus 

fraturas em, 787 
nutri<;ao parenteral, 294, 29 6q 
palatino, 485 
peso corporal, 1299, 1300 
retorno venoso pulmonar anomalo, 569-570 
Tosse 

convulsa. Ver Coqueluche (tosse convulsa) 
e preparados para resfriado, 

envenenamento, tratamento, 331 
infectes parasitarias e, 1222 q 
Total 

lavagem intestinal, no tratamento de 
envenenamentos, 326 
sangue, caracteristicas, 876 q, 878 
Tourette, sindrome de, 714 q, 751-753, 752 q 
Toxicidade, digitalicos, 547 
Toxico, sindrome de choque (SCT), 1172 
exantema vermelho em, 1112^ 
tratamento, 1174 

Toxicologia. Ver tambem Envenenamentos, 
principios farmacologicos, 321-322, 
322 q 

Toxocariase, 1243-1244 
Toxoplasmose, 1233-1235 
achados clinicos, 1233-1234 
achados diagnosticos, 1234 
adquirida, no hospedeiro 

imunocomprometido, 1233 
aguda, no hospedeiro imunocomprometido, 
1234 

congenita, 1233 
considerates gerais, 1233 
diagnostico diferencial, 1234 
em recem-nascidos, 53 
ocular, 1234 
preven<;ao, 1234 
tratamento, 1234-1235 
Tra^ao, resposta, 7 

Tra^o, elementos, necessidades, 298-299 
nutricionais, 277, 279f-281q 
Tranquilizantes, envenenamento, tratamento, 
342-344 

Transcobalamina 2, deficiencia de, 939 
Transdermico, adesivo 
contraceptivo, 140 
de nicotina, 156 

Transesofagico, atrial, marca-passo, no 
tratamento de TSV, 589 
Transfusao 

efeitos adversos, 880, 880q 
exsanguineotransfusao, para 

hiperbilirrubinemia indireta, 16-17, 

1 6q 

pratica da, 878-880, 880q 
regras gerais, 878 

sele^ao de componentes do sangue, 
876q-877q, 878-880 

Transfusional, medicina, 874-880, 875q-877q 
armazenagem e preserva<;ao de sangue e 
hemoderivados, 874-875, 876q-877q 
pratica da transfusao, 878-880, 880g. Ver 
tambem Transfusao 
processamento do sangue, 874 
testes pre-transfusao, 878 
triagem de doadores, 874 


Transitoria 

hiperfenilalaninemia, 1003 
taquipneia, dificuldade respiratoria em 
recem-nascidos devido a, 19-20 
hipoparatireoidismo neonatal, 960 
Transloca^ao, cromossomica, 1023, 1023/ 
Transplante 
alogeno, 908 
autologo, 908 
cardiaco, 582-583 
curso, 583 

imunossupressao e, 582 
prognostico 

rejei^ao do enxerto apos, 582-583 
de celulas-tronco hematopoieticas, 

907-909. Ver tambem 
Hematopoieticas, transplante de 
celulas progenitoras (TCPH) 
de figado, 667, 667q 
de medula ossea. Ver Hematopoieticas, 
transplante de celulas progenitoras 
(TCPH) 

Transposi<;ao das grandes arterias, 567-569 
corrigida congenitamente, 568-569 
saida dupla do ventriculo direito, 569 
Transtoracica, ecocardiografia, na avalia^ao do 
sistema cardiovascular, 542 
Transtorno alimentar sem outra especifica<;ao 
(TASOE), 169, 169 q 
Transtorno bipolar 

abuso de substancias na adolescencia e, 153 q 
apresenta<;6es clinicas, 187q 
tratamento, 117 

Transtorno de desenvolvimento de 
coordena<;ao (TDC), 749 
causas, 750 q 

Transtornos do espectro alcoolico fetal, 
102-103 

Transversa, mielite, 760q-76lq 
Traqueite bacteriana, 496 
Traquesofagica, fistula, em recem-nascidos, 44 
Tratamento domiciliar, relacionado com asma, 
1066-1067 

Trauma. Ver tambem tipos especificos e 
Traumatismo, paciente com 
agudo, a orelha media, 465 
craniano, por abuso, 412 
nasal, 474-475 
nao acidental, 412 
lesoes oculares devido a, 412 
ocular, 407-413,407/, 409/-411/ Ver tambem 
Olho, lesoes traumaticas 
orbitario, contuso, 409-410 
orofacial, 448-449,449/ 
condi^oes ortopedicas relacionadas com, 
785-788. Ver tambem Ortopedia, 
relacionada com trauma, relacionada 
com viagem, 1285 

paciente com, abordagem ao, 307-311 
avalia^ao inicial, 308 
circula$ao, 309 

deficit neurologico-incapacidade, 309, 
309q,310q 

exposi^ao e equipamento, 310 
FAST em, 309 

investiga^ao primaria, 308-310 
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investiga<;ao secundaria, 310-311 
manejo, 308 

mecanismo de lesao, 307-308 
monitoramento, 310 
respira<;ao, 309 
ultrassonografia em, 309 
via respiratoria, 308, 308/ 
investiga<;ao, na avalia<;ao do paciente com 
trauma, 309-310, 309q, 310q 
tocotraumatismo, 22, 22/ 

Trematodeos, infec<;6es por, 1248-1249 
Tremor, 753-754 
Treponema pallidum , 53 
sifilis devido a, 1212-1213 
Triancinolona, doses, 1064q 
Trichomonas sp. 

T. vaginalis, uretrite por, tratamento, 1268q 
T. vaginalis, vaginite por, tratamento, 

1268 q 

Triciclicos, antidepressivos, 205, 205 q 
diretrizes, 20 lq 
para TDAH, 95 
para TOC, 196 
Tricomoniase, 1277 
Tricotilomania, 196 
Tricotiodistrofia, fenotipo, 1026q 
Tricuriase, 1241 
Tricuspide 
atresia, 565-566 

valva, malforma<;ao de Ebstein, 555-556 
Trifluridina, para infec<;6es por HIV, 1124 
Triglicerideos 
de cadeia media, 275-276 
necessidades nutricionais, 275 
Triquinose, 1244-1245 

Trissomia, 1037-1038. Ver tambem disturbios 
especificos 

achados clinicos, 1037-1038 
aconselhamento genetico, 1038 
tratamento, 1038 
trissomia do 13,1037-1038 
trissomia do 18,1037 

trissomia do 21 (sindrome de Down), 775 q, 
940,1037 

defeitos cardiacos, 53 7q 
Trissomico, resgate 
heterodissomia por, 1025/ 
isodissomia por, 1025/ 

Trombocitopenia 
aloimune, neonatal, 861-862 
associada a hemangioendoteliomas 
kaposiformes, 862 
associada a PTI, materna, 862 
associada a anormalidades das plaquetas, 
861-862 

autoimune, neonatal, 862 
causas, 860q, 861 
isoimune, 57-58 

neonatal, 56-57, 57 q, 860 q, 861-862 
Trombopoietina, agonistas de receptores da, 
no tratamento da PTI, 861 
Trombose da veia renal, 683 
em recem-nascidos, 60 
Trombose 

da veia hepatica, 657 
da veia renal, 863 



em recem-nascidos, 60 
da veia supra-hepatica, 657 
venosa profunda, LM e, 822 
Tromboticos, disturbios, 870-873 
achados clinicos, 870-872, 871/ 
achados laboratoriais, 872 
considera<;6es gerais, 870 
disturbios adquiridos, 871-872 
estados hereditarios de trombofilia, 

870-871, 871/ 
estudos de imagem, 872 
fatores clinicos de risco, 870-872, 871/ 
prognostico, 873 
sinais e sintomas, 872 
tratamento, 872-873 
Tronco arterioso, 570-571 
Tronco cerebral, glioma do, 891, 891 q 
Trypanosoma sp. 

T. brucei, infec^oes parasitarias devido a, 1224q 
T. cruzi, infec^oes parasitarias devido a, 

1224q 

TSV. Ver Supraventricular, taquicardia 
Tuberculinico, teste cutaneo, rea^oes, 
interpreta<;ao de, 1205, 1205q 
Tuberculo, labial, por suc<;ao, 484 
Tuberculosa 
artrite, 790 

meningite LCS em, 699 q 
Tuberculose (TB), 514-516, 1204-1207, 1205q 
achados clinicos, 515-516, 1205-1206, 1205q 
achados laboratoriais, 1205-1206,1205q 
complicates, 516 

considera<;6es gerais, 515,1204-1205 
diagnostico diferencial, 516,1206 
em recem-nascidos, 51 
estudos de imagem, 1206 
preven<;ao, 1206 
prognostico, 516,1207 
resistente a farmacos, quimioterapia 
para, 1207 

sinais e sintomas, 515-516, 1205 
tratamento, 1206-1207 
triagem para, em consultas de supervisao 
da saude, 229 
vacina<;ao, 270-271 
relacionada com viagem, 1289 
Tuberosa, esclerose, 739-740 
avalia<;ao genetica, 1051 
Tubular, reabsor^ao, de fosforo (RTF), na 
avalia^ao da fun^ao renal, 675-676 
Tubulos renais, disturbios dos, 690-692, 691 q 
acidose tubular renal distal, 690, 691 q 
acidose tubular renal proximal, 691-692,691 q 
Tularemia, 1196-1197 
Tumor. Ver tambem tipos especificos 
cerebral, 889-892, 891 q. Ver tambem tipos 
especificos e Cerebro, tumores do 
da glandula parotida, 485 
da pele, 392-393, 396-398, 397 q. Ver 
tambem tipos especificos e Pele, 
tumores 

da regiao pineal, 89 Iq 
de Wilms, 899-901, 900q 
gastrintestinal, 614-615, 615q 
hepatico, 665-667, 905-906, 90 6q 
orbitario, 436-437,436/ 



osseo, 901-903 
pancreatico, 673, 673q 
testicular, 974 
Tumora^ao 

mamaria, 122-123,122q, 123q. Vertambem 
Mamarias, tumora^oes 
mediastinica, 530-531 
Tumoral, sindrome de lise 
descri<;ao, 960 

disturbios hipocalcemicos e, 961 q 
LLA, relacionada com tratamento, 884 
relacionada com linfomas nao Hodgkin, 896 
Tumores cerebrais, 889-892, 89 lg 
achados clinicos, 890 
classifica<;ao, 890-891, 891 q 
considera<;6es gerais, 889-890 
estadiamento, 890 
estudos de imagem, 890 
prognostico, 892 
sinais e sintomas, 890 
tratamento, 891-892 
Turcot, sindrome de, 615q 
Turner, sindrome de, 561, 775 q, 940, 1038 
defeitos cardiacos, 53 7q 
Turva, cornea, 427 

UCGM. Ver Uretrocistografia miccional 

UDPGT, 13 

Ulcera 

da cornea, 428, 428/ 
de chicleiros, 1224 q 
duodenal, 601-602 
gastrica, 601-602 
genital, 1278-1281 
oral, traumatica, 476 
Ulcerativa, colite 
DII e, 629 

tratamento, cirurgico, 630-631 
Ultradiano, ritmo, 88 
Ultrassonografia 

na avalia^ao do paciente com trauma, 309 
na avalia^ao neurologica, 701-702 
lp36, sindrome de, 1039 
Umbilical, hernia, 607 
Umero 

epifisite proximal do, relacionada com 
esportes, 808 
fraturas 

relacionadas com esporte, 807 
supracondiliana, 788 

Umidificadores, no tratamento da dermatite 
atopica, 1074 
Umidos, curativos 

no tratamento da dermatite atopica, 1075 
para disturbios da pele, 381 
UNG, deficiencia, 92 6q 
Ungueal, leito, lesao do, relacionada a 
esportes, 810 

Uniparental, dissomia, 1024, 1025/ 

Ureia, ciclo da, disturbios do, 1001-1002 
Uremia, 869 

Uretrite, 1122,1274-1275 
nao gonococica, nao clamidia, tratamento, 
1268q 

tratamento, 1267q, 1269q 
Trichomonas vaginalis, tratamento, 1268q 
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Uretrocistografia, miccional, na avalia^ao de 
ITU, 694 

Urina, resumo de, na avalia^ao da fun<;ao 
renal, 675, 676/, 677/ 

capacidade de concentra<;ao da, na avalia<;ao 
da fun<;ao renal, 675 

na insuficiencia renal aguda, estudos, 685, 
685 q 

positividade, para farmacos selecionados, 
154, 154q 

Urinaria, alcaliniza<;ao, no tratamento do 
envenenamento, 326 
excre<;ao, de cortisol livre, na avalia^ao 
da insuficiencia adrenocortical, 

976 

Urinario 

cateter, no manejo do trauma, 310 
infec^oes do trato (ITU), 693-695 
achados clinicos, 694 
achados laboratoriais, 694 
agentes antimicrobianos para, 
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agudas, 1187 

assistencia de segmento, 695 
em recem-nascidos, 51 
estudos de imagem, 694 
ictericia neonatal com, 635 
patogenese, 693 
prevalencia, 693 
preven<;ao, antibioticos na, 695 
sinais e sintomas, 694 
tratamento, 694-695 
trato, 674-695 
anomalias 
congenitas, 678-679 
anomalias do parenquima renal, 
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distais, 678-679 
em recem-nascidos, 60 
avalia$ao, 674-678, 676/ 677/ 
anamnese, 674 

avalia<;ao laboratorial, fun^ao renal, 
674-676, 676/ 677/ 
avalia<;ao radiografica, 677-678 
biopsia renal, 678 
exame fisico, 674 

Uropatia, obstrutiva, 678-679 

Urticaria, 1076-1078 
achados clinicos, 1077 
achados laboratoriais, 1077 
complicates, 1077 
considerate gerais, 1076-1077 
descri<;ao> 1076 
diagnostico diferencial, 1077 
papulosa, 394 
prevalencia, 1076 
prognostico, 1078 
sinais e sintomas, 1077 
tratamento, 1078 

Uterino, sangramento, disfuncional, 132, 

134 q, 135 f 13 6q 

Utero, amenorreia primaria na mulher sem, 
avalia^ao, 130/ 

UTI. Ver Intensivos, unidade de cuidados 

UTI pediatrica. Ver Pediatrica, unidade de 
cuidados intensivos 


Uveite, 424,426 
AIJ e, 827 
anterior, 424-425 
intermediaria, 426 
posterior, 425-426 

V/Q, descompasso, na insuficiencia 
respiratoria aguda, 355 
Vaccine Adverse Events Reporting System 
(VAERS), 247 

Vaccine Injury Compensation Program, 241 
Vacina, 240-272. Ver tambem tipos especificos 
e indicates e Imuniza^ao 
abreviaturas relacionadas com, 241 
BCG, 270 

na preven^ao de TB, 1206 
combina^ao, 242 
DTPa, 250-253, 253q, 266-267 
encefalite japonesa, 270 
febre amarela, 271 
febre tifoide, 269-270 
hepatite 

A, 263-265 

B, 247-249, 248 q 
HPV, 267-268 
imunoglobulina, 271-272 
influenza, 257-259 

antes de viagem, 1287-1288 
manuseio seguro de, 242 
meningococica, 265-266, 1288 
na preven<;ao de infect 0 nieningococica, 1176 
na preven<;ao de OMA, 463 
pneumococica, 254-256, 255 q 
poliomielite, 256-257 
raiva, 268-269 
reaches adversas, 1084 
SRC, 1084 
rotavirus, 249-250 
seguran<;a de, monitora<;ao de, 247 
SRC, 259-261 

relacionada com viagem, 1287, 1287t 
TB, 270-271 
varicela, 261-263 
VACTERL, associa^ao, 1050 
VAERS. Ver Vaccine Adverse Events Reporting 
System 

Vagais, manobras, no tratamento de TSV, 589 
Vaginal 
corrimento 
causas, 1276-1278 
descri<;ao> 1276 

infec<;ao, candidiase e, 1251, 1253 
Vaginal, pH, no exame vaginal com especulo, 
12 7q 

Vaginite, por Trichomonas vaginalis, 
tratamento, 1268q 
Vaginose bacteriana, 1276-1277 
tratamento, 1268 q 

Vago, nervo, estimulador do (ENV), no 
tratamento de convulsoes, 718 
Valaciclovir, no controle da infec^ao por HIV, 
1157 

Valgo, joelho 784 
Valproico, acido, 206-207 
no tratamento de convulsoes, 71 6q 
Valva aortica, bicuspide, 560 


Vancomicina, 1093q, 1101-1102 
enterococos resistentes a, infec<;6es por, 

1166 

S. aureus resistente a (SARV) 
infec^oes, tratamento, 1174 
Vanderbilt Assesssment Scales for 

Attention-Deficit Hyperactivity 
Disorder, 177 

Varfarina, envenenamento, tratamento, 
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Varicela-zoster, virus (VZV), infec<;ao por, 
261,392,1125-1127 
achados clinicos, 1125-1126 
achados laboratoriais, 1126 
considera<;6es gerais, 1125 
diagnostico diferencial, 1126 
em recem-nascidos, 53 
estudos de imagem, 1126 
preven^ao, 1126-1127 
prognostico, 1127 
sequelas, 1126 
sinais e sintomas, 1126 
tratamento, 1127 
vacina<;ao, 261-263 
Varo, pe, 779 
riscos empiricos, 1032 q 
Vascular, resistencia 
pulmonar, na avalia^ao do sistema 
cardiovascular, 544 
sistemica, na avalia<;ao do sistema 
cardiovascular, 544 
Vasculares 
aneis, 498 

anormalidades, relacionadas com 
sangramento, 869-870 
lesoes, relacionadas com ortopedia, 
791-792, 791 q 

sinais de nascen^a, em recem-nascidos, 
385-386 
slings, 498 

Vasoconstritores, agentes, no tratamento da 
rinoconjuntivite alergica, 1071 
Vasogenico, edema, 369 
Vasopressores 

no tratamento da anafilaxia, 1080 
para pressao de perfusao cerebral, 372 
VATER (defeitos vertebrais, atresia anal, 

fistula traquesofagica com atresia do 
esofago e anomalias radiais e renais), 
sindrome, 969 

VCN, teste de. Ver Nervosa, velocidade de 
condu<;ao, teste de 

VEC. Ver Continua, ventila^ao espontanea 
VEF1. Volume expiratorio for^ado em 
1 segundo 

Velocardiofacial, sindrome, 1040 
Veneno. Ver tambem tipos especificos e 
Envenenamento 
absor<;ao, preven^ao, 325-326 
Venenosa, hera, dermatite por, 395 
Venezuelana, encefalite equina, dissemina<;ao 
por insetos, 1135^ 

Venlafaxina, para depressao, 203 q, 204 
Venografia, por ressonancia magnetica, na 
avalia<;ao neurologica, 701 
Veno-oclusiva, doen^a, 658 
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Venoso, zumbido, 538 
Ventila^ao 

avalia^ao, no diagnostico e na avalia<;ao 
de disturbios do trato respiratorio, 
489-490 

bolsa-valva-mascara, para suporte da 
respira^ao, 302-303, 303/ 
controlada, para PIC aumentada, 371 
espontanea continua, 362 
mandatoria continua, 362 
mandatoria 
continua, 362 
intermitente, 362 

sincronizada, com suporte de pressao, 
363 

mecanica, 362-365. Ver tambem Mecanica, 
ventila<;ao 

monitora^ao do paciente, 363-364 
nao invasiva, para asma potencialmente 
letal, 368 

no manejo da displasia broncopulmonar, 
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oscilatoria de alta frequencia, 365 
para SDRA, 361 
pressao positiva 

na ressuscita^ao de macacos resos durante 
asfixia, 26, 26/ 
nao invasiva, 365 
suporte de pressao, 363 
suporte de, para SDRA, 360-361 
Ventilador, para doen<;a da membrana hialina 
em lactentes prematuros, 34 
Ventricular 

batimentos prematuros, 586, 587/ 
defeito do septo, 549-551 
achados clinicos, 550 
atresia pulmonar com, 564 
de tamanho moderado, 549 
evolu^ao, 551 
grande 

com resistencia vascular pulmonar 
normal, 549 

com doen<;a obstrutiva vascular 
pulmonar, 549-550 

pequeno, sem significado hemodinamico, 
549 

prognostico, 551 
tratamento, 550-551 

dispositivos de assistencia, no tratamento da 
insuficiencia cardiaca, 546 
septo, intacto, atresia pulmonar com, 
564-565 

taquicardia, 590-591, 590/ 

Ventriculo direito, saida dupla do, 569 
Verapamil, para hipertensao renal, 690 q 
Vermelhas, papulas, esparsas, candidiase e, 
1251,1253 
Vermelho, olho, 401 
Vermelhos, exantemas, disturbios com, 
nilq-ni2q 

Vernal, conjuntivite, 420, 420/ 

Verruga, 393 
genital, 1281-1282 
Vertigem, benigna, paroxistica, 714 q 
Vespa, ferroada de, 338 
tratamento, 338 



Viagem, 1285-1298 
aerea, 1285 

dor de orelha durante, 1285 
assistencia medica durante, 1285 
diarreia relacionada com, 1290-1291, 1290q. 

Ver tambem Viajante, diarreia do 
doen^as no retorno de, 1296q, 129 7q 
DST e, 1292 
enjoo de altitude, 1286 
febre no retorno de, 1292,1295,1295g-1297q 
infec<;ao por HIV e, 1292 
internacional 

kit de primeiros socorros para, 1286,1286q 
prevalencia, 1285 

malaria devido a, profilaxia/preven<;ao, 
1291-1292, 1293q-1294q 
medicamentos/fcit de primeiros socorros 
para, 1286, 1286q 

medicina de, 1285-1298. Ver tambem Viagem 
nausea por movimento durante, 1286 
para visitas a amigos e parentes, em areas de 
alto risco, 1292 
pianos de, 1285 
por cuidadores, preparo, 1289 
preparo, 1285-1286, 1286q 
vacina<;6es, 1288-1290 
de rotina da infancia modificadas para, 
1286-1288, 1287q 

Viajante, diarreia do, 1290-1291,1290 q 
preven^ao, 1290 

quimioprofilaxia, 1290-1292, 1290 q 
tratamento, 1290-1291,1290q 
Vias, manejo 

considera^oes anatomicas em, 300-301, 301/ 
na avalia^ao do trauma, 308, 308/ 
obstru^ao de 

extratoracica, tratamento, 493 
intratoracica, tratamento, 493 
manejo, 493 

terapia de limpeza das vias, em tratamento de 
disturbios do trato respiratorio, 492 

Vida 

condi^oes amea^adoras a, 348-380. Ver 
tambem Criticamente enfermo, 
paciente; condi<;6es especificas e 
Criticos, cuidados 
estilo de, modifica<;6es 
livre, amebas de, 1239-1240 
suporte a, terapia clinica de (TCSV), 
suspensao, 378 

na preven^ao de caries dentarias, 444 
na preven^ao de OMA, 462 
suporte avan<;ado, 300-305. Ver tambem 
Avan^ado, suporte, de vida 
Vigabatrin Max, no tratamento de convulsoes, 
716 q 

Vigilancia, descri<;ao, 174 
Vinculo, 77 

22qll, sindrome de, 1040 
22qll,2, sindrome de dele<;ao, 933 
Violencia, preven^ao, orienta^ao profilatica, 231 
Violento, comportamento, 193 
VIPoma, 763 q 

Virais, infec^oes, 1107-1144. Ver tambem 
Respiratorias, infec^oes; tipos 
especificos, p. ex., Influenza 



ceratite, 427-428 
descri<;ao, 1107 
do SNC, 757 

eritema infeccioso, 1137-1138 
herpes-virus e, 1122-1133 
insetos vetores e, 1133-1137,1134q-1135q 
caxumba, 1142-1143 
da pele, 392 

infec<;6es respiratorias, 1107-1118 
raiva, 1143-1144 
rubeola, 1140-1141 
sarampo, 1138-1140 
meningite, nao polio, 1120-1122 
pneumonia, 511-512 
relacionadas com enterovirus, 1118-1122 
rinite, aguda, 468-470, 469 f Ver tambem 
Aguda, rinite viral 

sindrome pulmonar por hantavirus, 1141-1142 
sindromes clinicas devido a, 1108q 
testes diagnostics, 1109q-1110q 
Viral 

conjuntivite, 420 
crupe, 494-495 
doen^a palpebral, 414 

Viridans, infec<;6es estreptococicas, 1166-1167 
Viriliza<;ao, amenorreia primaria na mulher 
com, avalia^ao, 130/ 

Virus alfa toga, dissemina^ao por insetos, 
1134q-1135q 

Virus da imunodeficiencia humana (HIV), 
infec<;ao. Ver HIV, infec<;ao por 
Virus linfotropicos de celulas TI e II humanos 
(HTLV I e II) infec^oes por, riscos de 
transmissao, triagem relacionado a 
hemoderivados, 875 q 
Virus. Ver tambem tipos especificos 
tumores de pele devido a, 392-393 
Visao 

diminui<;ao da, inexplicavel, 440 
problemas relacionados com, na avalia^ao 

pre-participa<;ao em esportes, 797,799/ 
Visao, triagem da 

em consultas de supervisao da saude, 227,227 q 
no exame oftalmologico, 403-404 
Visceral, larva migrans, 1243-1244 
Visitas a amigos e parentes, em areas de alto 
risco, 1292 
Vista curta, 402-403 
Visual, acuidade 

adequada para a idade, 227, 227 q 
no exame oftalmologico, 403-404 
Vitais, sinais, no choque, 349, 349q 
Vitamina. Ver tambem tipos especificos 
A,283q 

deficiencia, 284q 

ingestoes dieteticas de referenda, 282 q 
B 

papeis biologicos, 284q 
C 

deficiencia, causas, 285q 

fontes dieteticas, 285q 

ingestoes dieteticas de referenda, 282 1 
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D, 283 q 

deficiencia, 284q 

ingestoes dieteticas de referencia, 282 q 
raquitismo e, 96 lq 
suplementa^ao, no tratamento do 
hipoparatireoidismo, 963 
deficiencias, 284q 
avalia<;ao de riscos, 281 q 
fatores de risco, 285 q 

E, 283q 

deficiencia, 284q 
causas, 750 q 

ingestoes dieteticas de referencia, 282 q 
envenenamento, tratamento, 347 
fontes dieteticas, 285q 
hidrossoluvel, necessidades nutricionais, 

277, 284q-286q 

ingestoes dieteticas de referencia, 282 q 
K, 283 q 

deficiencia, 284q, 868-869 
sangramento em recem-nascidos 
devido a, 56, 57 q 

ingestoes dieteticas de referencia, 282 q 
lipossoluvel, necessidades nutricionais, 

277, 281q-284q 
necessidades, 299 
nutricionais, 277, 28lq-286q 
toxicidade, efeitos, 28 Iq 
Vitiligo, 400 

Viuva negra, aranha, envenenamento, 
tratamento, 346 

VMC. Ver Ventila<;ao mandatoria continua 
VMI. Ver Intermitente, ventila^ao mandatoria 
V0 2 , 351q 

VOAF. Ver ventila^ao oscilatoria de alta 
frequencia 
Vocal, prega 

disfun^ao, al<;as de volume de fluxo na, 

1056/ 

paralisia, 496-497 
Volume 

de distribui^ao, de farmaco, 321, 322 q 
reposi<;ao de, no choque, 305 
Vomitos, 621-622 

em lactentes e crian<;as, erros inatos do 
metabolismo e, 993, 994q 
ciclicos, sindrome de, 621-622 
von Hippel-Lindau, doen<;a de, 741 
von Recklinghausen, doen<;a de, 738-739 
von Willebrand, doen^a de, 866-867 
VSR. Ver Respiratorio, virus sincicial 
Vulvovaginal, candidiase, 1277-1278 
tratamento, 1269q 
Vulvovaginite, 1122 

VZV, infec<;ao por. Ver Varicela-zoster, virus, 
infec<;ao por 

WAGR (tumor de Wilms, aniridia, 

malforma^oes geniturinarias e 
retardo mental), sindrome, 969 
Waterhouse-Friderichsen, sindrome de, com 

infec<;6es fulminantes, tratamento, 976 


WE CARE, na triagem de saude mental no 
cenario de consultorio, 175 
Western blot, analise, 1025 
Williams, sindrome de, 965, 1024q, 1040 
Williams-Beuren, sindrome de, defeitos 
cardiacos, 53 7q 

Wilms, tumor de, 899-901, 900q 
achados clinicos, 900 
achados laboratoriais, 900 
considera<;6es futuras, 901 
considera<;6es gerais, 900 
estadiamento, 900 
estudos de imagem, 900 
prognostico, 901 
sinais e sintomas, 900 
tratamento, 900-901, 900q 
Wilson, doen<;a de, 654-655, 754 
causas, 750 q 

Wiskott-Aldrich, sindrome de, 932 
Wolff-Parkinson-White (WPW), sindrome de, 
587-588, 589/ 

Wolf-Hirschhorn, sindrome de, 1039-1040 
Wolman, doen^a de, aspectos clinicos e 
laboratoriais, 1014g 
Wong-Baker, Escala de Dor, 913/ 

Wuchereria sp., infec^oes parasitarias devido 
a, 1224q 

X, disturbios ligados ao, 1044-1045 
agamaglobulinemia, 925-926, 92 6q 
disturbios metabolicos, 1045 
DMD, 1044 
hemofilia, 1044-1045 
sindrome hiper-IgM, 933-934 
sindrome linfoproliferativa, 938-939 

X, heran^a ligada ao, 1029-1031 
heran^a dominante, 1030-1031, 1030/ 
heran<;a recessiva, 1029-1030, 1030/ 

Xerodermia pigmentosa, fenotipo, 1026q 
Xerose, 396 

Xilitol, na preven<;ao de OMA, 462 
XL-SCID. Ver Grave, imunodeficiencia 
combinada, ligada ao X 

XXX, sindrome, 1039 

XXY, sindrome, 1039 

Y, heran^a ligada ao, 1031 
Youth Risk Behavior Survey, 1263 

Zafirlucaste, no tratamento da asma, 1065 
ZAP-70, deficiencia de, 932 
Zellweger, sindrome de, 1015 
Zidovudina, 1154q 
Zidovudina/lamivudina, 1155q 
Zidovudina/lamivudina/abacavir, 1155q 
Zinco, 280q 

ingestoes dieteticas de referencia, 279 q 
no tratamento da anorexia nervosa, 166 
Ziprasidona, 208 

Zonisamida, no tratamento de convulsoes, 
716q 

Zumbido, venoso, 538 


